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Introduccién

La presentacion neonatal de la hemofilia es infrecuente®2),
y dentro de ésta todavia mas bajo |a forma de hematoma sub-
galeal, que ademés puede revestir una gran gravedad y requie-
re un diagndstico precoz de cara a un correcto manejo. El inte-
rés de este caso clinico radica en la asociacion de hemofiliay
hematoma subgaleal. Se comenta su diagnostico, seguimiento,
tratamiento y posibles complicaciones, insistiendo en laimpor-
tancia de un diagndstico precoz para un planteamiento tera-
péutico adecuado.

Caso clinico

Setrata de un recién nacido varén, de 24 horas de vida, que
ingresa procedente de maternidad por presentar hematoma sub-
galeal masivo. Antecedentes: primera gestacion de madre de
29 afios, controlada, con hipertension arterial y serologias ne-
gativas. En ecografia prenatal se detect6 hidronefrosisizquier-
da. Parto alas 39 semanas, eutdcico, con presentacion cefali-
ca. Lapuntuacion de Apgar fuede 9 d primer minutoy 10 alos
cinco y diez minutos, y €l pH en arteria umbilical de 7,31.
Exploracion neonatal: peso 3.850 g, talla’52 cm, perimetro cra
neal 39,5 cm. Destacd caput succedaneum anivel parietal iz-
quierdo e hidrocele, el resto de la exploracion por aparatos fue
normal. Evolucién: alas 12 horas de vida presentd un hema-
toma parieto-temporal retroauricular, que se atribuy6, dada la
ausencia de parto traumético, a electrodo de toma de pH. A
las 24 horas el paciente mostro empeoramiento del estado ge-
neral con disminucién de la actividad, palidez cutaneo muco-
sa, y hematoma que afectaba casi todo €l créneo y lafacies. El
hematdcrito fue del 20% v las pruebas de coagulacion mostra-
ron un tiempo de protrombina del 47%, tiempo de cefalina de
99 segundos (control 30 segundos), plaquetas de 143.000/mm?
y tasa de factor VI1I del 0%. Ante el diagndstico de hemofilia
detipo A se administré una dosis de factor VIII y un concen-
trado de hematies, normalizandose el tiempo de cefalina. Enlas
siguientes 24 horas presentd una convulsion tonicocldnica que
cedid tras la administracion de fenobarbital endovenoso, y un

Unidad de Neonatologia. Unitat Integrada Hospital Clinic-Maternitat,
Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues. Barcelona

Correspondencia: ElenaAlcover Bloch. Hospital Sant Joan de Déu.
P. De Sant Joan de Déu n° 2. Esplugues. 08950 Barcelona

Recibido: Agosto 1998

Aceptado: Abril 1999

VOL. 51 N°3, 1999

Hematoma subgaleal en un recién
nacido afecto de hemofilia grave

Figura 1. TAC craneal alas 24 horas de vida, que muestraimportante
hematoma subgaleal.

regular estado general con hipotension einsuficienciarenal pre-
rrenal leve (creatininade 1,1 mg/dl), palidez, facies de sufri-
miento cerebral e hipertonia discreta de extremidades inferio-
res. Se realizd una TAC craneal (Fig. 1) que fue normal, ex-
cepto un importante hematoma de partes blandas extracraneal
que afectaba todo €l perimetro craneal. En el EEG se observa
ron puntas a nivel temporal, sin signos de crisis comiciales. Se
administré un 2° concentrado de hematies dado un hematdcri-
to del 26% y seinicid laadministracion pautada de factor V111
recombinante, 200 U/12 horas. Se observd mejoria progresiva
del estado general, pudiendo iniciar 24 horas mas tarde la ali-
mentacion oral, que fue bien tolerada. Analiticamente se cons-
tat unaimportante eritroblastosis (12%) y reticulocitoss (5,1%),
y serealiz6 ecografiaabdominal que mostré un rifion izquierdo
con moderada dilatacion calicilar e importante dilatacion piéli-
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ca. A los 6 dias de vida se detectd aumento de PCR (70 mg/l),
junto con un peor estado general, por 10 que se tomaron mues-
tras para cultivos internos y seinicio, ante la sospecha clinica
y analitica de sepsis nosocomial, tratamiento endovenoso con
vancomicinay cefotaxima. En el urocultivo crecié un E. coli.
Tras 13 dias de tratamiento y a quedar sdlo restos del hemato-
maen regresion, con equimosis orbitaria, seretird e factor VIII.
En el EEG de control se detectd alguna punta en zonas tempo-
rales, pero laecografiatransfontanelar fue normal, por lo que se
retir6 e fenobarbital y el paciente fue dado de alta con una ex-
ploracién fisica dentro de la normalidad.

Discusion

El hematoma subgaleal se ubicaen el espacio subaponeu-
rético, que no estalimitado por € periogtio y permite el acimulo
de sangre desde |la 6rbita hasta la nuca. Por €llo pueden produ-
cirse sangrados masivos con multiples complicaciones. shock
hipovolémico, coagul opatia de consumo, hiperbilirrubinemia®.
Existen diferentes hipétesis sobre su patogénesis. Puede de-
berse aunafracturacraneal subyacente, arupturade sincondrosis
interdsea con lesion de importantes venas 0 senos intracranea
les, 0 aruptura de venas emisarias por distorsion o traccion. Se
pueden clasificar en tres grupos. €l de origen puramente trau-
mdtico, tipicamente relacionado con extracciones dificultosas
con ventosas, €l causado por déficit de vitaminaK, y € produ-
cido por un traumatismo minimo en recién nacidos con altera-
ciones delahemostasia®, como serianuestro caso. En efecto se
sospechaque € eectrodo de tomade pH produjo unalesion mi-
nima, que lafalta de factor VIl hizo progresar a un hematoma
subgaleal masivo.

