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Correcao endovascular de aneurisma de aorta abdominal e artéria
iliaca comum esquerda em paciente com hemofilia C grave

Endovascular repair of abdominal aortic aneurysm and left common iliac artery in a patient
with severe hemophilia C
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Resumo

A deficiéncia do fator XI, também conhecida como hemofilia C, é uma doenca hematoldgica hereditaria rara, que se manifesta clinicamente
com hemorragia persistente ap0s cirurgias, traumas, menorragias e extracdes dentarias. Neste artigo, relatou-se a corregdo endovascular de um
paciente com aneurisma de aorta e de artéria iliaca comum esquerda em um paciente portador de deficiéncia major do fator Xl (atividade do
fator Xl inferior a 20%). O procedimento foi realizado com sucesso, com o manuseio do disttrbio da coagulagdo por meio da infusdo de plasma
fresco no pré-operatorio imediato e no po6s-operatorio, e controle laboratorial da coagulagio do paciente.
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Abstract

Factor Xl deficiency, also known as hemophilia C, is a rare hereditary blood disease that manifests with persistent bleeding after surgery, trauma,
menorrhagia, and dental extractions. This article reports an endovascular repair of a patient diagnosed with an aortic and left common iliac
aneurysm, with severe factor XI deficiency (factor Xl activity below 20%). The procedure was successfully performed with management of the
coagulation disorder by preoperative and postoperative infusion of plasma and laboratory control of the coagulation.
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Introducdo doenca geralmente apresentam tempo de atividade da pro-
trombina normal ou alargado e tempo de trombina normal.

A deficiéncia do fator XI, também conhecida como Quanto menor a dosagem do fator XI, mais grave é o distur-

Sindrome de Rosenthal e Hemofilia C, é uma doenca hemato-
l6gica hereditdria rara, com incidénciade 1 em 100.000 pessoas.
Sua transmissdo é autossdmica recessiva. A deficiéncia é con-
siderada grave em homozigéticos ou heterozigotos compostos
e considerada leve em heterozigotos. Geralmente, manifesta-
se clinicamente com hemorragia persistente apos cirurgias,
traumas, menorragias e extragdes dentarias'. Portadores desta
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bio hemorrégico. Pacientes com dosagem de fator XI inferior
a20% sdo portadores de deficiéncia major. Niveis superiores a
20% definem pacientes portadores de deficiéncia minor, os
quais raramente apresentam hemorragias graves?.

Desta forma, submeter pacientes portadores de hemofilia
C grave a grandes cirurgias ¢ um desafio. A possibilidade de
hemorragias intensas, frente as alteracdes na coagulagio, pode
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ser evitada ou minimizada com uma equipe integrada, que es-
teja preparada para a utilizacdo de hemoderivados especificos
para tais casos. Neste contexto, relata-se um caso de corregao
endovascular de aneurisma de aorta abdominal e ilfaca comum
em um paciente portador de deficiéncia major do fator XI.

Caso

Paciente de 75 anos, assintomatico, em exame ultras-
sonogréfico para avaliacdo de doenga prostatica evidenciou
aneurisma sacular de aorta abdominal de didmetro maéxi-
mo de 4,6 cm e aneurisma de artéria ilfaca comum esquerda
de 3,2 cm (Figuras 1 e 2).

Figura 1. Corte de angiotomografia angiotomografico evidenciando
aneurisma da artéria iliaca comum esquerda de 3,2 cm de diametro.
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Figura 2. Reconstrugédo da angiotomografia evidenciando aneurisma
da artéria iliaca comum esquerda.
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O paciente ja havia sido submetido a angioplastia
carotidea, quando apresentou episédio de sangramen-
to abundante e incessante do sitio de puncdo. Foi en-
caminhado para investigacdo pela Hematologia para
distarbios de coagulagdo, quando exames laboratoriais
mostraram a dosagem de fator XI menor que 1%, ca-
racterizando o paciente como portador de deficiéncia
major do fator XI.

Frente ao caso apresentado, optou-se pela terapéu-
tica endovascular do aneurisma de aorta e de iliaca co-
mum do paciente. Uma vez que o paciente era porta-
dor de hemofilia C grave, este foi submetido a preparo
especifico para esse distarbio de coagulac¢do. No pré-
operatdrio, o paciente recebeu a infusdo de quatro uni-
dades (880 mL) de plasma fresco, imediatamente antes
do inicio da cirurgia.

