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INFORMACIONES CLINICAS

Estrategia Anestesioldgica para Cesarea en Paciente Portadora
de Discapacidad de Factor XI. Relato de Caso *

Norma Sueli P. Mddolo, TSA', Vera Lucia Fernandes de Azevedo, TSA?, Paulo Sérgio S. Santos, TSA3, Mdrcia Leal Rosa?,
Dina Rita Corvino®, Lucas Jorge S. Castro Alves®

RESUMEN

Médolo NSP, Azevedo VLF, Santos PSS, Rosa ML, Corvino DR,
Alves LJSC — Estrategia Anestesioldgica para Cesarea en Paciente
Portadora de Discapacidad de Factor XI. Relato de Caso.

JUSTIFICATIVA Y OBJETIVOS: La discapacidad del factor XI es
una enfermedad hematoldgica rara en la poblacion. La hemofilia C
(discapacidad del factor Xl), ocurre en los dos sexos y normalmente
no presenta ninguna sintomatologia, y se puede manifestar apenas
como hemorragia post-quirdrgica. Es una enfermedad autosomica
recesiva, homocigdtica o heterocigdtica, y su gravedad depende de
los niveles de factor XI. El objetivo de este relato fue presentar la
estrategia anestésica en paciente portadora de hemofilia C.

RELATO DEL CASO: Paciente con 32 afos, gesta l/para 0, 39 se-
manas de gestacion programada para cesdrea electiva. Paciente
portadora de discapacidad de factor XI. Examen clinico y laboratorial
sin alteraciones. Conforme a la orientacion del hematdlogo, el dia de
la cesdrea, la paciente usoé prometazina 25 mg; hidrocortisona 500
mg, debido a reacciones transfusionales previas, y plasma 10 mL".
kg llegando a un total de 700 mL. Después de 2 horas, se sometio
al bloqueo subaracnoideo bajo monitorizacion de rutina. Hidratacion
con RL 2000 mL. Procedimiento anestésico-quirdrgico sin intercur-
rencias. La paciente evoluciond en el postoperatorio sin intercurren-
cias, y en el 32 DPO usé plasma fresco congelado (PFC) 10.mL"".kg"
para evitar el sangramiento post-quirdrgico tardio.

CONCLUSIONES: El objetivo del caso fue presentar el protocolo
anestésico para pacientes portadores de hemofilia C y alertar sobre
la necesidad de investigacion en caso de antecedente de sangra-
miento postoperatorio. También avisar cuando un estudio de coagu-
lacion debe ser realizado antes de cualquier procedimiento invasivo
y si un TTPA prolongado se encuentra, es un imperativo investigar la
discapacidad de ese factor.
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Descriptotes: ANESTESIA, Obstétrica; CIRUGIA, Obstétrica: cesa-
rea; ENFERMEDADES, Hematoldgica: discapacidad del factor XI,
hemofilia C.

INTRODUCCION

Los factores plasmaticos de la coagulacion son los siguien-
tes: | — fibrindgeno; Il — protrombina; 11l — tromboplastina; IV —
calcio; V — factor labil; VI — protrombinasa; VII — factor estable;
VIl — globulina anti-hemofilica; IX — factor de Christmas PTC;
X — factor de Stuart-Power; XI — PTA; XII — factor de Hage-
man; Xl — factor estabilizador de la fibrina !.

Segun la Comision Internacional de Nomenclatura de la Or-
ganizacion Mundial de la Salud (OMS), la clasificacion de las
enfermedades hemorragicas se basa en el factor deficiente:

1) Discapacidad del fibrindgeno I: afibrinogenemia, hipofibri-
nogenemia.

2) Discapacidad del factor estabilizador de la fibrina XIII.

3) Discapacidad de la protrombina.

4) Discapacidad de los factores activadores de la protrombina:

a) Sistema extrinseco: discapacidad de factor V o para-
hemofilia; discapacidad de factor VII; discapacidad de
factor X.

b) Sistema intrinseco: discapacidad de factor VIII (hemo-
filia A); discapacidad de factor IX (hemofilia B); dis-
capacidad de factor XI (hemofilia C); discapacidad de
factor XlI (molestia de Hageman).

5) Discapacidad asociada de factor vascular y plasmatico (
molestia de von Willebrand).

