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Introduccién: No existen recomendaciones establecidas de la pauta terapéutica tras hemorragia
cerebral en pacientes con coagulopatias poco frecuentes. Aunque en los pacientes hemofilicos se
recomienda mantener la profilaxis con factor durante 1-2 afos tras un episodio de hemorragia
cerebral, ante la ausencia de claras indicaciones, la decision de inicio de profilaxis debe ser indivi-
dualizada.

Objetivos: Determinar la eficacia del tratamiento profildctico en pacientes diagnosticados de défi-
cit poco frecuentes de la coagulacion tras episodio de resangrado.

Pacientes y métodos: Se han analizado los casos de 3 pacientes diagnosticados de déficit poco
frecuentes de la coagulacion que presentaron hemorragia cerebral en los primeros anos de vida y
precisaron tratamiento profilactico. Hemos recogido la cuantificacién de factor deficitario, la clinica
hemorrégica, la profilaxis recibida y la evolucion.

Resultados: Caso 1: Varén de 22 meses, diagnosticado al mes de vida de déficit grave de factor X
(0%) tras presentar hidrocefalia secundaria a hemorragia intracraneal (hemorragia masiva intraventri-
cular y subaracnoidea), precisando colocacién de valvula de derivacién ventriculo- peritoneal. Precis6
tratamiento con complejo protrombinico presentando como complicaciones una trombosis femoro-
iliaca derecha. Posteriormente fue tratado con factor X diario y heparina de bajo peso molecular
(HBPM) con buena evolucién. Tras resolucién del cuadro agudo y ante la gravedad del episodio se
decidié continuar inicialmente con HBPM, que se suspendié posteriormente y mantener profilaxis
con FX a 40Ul/kg/48 horas con lo que no ha presentado nuevos episodios hemorragicos. Caso 2:
Varén de 24 meses diagnosticado de déficit grave de FVII al mes de edad que presenta a los 14 meses
hemorragia cerebral parenquimatosa que precisé derivacién ventricular externa que fue tratado con
factor VII recombinante activado (tFVIla) con buena evolucion, desde entonces en tratamiento profi-
lactico a dosis de 20 mcg/kg 3 veces/semana con buena respuesta presentando Unicamente gingivo-
rragias de repeticion, que resuelven con acido tranexamico y episodio hemorragico postraumatico.
Caso 3: Nifia de 16 meses diagnosticada de enfermedad de Von Willebrand tipo 3 diagnosticada a
los 8 meses de edad tras presentar hematoma epidural e intraparenquimatoso, con fractura adyacente
sin hundimiento secundarios a traumatismo. Recibe tratamiento inicialmente con plasma y tras el
diagnéstico con concentrados de FV III/FVW, con buena evolucién. Se mantiene desde entonces con
profilaxis a dosis de 40 Ul/kg/3 veces por semana con lo que no ha presentado clinica hemorragica
salvo epistaxis aislada.

Conclusiones: El tratamiento profilactico en pacientes pediatricos con déficit poco frecuentes de
la coagulacion después de una hemorragia cerebral ha demostrado ser eficaz en nuestros 3 casos,
no habiendo presentado ninguno complicaciones hemorragicas graves ni resangrado cerebral. No
se ha detectado aparicién de inhibidores, ni eventos trombdticos. El empleo de dicha profilaxis
durante 1-2 afos podria ser una buena opcién en estos pacientes. Serfan necesarios mas estudios
para obtener recomendaciones con un alto grado de evidencia.



