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Trastornos raros de la coagulacién. Deficiencia del factor V,
una causa oculta de sangrado

»Angélica Natalia Montafiez Robledo '
»Mayra Alejandra Prada Serrano
»Maria Helena Solano Trujillo?
»Claudia Patricia Casas Patarroyo?

"Fundacién Universitaria de Ciencias de la Salud
2Hospital de San José

Objetivo: reporte de dos casos de deficiencia del
factor V (FV) ya que por su baja prevalencia es un
desafio diagnodstico y terapéutico

Materiales y métodos: descripcion de casos
clinicos.

Resultados:

Caso 1: hombre de 51 afios sin historia de
sangrados,
de origen traumatico. Consultd por dorsalgia
secundaria a derrame pleural masivo, toracentesis

con multiples retos hemostaticos

inicial sin complicaciones, por recurrencia requirio
pleurectomia por toracoscopia documentando
tuberculosis  pleural.  Como  complicacion
inmediata presentd hemotdrax masivo; posterior
al procedimiento se encontraron tiempos de
protrombina (TP) y de tromboplastina parcial
activado (TTPa) prolongados, prueba de mezclas
compatible con déficit de factor. Cuantificacion de
factores con FV en 1 % con inhibidores negativos.
Tras descartar causas secundarias (carenciales,

hepatopatia,coagulacionintravasculardiseminada,

autoinmunidad y neoplasia), se considerd déficit
del FVaislado congénito moderado exacerbado por
proceso inflamatorio. Por hemotdrax coagulado
requirio de reintervencién con decorticacion. Se
realizd protocolo hemostatico con plasma fresco
congelado (PFC) y concentrado de plaquetas; se
mantuvieron niveles hemostaticos con transfusion
de PFC cada 24 horas hasta retiro de tubo de térax
sin nuevos sangrados. Se utilizd como herramienta
de seguimiento el tromboelastograma (TEG).

Caso 2: mujer de 36 aflos sin historia familiar
de trastornos hematolégicos ni consanguinidad,
debutd a los 27 afios con disnea y adinamia,
exacerbacion de los sintomas durante el
embarazo. Estudios previos con anemia hemolitica
microcitica no inmune, con electroforesis de
hemoglobina con hemoglobina fetal (HbF) en 70.7
%; se planted posible beta talasemia. Hay pérdida
del seguimiento hasta 2021 cuando requirid
hospitalizacion por un aborto con hallazgo de
hepato y esplenomegalia gigante y hemograma
con disminucion de las tres lineas; se planted
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esplenectomia por riesgo de ruptura. Ante
cuadro atipico que inicié en edad adulta se difirid
procedimiento para evaluar la etiologia de su
enfermedad. Se documentd anemia hemolitica no
inmune, dacriocitos en el extendido, electroforesis
de hemoglobina con HbF en 58 %; fragilidad
osmotica y estudio enzimdtico de Gaucher
normales. Doppler sin hipertension portal, perfil
autoinmune, serologias infecciosas y citometria
de flujo para hemoglobinuria paroxistica nocturna
negativas. Biopsia de médula dsea hipercelular
(80 %) con hiperplasia de la linea eritroide sin
compromiso infiltrativo, sin depdsitos de hierro
con reticulo normal; cariotipo 46 XX y mutacién
del JAK2(V617F) negativa. Se solicitd exoma
clinico por secuenciacion gendmica con énfasis
en hemoglobinopatias, sindromes anémicos vy
predisposicion a neoplasias; resultado pendiente.
Dada la no claridad de etiologia y alto riesgo de
ruptura se realizé esplenectomia abierta. Previo a
procedimiento por prolongacion de TP y TTPa, se
realizd prueba de mezclas compatible con déficit
de factor, cuantificacion del FV en 29.2 %. Por
alto riesgo de sangrado quirdrgico se establecid
protocolo hemostatico con PFC y plaquetas.

Figuras y Tablas:

Caso 1.

Procedimiento sin complicaciones inmediatas,
seguimiento perioperatorio con TEG. La patologia
del bazo documenté marcada expansion de la
pulpa roja con dreas de congestion vascular,
reaccion gigantocelular asociada a depdsitos de
hierro.

Conclusiones: |a deficiencia del FV tiene una
baja prevalencia de 0.5 casos por cada 100.000
habitantes, acorde a la Cuenta de Alto Costo
de Colombia. El fenotipo de sangrado no se
relaciona con el grado de deficiencia, por lo que
debe sospecharse cuando hay prolongacién
simultanea del TP y TTPa. El 80 % circula en el
plasma vy el 20 % en los granulos de las plaquetas.
No existen concentrados derivados de plasma o
recombinantes disponibles, los crioprecipitados
o complejo de protrombina no contienen una
cantidad significativa de FV por lo que el manejo
estandarizado ha sido con PFC y en algunos casos
transfusion concomitante de plaquetas.

Palabras Clave:
Deficiencia del factor V; deficiencia de factores de
coagulacion; manejo perioperatorio.
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Factar 1% [UilfdL] 110 035 05
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Cofactor de ristocetina (%) 121
actvidad van Willebrand [%] 171
Inhibidor Factar W [Ueds Bethasda frml) 0,2 a1

**paracknioos de aneno y marzo enliginstioconzles sin Clandad de méiodo de cuantilicacidn de Tactones

o
(L]
Mk HAT
A&
Raree % Porrrsed ¥ikss T
HbE wn
Hb T 50
Hb 8 7
Hb 82 3
Irmagen L, Extersdide g sargre periferivg. Deorivoilus 1+, Imagen 2. Electrofaresls de hemoglabina alcalina. Elesacién oz HoF.

H prcroemia 2+, Sgregzdos plagaetanos.

Rev.Col.Hematol.Oncol 2022 - Vol 9 - Nimero Suplementario 1 1 9




120

Hematologia

Congreso Nacional ACHO 2022

Imizgen 3. Tamografh da abdomen ¢ paluls Lontrasteda. Cortas canmanal ¢

amal: se= observy 2umento o= tvmano d=lkigade cor ur didmetno

kxngitadinal dzl lahula dercche dzx 253 mn. Baze die merto ogla reemial.

ver v cidmesiro lorpgitoed ral vl 26lmen. Sin lesiones frcales,

Imapand, TEG inkial:

E-12.2 wenis 1
F:e3rmrinil-l)

fnzile 22 2 03357
T e gt
L= o 1 Il

Imapan 5 TEG intraoperaiario:

[T R 1]
B LAl 2|
farile 734 e 033520

W G
Hngis

L0

Congdien
et de
dawr
Femndncin

=

REVISTA COLOMBIANA DE HEMATOLOGIA Y ONCOLOGIA




Hematologia

Congreso Nacional ACHO 2022

PT [sg)
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TT (12-17.8s)
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actividad weon Willebard (3]
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