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RESUMEN. La identificacién de multiples factores de riesgo que predisponen a la hemorragia durante el evento
obstétrico, como la hemofilia adquirida que es un trastorno que se desarrolla por la generacion de autoanticuerpos
inhibidores de factores de la coagulacién, la interpretacion objetiva de las pruebas de laboratorio rutinarias, el desarrollo
de un pensamiento sistematizado en la integracion diagnostico-terapéutica por parte del personal de salud, y la dis-
posicion de los recursos farmacoldgicos hospitalarios, es lo que determina frecuentemente el prondstico en pacientes
obstétricas con morbilidad extrema que requieren atencién multidisciplinaria en las diferentes unidades hospitalarias
del sector salud de nuestro pais. El objetivo es presentar un caso clinico de morbilidad extrema por hemofilia adquirida,
su presentacion clinica, evolucién y desenlace fatal. Se presenta un caso referido de otra unidad del Sector Salud
ISEM (Instituto de Salud del Estado de México), atendido en la Unidad de Cuidados Intensivos Obstétricos del Hospital
«Monica Pretelini Sdenzy, resaltando la importancia en la integracién diagndstico-terapéutica y la interaccién multifac-
torial de variables relacionadas con su desenlace fatal. Conclusiones: Desconocimiento de la patologia, retraso en el
diagndstico, multiples procedimientos condicionantes de hemorragia iatrégena y la limitacion en recursos terapéuticos
son factores que contribuyen a un desenlace fatal.

ABSTRACT. The identification of multiple risk factors that predispose to bleeding during the obstetric event, such as
acquired hemophilia, which is a disorder that develops due to the generation of autoantibodies that inhibit coagulation
factors, the objective interpretation of routine laboratory tests , the development of systematized thinking in diagnostic-
therapeutic integration by health personnel, and the provision of hospital pharmacological resources, is what frequently
determines the prognosis in obstetric patients with extreme morbidity who require multidisciplinary care in the different
hospital units of the health sector of our country. The objective is to present a clinical case of extreme morbidity due
to acquired hemophilia, its clinical presentation, evolution and fatal outcome. A case referred from another unit of
the ISEM (Instituto de Salud del Estado de México) Health Sector, treated at the Obstetric Intensive Care Unit of the
«Moénica Pretelini Saenz» Hospital, is presented, highlighting the importance of diagnostic-therapeutic integration, and
the multifactorial interaction of variables related to its fatal outcome. Conclusions: Ignorance of the pathology, delay
in diagnosis, multiple conditioning procedures of iatrogenic hemorrhage and the limitation in therapeutic resources are
factors that contribute to a fatal outcome.
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INTRODUCCION

tones, en 1991, propuso el término anglosajon near-miss

para alertarnos sobre la identificacion de factores de riesgo
que predisponen o vulneran a las pacientes obstétricas como
la hemorragia postevento obstétrico por enfermedad de Von
Willebrand, defectos plaquetarios cuantitativos o cualitati-
vos, deficiencia de factores de coagulacién o, mucho menos
frecuente, la aparicion de autoanticuerpos policlonales que
inhiben la funcion coagulante que se debe sospechar cuando
el estudio de coagulacion con pruebas de rutina revela un
tiempo de tromboplastina parcial activado (TTPa) prolonga-
do, teniendo un tiempo de protrombina (TP) y un tiempo de
trombina (TT) normales.

La hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al
cromosoma X, mutaciones en los genes del factor VIII (he-
mofilia clasica o A) y del factor IX (hemofilia B o no clasica),
se puede presentar en forma leve, moderada o severa, segiin
el nivel plasmatico del factor, se considera como una enfer-
medad huérfana, debido a su baja prevalencia. La hemofilia
adquirida es definida como un trastorno que se desarrolla por
la generacidn de autoanticuerpos, primordialmente inhibido-
res en contra el factor VIII de la coagulacion, aunque se han
descrito también para otros factores, los isotipos son del tipo
IgG1 e IgG4 que «neutralizan el efecto del factor en cuestiony,
inhibiendo la funcién del factor o aumentando su depuracion,
lo que explica la disminucion del efecto hemostatico, en
su mayoria 52% de los casos no se asocia a enfermedades
concomitantes, pero en 48% restante se pueden documentar
enfermedades autoinmunes, proliferativas, tumores sélidos
o0 presentarse durante el puerperio. Se reporta una incidencia
de 1.3 a 1.5 casos por mill6n de personas por afio, es de pre-
sentacién bimodal correspondiendo el primer pico a mujeres
en edad fértil y el segundo a adultos de la tercera edad con
predominio en sexo masculino. En 1964, se descubri6 que la
fraccion crioprecipitada del plasma contiene grandes canti-
dades de factor VIII y desde la década de 1970 se producen
concentrados liofilizados de estos factores(-3).

El objetivo de esta presentacion es dar a conocer a la co-
munidad médica un caso documentado de hemofilia adquirida
A en el puerperio inmediato y resaltar la importancia del
diagnéstico y del pronéstico hemostatico.

CASO CLINICO

Antecedentes personales patolégicos: hipertension arterial
crénica, diabetes mellitus tipo I, cesarea por preeclampsia,
transfusionales positivos, alérgica a sulfato de magnesio.
Antecedentes ginecoobstétricos: menarca: 14 afios,
ritmo: 28 x 3 dias (dismenorrea), 1VS: 18 afios, nimero de
parejas sexuales: una, control prenatal con cuatro consultas
en otra unidad, gesta 1 (05/02/2020): 37 SDG, producto
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femenino vivo de 2,250 g, cesarea por preeclampsia gesta 2
(16/04/2021): 37 SDG producto masculino vivo de 2,780 g,
cesarea indicada por intergenésico corto, puerperio compli-
cado con hematoma recidivante de pared abdominal.

Padecimiento actual

15/04/2021. Programada para interrupcion por periodo in-
tergenésico corto, ese mismo dia se detecta anomalia en los
tiempos de coagulacién, motivo por el cual deciden postergar
evento para el siguiente dia.

16/04/2021. Se lleva a cabo procedimiento quirdrgico,
cesarea mas oclusion tubaria bilateral sin complicaciones
aparentes reportadas.

17/04/2021. Primero. Laparotomia exploradora, indicada
por presencia de sangrado de herida quirdrgica (hematoma
de pared abdominal).

18/04/2021. Segundo. Laparotomia exploradora indicada
por hematoma recidivante de pared abdominal, se decide
empaquetamiento con un total de tres compresas en cavidad.

19/04/2021. Tercero. Laparotomia exploradora desempa-
quetamiento de cavidad abdominal.

21/04/2021 presencia de crecimiento abdominal, especi-
ficamente ubicado a nivel de la herida quirtrgica sugestivo
de hematoma, por lo que deciden traslado.

Ingreso6 al Hospital Ménica Pretelini (HMP): presenta
cifras tensionales de 162/111 mmHg, taquicardia 116 lpm,
por lo que se activa Cddigo Mater, paciente neuroldgica-
mente integra, taquicardica, ventilacion espontanea con
apoyo de oxigeno suplementario con dispositivo de bajo
flujo, abdomen globoso, herida quirtrgica sobre la linea
media infraumbilical con sangrado moderado activo en su
tercio inferior, presencia de equimosis, asi como aumento
asimétrico indurado en lado derecho sugestivo de hematoma
en pared abdominal, dos drenajes procedentes de cavidad
abdominal con gasto hematico en ambos, dolor moderado a
intenso a la palpacion bimanual de region abdominal, Utero
con adecuada involucion, genitales acordes a edad y sexo:
tacto vaginal con cérvix posterior, dehiscente y con presencia
de loquios serohematicos escasos no fétidos, sonda Foley a
derivacion con presencia de orina clara (1,000 mL), extre-
midades integras y funcionales, pulsos palpables, sin edema,
llenado capilar de tres segundos, reflejos de estiramiento
muscular normales. Signos vitales: FC: 116 Ipm, FR: 22
rpm, TA: 162/111 mmHg, TAM 124 mmHg, SatO,: 92%.

