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Introduccién

LahemofiliaA esunacoagul opatia causada por el déficit de
actividad del factor V11 de la coagulacidn. Aunque es una en-
fermedad congénita, raramente existe sintomatol ogia durante e
periodo neonatal. Por este motivo, presentamos el caso de un re-
cién nacido afecto de hemofilia A, sin antecedentes familiares
conocidos, que debutd clinicamente con una hemorragia sub-
galeal masiva en las primeras horas de vida.

Observacion clinica

Recién nacido vardn queingrest alas 24 horas de vida, pro-
cedente de otro centro por deterioro general. Madre y padre de
27 afios de edad, sanos, no consanguineosy sin antecedentes pa-
tol6gicos. Primera gestacion, controlada, de 39 semanas de du-
racion sin incidencias valorables. Laamniorrexis ocurri6 ocho
horas preparto con liquido amniético claro. El parto fue instru-
mentado con forceps, presentando un peso de 3.830 gramos,
Apgar de 5/8y aparente normalidad clinica. Sin embargo, en las
horas siguientes presentd progresivo deterioro del estado ge-
neral siendo trasladado a nuestro centro con la sospecha de sep-
ticemia. A su llegada se objetivd una afectacion clinicamuy im-
portante a expensas de palidez cutaneomucosa intensa, tume-
faccion dolorosa que afectaba globalmente todo el tejido sub-
cutaneo de laregion craneal, otorragiaizquierda secundariaa
erosion superficial en el conducto auditivo, e hiperexcitabilidad
sin movimientos andmal os. Presentaba dificultad respiratoria
importante con aceptable ventilacion, asi como compromiso he-
modinémico con tonos cardiacos tenues, pulsos débilesy va-
soconstriccidn generaizada manteniendo unatension arteria de
56/37 mm Hg. Laexploracion abdomina eraanodina Enlaana
|itica practicada destacaba hematdcrito de 14,3%, hemoglobina
de 4,5 g/dI, plaquetas de 186.000/mm?3, tiempo de protrombina
(TP) de 68% y tiempo de tromboplastina parcial (TTPA) de 70
segundos (vaor normal de hasta 39 segundos). L os estudios mi-
crobiol 6gicos fueron negativos. Se practicd TC craneal eviden-
ciandose incremento de partes blandas subcutaneas interpreta-
do como coleccion hemética compatible con hematoma subga-
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Hemorragia subgaleal como debut
clinico de hemofilia A en un
neonato

Figura 1. Tomografia computarizada craneal: Acimulo subcuténeo de
sangre (flechas) compatible con hematoma subgaleal.

leal masivo (Fig. 1). El parénquima cerebral tenia un aspecto
normal. En € resto de estudios de imagen no se hallaron altera:
ciones. Lasintomatologiadel paciente fue orientada como shock
hipovolémico secundario ala extravasacion hemética. Se pro-
cedi6 a estabilizacion del estado hemodindmico y a corregir la
anemia, precisando un total de 170 ml de concentrado de he-
maties. Pasadas las primeras horas de ingreso, mejoro ostensi-
blemente tras normalizarse e hematécrito y lavolemia, descar-
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tandose la posibilidad de sepsis. Presentd hiperbilirrubinemia
con méximo de 17,3 mg/dl en €l tercer dia. No se evidenciaron
otras hemorragias hasta cinco dias mas tarde en que se apre-
ciaron equimosis en zonas de puncion de ambos dorsos de las
manos, que cedieron tras aplicar medidas compresivas locales.
Ante |a sospecha de coagul opatia, se practicé estudio de facto-
res de coagulacidn destacando TP de 100%, TTPA de 93 se-
gundos (control de 39 segundos), fibrindgeno de 500 mg/dl, fac-
tor VIII de 3%, factor |X de 37%, factor XI de 60%, factor XII
de 50%y factor Von Willebrand de 112%. No se detectaron an-
ticuerpos anticoagulantes. No presentd nuevas complicaciones
por lo que, después de iniciar vacunacion frente a hepatitis B,
fue dado de alta hospitalaria con el diagnéstico de hemofilia
A. A las cinco semanas de vida se practico nueva anditica, ha-
ll&ndose una actividad del factor V111 de 1%. En el estudio fa-
miliar practicado, la madre mostrd actividad del factor V11|
del 55% compatible con el estado de portadora asintomética.
Tras ser reinterrogada, refirio el antecedente de hemorragia en
zona de la sutura tras practicarsele amigdal ectomia afios antes.
En el mapeo cromosomico efectuado se encontrd inversion del
intron 22 del gen del factor V11 en el cromosoma X del nifio.
La madre fue heterozigota para dichaanomalia. No se hallaron
alteraciones en otros miembros de la familia materna. Los pro-
genitores de la madre no pudieron ser estudiados por haber fa
llecido.

Actualmente €l paciente tiene un afio de edad. Nuevos con-
troles efectuados han mostrado una actividad de del factor V111
de 0 a 1%. Clinicamente, sélo ha presentado pequefias equi-
mosis cutaneas 0 hemorragias en mucosas que han cedido con
compresion o aplicacion topica de antifibrinoliticos sin precisar
administracion de factor VII1. Su desarrollo psicomotor es nor-
mal.

