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Resumo

O uso de cateteres venosos centrais em pacientes hemofilicos é muito
freqliente, devido as prdprias caracteristicas terapéuticas da doenca. As
complicagOes desses procedimentos, tais como pseudo-aneurisma, ge-
ralmente sdo mais graves nesses pacientes. A corregdo cirdrgica do
pseudo-aneurisma que acomete a artéria subclavia constitui um dos
maiores desafios da cirurgia vascular. Em pacientes hemofilicos, a difi-
culdade habitual de exposi¢éo cirdrgica somam-se os problemas de al-
teragdo no processo normal de coagulacdo. Como alternativa ao trata-
mento cirtrgico convencional, a utilizagdo de técnicas endovasculares
constitui uma solugéo segura e com bons resultados.
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Introducéo

A hemofilia A é uma doenca hemorrégica grave
decorrente da deficiéncia de fator VII1 (FVI11) da coagu-
lacdo, herdada através do gene localizado na porcéo 2.8
do cromossomo X. E classificada como grave quando os
niveis plasmaticos do FVIII sdo menores que 1%. Sua
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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.

prevaléncia é de 1/20.000 individuos, quase que ex-
clusivamente do sexo masculino, sendo rara sua apre-
sentacdo em mulheres!2,

Para pacientes com inibidores, isto é, que desen-
volvem anticorpos da classe 1gG contra o FVIII, estéo
disponiveis os concentrados de complexo protrombi-
nico e complexo protrombinico parcialmente ativado,
FVII1 ativado recombinante e protocolos de imunoto-
lerancia, tratamentos imunossupressores que visam a
erradicacdo desses anticorpos.

Em muitos casos, os pacientes hemofilicos véem-
se diante de situagdes em que necessitam de infusdes
freqiientes de fator de coagulacdo, como aqueles que
fazem imunotolerancia, ou profilaxia de eventos he-
morragicos, segundo diversos trabalhos vigentes. Mui-
tas vezes, sdo criangas que precisam receber o fator
deficiente, em decorréncia de hemorragia prévia do
sistema nervoso central, por tempo prolongado, pre-
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venindo novos episodios, ou que estdo recebendo altas
doses de fator ou outros agentes para erradicar 0s
anticorpos inibitdrios da atividade coagulante. Para
tanto, podem ser utilizados cateteres venosos na tenta-
tiva de garantir um acesso central rapido e facil para as
frequientes reposicdes de fator. Eles permitem o inicio
precoce da profilaxia e até mesmo a terapia domiciliar.
Para os pacientes que tém inibidores, principalmente os
dealto titulo, os cateteres estdo bem indicados, visto que
com maior frequiéncia precisam da reposicéo de fator ou
estdo incluidos nos estudos de imunotoleranciad.

Os cateteres podem ser totalmente implantaveis no
tecido subcutaneo, como o port-a-cath, ou semi-im-
plantaveis, como o de Hickman?.

A colocagdo do cateter em pacientes hemofilicos
geralmente é bem-sucedida mediante a adogao de pro-
tocolos de profilaxia. Dessa forma, é possivel realizar
um procedimento seguro, minimizando o risco de
formagdo de hematomas adjacentes ao reservatério de
um cateter (evitando também eventos infecciosos) e até
mesmo hemorragias graves.

No entanto, apesar de ser um método efetivo, que
garante eficiéncia e flexibilidade na sua utilizagéo, ha o
risco das complicagdes inerentes a ele, tais como infec-
cOes e trombose®. Essa obstrugdo pode ocorrer devido
ao deposito intraluminal de fibrina ou outras substan-
cias que precipitam?.

A puncdo para obtencéo de uma veia central geral-
mente é realizada na veia subclavia ou jugular interna.
Tal procedimento ndo é isento de riscos. Complicacoes,
tais como pneumotdrax, hemotorax e desenvolvimento
de pseudo-aneurisma ap6s puncdo arterial inadvertida,
podem ocorrer. Segundo Casado-Flores, em criangas
internadas em uma unidade de terapia intensiva, a
freqliéncia de complicaces relacionadas ao implante
de cateteres é de 22%, sendo 2,9% graves (pneumoto-
rax—1,9%:; hemotdrax — 1%)°%. O acesso da veia jugular
interna esta associado a um menor indice de mau
posicionamento do cateter e maior incidéncia de pun-
¢do arterial em relagdo a puncdo da veia subclavia’.

Em situacBes de emergéncia em que 0 acesso
venoso periférico ndo é possivel, a utilizagdo de
cateteres centrais de curta permanéncia se faz neces-
saria. Nesses casos, a profilaxia é mandatéria. No
entanto, quando ndo ha disponibilidade dos fatores
de coagulagdo ou quando ndo ha conhecimento do
diagnostico, 0s riscos para 0 paciente sdo maiores,
podendo levar até ao ébito.

