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Alargamiento del tiempo de hemostasia en hemodialisis.
Déficit del factor x1 (hemofilia C). A propodsito de un caso

Increased time for homeostasis in hemodialysis. Factor XI deficiency

(hemophilia C): Report of a case

Sr. Director:

El factor xI es una serina-proteasa dimérica cuyo gen esta
situado en el cromosoma 4 y que estd presente tanto en
el plasma como en las plaquetas, e interviene en la via
intrinseca de la coagulacién activando el factor 1x'?. Es
producida por el higado y circula como un homodimero en
su forma inactivada®*. En la literatura existen muy pocos
casos conocidos de pacientes con su déficit (hemofiliaC) y
que, ademds, estén en hemodiélisis®. Presentamos el caso
de un hombre de 77 anos con ERC secundaria a nefroan-
gioesclerosis en hemodidlisis desde julio de 2012. Como otros
antecedentes de interés presenta hipertensién, cardiopatia
isquémica, vasculopatia periférica en regién femoropoplitea
e ictus aterotrombético con hemiparesia derecha residual. Es
portador de una FAV humerocefilica en miembro superior
izquierdo (octubre de 2015) que, desde el inicio de su uso,
presenta multiples problemas de puncién y alteraciones
hemorragicas, fundamentalmente hematomas, ademaés de
alargamiento severo del tiempo de hemostasia. En las pruebas
complementarias efectuadas a fin de diagnosticar la situaciéon
subyacente, se aprecia una alteracién de la coagulacién
(en paciente no anticoagulado ni antiagregado), en la que
destaca un INR de 1,54 y un TTPa > 180 s. Estas alteraciones
revierten parcialmente con la administracién de vitamina K,
pero no solventan los cuadros hemorragicos. El estudio de la
hemostasia revelé una alteracién en la via intrinseca de
la coagulacién (rAPTT 1,32), en probable relacién con un leve

déficit de factor x1 (56% de actividad). El resto de los factores
de la via intrinseca se encuentran dentro del rango de la
normalidad (factor viir 224%, factor 1x 121%,; factor X111 84%).
Tanto el anticoagulante lipico como los anticuerpos anti-
cardiolipina y anti-b2GP1 (IgG e IgM) resultan negativos. De
acuerdo con Hematologia, se decide usar desmopresina intra-
nasal (10 mcg/fosa nasal), 30 min antes de la finalizacién de la
sesién de hemodidlisis, con lo que se consigue una adecuada
hemostasia, sin necesidad de anticoagulacién del circuito
extracorpéreo, y sin ningin evento trombético hasta la
fecha.

El factor 1x inhibe la fibrindlisis a través del inhibidor de la
fibrinélisis dependiente de trombina®®. Su deficiencia (hemo-
filiaC) es un trastorno autosémico poco comun, presente en
algunos grupos poblacionales como los judios asquenazis. Los
sintomas pueden presentarse tanto en los individuos homo-
cigbticos como en los heterocigéticos’ y consisten en eventos
hemorragicos menos severos comparados con la hemofilia A o
B, por lo que, en la practica diaria, no suele requerir profilaxis>.
Sin embargo, la tendencia hemorragica puede depender de
los niveles de otros factores de coagulacién como el fac-
tor vir y el factor von Willebrand!. En la literatura existe
muy poca informacién sobre los efectos de este déficit en
poblacién en hemodiélisis. Uno de los casos encontrados?, en
Japén, tuvo lugar en un paciente en predialisis que, durante
los anélisis previos a la realizacién de una fistula arteriove-
nosa, present6 un APTTa prolongado (>120 s) similar a nuestro
caso. A diferencia de lo referido por los autores, en nuestro
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caso si hubo eventos hemorragicos con relacién al sitio de
puncién.

La desmopresina (1-deamina-9-darginina-vasopresina) es
un andlogo sintético de la vasopresina que actia aumen-
tando la liberacién del factor vi y el factor von Willebrand
del endotelio vascular, y mejora la agregabilidad plaquetaria.
Es el tratamiento de eleccién en pacientes con la enferme-
dad de von Willebrand de tipo 1 y la hemofilia A’ y, en
algunos centros, se usa como profilaxis del sangrado en las
biopsias renales®. Algunos autores plantean que la desmo-
presina podria producir una liberacién del factor x1 desde el
compartimento de depésito hacia el exterior’, ademas de un
aumento en los niveles de factor von Willebrand y de factor
Vil (normales en este caso). Creemos que, en los pacientes con
alteraciones leves, es dificil de predecir la intensidad de los
eventos hemorragicos porque se correlaciona débilmente con
los niveles séricos de factor x1>3%°. Otras opciones terapéuti-
cas pueden ser la transfusién de plasma fresco congelado, el
uso de concentrado de factor x1 sometido a procesos de inac-
tivacién viral o farmacos antifibrinoliticos, asi como terapias
combinadas con desmopresina®®%10,

En resumen, este caso ilustra la necesidad de analizar
las alteraciones de la hemostasia en hemodidlisis, sin dar
por sentado que puedan obedecer a una sobreprescripcién
de anticoagulacién o a un efecto aditivo por antiagregacién
concomitante. Ello redundara en la salud de los pacientes, al
evitar episodios hemorragicos y, al mismo tiempo, hard del
tratamiento dialitico un proceso mds seguro para nuestros
pacientes.
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