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INTRODUCCIÓN

(1)

Inhibitor) y la acción de la plasmina.

(2, 3)

muy raro, descrito por primera vez en 1979(4). La prevalencia 

real no se conoce; en una revisión en 2018 se reportaron 14 

pacientes homocigotos y 104 heterocigotos(5). Su transmisión 

es autosómica recesiva. Se informa de una relación de 

consanguinidad(4, 6, 7). 

Sobre la base de los resultados de funcionalidad y ensayos 

(4, 8)

Este desorden de la hemostasia da lugar a la aparición de 

aproximadamente 40% de los heterocigotos presentan 

(5, 9, 10).

Analizaremos dos casos clínicos, hermanos entre sí: un 

paciente de 24 años, de sexo masculino, y una paciente de 10 

años, de sexo femenino, hijos de padres consanguíneos (primos 

la importancia de la consanguinidad. El paciente presentó 

varias oportunidades transfusio con hemocomponentes y 

HISTORIA CLÍNICA
El primer caso es el de un paciente de 24 años de edad, sexo 

masculino, raza blanca procedente de una ciudad del interior 

del país. Con antecedentes personales de sangrados desde 

epístaxis frecuentes, hematomas musculares desmedidos a los 

primariamente fue interpretado como una enfermedad de von 

normales. 

neurocirugía de urgencia para realizar laminectomía cervical. 

En esta oportunidad se le administró crioprecipitado y dado 

fresco con una muy lenta evolución a la mejoría. Queda con 

una paraplejia secuelar de sus miembros inferiores. A los 22 

años fue derivado a nuestro Departamento para revalorar 

su calidad de vida. A su vez, una hermana menor presentaba 

sintomatología similar. 

Se empleó sangre venosa recogida en tubos con citrato 

de edad, era conocida por presentar sangrados anormales y 

Ambos pacientes presentaron pruebas de coagulación 

siendo normal 24 horas; test de von Kaulla: 1 hora 15 minutos 

y 26 % en la niña, siendo normal entre 80-140%. Productos 
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generados: D-dímeros elevados en ambos pacientes. En 

cuanto a la evaluación familiar la madre presentó todos los 

dio 0:00U/ml.

transfusión de plasma fresco (PFC) con buena respuesta. A los 

asociada a la transfusión (TRALI). Se suspendió el tratamiento 

4-6 horas. A los 3 días se logra la extubación del paciente, 

dosis de 15 ml/kg de PFC de donantes hombres por si fuera 

DISCUSIÓN
Es muy importante la evaluación clínica y sospecha de 

comienza con la evaluación de la historia clínica de sangrados, 

la coagulación (tanto estudios globales como estudios 

Para el manejo de los sangrados no se cuenta en el mercado 

como de otros factores de la coagulación. La reposición del 

al.(11)

gran importancia para guiar la frecuencia de la reposición 
(11)

(8).

nivel de farmacovigilancia no presenta datos documentados 

de TRALI como reacción adversa(12)

una elevada mortalidad.

CONCLUSIONES

otros factores de la coagulación normales. Debemos tener 

de la coagulación (crasis sanguínea). Las pruebas globales 

oportuno disminuye la morbimortalidad de estos pacientes y 

el manejo interdisciplinario mejora los resultados.
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