Pseudo-aneurisma da artéria subclavia em crianca hemofilica - Silva EGS et al.

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

Relato de caso

Menor de 1 ano de idade, do sexo masculino,
encaminhado de outro servico em pds-operatdrio de
craniotomia descompressiva para drenagem de hema-
toma decorrente de trauma, com diagndstico associado
de hemofilia A grave. Apresentava ainda grande pseu-
do-aneurisma em regido supraclavicular direita decor-
rente da tentativa de acesso venoso (Figura 1). O
pseudo-aneurisma, devido a compressdo da traquéia,
causava importante desconforto respiratério.

Figural -

Grande massa pulsatil em regido supraclavicu-
lar direita

O estudo por angiorressonanciaidentificou gran-
de pseudo-aneurisma originario da artéria subclavia
direita, proximo a origem da artéria vertebral (Figura
2). Dada a precaria condicdo clinica do paciente,
optou-se pelo tratamento endovascular percutaneo
por acesso da artéria femoral comum direita, utili-
zando-se infusdo prévia de fator de coagulagdo em
dose profilatica (100 U/kg) e com manutenc¢do da
mesma dose por via intravenosa de 12 em 12 horas.

Realizou-se puncdo da artéria femoral comum di-
reita com colocagéo de introdutor 4F pediatrico, segui-
do de estudo angiografico do tronco supra-adrtico,
confirmando os achados da angiorressonancia. Através
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Figura 2 -

Aspecto do pseudo-aneurisma em exame de
angiorressonancia

deste acesso, foi introduzido cateter-guia, posicionado
no nivel do tronco braquiocefalico. A lesdo foi transpos-
ta com fio-guia hidrofilico 0.014” sob roadmapping,
seguida de implante primario de endoprotese Jostent 3
x 19 mm.

A arteriografia de controle evidenciou adequado
posicionamento da endoprotese e tratamento da lesdo
com preservacdo da artéria vertebral (Figura 3). Imedi-
atamente apds o procedimento, observou-se auséncia
de pulsatilidade na regido tumoral.

A crianga evoluiu no pds-operatério imediato he-
modinamicamente estavel, com presenca de pequeno
sangramento no local de punc¢éo da artéria femoral
direita, tratado de maneira conservadora com compres-
sdo local.

Nos dias subseqiientes, 0 menor continuou rece-
bendo reposicéo de fator de coagulagdo na tentativa de
corregdo dos parametros 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, ndo foi observada reducéo
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adequada dos valores de tempo de tromboplastina
parcial ativada (TTPA), evidenciando a atividade do
anticorpo inibidor. Paralelamente, evoluiu para agrava-
mento do trauma cranioencefalico, com desenvolvi-
mento de hidrocefalia.

No sexto dia de pds-operatorio, devido a evolucdo
insatisfatdria do quadro respiratério e manutencéo do
desvio da traquéia, optou-se pela drenagem do hemato-
ma cervical. Durante o procedimento cirargico, foi
retirado grande hematoma encapsulado, observando-se
sangramento difuso em toda a &rea cruenta. Evoluiu,
entdo, com sangramento da regido femoral direita e da
incisdo cirargica supraclavicular direita, além de apre-
sentar parametros laboratoriais compativeis com coa-
gulagéo intravascular disseminada (CIVD). Houve pi-
ora do quadro neuroldgico, evoluindo para o coma.

Figura 3 -

Aspecto final apds correcdo do pseudo-aneuris-
ma com uso de stent revestido
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Mesmo apos infusdo de fatores da coagulagdo, na
tentativa de corrigir o sangramento, houve piora pro-
gressiva, e a crianga evoluiu para 0 6bito no 12° dia de
implante da endopratese.

Discussdo

A cateterizagdo venosa central consiste na colocacéo
de um cateter na veia cava superior ou inferior através
de uma veia calibrosa que conflui para um desses vasos®.
A principal finalidade da inser¢éo central de um cateter
é para a administragdo de medicamentos, hemoderiva-
dos e verificacdo de pressdo venosa central. Em pacien-
tes hemofilicos, principalmente criangas, 0 uso de um
cateter central, especialmente os que sdo totalmente
implantéaveis, facilitam a administra¢do frequente de
fatores da coagulacdo. Em pacientes hemofilicos com
inibidores, que necessitam de tratamento para sangra-
mentos espontaneos e terapia de imunotolerancia, o uso
de dispositivos totalmente implantéaveis torna-se o pro-
cedimento ideal®.

