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Fundamentos: Las patologías congénitas del fibrinógeno (Fg) son muy poco frecuentes. Son el re-
sultado de mutaciones en los genes FGA, FGB y FGG. Su manejo es difícil por el balance necesario 
entre riesgo hemorrágico y riesgo trombótico de base y en relación con el tratamiento sustitutivo. 

Esta entidad comprende dos tipos de defectos: cuantitativos (afibrinogenemia e hipofibrinogene-
mia) y cualitativos (disfibrinogenemia e hipodisfibrinogenemia). Los pacientes tienen tendencia 
hemorrágica y/o trombótica por diferentes mecanismos, excepto en casos leves. 

Presentamos los casos existentes en Extremadura con este tipo de patología.

Pacientes:

• Dos pacientes, hermanos, de 35 y 42 años, con hipodisfibrinogenemia severa (Registro Español 
de Coagulopatías Congénitas):

- Uno de ellos, diagnosticado a los 18 años por sangrado persistente de herida en glúteo, ha pre-
sentado diversas manifestaciones hemorrágicas espontáneas, manejadas al inicio con PFC y con-
centrado de fibrinógeno IV (CFg); ha sido intervenido de osteoma etmoidal, con aporte de CFg; 
diagnosticado de hepatopatía crónica enólica y de estenosis aórtica severa (realizado cateterismo), 
pendiente de cirugía. Presenta TP, TTPA y Fg basal (derivado y Clauss) indetectables, con Fg anti-
génico (Ag) 27 mg/dl.

- Su hermana se diagnosticó a los 15 años en preoperatorio de apendicectomía, en la que recibió 
PFC. Sufrió un politraumatismo a los 28 años, con múltiples sangrados, recibiendo CFg. A los 34 
años sufrió IAM, que se ha tratado con AAS; no se evidenciaron lesiones en la coronariografía, que 
se realizó con aporte de CFg. Presenta TP, TTPA y Fg basal (derivado y Clauss) indetectables, con 
Fg Ag 27 mg/dl.

• Dos pacientes, de 43 y 40 años, con hipodisfibrinogenemia leve: ambas han precisado diversas 
intervenciones quirúrgicas, que se describen, algunas de ellas por complicaciones hemorrágicas, 
con aporte de CFg.

• Dos pacientes con hipofibrinogenemia leve: una de ellas ha sido intervenida en múltiples oca-
siones, sin aporte de CFg. El otro paciente se ha diagnosticado en preoperatorio de intervención 
urológica, la cual se ha realizado con aporte de CFg.

• Cuatro pacientes con disfibrinogenemia: dos de ellos se han diagnosticado en estudio familiar. 
Han presentado distintas manifestaciones hemorrágicas, que se describen, por las que han preci-
sado aporte de CFg.

Conclusiones: La incidencia de los trastornos congénitos del fibrinógeno es baja en nuestra re-
gión, pero superior en disfibrinogenemias a la de 1:1000000 descrita, posiblemente por anteceden-
tes de consanguinidad en la región. Es importante el conocimiento de esta patología para disminuir 
las posibles complicaciones asociadas y realizar un manejo adecuado.