Laboratorio 22/04/2021: hemoglobina 8.6 g/dL, hema-
tocrito 25.3% plaquetas 238.000, leucocitos 9.0 (linfocitos
14.4%, monocitos 1.8%, granulocitos 79.6%. Glucosa
106 mg/L, BUN 8.0 mg/dL, creatinina 0.36 mg/dL, Na
136 mmol/L, potasio: 3.64 mmol/L, Cl 99.9 mmol/L, urea
calculada 17.1 mg/dL, acido urico 3.4 mg/dL, colesterol
210 mg/dL, triglicéridos 339 mg/dL, magnesio 1.5 mg/dL,

www.medigraphic.com/rma

203


http://www.medigraphic.org.mx
www.medigraphic.org.mx

Reyes-Mendoza LE y cols. Hemofilia adquirida A en embarazo

calcio 9.0 mg/dL, fésforo 3.3 mg/dL, proteinas totales 7.3
mg/dL, albimina 4.6 albdmina, bilirrubina directa 0.43
mg/dL, bilirrubina total 1.42 mg/dL, bilirrubina indirecta
0.99 mg/dL, fosfatasa alcalina 103 U/L, DHL 310 U/L,
TGO 26 U/L, TGP 27 U/L. EGO pH 8.5, densidad 1.025,
hemoglobina 200 U/L, leucocitos negativos, nitritos negati-
vos, proteinas 100 mg, cetonas negativo, glucosa negativo,
urobilinégeno 0.2 E.U, sedimento: eritrocitos 90-95 por
campo, leucocitos, bacterias no reportadas, levaduras no
reportadas, filamentos de moco escaso, células del epitelio
escamoso escasas. Gasometria arterial 22/04/2021 (14:57
horas) FiO, 21% T 36.0: pH 7.61, pCO, 26 mmHg, pO,
55 mmHg, HCO, 28.3 mmol/L, BE 4.3 mmol/l, satura-
cion de O, 94%. Tomografia axial computada de térax y
abdomen (22-04-2021): estudio con coleccion hematica en
cavidad pélvica en fase subaguda aunado a liquido libre en
recesos inframesocoélicos, utero con cambios postcesarea
acompafiado en cavidad endometrial de restos hematicos,
derrame pleural e intercisural de predominio derecho.
Cambios postquirargicos a nivel de pared abdominal con
coleccion hematica subaguda entre rectos abdominales del
lado derecho. Se realiza exploracion quirdrgica con drenaje
de hematoma de pared abdominal, sin sangrado activo y
se decide cierre definitivo de cavidad abdominal, bajo
anestesia general balanceada, sin complicaciones, sangrado
de 700 mL, balance hidrico positivo de 1,046 mL, uresis
800 mL, se transfunden dos concentrados eritrocitario y
dos plasmas.

Durante su estancia postquirdrgica en area de UCIO,
presenta drenaje de Penrose derecho de 100 mL y Penrose
izquierdo de 150 cm?® de contenido hematico activo con
coagulos en lapso de una hora, por lo que se decide transfu-
sion de un paquete globular y un plasma fresco congelado,
se solicita valoracion por Servicio de Anestesiologia y se
decide pase a quir6fano de urgencia para realizacion de la
cuarta laparotomia exploradora mas cirugia de control de
dafios fase II, mas empaquetamiento, bajo anestesia gene-
ral balanceada, con los siguientes hallazgos: presencia de
coagulos escasos en cavidad abdominal, sangrado en capa
de musculo de pared abdominal, se empaqueta con cuatro
compresas y se deja drenaje Penrose en fosa iliaca derecha,
sangrado de 120 mL.