La discapacidad del factor XI o hemofilia C es una enferme-
dad hematoldgica rara en la poblacion en general. A diferen-
cia de la hemofilia A (discapacidad del factor VIII), la hemo-
filia C ocurre en los dos sexos y normalmente no presenta
ninguna sintomatologia, pudiendo manifestarse apenas como
hemorragia post-quirdrgica 2. Es una enfermedad autosémi-
ca recesiva 34 homocigética o heterocigética, y su gravedad
depende de los niveles de factor Xl, siendo clasificada como
grave si aparece con niveles de 4% a 20% y moderada a
ligera entre 20% y 65% 5.

La activacion del factor X de la coagulacidon es necesaria
para la conversion de la protrombina en trombina y la acci-
6n de ella sobre el fibrindgeno, transformandolo en fibrina,
y posterior accion del factor Xlll, que estabiliza el coagulo
de fibrina. Entre las enfermedades hereditarias mas comu-
nes y que comprometen la activaciéon del factor X esta la
discapacidad de factor VIII (hemofilia A), discapacidad de
factor IX (hemofilia B), discapacidad del factor XI (hemofilia
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C), ademas del envolvimiento de la discapacidad de factor
VI, via extrinseca, y la discapacidad adquirida de los inhibi-
dores de esos factores. Laboratorialmente esas discapaci-
dades se traducen en un prolongamiento del tiempo parcial
de tromboplastina activada (TTPA), cuya incidencia induce
al estudio de esos factores o investigacion de inhibidores 6.
El factor Xl tiene un importante papel en la reduccion de la
fibrinolisis, y pacientes con discapacidad de ese factor estan
propensos a tener hemorragias en los tejidos con gran ac-
tividad fibrinolitica, como, por ejemplo, amigdalas, prdstata,
utero, cavidad oral 57.

La vida media del factor Xl en el plasma es de 40 a 80 horas
5. No existe un consenso claro sobre cual es el nivel de factor
Xl necesario para la hemostasis durante el procedimiento qui-
rdrgico, pero se ha sugerido que un limite de 45 IU.dL' y 30
IU.dL-" debera ser el objetivo para cirugias de mayor y menor
porte respectivamente 5. El mantenimiento de los niveles de
factor X| de aproximadamente 30% es generalmente suficien-
te, sin embargo, algunos enfermos podran necesitar niveles
mas elevados. El diagnodstico de la discapacidad del factor
Xl se hace a través de la dosificacion del respectivo factor 7.
Los pacientes con discapacidad de factor XI habitualmente
tienen TTPA prolongado y TP normal, aunque los heteroci-
goticos con discapacidad ligera puedan tener un TTPA nor-
mal. Debemos dosificar también el factor VI, el factor de von
Willebrand, el tiempo de sangramiento y estudios de funcion
plaguetaria 57, porque puede ocurrir una asociaciéon con los
defectos plaquetarios. En la discapacidad de factor Xl el tiem-
po de protrombina y trombina son normales ”.

Situaciones y sugerencias para el manejo de paciente

con hemofilia C:

Preoperatorio: Plasma fresco congelado (PFC) (15-20
mL.kg") 3° seguido de mantenimiento en el postoperatorio de
transfusion diaria de PFC (5 mL.kg™") ® durante una semana,
puede ser suficiente para prevenir complicaciones hemorragi-
cas después del procedimiento quirdrgico abdominal electivo
en pacientes con discapacidad grave de factor Xl 5.

Parto vaginal: El uso de PFC o concentrado de factor XI du-
rante y/o después del parto, no es algo obligatorio en mujeres
con discapacidad grave de factor X| y pueden ser restringido
a pacientes en que ocurra hemorragia grave 3.

Cesarea: Parece que la misma estrategia (del parto vaginal),
puede ser seguida 3. Es posible que la tendencia para la com-
plicacién hemorragica después del parto vaginal o cesarea
quede reducida debido al estado de hipercoagulabilidad del
embarazo que entra con niveles aumentados de fibrindgeno,
factor V, VII, VIII, IX y XI 3.

Anestesia epidural: No se recomienda y esta contraindicada
en pacientes con discapacidad grave de factor XI, excepto si
se administra una terapéutica profilactica con PFC o concen-
trado de factor XI 8.

Anestesia subaracnoidea: Es mas segura que la anestesia
epidural en pacientes con coagulopatias .
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Las enfermas que desarrollan inhibidores: Pueden ser trata-
das durante la cirugia con factor Vlla recombinante .
Concentrado de factor XI: Esa modalidad terapéutica se usa
en la discapacidad grave del factor Xl. La dosis indicada es
de 30 U.kg 129,

Farmacos antifibrinoliticos utilizados: Acido tranexémico, des-
mopresina y sellante de fibrina 2.

