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RESUMEN (ABSTRACT):

Introduccién: La Hemofilia es un trastorno hemorragico debido a deficiencia de Factor VIII

o IX. Eltratamiento de reemplazo con el factor exdgeno puede controlar los sangrados,
previniendo artropatias crénicas y muerte prematura. (1) Sin embargo, puede ocasionar
anticuerpos neutralizantes: Inhibidores en un 20 a 30 % de los pacientes con hemofilia Ay en
un 3% de los pacientes con Hemofilia B. Los inhibidores interfieren con la funcion del factor
teniendo por lo tanto implicancias clinicas y econdmicas 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 titulos de inhibidores > 5 UB/ml o bien, si los niveles habian
descendido bajo esta cifra, los titulos subirdn a > 5 UB/ml luego de la reexposicion a
FVII/FIX. (1)

El tratamiento de estos pacientes incluye agentes de bypass para el manejo de sangrado, asi
como profilaxis y ademds intentar erradicar los inhibidores. (1,2,3)

Presentamos la descripcion de las complicaciones hemorragicas severas y su respectivo
manejo en nuestra poblacién de pacientes con inhibidores de alta respuesta.

Material y métodos: Se examinaron los registros de los pacientes hemofilicos en el
Hospital Rebagliati que en total son 210 pacientes, 180 de tipo Ay 30 de tipo B; de los cuales
9 presentan inhibidores de alta respuesta, 4 pediatricos y todos hemofilicos A. Se revisaron
estas historias y se describe el diagnoéstico de inhibidores, titulo mas alto alcanzado,
sangrados mayores y tratamiento.

Para el diagnostico laboratorial se utilizaron reactivos Siemens y las muestras se procesaron
en el equipo automatizado BCS XP. Pruebas de correccion (TTPA) la prueba anormal no
corrigio con plasma normal (1:1). Determinacion de Factores por método en una etapa y el
correspondiente plasmas deficiente (FVIII). Cuantificacién de inhibidor FVIII mediante la
prueba “Bethesda”, en la que un lote de plasma normal (como fuente de FVIII) se mezcl6 con

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

residual para su posterior calculo de titulacion.




V Simposio Latinoamericano de Si

VIl Congfeso Peruano de Hematologia
ndromes Mielodisplasicos

SPH
SOCIEDAD PERUANA DE HEMATOLOGIA

Inhibidores de alta respuesta en pacientes con Hemofilia A severa 2010 - 2016

Bibliografia

747-766.

de estos pacientes.

Edad Titulo de | Titulo
Episodios - ; Titulo de
al ¢ | Bdaxd | inhibidor | més Tratamiento Tratamento .
COdigo | "y | actund | aldebut | aito "“‘:"’m‘?’:“ i actuzd Inmunotolerancia i
irhib UBIml | UB/m
sindrome
compartmental |  cirugla de
MSDpost | emergenciay FEIBA ——
1| 2EB 3 10 G400 | 32000 | nematoma | reconstructva, | rofilia v a " ;}:: do:doa 480
compresivo a FEIBA y cenench '
los 3 afos rFVila
{2009)'
% neurccinigia, FEIEA
2| me [ 1] a | 8m0 | s | IntEcraniala ) eapa 8 pofild v a Mo 380
4m los 2 afios FVila
{mayo 2014) Sermncy
hemomaga Se encuenira en
al w [1a| 6 | 2am | ageo | Hlmend ne‘:;carkugle. " segundo intento, el 2.56
’ T | echd 1089m (i Vil demanch FEEA | primero abandond por ’
2012) sangrado infracraneal
hematoma
; Ta ; e | PiSO de bocaa A . -
al | ] 4 gam | 18200 | B ahoe V1l daench FEBA Actisd 68
(marzo 2015)
5| e | 45 | % | 2600 | 750 ND dorarc FEBA No 7680
3 &0, 25 1 ‘ N4z A y ”
6] Haa 25 al 203800 | a4z NO darrench FEEA No 16690
- N A _ -
T HAd 23 28 24960 | 320220 ND demench FEEA No 2380
Hematoms
g| oL |20 | 3 | 19480 | =080 mzo""iz::do FEIBA Y Pk Mmi — SiSin respussta 665
[fabe=ro 2015)
0, a9 o - 20587 7 A e 91 20
9| P |23 | 2 | ees720 |2esran ND P, MNa 691 20
Discusioén:

En nuestra serie de casos debemos hacer notar la baja prevalencia de inhibidores de alta
respuesta representando solo el 4 a 5% de nuestra poblacion. Se hace la pesquisa
correspondiente segun 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, asi

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