Algumas recomendacfes sobre a utilizacdo de
dispositivos de acesso venoso central (DAVC) em
pacientes hemofilicos podem ser retiradas de consen-
so publicado recentemente por Ewestein na revista
Haemophilia®.

Sobre a selecdo adequada dos pacientes, 0s pres-
tadores de servico de saude devem dar preferéncia ao
acesso venoso periférico sempre que possivel, e a
presenca de uma infeccdo ativa, incluindo céries,
constitui uma contra-indicacéo absoluta ao implante
dos DAVC.

Em individuos sem inibidores, o port-a-cath é pre-
ferivel ao dispositivo externo. Um registro detalhado
deve ser mantido, incluindo tipo de DAVC, nome e
numero de série do DAVC, data do implante, respon-
savel pelo implante, localizacdo anatdmica, tipo de
regime terapéutico, tipo e evolucgéo das complicag@es,
data e motivo da retirada®.

Os cuidados no manuseio dos DAVC também sdo
de suprema importancia. Todos os dispositivos devem
receber uma infusédo de solucéo salina ou heparina ap6s
cada uso, mantendo pressao positiva apos cada infuséo.
Tanto iodopovidona quanto clorexidina podem ser
usadas como anti-sépticos topicos para a pele; porém,
existem evidéncias que mostram que o uso de clorexidi-
na pode estar associado a um menor namero de infec-
¢Oes relacionadas ao cateter, especialmente em pacien-
tes com historia de infeccdo®.
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A lavagem das mdos e a utilizagdo constante de
técnicas assépticas sao 0s principais itens na prevencédo
de infeccdo relacionadas ao cateter. Os pacientes com
DAVC necessitam de antibidticos profilaticos quando
sdo submetidos a procedimentos invasivos, tais como
cirurgias e extragdes dentarias. Também é importante
lembrar que um dispositivo ndo deve ser rotineiramente
trocado apenas com o proposito de reduzir o risco de
infeccdo. O tratamento precoce e agressivo de infecgBes
é importante, independente do local.

A remogdo de um DAVC devido a infeccdo é
recomendada nas seguintes situacdes: persisténcia de
hemoculturas positivas ap6s uso apropriado de antibi-
Gticos sistémicos; infecges causadas por candida; in-
fecgOes recorrentes causadas pelo mesmo organismo,
apesar do uso de antibidticos adequados; infeccdo do
tnel e da loja; erosdo da pele sobre o port-a-cath; e se a
bacteremia ndo se resolve apds tratamento com antibi-
Oticos por 48 a 72 horas®.

Outro item muito importante é a presenca de
trombose venosa. Todos os profissionais que lidam
com pacientes em uso de um DAVC devem sempre
manter um alto indice de suspeita clinica em relagéo a
presenca de uma trombose relacionada ao cateter. A
pesquisa de rotina de trombofilia antes do implante de
um DAVC ndo é necessaria, a ndo ser que haja histéria
de trombose venosa ndo relacionada ao cateter. O
DAVC usado deve ter o cateter com o menor didmetro
possivel necessario para uma terapia adequada, e a
pontado cateter deve ficar posicionada no terco inferior
da veia cava superior.

Quando hé suspeita de trombose venosa, uma
venografia deve ser realizada quando exames de ima-
gem ndo-invasivos ndo conseguem confirmar o diag-
noéstico. Se o paciente ainda tem necessidade de uso
do DAVC e a trombose é reduzida ou pouco sinto-
matica, o cateter pode ser mantido. Se a retirada do
DAVC ndo comprometer o tratamento, 0 mesmo
deve ser retirado®.

Pseudo-aneurismas de grandes vasos e da artéria
subclavia séo raros apds puncdo central, podendo ocor-
rerem 0,05 a 2% dos casos. Suas complicagdes incluem
expansdao e compressao de estruturas respiratorias e
neurovasculares adjacentes, rotura, trombose e erosdo
para pele com sangramento externo0-11,

Este paciente era portador de um grande pseudo-
aneurisma, que se encontrava em franca expansdo, uma
vez que possuia um disturbio de coagulacéo grave, a
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hemofilia tipo A com inibidor, o que ndo permitiu a
trombose espontanea do mesmo. Provavelmente, havia
compressao e desvio da traquéia pelo pseudo-aneuris-
ma, que seria a causa do desconforto respiratdrio inicial
do paciente.

O tratamento dos pseudo-aneurismas de artérias de
grande calibre pode ser cirurgico ou tratado por técnica
endovascular. Apesar de alguns autores acreditarem ser
o tratamento cirtrgico 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 altima décadal0-12,

No tratamento cirdrgico do pseudo-aneurisma da
artéria subclavia, o controle proximal pode necessitar
da exposicdo da artéria subclavia retroclavicular, com
ou sem toracotomia, havendo risco de lesdo de estrutu-
ras nobres como o nervo frénico ou ducto toracico (a
esquerda) e o plexo braquial, além de hemorragia du-
rante a disseccoll.