23-04-2021. Segundo dia de estancia en UCIO, evi-
dencia de proceso infeccioso a nivel de vias urinarias,
coagulograma alterado por el TTPa que no coagula a pesar
de que el indice normalizado (INR) esta normal, por lo que
se decide transfundir plasma fresco congelado y criopre-
cipitados, vitamina K, acido tranexamico. Valorada por
Servicio de Hematologia, quienes refieren presencia de
TTPa prolongado, el cual debe ser con estudio de correc-
ciones y diluciones, siendo la posibilidad de alteraciones
en la cantidad de los factores de coagulacion, por lo que se

deben solicitar niveles factor VIII y Von Willebrand. Se re-
comienda plasma fresco, la mejor opcion es administracion
de factor VII activado, coagulograma alterado por el TTPa
que no coagula, se administra factor VII 5,000 pg y factor
VI111,500 U, coincidiendo con el manejo de hematologia,
y que recomienda realizar niveles factor VIII, anticuerpos
de factor VIII, Von Willebrand.

24-04-2021. Tercer dia de estancia en UCIO. Se transfun-
di6 factor VII mejorando clinicamente el sangrado activo,
TTPa que no coagula con INR esta normal.

25-04-2021. Cuarto dia de estancia en UCIO, con seda-
cion, hemodindmico estable, ventilacion mecénica invasiva
controlada por presion, hipertension abdominal sin sindro-
me compartamental. Incremento de gasto por Penrose de
contenido hematico y descenso de Hb sérica, por lo que se
transfunde nuevamente. Concentrado eritrocitario, plasma,
crioprecipitados, factor VII y VIII.

26-04-2021. Se colocé catéter yugular derecho, provocan-
do incidentalmente un hematoma disecante, se realiza la quinta
cirugia de control de dafio fase III, por parte de cirugia general
encontrando, presencia de hemoperitoneo 3,000 mL, Se activa
CODIGO MATER, se realiza puncion entre quinto y sexto
espacio intercostal linea media axilar con salida de material
hemaético por lo que, posterior a cirugia, se decide realizar
tomografia axial computarizada (TAC) de craneo y torax con
datos de neumonia bilateral basal, derrame pleural bilateral,
atelectasia pasiva, hematoma supraclavicular derecho, cuello
con hematoma disecante que se extiende a mediastino, cuello
posterior, tdrax anterior y region proximal de ambos brazos,
ventilacion mecanica, indice de oxigenacion adecuado, se
decide realizar sexta cirugia de control de dafio fase III, con
nuevo reempaquetamiento, se indica factor VII, 19:45 horas
presenta tension arterial media (TAM) 49 mmHg por lo que
se indica uso de vasopresores.

27-04-2021 deterioro ventilatorio y hemodinamico, uso
de doble vasopresor, sedacion, analgesia, datos de choque
hemorragico, llenado capilar distal retardado, pulsos pe-
riféricos no palpables, con cuello y térax con hematoma
disecante que se extiende a mediastino, cuello posterior,
térax anterior y region proximal de ambos brazos, intuba-
da con ventilacion mecanica invasiva modo controlado,
saturacion de 97%, radiografia de térax tejidos Osecos y
blandos aparentemente normales, columna aérea central,
canula endotraqueal in situ, presencia de mediastino en-
sanchado, silueta cardiaca normal, parénquima pulmonar
con presencia de infiltrados perialveolares escasos, no
condensacion ni nddulos, angulos costodiafragmatico y
costofrénicos derecho visible e izquierda discretamente
velados, sugestivos de derrame pleural bibasal, sonda
nasogastrica drenando material biliar, abdomen globoso
a expensas de tejido adiposo, edema de pared y material
de empaquetamiento abdominal, perimetro abdominal
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109 cm, blando, depresible, peristalsis apenas audible en
hemiabdomen superior, herida quirdrgica limpia de bordes
bien afrontados, con presencia de discreta equimosis en
tercio superior de la herida quirdrgica, presenta petequias
generalizadas, hemoglobina 10.8 g/dL, leucocitos 21.100
(diferencial: linfocitos 7.4%, monocitos 3.9%, granuloci-
tosis 85.1%), plaquetas 452.000, coagulograma: TP 10.3
seg, TTPa no coagula, INR: 1.99. ContinGia hemoterapia.

