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PALABRAS CLAVE Resumen

Sangrado infantil; Introduccion: Los sintomas/signos indicativos de una coagulopatia son un motivo de consulta
Coagulopatia; frecuente en las unidades de Hematologia Pediatrica. Tanto la clinica como los antecedentes
Enfermedad de von familiares son fundamentales para el diagnostico.

Willebrand; Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo y descriptivo de los pacientes derivados a una con-
Pruebas de sulta de Hematologia Pediatrica de un hospital de tercer nivel por posible coagulopatia durante
coagulacion el aio 2012.

Resultados: Se estudiaron 47 nifos. El 61,7% no habia presentado previamente sangrado. El
motivo de derivacion mas frecuente fue un tiempo de tromboplastina parcial activada alar-
gado sin hemorragia (42,5%); de estos, un 25% fue diagnosticado de una coagulopatia con riesgo
real de sangrado. En los pacientes derivados por tiempo de tromboplastina parcial activada
alargado con clinica hemorragica se detecta una coagulopatia con riesgo real de sangrado con
mayor frecuencia (41,7%). En los nifos con antecedentes familiares de sangrado se diagnos-
tica con mas frecuencia una coagulopatia con riesgo real de sangrado: 37,5 vs. 14,3% (nifios
sin antecedentes familiares). Los diagndsticos han sido: sano (48,9%), enfermedad de von
Willebrand tipo1 (19,1%), déficit de factor xu (19,1%), déficit de factor xi (4,2%), déficit de
precalicreina/cininégeno de alto peso molecular (2,1%), déficit adquirido de factor x (2,1%) y
déficit de factor ix (2,1%).

* Este trabajo se ha presentado previamente en el Congreso de la AEP de Sevilla, 2013.
* Autor para correspondencia.
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Conclusiones: Los antecedentes personales y familiares de sangrado orientan el diagnostico
de una coagulopatia. El motivo de derivacion deberia basarse en mayor medida en la clinica
hemorragica y no solo en un tiempo de laboratorio alterado. Los diagndsticos mas frecuentes
han sido enfermedad de von Willebrand tipo 1 y déficit de factor xi.

© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.

Review of patients studied for coagulopathy in a Hematology/Oncology unit

Abstract

Introduction: Symptoms/signs suggestive of coagulopathy is a frequent complaint in Pediatric
Hematology units. Both the clinical and family history are essential for diagnosis.

Patients and methods: Retrospective and descriptive study of patients referred to a Pediatric
Hematology unit of a tertiary hospital for possible coagulopathy during 2012.

Results: A total of 47 children were studied, of whom 61.7% had not previously suffered blee-
ding. The most frequent reason for referral was an eloganted activated partial thromboplastin
time without any hemorrhage (42.5%), of these, 25% were diagnosed of a coagulopathy with
a real risk of bleeding. While patients referred due to an eloganted activated partial throm-
boplastin time with bleeding more frequently (41.7%) have a coagulopathy with a real risk
of bleeding. Children with a family history of bleeding are diagnosed more frequently with a
coagulopathy with a real risk of bleeding: 37.5% (family history) vs. 14.3% (without). The most
frequent diagnoses were: healthy children (48.9%), von Willebrand type 1 disease (19.1%), factor
xit deficiency (19.1%), factor xi deficiency (4.2%), prekalikrein/high molecular weight kininogen
deficiency (2.1%), acquired deficiency of factor x (2.1%), and factor ix deficiency (2.1%).
Conclusions: A thorough personal and family bleeding history and physical examination are the
first steps for a correct differential diagnosis. The reason for referral should be based more on
clinical bleeding and not just on an abnormal coagulation time. The most frequent diagnoses
were type 1 von Willebrand disease and factor xi deficiency.

© 2014 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

Los signos indicativos de una coagulopatia son un motivo de
consulta frecuente en Hematologia. Su diagndstico puede
ser dificil debido a los patrones de sangrado especificos de
la edad: la epistaxis (39%) y los hematomas de aparicion facil
(24%) son frecuentes sin ningln trastorno hemorragico. Pero
a su vez estos pueden ser la Unica clinica reportada en nifos
con una coagulopatia que no han sido sometidos a ningun
desafio hemostatico'.

Ademas, el diagnostico diferencial de sangrado/
hematomas en la infancia incluye otras entidades, como:
alteraciones plaquetarias, vasculopatias y maltratos.

Entre las coagulopatias hereditarias, la mas frecuente es
la enfermedad de von Willebrand (evW). Su prevalencia es
aproximadamente de un 1%, segun estudios clasicos?>. Pero
estudios mas recientes hablan de una prevalencia de 0,1%
de evW clinicamente sintomatica en nifios*. Le seguiria en
frecuencia el déficit de factor vin (hemofilia A) y el déficit
de factor 1x (hemofilia B), con una prevalencia de 1:5.000
varones y 1:30.000 varones, respectivamente®.

Existen déficits de factores que no se traducen en sangra-
dos, como el déficit de alguno de los factores de contacto:
cininégeno de alto peso molecular (HMWK), precalicreina y

factor xi. Estos factores no intervienen en la fase de pro-
pagacion de la cascada de la coagulacion vy, por tanto, su
déficit, a pesar de alargar in vitro el tiempo de trombo-
plastina parcial activada (TTPa), no se asocia a sangrado
in vivo®.

Con el presente estudio se pretende conocer los servicios
que mas pacientes remiten para estudio de coagulacion, el
motivo de la derivacion, relacionar los datos de laboratorio
con la clinica de sangrado y saber los diagnésticos mas fre-
cuentes en nuestro entorno. Un mejor conocimiento de estos
pacientes debe servir para mejorar el circuito diagnostico.

Pacientes y métodos

Estudio retrospectivo y descriptivo de los ninos estudiados
por posible coagulopatia en la Unidad de Onco-Hematologia
pediatrica del HUV Macarena de Sevilla durante el afio 2012.

En esta unidad, en el ano 2012, se estudiaban y trata-
ban todos los tumores sélidos/hematoldgicos de la infancia
(excepto los tumores cerebrales) y la hematologia no onco-
logica. Los pacientes diagnosticados de hemofilia A o B eran
remitidos tras el diagndstico a la Unidad de Hemofilia del
HUV Rocio de Sevilla.
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