RELATO DEL CASO

Paciente con 32 afos, primipara, en la 392 semana de ges-
tacion, fue atendida en el consultorio para evaluacién prea-
nestésica para cesarea electiva. Paciente portadora de dis-
capacidad de factor XI en seguimiento con el hematdlogo.
Antecedente de miomectomia hace 5 afios, en que presento
sangramiento post-quirdrgico intenso, cuando fue investiga-
da y diagnosticada la discapacidad de factor XI. La paciente
refirid el uso de varias transfusiones de PFC, habiendo pre-
sentado una reaccion transfusional en algunas ocasiones. Se
registré que siempre presenté metrorragia, anteriormente im-
putada a la miomatosis uterina.

En el examen clinico se encontraba sin alteraciones, y los
examenes de laboratorio preoperatorios presentaban los si-
guientes valores: hemoglobina, 11 g.dL"; hematocrito, 34%;
TTPA, 40 segundos; tiempo de coagulacion, 8 minutos; tiem-
po de sangramiento, 1 minuto y 30 segundos; TP, normal; y
RNI, 1,0. Conforme a la orientaciéon del hematdlogo, el dia
de la cesarea, la paciente usé prometazina (25 mg.kg') por
via oral, hidrocortisona (500 mg.kg") por via venosa y plas-
ma (10 mL.kg"') en total de 700 mL. El examen de TTPA:
34,4 segundos se repitio. Dos horas después, la paciente fue
monitorizada con cardioscopio, oximetro de pulso, presion
arterial no invasiva y diuresis. Se realizd entonces la aneste-
sia subaracnoidea con aguja 27 x 3,5 del tipo Whitacre y se
usaron 12,5 mg de bupivacaina 0,5% hiperbarica y morfina 50
ug. Se infundieron durante la operacion, 2000 mL de solucion
de Ringer con lactato. La prevencion de nauseas y vomitos
se hizo con dexametasona (10 mg.kg') y ondansetrona (4
mg.kg'); antibioticoprofilaxis, con cefazolina (2 mg.kg™). No
se registraron intercurrencias durante el procedimiento anes-
tésico-quirudrgico, y la paciente evolucioné normalmente en el
postoperatorio, siendo que al 32 dia del postoperatorio, uso
PFC (10 mL.kg —') para evitar el sangramiento post-quirdrgi-
co tardio.

DISCUSION

La discapacidad de factor XI| fue descrita por Rosenthal et al.
en 1953 ' y fue llamada hemofilia C. Su herencia es incom-
pletamente autosdémica recesiva. La frecuencia en la poblaci-
6n en general es de 1/1.000.000, pero es frecuente entre los
judios Ashkenazis, siendo estimada una frecuencia génica
entre el 5% y el 11%, y mas que 0,3% son homozigotos 259,
La discapacidad proviene de tres tipos de mutacién: 1) alte-
raciones en la segmentacion del ADN, 2) parada en la lectura
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del ADN (stop codon) con molécula no funcional y 3) reem-
plazo de aminodcido y disfuncién molecular €. Los tipos Il y llI
se dan en el referido grupo étnico 7. Cursa con pocas mani-
festaciones hemorragicas, tales como sangramiento gingival,
epistaxis, menorragia y hematuria. Sin embargo, y después
del traumatismo o procedimiento invasivo, un importante san-
gramiento puede ocurrir.

La discapacidad de factor Xl interfiere en la cascada de la co-
agulacion por ser uno de los factores de la via intrinseca para
la activacion del factor X. El tratamiento o prevencién puede
ser hecho por el uso de plasma humano fresco (inicialmente
15 mL.kg'y después 3 a 6 mL.kg' por 12 a 24 horas) o el uso
de concentrado de factor Xl| o factor VIl recombinante, y en
caso de inhibidor de factor Xl, se recomienda el uso de FEIBA
(complejo coagulante antiinhibidor) 8.

En el referido caso, a pesar de que la paciente presenta-
se diagndstico confirmado de hemofilia C, fue necesaria la
preparacion del preoperatorio porque se desconocian los
niveles de factor XI. El objetivo del caso fue presentar el
protocolo anestésico para pacientes portadores de hemo-
filia C y alertar para la necesidad de investigacién en caso
de antecedente de sangramiento postoperatorio, cuando
un estudio de la coagulacion debe ser realizado antes de
cualquier procedimiento invasivo, y si un TTPA prolongado
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se encuentra es un imperativo investigar la discapacidad
de ese factor.
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