27-04-2021 presenta paro cardiorrespiratorio a las 15:30
horas, se inician maniobras de reanimacién cardiopulmonar de
acuerdo a protocolo ACLS (Advance Cardio Life Support), se
realizan 15 ciclos de compresiones, cinco dosis de adrenalina,
sin retorno a la circulacion espontanea, por lo que se certifica
hora de defuncion a las 16:00 horas, con folio de certificado No.
210492327. (Del 16 al 27 de abril; siete cirugias, transfusiones
[124]: 22 concentrados eritrocitarios, 19 plasmas frescos con-
gelados, 83 crioprecipitados, instalacion de un catéter yugular).

DISCUSION

Desde 1991, Stones hace referencia a lo que ¢l llamo near-
miss, que se traduce como «morbilidad extrema», que es
un evento no planeado que puede causar lesion severa o
muerte como este caso, en donde al retrasar el diagndstico,
se empobrece el prondstico y la gravedad de la hemorragia,
ya que el tratamiento consiste inicialmente en controlar la
hemorragia o prevenirla y en una segunda fase erradicar el
inhibidor. Variables agregadas como intervenciones quirdr-
gicas, punciones venosas, colocacion de catéteres y sondas
no justificadas deben evitarse para no causar una hemorragia
iatrogena, ya que el tratamiento hemostatico esta limitado por
la disposicion de recursos como el complejo protrombinico, el
factor VIII porcino, el factor VII recombinante, el cido trane-

Figura 1:

Fotografia clinica
que muestra catéter
central via yugular.
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Figura 2: Imagen radiologica que muestra catéter central via yugular, asi
como el hematoma en cuello y mediastino.

xamico, el siguiente escalon terapéutico es tratar el inhibidor
con inmunosupresores como los esteroides, ciclofosfamida,
0 bien, utilizando rituximab si se cuenta con este recurso,
también se puede tratar con quimioterapia como azatioprina,
ciclosporina, micofenolato, 6-mercaptopurina, tacrolimus,
cladibrina y vincristina, otro recurso es la inmunoglobulina
intravenosa(*-©).

Este caso es un testimonio de lo que se ha escrito,
un control prenatal donde no se identifica el trastorno
hematoldgico que desde un inicio lo sefialaba el tiempo
parcial de tromboplastina activado prolongado (TTPa),
lo que junto con la disminucién de la actividad del factor
VIII y la presencia de inhibidores del factor VIII (que se
mide en unidades Bethesda (BU/mL) determinan el diag-
nostico de hemofilia adquirida A, hay que mencionar las
maultiples intervenciones quirdrgicas (9), multiples trans-
fusiones (124) y un catéter central via yugular (Figuras
1y 2), once dias de tratamiento multiple y finalmente
la confirmacion diagnostica tardia (tres dias después
del fallecimiento) precipitado por choque hipovolémico
secundario a una puncién incidental magnificado por un
trastorno hematolégico.

CONCLUSIONES

Es un caso desafortunado. Primero por el desconocimiento
de la enfermedad que retraso el diagndstico; segundo, por
los maltiples procedimientos condicionantes de hemorragia
iatrdgena como la puncién yugular que causé hemorragia
masiva y choque hipovolémico, y tercero, por la limitacion
en recursos terapéuticos, sobre todo en lo referente al trata-
miento del inhibidor.
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