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RESUMEN (ABSTRACT):

Introduccién: Factor V (FV; proacelerina) es una proteina presente en el plasma y en las

plaquetas. Actiua como cofactor del plasma en la formacién el complejo protrombinasa que
activa la protrombina a trombina. Las formas de deficiencias estan causadas por mutaciones
en el gen del FV y ocasionan una coagulopatia hemorragica con una prevalencia estimada
de 1:1.000.000. Las deficiencias de FV se clasifican en tipo | o déficit cuantitativo con niveles
antigénicos bajos o indetectables. En la deficiencia tipo Il o déficit cualitativo el nivel
antigénico se encuentra moderadamente reducido o incluso normal asociado con una
actividad coagulante disminuida. (1) Si consideramos el papel esencial del FV en la
activacion de la protrombina, podriamos esperar que la deficiencia completa fuera
incompatible con la vida, por lo que se acepta que todos los pacientes con deficiencia de FV
en realidad tienen actividad FV residual (FV intraplaquetario). El factor V plaquetario
descargado en el sitio de injuria vascular es critico y es menos susceptible de inhibicién. (2)
Los niveles de FV, al igual que los demas factores de via extrinseca, NO tienen correlacién
con el riesgo de sangrado; sin embargo con niveles <1% se han registrado los sangrados
mas severos. Es clinicamente heterogéneo y los sangrados mas comunes son epistaxis,
menorragia, piel y sangrado post operatorio. (2, 3)
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Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente de 11 afios de edad, natural y
procedente de Iquitos; sin antecedente personal ni familiar de sangrado anormal; incluyendo
posterior a extracciones dentales, sin embargo no habia sido sometida a algun reto
hemostatico mayor. Posterior a menarquia presenta excesivo sangrado requiriendo
transfusion de plasma fresco congelado para detener hemorragia y paquete globular por la
anemia severa (Hb 6g/dL); siendo derivada por consultorio al estudio respectivo. El perfil
bioquimico estuvo dentro de limites normales, y en el hemograma sélo se encontré anemia
ferropénica moderada. Ademas fue evaluada por Ginecologia sin encontrar patologia
organica. El tratamiento de eleccion utilizado fue el acido tranexdmico 15mg/kilo/dia VO los
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dias de menstruacion y condicional a sangrado o procedimientos menores. Plasma fresco

congelado 10-15cc/k condicional a sangrado profuso; y de no ceder sangrado: transfusion de

plaguetas idealmente por aféresis. La paciente hasta el momento ha presentado una

adecuada respuesta al antifibrinolitico.

Material y métodos: La sangre se recogio en citrato de sodio 0,11M (9:1) obteniéndose

plasma pobre en plaquetas por doble centrifugacién a 1500xg durante 15 min. Las muestras

fueron procesadas inmediatamente o fraccionadas en alicuotas y congeladas a -20°C para su

posterior analisis. Para el diagndstico laboratorial se utilizaron reactivos Siemens y las

muestras se procesaron en el equipo automatizado BCS XP. Tanto el tiempo de protrombina

(TP) como el tiempo de tromboplastina parcial activado (TTPA) estuvieron alterados; y

corregian con agregado de plasma normal.

Resultados: Se determinaron TP % actividad 17.6% (N 95.5%; P+N 81.7%); TTPA

107.4seg (N 31.5seg; P+N 35.7seg); tiempo de trombina normal 16.9seg; fibrindgeno 466.1

mg/dl; factor V < 1%, VII 100.4%, X 115.6%, VIIl 90.6%, IX 78.2%, FXI 82.3, Xl 55.1% y

FVW Ag 120.4%.

Conclusiones: Los resultados de laboratorio fueron compatibles con un déficit severo de

FV Si bien el déficit de factor V es una coagulopatia rara, de presentaciéon clinica

heterogénea, pudiendo ser incluso asintomatica; consideramos que debe reportarse y ser

tenida en cuenta para colaborar en el mejor diagndstico y manejo de esta entidad. Este es el

unico caso diagnésticado en el periodo del 2010 al 2016.
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