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Abstract
The placement of central venous catheters in hemophiliac

patients is very frequent, due to the specific treatment characteristics
of the disease. The complications of these procedures, such as
pseudoaneurysm, are generally worse in such patients. Surgical
treatment of subclavian artery pseudoaneurysm is known to be one
of the greatest surgical challenges in vascular surgery. In hemophiliac
patients, the alterations in the normal cascade of coagulation are
added to the difficult surgical exposure. As an alternative to the usual
surgical treatment, the use of endovascular techniques is a safe method
and has good outcomes.

Key words: Aneurysm, false, angioplasty, hemophilia.

Resumo
O uso de cateteres venosos centrais em pacientes hemofílicos é muito

freqüente, devido às próprias características terapêuticas da doença. As
complicações desses procedimentos, tais como pseudo-aneurisma, ge-
ralmente são mais graves nesses pacientes. A correção cirúrgica do
pseudo-aneurisma que acomete a artéria subclávia constitui um dos
maiores desafios da cirurgia vascular. Em pacientes hemofílicos, à difi-
culdade habitual de exposição cirúrgica somam-se os problemas de al-
teração no processo normal de coagulação. Como alternativa ao trata-
mento cirúrgico convencional, a utilização de técnicas endovasculares
constitui uma solução segura e com bons resultados.

Palavras-chave: Falso aneurisma, angioplastia, hemofilia.

RELATO DE CASO

Introdução

A hemofilia A é uma doença hemorrágica grave
decorrente da deficiência de fator VIII (FVIII) da coagu-
lação, herdada através do gene localizado na porção 2.8
do cromossomo X. É classificada como grave quando os
níveis plasmáticos do FVIII são menores que 1%. Sua

prevalência é de 1/20.000 indivíduos, quase que ex-
clusivamente do sexo masculino, sendo rara sua apre-
sentação em mulheres1,2.

Para pacientes com inibidores, isto é, que desen-
volvem anticorpos da classe IgG contra o FVIII, estão
disponíveis os concentrados de complexo protrombí-
nico e complexo protrombínico parcialmente ativado,
FVIII ativado recombinante e protocolos de imunoto-
lerância, tratamentos imunossupressores que visam à
erradicação desses anticorpos.

Em muitos casos, os pacientes hemofílicos vêem-
se diante de situações em que necessitam de infusões
freqüentes de fator de coagulação, como aqueles que
fazem imunotolerância, ou profilaxia de eventos he-
morrágicos, segundo diversos trabalhos vigentes. Mui-
tas vezes, são crianças que precisam receber o fator
deficiente, em decorrência de hemorragia prévia do
sistema nervoso central, por tempo prolongado, pre-
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venindo novos episódios, ou que estão recebendo altas
doses de fator ou outros agentes para erradicar os
anticorpos inibitórios da atividade coagulante. Para
tanto, podem ser utilizados cateteres venosos na tenta-
tiva de garantir um acesso central rápido e fácil para as
freqüentes reposições de fator. Eles permitem o início
precoce da profilaxia e até mesmo a terapia domiciliar3.
Para os pacientes que têm inibidores, principalmente os
de alto título, os cateteres estão bem indicados, visto que
com maior freqüência precisam da reposição de fator ou
estão incluídos nos estudos de imunotolerância3.

Os cateteres podem ser totalmente implantáveis no
tecido subcutâneo, como o port-a-cath, ou semi-im-
plantáveis, como o de Hickman4.

A colocação do cateter em pacientes hemofílicos
geralmente é bem-sucedida mediante a adoção de pro-
tocolos de profilaxia. Dessa forma, é possível realizar
um procedimento seguro, minimizando o risco de
formação de hematomas adjacentes ao reservatório de
um cateter (evitando também eventos infecciosos) e até
mesmo hemorragias graves.

No entanto, apesar de ser um método efetivo, que
garante eficiência e flexibilidade na sua utilização, há o
risco das complicações inerentes a ele, tais como infec-
ções e trombose5. Essa obstrução pode ocorrer devido
ao depósito intraluminal de fibrina ou outras substân-
cias que precipitam3.

A punção para obtenção de uma veia central geral-
mente é realizada na veia subclávia ou jugular interna.
Tal procedimento não é isento de riscos. Complicações,
tais como pneumotórax, hemotórax e desenvolvimento
de pseudo-aneurisma após punção arterial inadvertida,
podem ocorrer. Segundo Casado-Flores, em crianças
internadas em uma unidade de terapia intensiva, a
freqüência de complicações relacionadas ao implante
de cateteres é de 22%, sendo 2,9% graves (pneumotó-
rax – 1,9%; hemotórax – 1%)6. O acesso da veia jugular
interna está associado a um menor índice de mau
posicionamento do cateter e maior incidência de pun-
ção arterial em relação à punção da veia subclávia7.

