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 Introducción

La hemofilia adquirida es un trastorno de la coagu- 
lación poco frecuente, con una incidencia estimada de 
aproximadamente . 5 casos por millón de personas/año. Es (1)

causada por autoanticuerpos circulantes que inhiben factores 
de la coagulación, principalmente el F VIII1. La media de edad 
al diagnóstico es de 65 años, sin un claro predominio entre 
ambos sexos .(2)

Es considerada idiopática en el 60% de los casos, 
estando asociada a enfermedades autoinmunes en un 20%. 
Dentro de este porcentaje se destaca una asociación con la 
artritis reumatoidea (AR) en un 4-8% de los casos  Puede (3).
también asociarse a neoplasias tanto sólidas como hematoló- 
gicas, embarazo y transfusiones múltiples . (4)

Determina una alta morbilidad y mortalidad dependien- 
te de varios aspectos: magnitud del sangrado, edad avanzada 
del paciente, enfermedades subyacentes y efectos secundarios 
del tratamiento inmunosupresor .  (5)

Un porcentaje considerable de pacientes con hemofilia 
adquirida mueren a causa de un diagnóstico tardío con el 
consecuente retraso en el inicio del tratamiento. En ello radica 
la importancia de su reconocimiento temprano . (6)

Las hemofilias adquiridas son de difícil reconocimiento 
y manejo, llegando a producir sangrados severos espontáneos o 
con traumas leves. La ocurrencia de inhibidor adquirido contra 
el factor IX es extremadamente rara (15%), ya que los 
anticuerpos están invariablemente dirigidos contra el factor 
VIII y no hacia el factor IX . La incidencia de la producción del  (1)

inhibidor del factor VIII y IX es de 1 caso por millón de 
habitantes por año contra el factor VIII y IX . (1)

  En todo paciente de hemofilia A, hemofilia B y 
hemofilia adquirida debe realizarse la determinación del 
inhibidor .(5)

La mayoría de los pacientes son de edad avanzada y sin 
enfermedad de base, pero en los pacientes en que se encuentra 
una enfermedad asociada las más frecuentes son: lupus 
eritematoso sistémico , artritis reumatoidea, asma, mieloma (6)

multiple, linfomas, reacciones alérgicas, medicamentos y 
algunos tumores sólidos ; siendo su causa en 40-50% de (7,8)

hemofilia A y B adquiridas . Ambos sexos resultan afectados (9)

(10).

Las manifestaciones clínicas más frecuentes son 
sangrados por mucosa, piel y formación de hematomas, con 
menor frecuencia las hemartrosis, ya que estas últimas son 
frecuentes en la hemofilia clásica. El hallazgo de laboratorio 
más prominente es la prolongación del tiempo parcial de 
tromboplastina, que no se acorta al mezclarlo con el plasma 
normal .(1-3)

 
Descripción del caso

Paciente masculino, de 74 años de edad, presenta 
sangrado permanente en napa durante más de 4 días después de 
extracción dentaria del incisivo central inferior antes de su 
ingreso al hospital, concomitantemente equimosis en región 
del mentón izquierdo. Al 10º día de hospitalizado presenta 
equimosis en el antebrazo derecho.  

Antecedentes: Brucellosis a la edad de 15 años. 
Amaurosis de ojo derecho por glaucoma hace 7 años. Hace 4 
años diagnosticado de anemia perniciosa y hipotiroidismo 
primario. Padre falleció de cirrosis hace 30 años.

Examen físico: Equímosis de  en región 4x3cm
mentoniana izquierda y palidez moderada de piel y mucosas. 
Resto de examen normal.  

Exámenes de laboratorio: El tiempo parcial de 
tromboplastina activada (TPPA) fue 110 seg (VN: 27.3-47.3), 
el TPPA corregido fue 74 seg. El INR: 0.87 (VN 1-1.5), 
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fibrinógeno 256 mg/dl (VN: 200-400 mg/dl), tiempo de sangría 
1 min (VN: menos de 3 min), Antitrombina III por 
inmunodifusion radial 15.4 mg/dl (VN: 19-39), Factor IX: 6% 
(VN: mayor 60%). Factor VIII: 100% (VN: 50-150%). 
Hemoglobina 6.6 g/dl, hematocrito 19%, VCM: 97.4 fl, HCM 
33.8 pg, y RDW 15.1%; leucocitos 17450 por mm3, neutrófilos 
77%, monocitos 5%, eosinofilos 0%, plaquetas 230000 por 
mm3; Proteinas totales 4.8 gr/dl, albumina: 2.3 gr/dl, 
bilirrubina total 0.30, fosfatsa alcalina 67 U/I, TGO 27 U/I, 
TGP 10 U/I; creatinina sérica 1.8 mg/dl, urea sérica 128.5 
mg/dl;  glucosa 171 mg/dl, NA sérico 134 mg/dl, K sérico 4.31 
mg/dl.

