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RESUMEN (ABSTRACT): 
 
Introducción: La Hemofilia es un trastorno hemorrágico debido a deficiencia de Factor VIII 

o IX.  El tratamiento de reemplazo con el factor exógeno puede controlar los sangrados, 

previniendo artropatías crónicas y muerte prematura. (1) Sin embargo, puede ocasionar 

anticuerpos neutralizantes: Inhibidores en un 20 a 30 % de los pacientes con hemofilia A y en 

un 3% de los pacientes con Hemofilia B. Los inhibidores interfieren con la función del factor 

teniendo por lo tanto implicancias clínicas y económicas significativas. (2,3) Los 

desencadenantes incluyen factores genéticos y no genéticos. (4) 

Los pacientes con inhibidores de baja respuesta poseen niveles < 5 UB/ml y no desarrollan 

un incremento en los niveles de inhibidores luego de subsiguientes exposiciones a FVIII/FIX. 

Los de alta respuesta poseen títulos de inhibidores > 5 UB/ml o bien, si los niveles habían 

descendido bajo esta cifra, los títulos subirán a > 5 UB/ml luego de la reexposición a 

FVIII/FIX. (1) 

El tratamiento de estos pacientes incluye agentes de bypass para el manejo de sangrado, así 

como profilaxis y además intentar erradicar los inhibidores. (1,2,3) 

Presentamos la descripción de las complicaciones hemorrágicas severas y su respectivo 

manejo en nuestra población de pacientes con inhibidores de alta respuesta.   

Material y métodos: Se examinaron los registros de los pacientes hemofílicos en el 

Hospital Rebagliati que en total son 210 pacientes, 180 de tipo A y 30 de tipo B; de los cuales 

9 presentan inhibidores de alta respuesta, 4 pediátricos y todos hemofílicos A.  Se revisaron 

estas historias y se describe el diagnóstico de inhibidores, título más alto alcanzado, 

sangrados mayores y tratamiento. 

Para el diagnóstico laboratorial se utilizaron reactivos Siemens y las muestras se procesaron 

en el equipo automatizado BCS XP. Pruebas de corrección (TTPA) la prueba anormal no 

corrigió con plasma normal (1:1). Determinación de Factores por método en una etapa y el 

correspondiente plasmas deficiente (FVIII). Cuantificación de inhibidor FVIII mediante la 

prueba “Bethesda”, en la que un lote de plasma normal (como fuente de FVIII) se mezcló con 

plasma del paciente diluido, se incubó durante dos horas a 37°C y se cuantificó el FVIII 

residual para su posterior cálculo de titulación. 



	

 

 

Discusión: 

En nuestra serie de casos debemos hacer notar la baja prevalencia de inhibidores de alta 

respuesta representando sólo el 4 a 5% de nuestra población. Se hace la pesquisa 

correspondiente según protocolo, comparado al reporte mundial la tasa es baja. La 

mortalidad nula a pesar de los sangrados severos presentados. Ello no excluye la 

probabilidad de complicaciones severas ;lo que implica un reto en el manejo médico, así 

como secuelas, costos elevados en el manejo a largo plazo y alteración en la calidad de vida 

de estos pacientes.  
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