Em situações de emergência em que o acesso
venoso periférico não é possível, a utilização de
cateteres centrais de curta permanência se faz neces-
sária. Nesses casos, a profilaxia é mandatória. No
entanto, quando não há disponibilidade dos fatores
de coagulação ou quando não há conhecimento do
diagnóstico, os riscos para o paciente são maiores,
podendo levar até ao óbito.

No presente artigo, os autores relatam um trata-
mento por técnica endovascular em criança hemofí-
lica A grave com inibidor.

Relato de caso

Menor de 1 ano de idade, do sexo masculino,
encaminhado de outro serviço em pós-operatório de
craniotomia descompressiva para drenagem de hema-
toma decorrente de trauma, com diagnóstico associado
de hemofilia A grave. Apresentava ainda grande pseu-
do-aneurisma em região supraclavicular direita decor-
rente da tentativa de acesso venoso (Figura 1). O
pseudo-aneurisma, devido à compressão da traquéia,
causava importante desconforto respiratório.

Figura 1 - Grande massa pulsátil em região supraclavicu-
lar direita

O estudo por angiorressonância identificou gran-
de pseudo-aneurisma originário da artéria subclávia
direita, próximo à origem da artéria vertebral (Figura
2). Dada a precária condição clínica do paciente,
optou-se pelo tratamento endovascular percutâneo
por acesso da artéria femoral comum direita, utili-
zando-se infusão prévia de fator de coagulação em
dose profilática (100 U/kg) e com manutenção da
mesma dose por via intravenosa de 12 em 12 horas.

Realizou-se punção da artéria femoral comum di-
reita com colocação de introdutor 4F pediátrico, segui-
do de estudo angiográfico do tronco supra-aórtico,
confirmando os achados da angiorressonância. Através
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deste acesso, foi introduzido cateter-guia, posicionado
no nível do tronco braquiocefálico. A lesão foi transpos-
ta com fio-guia hidrofílico 0.014” sob roadmapping,
seguida de implante primário de endoprótese Jostent 3
x 19 mm.

A arteriografia de controle evidenciou adequado
posicionamento da endoprótese e tratamento da lesão
com preservação da artéria vertebral (Figura 3). Imedi-
atamente após o procedimento, observou-se ausência
de pulsatilidade na região tumoral.

A criança evoluiu no pós-operatório imediato he-
modinamicamente estável, com presença de pequeno
sangramento no local de punção da artéria femoral
direita, tratado de maneira conservadora com compres-
são local.

Nos dias subseqüentes, o menor continuou rece-
bendo reposição de fator de coagulação na tentativa de
correção dos parâmetros laboratoriais do coagulogra-
ma, utilizando-se uma dose total de 41.000 U, acarre-
tando um custo total de aproximadamente US$
65.000,00. No entanto, não foi observada redução

adequada dos valores de tempo de tromboplastina
parcial ativada (TTPA), evidenciando a atividade do
anticorpo inibidor. Paralelamente, evoluiu para agrava-
mento do trauma cranioencefálico, com desenvolvi-
mento de hidrocefalia.

No sexto dia de pós-operatório, devido à evolução
insatisfatória do quadro respiratório e manutenção do
desvio da traquéia, optou-se pela drenagem do hemato-
ma cervical. Durante o procedimento cirúrgico, foi
retirado grande hematoma encapsulado, observando-se
sangramento difuso em toda a área cruenta. Evoluiu,
então, com sangramento da região femoral direita e da
incisão cirúrgica supraclavicular direita, além de apre-
sentar parâmetros laboratoriais compatíveis com coa-
gulação intravascular disseminada (CIVD). Houve pi-
ora do quadro neurológico, evoluindo para o coma.

Figura 3 - Aspecto final após correção do pseudo-aneuris-
ma com uso de stent revestido

Figura 2 - Aspecto do pseudo-aneurisma em exame de
angiorressonância
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Mesmo após infusão de fatores da coagulação, na
tentativa de corrigir o sangramento, houve piora pro-
gressiva, e a criança evoluiu para o óbito no 12º dia de
implante da endoprótese.

Discussão

A cateterização venosa central consiste na colocação
de um cateter na veia cava superior ou inferior através
de uma veia calibrosa que conflui para um desses vasos8.
A principal finalidade da inserção central de um cateter
é para a administração de medicamentos, hemoderiva-
dos e verificação de pressão venosa central. Em pacien-
tes hemofílicos, principalmente crianças, o uso de um
cateter central, especialmente os que são totalmente
implantáveis, facilitam a administração freqüente de
fatores da coagulação. Em pacientes hemofílicos com
inibidores, que necessitam de tratamento para sangra-
mentos espontâneos e terapia de imunotolerância, o uso
de dispositivos totalmente implantáveis torna-se o pro-
cedimento ideal9.