O procedimento foi realizado sob anestesia geral,
com controle pressdrico invasivo. Mediante a dissec¢ao e
o controle de ambas as artérias femorais, procedeu-se ao
tratamento endovascular. Anticoagulagdo plena foi reali-
zada com 5.000 U de heparina intravenosa. Considerando
as caracteristicas do aneurisma e as aferi¢es angiotomo-
graficas, optou-se pela utilizacdo da endoprotese Zenith
Flex® com corpo de 24 mm de didmetro e 82 mm de ex-
tensdo. A endoproétese foi implantada pelo acesso direi-
to, e, para o tratamento do aneurisma de iliaca comum
esquerda, implantou-se extensdo de 12 mm de didmetro
(proximal e distal) e 105 mm de extensdo. Implantagdo
de extensdo de 12 mm de didmetro e 54 mm de extensao
foi necessaria para complementar a fixacao da endopré-
tese a direita. A arteriografia de controle evidenciou per-
viedade da protese e auséncia de endoleaks (Figura 3). A
heparinizag¢do foi revertida com a infusdo de sulfato de
protamina (50 mg). A estimativa de perda sanguinea foi
de 150 mL.

No pds-operatdrio, o paciente foi encaminhado para a
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) e evoluiu sem intercor-
réncias. Apos 24 horas, recebendo 200 mL de plasma fres-
co a cada seis horas, foi encaminhado para a Enfermaria,
recebendo alta no terceiro pos-operatério. Nao apresen-
tou quaisquer hematomas no sitio de pungdo. No 13° dia
de pds-operatorio, o paciente estava assintomatico e reali-
zou uma angiotomografia de controle, que ndo evidenciou
anormalidades.

Discussao

Nio foram encontradas evidéncias literdrias re-
ferentes ao tratamento endovascular de aneurisma de
aorta em pacientes com hemofilia C grave. Ha relatos
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Figura 3. Arteriografia intraoperatoria evidenciando perviedade da
protese e auséncia de endoleaks.

de tratamento convencional de aneurisma de aorta ab-
dominal em trés pacientes com hemofilia A*® e um com
B°. H4 um relato de caso de um paciente com hemofilia
B grave (atividade do fator IX <1%) submetido, com su-
cesso, ao tratamento endovascular’. Este foi adequada-
mente preparado no pré-operatério com a infusdo de
fator IX isolado.

A associa¢do destas doencas, aneurisma de aorta e he-
mofilia C grave, ¢ muito incomum, e se deve ndo sé pela
raridade da hemofilia C, como pela taxa de mortalidade
maior dos pacientes hemofilicos, com uma expectativa de
vida, em média, de 63 anos®.

Nas cirurgias convencionais para corre¢io de aneuris-
ma de aorta em pacientes sem coagulopatias, a estimativa
de perda sanguinea é de 750 a 1.700 mL’, que tende a ser
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maior em pacientes com anatomia do aneurisma desfavora-
vel e maior tempo operatorio’. O paciente do caso apresen-
tado era portador de aneurisma com anatomia favorével, e
a endoprotese Zenith Flex® foi escolhida frente & anatomia
pouco tortuosa do aneurisma, as medidas disponiveis, ao
espago proporcionado para cateterizagdo do ramo contra-
lateral e a experiéncia da equipe.

Comparado ao tratamento convencional, o reparo en-
dovascular é associado a uma significativa redugdo da perda
sanguinea e da necessidade de transfusoes'®!!. Desta forma,
se a anatomia for permissiva, considera-se o reparo endo-
vascular como a modalidade de escolha para pacientes com
alteracoes significativas de coagulagio.

A indicagio de corre¢do do aneurisma de aorta nes-
te paciente se baseou no didmetro da artéria iliaca e na
conformagéo sacular do aneurisma da aorta. Soma-se o
fato de que pacientes hemofilicos dificilmente sobrevi-
veriam a uma ruptura de um aneurisma adrtico, mesmo
que tamponado.

O controle do distirbio hematolégico do caso apresen-
tado foi realizado pela infusdo de plasma fresco no pré-ope-
ratério imediato, quando o paciente apresentava atividade
do fator XI <1%, e do controle da coagulacdo com exames
laboratoriais. Manteve-se, sem a necessidade de novas in-
fusdes de plasma fresco, um tempo de protrombina com
relacdo normatizada internacional (RNI) entre 0,9 e 1,2, e a
atividade do fator XI entre 50 a 100% até o quarto dia pos-
operatorio, quando o paciente recebeu alta, sem quaisquer
problemas hemorragicos ou trombdticos.

A conduta apresentada mostrou ser uma boa opcdo
para grandes cirurgias nos portadores de hemofilias graves,
pois o comportamento da coagulagdo do paciente, com a
utilizagdo de plasma fresco e controle rigoroso do coagulo-
grama, foi praticamente normal.

Conclusao

Este relato de caso demonstrou que a corre¢do endo-
vascular dos aneurismas de aorta abdominal pode ser segu-
ramente realizada em pacientes portadores de hemofilia C
grave. Adequada avalia¢do e preparo pré-operatorio, assim
como uma cuidadosa abordagem perioperatéria multidis-
ciplinar, s3o necessarios para prevenir estes pacientes de
complicagdes hemorrégicas.
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