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Resumo: Introducdo: A Deficiéncia de Fator XIII (FXIII) € uma coagulopatia hereditéria rara,
caracterizada por sangramentos durante o periodo neonatal e primeira infancia, com
envolvimento do sistema nervoso central em até 30 dos casos. Relato de caso: Paciente do sexo
masculino, 1 ano, previamente higido, apresentou queda subita do nivel de consciéncia seguido
de crise convulsiva ténico-clénico generalizada com duragdo de 30 minutos. Histérico materno
de 5 abortos prévios. O paciente chegou na unidade de pronto atendimento em status convulsivo,
sem melhora com uso de anticonvulsivantes iniciais, optado por benzodiazepinico continuo e
intubacdo orotraqueal. A tomografia computadorizada de cranio evidenciou hemorragia
subaracndidea e intraventricular, além de edema cerebral difuso. A fundoscopia identificou
presenca de hemorragia retiniana a esguerda. Hemoglobina: 9.2g/dL, hematécrito: 27,
leucograma:  11.230/mm3 e plaguetas: 104.000/mmB. Sem alteragbes de fibrinogénio ou
coagulograma. Eletroencefalograma e angiotomografia craniana sem alteragdes. Radiografia de
0ss0s longos sem alteragBes. Feito investigacdo para doenca reumatoldgicas e hematol dgicas,
sendo confirmado, tardiamente, FXIII com atividade: 26 (normal: 70 a 100). Outros fatores de
coagulacdo sem alteragdes. Mantida cabeceira do leito a 30°, monitorizagdo multiparamétrica
com capnografia, sedacdo continua, fenitoina profilética, solucdo salina hipertdnica a 3 com
sodio sérico entre 155 — 160mEQ/L, controle de glicemia e temperatura. Realizado drenagem do
sangramento, derivagdo ventricular externa e monitorizagdo da pressdo intracraniana. Feito
transfusdes recorrentes de plasma fresco congelado e concentrado de hemécias, entretanto houve
persisténcia do sangramento, com progressao do edema cerebral, evoluindo para herniagdo uncal
e Obito. Discussdo: Feito suspeita inicia de maus tratos, porém a hemorragia intracraniana
refrataria motivou ampliar o leque de diagndstico diferencial. A deficiéncia de fator X111 foi um
achado tardio, uma vez que seu diagnéstico é complexo (coagulograma normal), de modo que o
ato nivel de suspeicdo é fundamental. Conclusdo: E necessario maior conhecimento das
coagul opatias hereditéarias pelo pediatra.
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