Particularmente neste caso, o reparo endovascular
foi amelhor opgéo, uma vez que o controle cirdrgico da
lesdo seria dificil, ndo somente pelo tamanho da crianca,
naqual o espago supraclavicular encontrava-se ocupado
pelo pseudo-aneurisma, como também pelo risco de
sangramento incontrolavel durante o ato cirlrgico,
decorrente da hemofilia com inibidor da qual era por-
tadora.

Nado encontramos, na literatura, relatos da utiliza-
¢éo de stents em criangas para tratamento de pseudo-
aneurismas arteriais periféricos.

Mais recentemente, alguns autores relataram o uso
de injecdo de trombina guiada por ultra-som como
tratamento de pseudo-aneurisma e utilizaram essa téc-
nica em trés criangas, sendo duas com pseudo-aneuris-
ma de artéria femoral e uma com pseudo-aneurisma de
artéria epigastrical3.

Lidell relatou com sucesso o tratamento de pseudo-
aneurisma de artéria pulmonar bilateral em crianga de
5 anos com embolizagiol?.

Ha vérias publicagdes de uso do tratamento endo-
vascular com stents para doengas cardiacas congénitas,
como estenoses de artéria pulmonar, coarctacdo da
aorta, shunts adrtico-pulmonares e ducto arterial. Sdo
relatadas complica¢Bes como fratura do stent, migra-
¢éo, formacdo de aneurismas e reestenose intra-stent,
porém sdo raras, e a maioria dos autores concorda que
0 uso do stent para tratamento dessas doencas é seguro
e eficaz em pacientes selecionados>-17,
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Merrot et al. relataram a utilizacdo de angioplastia
com stent em duas criangas com disseccdo de artéria
renal pds-trauma, 0 que constituiu uma alternativa a
cirurgia naquele momento, com sucesso imediato!8.

Jaem relacéo ao sangramento decorrido do proces-
so cirdrgico, novo produto poderia ter sido utilizado na
tentativa de cessacdo do sangramento, se estivesse dis-
ponivel, como é o caso do NovoSeven®, fator VII de
coagulagdo humana ativado recombinante (rFVlla),
desenvolvido para o tratamento de sangramento espon-
taneo e cirargico de pacientes hemofilicos congénitos
portadores de anticorpos contra os fatores de coagula-
¢do VIII e IX e pacientes portadores de hemofilia
adquirida.

O NovoSeven induz a hemostasia local através da
formacdo de complexos com o fator tissular e pela
ativacdo direta do fator X sobre a superficie das plaque-
tas ativadas. Desta forma, obtém-se a geracdo de trom-
bina, levando a formagdo de um coagulo estavel. Varios
estudos realizados relatam a utilizacdo desse produto
em hemorragias do sistema nervoso central, situagdo
muito grave em pacientes hemofilicos, principalmente
se forem portadores de inibidores. Foi também de-
monstrado que o rFVIla promove uma rapida e eficien-
te corre¢do da coagulagdo em pacientes com lesdo
hemorrégica encefélica. E utilizado tanto nos episodios
hemorréagicos agudos quanto na prevencao de manifes-
tacBes hemorragicas em cirurgias eletivas.

A hemorragia intracerebral estd associada a alta
mortalidade, e 0 tempo decorrido entre a sua instalacao
e 0 inicio de tratamento tem grande influéncia na
capacidade do produto rFVIlaem limitar a extenséo da
hemorragia. Os melhores resultados encontram-se nos
pacientes cuja intervencdo se deu em até 3 horas do
inicio dos sintomas. Mayer et al.19 demonstraram a
reducéo da mortalidade, bem como de sequielas neuro-
I6gicas, em um grupo de pacientes ndo-hemofilicos.
Em uma populagio hemofilica, Arkin20 verificou que
rFV1la controlou a hemorragia intracraniana de forma
efetiva, e de modo semelhante, Rice & Savidge2! obser-
varam eficacia em 84% dos seus pacientes, portadores
de coagulopatia hereditaria e com sangramento em
sistema nervoso central.

No caso relatado, o tratamento endovascular com
stent revestido foi o mais factivel, em funcéo dos riscos
ja explicitados anteriormente, e mostrou-se seguro e
eficaz para o tratamento de pseudo-aneurisma nacrian-
¢a. Néo sabemos ao certo qual seria 0 comportamento
de um stent implantado em um vaso periférico que ira
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sofrer os efeitos do crescimento corporal, pois os relatos
existentes na literatura sdo de correcdo de pseudo-
aneurisma em adolescentes e adultos.
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