El diagnostico se basa en laclinica, en laradiografia cra-
neal paradescartar fracturasy, sobretodo enla TAC craneal que
muestra sangre extracraneal en mayor o menor cantidad, y per-
mite descartar sangrado intracraneal asociado. En nuestro caso
se sospechd la existencia de hemorragiaintracraneal por lacon-
vulsion y la sintomatologia indicativa de sufrimiento cerebral.
Ante lanormalidad de la TAC aeste nivel laclinica neurol égi-
case atribuy6 a “pre-shock” hipovolémico por la cuantia del
sangrado. Aunque el hematoma subgaleal pueda deberse aotras
causas, es necesario redizar siempre un estudio de la coagula-
Cion paradescartar ateraciones delahemostasia®. El tratamiento
se basa en la reposicion urgente de la volemia, unos 40 ml por
cm de aumento del perimetro craneal, y terapia especificaen
el caso delahemofilia. No hay evidencia de eficacia de venda-
jes compresivos ni de aspiracion del hematoma®.

Lahemofiliaes un trastorno hereditario de la coagulacion,
producido por laausencia o disminucion en lasangre del fac-
tor de coagulacion VI, en lahemofiliadetipo A, o del factor
de coagulacion IX, en lahemofiliadetipo B. El tipo A, €l mas
frecuente, afecta a uno de cada 10.000 varones, y la transmi-
sién estéligadaa cromosoma X, aunque en un 30-50% de los
casos no se hallan antecedentes familiares®. Se clasifica, se-
gun laconcentracion en lasangre del factor deficitario, en gra-
ve cuando la concentracion es del 0%, moderadaentreel 1y

288 E. Alcover Blochy cols.

el 4%, y leveentre el 5y el 25%. Laformagrave de nuestro
paciente explica, en parte, la precocidad de su manifestacion
clinica, en genera poco frecuente en el periodo neonatal , ex-
cepto en casos de circuncisiont. Laincidencia de cefal ohema-
tomas en |os recién nacidos hemofilicos no es superior ala
de la poblacién normal @,

El diagndstico, aparte del clasico alargamiento del tiempo
de cefdina que induce a sospecha, se basa en la tasa de activi-
dad sanguinea del factor deficitario, y posteriormente la de-
mostracion del polimorfismo del gen hemofilico mediante téc-
nicas de PCR (Polimerase Chain Reaction). El diagnéstico pre-
natal en hijos de portadoras se efectlia mediante biopsia de ve-
[losidades coridnicas 0 amniocentesis, e identificacion del gen
responsable®8), Laactitud respecto a parto en portadoras es con-
trovertida, aunque tras un amplio estudio en Suecia, R Ljung
et al.4 concluyeron que no es necesario realizar cesarea profi-
Iéctica, yaque € riesgo de hemorragiafetal importante es sor-
prendentemente bagjo. Si debe evitarse, sin embargo, la extrac-
cion mediante ventosas, claramente relacionada con la produc-
cidn de hematoma subgaled o cefa ohematoma en hemofilicosd,
como muestra el hallazgo del antecedente de ventosas en 10 de
los 12 recién nacidos hemofilicos con dichas complicaciones en
el estudio sueco. En nuestro caso lafamiliano informé inicial-
mente de |la existencia de un tio materno con hemofilia. De ha
berse conocido dicho antecedente, se habriarealizado el estudio
de portadora en la madre, y un ato indice de sospecha hubiese
seguramente permitido un diagndstico més precoz, tanto de la
hemofilia, como del hematoma subgalea y por o tanto unaevo-
lucidn mas benigna de éste. Ello pone de manifiesto laimpor-
tancia de una historia clinica obstétrica detallada, asi como la
necesidad de realizar estudios de portadora en las familiares de
hemofilicos.

El tratamiento de la hemofilia consiste bésicamente en laad-
ministracion del factor de coagulacion deficitario en caso de san-
grado importante (hemartrosis aguda, hemorragia intramuscu-
lar, hemorragiaintracraneal) o de forma profiléctica en cirugia
0 ante extracciones dentales. Algunos grupos recomiendan la
profilaxis a partir del afio de viday hasta el fin de la etapa de
crecimiento, con administracion regular del factor V11 que per-
mita unos niveles mantenidos®. El fin es prevenir las hemorra-
gias repetidas en las articulaciones, causa de la grave artropa-
tia hemofilica. En casos de sangrado grave o en cirugia mayor
es preferible laadministracion mediante infusion continua®. Las
complicaciones del tratamiento son la transmisién de enferme-
dades infecciosas (hepatitis B y C, VIH, parvovirus B-19,
Creutzfeld-Jacob), evitable gracias a factor V111 recombinante,
y laaparicion de anticuerposinhibidores del factor VIII. Estase
daen un 15% de las hemofilias graves, en 2/3 antes delos vein-
te afios, con una predisposicion genética. El tratamiento consis-
te en laadministracion de concentrados del complejo factor 1X,
factor VIII humano o porcino, o del més reciente factor VI re-
combinante® (que permite activar la via extrinseca de la coa-
gulacion), en algunos casos de forma continua?, asi como la
desensibilizacion®.
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