Discusion

Lahemofilia A es unaenfermedad hereditaria recesiva li-
gadaal sexo. Clasicamente | os casos esporadicos representan un
tercio del total, aunque en diversas series este porcentaje llega
al 50% o méast?, Se consideraque laformaes severasi laacti-
vidad del factor V111 esinferior a2%, moderadasi esde 2 a4%
y leves esde 4 a25 %@,

Lamayoria de los hemofilicos no presenta sintomatologia
en el periodo neonatal incluso tratandose de formas graves, por
lo que, en ausencia de antecedentes familiares, el diagndstico
suele ser tardio. En los Ultimos siete afios nueve nifios han sido
diagnosticados de hemofilia en nuestro hospital. Unicamente el
caso actual present6 clinica neonatal, mientras que solamente
otros dos nifios debutaron durante e primer afio de vida. Por otra
parte, Ljung et al. publicaron una serie de 140 pacientes hallan-
do que la edad media de diagnéstico en las formas graves fue de
9 meses?. Este hecho resulta sorprendente teniendo en cuenta
el traumatismo que supone el parto aun siendo eutdcico. Se des-
conoce el mecanismo de esta posible proteccidn pero se hacom-
probado que € factor VIl materno no juega ningln papel yaque
no atraviesala placenta®. En agunas series se ha observado he-
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morragia con relativa frecuencia en neonatos afectos de for-
mas severas sometidos a circuncision, pero, incluso en éstos,
lahemorragia puede no ser grave®. El sangrado craneal intrao
extracerebral como primera sintomatol ogia hemorréagica parece
ser inhabitual, pero pueden presentar sangrados en esta zonatras
partos que precisan de instrumentacidn, o que supone un ries-
go importante. Sin embargo, también pueden sufrirlostras par-
tos normales. Las hemorragias intracraneal es suelen ser las que
ponen en mayor peligro la vida de estos recién nacidos?4. En
ocasiones, como en €l caso presentado, también |as extracra-
neales pueden ser muy graves®9),

El antecedente de parto instrumental es frecuente en los
neonatos afectos de hemorragia subgaleal, independientemen-
te de existir coagulopatia o no. En larevision efectuada por
Plauché, en laque en solo el 29% de | os casos sufrian coagul o-
patia, el antecedente de parto instrumentado con forceps o va
cuum existiaen el 62% del total ™. Este mismo autor refiere que
€l volumen de sangre que puede alojarse en €l espacio subga-
leal puede ser incluso superior a de lavolemiatotal de unre-
cién nacido. El aciimulo tiende adesarrollarse de formainsidiosa
en el curso de horas o de dias y no es aparente localmente has-
taque el volumen acumulado esimportante. Los signos clinicos
pueden ser de tipo neuroldgico como irritabilidad, hipotoniao
convulsiones acompafiando el estado de shock hemodinamico
hipovol émico.

Fisiolégicamente, el recién nacido normal presentaun TPy
un TTPA prolongados. La posibilidad de hemofilia debe tener-
se en cuenta cuando al practicar 1os estudios de coagulacion se
halle un TTPA patol 6gico, a menudo del doble 0 més del valor
normal de referencia, en ausencia de alteraciones sugestivas de
coagulopatia de consumo. En caso de sospecharse hemofilia A
€n un recién nacido que esta sangrando debe administrarse con-
centrados de factor V111 o crioprecipitado o, en su ausencia, plas-
mafrescoy, Si es preciso, reponer otros hemoderivadosy rea-
lizar |as medidas de soporte necesarias. En nuestro caso, las pri-
mera determinacion de TTPA dio un valor patolégico, pero sin
llegar aser el doble del considerado como normal. Por otra par-
te, la hemorragia subgaleal cedio tras |a administracion de los
concentrados de hematies y la estabilizacién hemodinamica.
Cabe laposibilidad de que existieran restos de factor V111 acti-
vo en los hemoderivados administrados, pero es poco probable
ya que este factor se inactiva rapidamente tras la extraccion si
Nno se preserva expresamente. También es posible que la hemo-
rragia cediera espontdneamente por existir imposibilidad fisica
para un mayor acimulo. En cualquier caso, lamejoriaclinica,
los datos analiticosiniciales y la ausencia de antecedentes fa-
miliares hicieron que el diagndstico se retrasara hasta la apari-
cion de nuevos signos hemorrégicos, lo que afortunadamente no
modifico la evolucion favorable.

Como conclusion, cabe mencionar que, aungue raramente
se manifiesta clinicamentene en el periodo neonatal, |la hemofi-
lia debe tenerse en cuenta ante cual quier neonato, sobretodo si
esatérmino y varon, que presente una hemorragia de estas ca-
racteristicas. Por otra parte, cuando en unamujer gestante iden-
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tificada como portadora de hemofilia A se diagnostique que €l
feto puede estar afecto, debe intentarse que €l parto sealo me-
nos traumético posible, si bien no parece existir contraindica-
cion para el parto vaginal®,
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