Algumas recomendações sobre a utilização de
dispositivos de acesso venoso central (DAVC) em
pacientes hemofílicos podem ser retiradas de consen-
so publicado recentemente por Ewestein na revista
Haemophilia9.

Sobre a seleção adequada dos pacientes, os pres-
tadores de serviço de saúde devem dar preferência ao
acesso venoso periférico sempre que possível, e a
presença de uma infecção ativa, incluindo cáries,
constitui uma contra-indicação absoluta ao implante
dos DAVC.

Em indivíduos sem inibidores, o port-a-cath é pre-
ferível ao dispositivo externo. Um registro detalhado
deve ser mantido, incluindo tipo de DAVC, nome e
número de série do DAVC, data do implante, respon-
sável pelo implante, localização anatômica, tipo de
regime terapêutico, tipo e evolução das complicações,
data e motivo da retirada9.

Os cuidados no manuseio dos DAVC também são
de suprema importância. Todos os dispositivos devem
receber uma infusão de solução salina ou heparina após
cada uso, mantendo pressão positiva após cada infusão.
Tanto iodopovidona quanto clorexidina podem ser
usadas como anti-sépticos tópicos para a pele; porém,
existem evidências que mostram que o uso de clorexidi-
na pode estar associado a um menor número de infec-
ções relacionadas ao cateter, especialmente em pacien-
tes com história de infecção9.

A lavagem das mãos e a utilização constante de
técnicas assépticas são os principais itens na prevenção
de infecção relacionadas ao cateter. Os pacientes com
DAVC necessitam de antibióticos profiláticos quando
são submetidos a procedimentos invasivos, tais como
cirurgias e extrações dentárias. Também é importante
lembrar que um dispositivo não deve ser rotineiramente
trocado apenas com o propósito de reduzir o risco de
infecção. O tratamento precoce e agressivo de infecções
é importante, independente do local.

A remoção de um DAVC devido a infecção é
recomendada nas seguintes situações: persistência de
hemoculturas positivas após uso apropriado de antibi-
óticos sistêmicos; infecções causadas por cândida; in-
fecções recorrentes causadas pelo mesmo organismo,
apesar do uso de antibióticos adequados; infecção do
túnel e da loja; erosão da pele sobre o port-a-cath; e se a
bacteremia não se resolve após tratamento com antibi-
óticos por 48 a 72 horas9.

Outro item muito importante é a presença de
trombose venosa. Todos os profissionais que lidam
com pacientes em uso de um DAVC devem sempre
manter um alto índice de suspeita clínica em relação à
presença de uma trombose relacionada ao cateter. A
pesquisa de rotina de trombofilia antes do implante de
um DAVC não é necessária, a não ser que haja história
de trombose venosa não relacionada ao cateter. O
DAVC usado deve ter o cateter com o menor diâmetro
possível necessário para uma terapia adequada, e a
ponta do cateter deve ficar posicionada no terço inferior
da veia cava superior.

Quando há suspeita de trombose venosa, uma
venografia deve ser realizada quando exames de ima-
gem não-invasivos não conseguem confirmar o diag-
nóstico. Se o paciente ainda tem necessidade de uso
do DAVC e a trombose é reduzida ou pouco sinto-
mática, o cateter pode ser mantido. Se a retirada do
DAVC não comprometer o tratamento, o mesmo
deve ser retirado9.

Pseudo-aneurismas de grandes vasos e da artéria
subclávia são raros após punção central, podendo ocor-
rer em 0,05 a 2% dos casos. Suas complicações incluem
expansão e compressão de estruturas respiratórias e
neurovasculares adjacentes, rotura, trombose e erosão
para pele com sangramento externo10,11.

Este paciente era portador de um grande pseudo-
aneurisma, que se encontrava em franca expansão, uma
vez que possuía um distúrbio de coagulação grave, a
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hemofilia tipo A com inibidor, o que não permitiu a
trombose espontânea do mesmo. Provavelmente, havia
compressão e desvio da traquéia pelo pseudo-aneuris-
ma, que seria a causa do desconforto respiratório inicial
do paciente.

O tratamento dos pseudo-aneurismas de artérias de
grande calibre pode ser cirúrgico ou tratado por técnica
endovascular. Apesar de alguns autores acreditarem ser
o tratamento cirúrgico o procedimento de escolha, uma
vez que apresentam bons resultados, o reparo endovas-
cular vem sendo relatado na literatura e tem sido mais
utilizado na última década10-12.