Durante su hospitalización se repitieron los siguientes 
exámenes: Proteínas totales 6.5 gr/dl, albumina 3.7 gr/dl, 
globulina 2.8 gr/dl, bilirrubina total 0.70 mg%, BD: 0.20 mg%, 
BI: 0.5 mg%. Fosfatasa alcalina 92 U/l, TGO: 20 U/l, TGP: 
13/I; creatinina sérica 27 mg/dl, epuracion de creatinina 83.27 d
ml/min. Na sérico 135 mg/dl, K 2.55 mg/dl, ímero D 1.67 d
ug/ml (VN menos de 0.5). Elisa para HIV: no reactivo, pruebas 
serológicas: no reactivo, HTLV I-II no reactivo, Proteinograma 
electroforético: normal. Aspirado de medula ósea: 
hemosiderina 0, celularidad 5+, relación M/E 2/1. Conclusión: 
anemia ferropénica con detención en la maduración, 
hiperplasia megacariocítica reactiva. 

 
Ecografía abdominal: colecistitis crónica litiásica, Rx 

de pulmones normal.

Exámenes realizados en el Hospital Rebagliati: TPPA 
91.92 seg (VN 26-38), TPPA corregido 68.46 seg, ctividad de a
Protrombina 111.69% (VN 75-120), iempo de Trombina 17.77  t
seg (VN 17-21), ibrinógeno derivado 351.06 mg/dl (VN 200-f
400), actor IX 1.2% (VN 50-150) nhibidor de factor IX f , i 
titulación 2.3 UB/ml.

El tratamiento consistió en hidratación, ceftriaxona 2 gr 
EV c/24 hrs y clindamicina 600 mg EV C/8 hrs por 14 días. Por 
no tener disponibilidad de factor IX se utilizó plasma fresco 
congelado 30 cc/Kg, recibiendo en total 7 unidades y 4 
unidades de paquete globular, asimismo  recibió prednisona 50 ,
mg/d por 10 días, deteniendo el sangrado, siendo su evolución 
favorable y dado de alta el dia 22 de hospitalización, clínica- 
mente asintomático. No se encontró una patología de base ni 
antecedentes farmacológicos.

Discusión

Al igual que en la mayoría de hemofilias adquiridas, no 
se encontró ninguna enfermedad concomitante. Las hemofilias 
adquiridas son frecuentes en la edad avanzada  como en este (3)

caso.

 La hemofilia adquirida también ocurre durante el 
puerperio, en quienes la historia natural probablemente es 
diferente con mayor tendencia a las remisiones espont neas . á (9)

Los pacientes con inhibidores adquiridos , son anticuerpos (9-11)

en la mayoría son IgG, siendo frecuente los sangrados en la piel 
y mucosas y menos frecuente las hemartrosis, que se presenta 
en la hemofilia clásica . En este caso se presentó post- (3)

extracción dentaria.

El hallazgo en el laboratorio de los anticuerpos contra el 
factor IX que tienen un tiempo parcial de tromboplastina 
activada (TPPA) prolongada debe ser distinguido de la 
deficiencia congénita de factor IX y otras causas de TPPA 
prolongado como: hemofilia A, enfermedad de von Willebrand. 
Mediante el TPPA corregido, donde la adición de plasma 
normal al plasma con deficiencia de un factor corrige el TPPA y 
la adición de plasma normal a los plasmas con un inhibidor 
persiste el TPPA prolongado .(3)

Si TPPA sigue prolongado, que sugiere la presencia de 
un inhibidor, se debe realizar la dosificación de factor VIII, IX, 
XI, de factor von Willebrand y descartar el síndrome 
antifosfolipidico. debe hacerse la prueba de Asimismo, 
Bethesda que establece el diagnóstico y cuantifica el inhibidor. 
En el caso que se presenta la determinación del factor IX fue de 
1.2 % (VN:50-150%) y la prueba de Bethesda determinó la 
presencia de inhibidor del factor IX que fue cuantificado en 2.3 
UB/ml, confirmándose el diagn stico de emofilia B ó h
adquirida. Los inhibidores del factor IX pueden remitir 
espontáneamente, usualmente dentro de 1 a 7 meses después 
del diagnóstico .(12)

Una vez confirmado el diagn stico de hemofilia ó
adquirida, el tratamiento ideal es detener el sangrado y la 
eliminación del autoanticuerpo. El primero se logra adminis- 
trando el factor IX y en el segundo se neutraliza los inhibidores 
adquiridos .(13-15)

Este paciente recibió plasma fresco congelado y 
paquete globular, presentando una evolución favorable 
deteniéndose el sangrado, no recibió tratamiento contra el 
inhibidor en razón que inhibidor contra el factor IX es bajo, de 
2.3 UB/ml (VN: menor 0.6), indicándose el tratamiento en 
valores mayores de 30 unidades Bethesda y con sangrado 
grave.

Conclusión

Se trata de un paciente que presentó una hemorragia 
post extracción dentaria, que tuvo una duración de 4 días. Se 
realizaron las pruebas de coagulación, destacando un TPPA 
prolongado, que condujo a realizar el TPPA corregido y 
solicitar la determinación de factor IX e inhibidor del factor B 
en un centro referencial. el paciente no presentó una Asímismo, 
historia hemorrágica como antecedente, por lo que se consideró 
que se trataba de una alteración de la coagulación adquirida; por 
lo tanto, es importante realizar un diagnóstico precoz y 
oportuno, ya que las transfusiones sanguíneas estimularían la 
producción de anticuerpos que empeoraría el síndrome 
hemorrágico.
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