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EXPERIENCIA CLINICA EN HEMOFILIA ADQUIRIDA: A PROPOSITO DE DOS CASOS
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Introduccién: La hemofilia adquirida es una entidad infrecuente (1,3-1,5 casos millén/afio). Se
caracteriza por la presencia de autoanticuerpos contra los factores de la coagulacién, fundamen-
talmente el factor VIII (FVIII), y se manifiesta como inhibidores espontaneos en los test de coagu-
lacién con clinica hemorrdgica. Entre las causas destaca: un 50% secundarias (tumores sélidos,
hematoldgicos, enfermedades autoinmunes y embarazo) y 50% idiopaticas. El tratamiento se basa:
1) Control de la diatesis hemorragica: con factor VII recombinante (FVIIr) / Complejo protrombini-
co (CCP)(segtn clinica y Unidades Bethesda) y 2) erradicacion del inhibidor (tratando la causa 2.
o con inmunosupresores). A continuacion presentamos la experiencia clinica de nuestra unidad en
el manejo y tratamiento de la hemofilia adquirida.

Métodos y/o pacientes:

Caso 1: Mujer de 83 aflos sin antecedentes oncohematoldgicos que acude a urgencias por presen-
tar hematomas esponténeos en las extremidades, no clinica mucosa. Examen fisico (EF): sin rele-
vancia excepto los hallazgos ya mencionados en piel. Exploraciones complementarias en urgencias:
hemograma: Hb:8.9 g/dl, plaquetas: 332.000/mm?®. Leucocitos: 8.500 K/ul, f6rmula normal. Coa-
gulacion: Tiempo parcial de tromboplastina activado (TPTA): 89.8” (control 32”), TP: 11.9”, Tiempo
de Reptilase: 19.1”, Tiempo de trombina: 17.8". Test de mezcla: 43.9” (correccion parcial), dosifi-
cacién factor VII(F VIII): 1%. Ingresa en Hematologia con sospecha de: hemofilia, completamos
el estudio con: test de inhibidor y determinacién de Unidades Bethesda: mayor de 5 unidades (U)
de Bethesda (mayor de 1/64). Iniciamos tratamiento con FVIIr por 4 dosis obteniéndose respuesta
clinica de la hemorragia y estabilizacién de la Hb. A la vez se inicié tratamiento con ciclofosfamida
50 mg/dia, prednisona 100 mg/dia y complejo protrombinico (FEIBA) 50 UI ¢/12 h por 5 dias. Tras
una semana de tratamiento inmunosupresor se logra estabilizacion clinica, TPTA: 52-64 seg, FVIIL:
12%, test del inhibidor: mayor de 5 U de Bethesda, se decide el alta. Se realiz6 estudio secundario:
no encontrandose ninguna causa 2°. Posteriormente presenta dos ingresos: con diagndstico en el
primero de ICC por FA de novo, destacando que presentd TVP MII, secundario a hiperactividad
del FVIII (225%). Segundo ingreso por: meningitis bacteriana por S. agalactie e ICC resistente a
farmacos, siendo EXITUS.

Caso 2: Varén de 88 aios sin antecedentes de interés. Acude a urgencias en Enero 2009.

Diagnéstico TPTA  |FVII CLINICA TPTA |FVII CLINICA
898" 1% gran hematoma en MSL. |116.2” 10.14%  |Hematoma en regién cervical y MIL
Tras S diastto  |539" |- Mejoria del hematoma y[80,2" [0,38% [Sangrado por zonas de veno puncion
estabilizacion Hb.
Tras CCp (Dias|NO SE 55,7" 11,01% |Cedi6 la clinica hemorrdgica.
de tratamiento)
Alta 52-64" 1112,00% |Sin clinica hemorragica. |56 1,00%  [Sin clinica hemorragica.
- 66"
6 meses 36,2 225,00% |TVP 352 Sin clinica hemorrdgica.

Actual EX ITUS 38,1" 150,00% |Sin clinica hemorragica.