No tratamento cirúrgico do pseudo-aneurisma da
artéria subclávia, o controle proximal pode necessitar
da exposição da artéria subclávia retroclavicular, com
ou sem toracotomia, havendo risco de lesão de estrutu-
ras nobres como o nervo frênico ou ducto torácico (à
esquerda) e o plexo braquial, além de hemorragia du-
rante a dissecção11.

Particularmente neste caso, o reparo endovascular
foi a melhor opção, uma vez que o controle cirúrgico da
lesão seria difícil, não somente pelo tamanho da criança,
na qual o espaço supraclavicular encontrava-se ocupado
pelo pseudo-aneurisma, como também pelo risco de
sangramento incontrolável durante o ato cirúrgico,
decorrente da hemofilia com inibidor da qual era por-
tadora.

Não encontramos, na literatura, relatos da utiliza-
ção de stents em crianças para tratamento de pseudo-
aneurismas arteriais periféricos.

Mais recentemente, alguns autores relataram o uso
de injeção de trombina guiada por ultra-som como
tratamento de pseudo-aneurisma e utilizaram essa téc-
nica em três crianças, sendo duas com pseudo-aneuris-
ma de artéria femoral e uma com pseudo-aneurisma de
artéria epigástrica13.

Lidell relatou com sucesso o tratamento de pseudo-
aneurisma de artéria pulmonar bilateral em criança de
5 anos com embolização14.

Há várias publicações de uso do tratamento endo-
vascular com stents para doenças cardíacas congênitas,
como estenoses de artéria pulmonar, coarctação da
aorta, shunts aórtico-pulmonares e ducto arterial. São
relatadas complicações como fratura do stent, migra-
ção, formação de aneurismas e reestenose intra-stent,
porém são raras, e a maioria dos autores concorda que
o uso do stent para tratamento dessas doenças é seguro
e eficaz em pacientes selecionados15-17.

Merrot et al. relataram a utilização de angioplastia
com stent em duas crianças com dissecção de artéria
renal pós-trauma, o que constituiu uma alternativa à
cirurgia naquele momento, com sucesso imediato18.

Já em relação ao sangramento decorrido do proces-
so cirúrgico, novo produto poderia ter sido utilizado na
tentativa de cessação do sangramento, se estivesse dis-
ponível, como é o caso do NovoSeven®, fator VII de
coagulação humana ativado recombinante (rFVIIa),
desenvolvido para o tratamento de sangramento espon-
tâneo e cirúrgico de pacientes hemofílicos congênitos
portadores de anticorpos contra os fatores de coagula-
ção VIII e IX e pacientes portadores de hemofilia
adquirida.

O NovoSeven induz a hemostasia local através da
formação de complexos com o fator tissular e pela
ativação direta do fator X sobre a superfície das plaque-
tas ativadas. Desta forma, obtém-se a geração de trom-
bina, levando à formação de um coágulo estável. Vários
estudos realizados relatam a utilização desse produto
em hemorragias do sistema nervoso central, situação
muito grave em pacientes hemofílicos, principalmente
se forem portadores de inibidores. Foi também de-
monstrado que o rFVIIa promove uma rápida e eficien-
te correção da coagulação em pacientes com lesão
hemorrágica encefálica. É utilizado tanto nos episódios
hemorrágicos agudos quanto na prevenção de manifes-
tações hemorrágicas em cirurgias eletivas.

A hemorragia intracerebral está associada a alta
mortalidade, e o tempo decorrido entre a sua instalação
e o início de tratamento tem grande influência na
capacidade do produto rFVIIa em limitar a extensão da
hemorragia. Os melhores resultados encontram-se nos
pacientes cuja intervenção se deu em até 3 horas do
início dos sintomas. Mayer et al.19 demonstraram a
redução da mortalidade, bem como de seqüelas neuro-
lógicas, em um grupo de pacientes não-hemofílicos.
Em uma população hemofílica, Arkin20 verificou que
rFVIIa controlou a hemorragia intracraniana de forma
efetiva, e de modo semelhante, Rice & Savidge21 obser-
varam eficácia em 84% dos seus pacientes, portadores
de coagulopatia hereditária e com sangramento em
sistema nervoso central.

No caso relatado, o tratamento endovascular com
stent revestido foi o mais factível, em função dos riscos
já explicitados anteriormente, e mostrou-se seguro e
eficaz para o tratamento de pseudo-aneurisma na crian-
ça. Não sabemos ao certo qual seria o comportamento
de um stent implantado em um vaso periférico que irá
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sofrer os efeitos do crescimento corporal, pois os relatos
existentes na literatura são de correção de pseudo-
aneurisma em adolescentes e adultos.
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