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Motivo de ingreso

Varon recién nacido a término (40+3s) peso adecuado (3490 g).
Ingresa a las 29 horas de vida procedente de otro hospital

Diagnostico: anemia grave y hematoma subgaleal

Antecedentes familiares, gestacionales y perinatales
Historia familiar de abortos tardios en varones en rama materna

« Parto: vaginal, instrumentado (vakum), Test de Apgar 8-8

« Perinatal: afectacion del estado general, hipotonia, deterioro del
nivel de alerta, palidez, distrés respiratorio leve. Tumefaccion
parietal izquierda (8 cm)

« Anemia (Hb 4,3 g/dL; Hto: 13,3%) - transfusion concentrado de
hematies, y traslado a HGUA
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Situacion al ingreso y pruebas complementarias

« Deterioro neuroldgico: encefalopatia hipoxico-isquémica
(EHI) grado |

« Anemia (3 concentrados de hematies) A
 Distrés respiratorio leve

« Acidosis metabdlica (pH 7,09, pCO2 23,8 mEqg/l, HCOS3-
7,0 mEqg/l)

* Insuficiencia renal (Cr 3 mg/dL y anuria 3 dias)
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Situacion al ingreso y pruebas complementarias

* Insuficiencia hepatica (GOT 322 UI/L, GPT 215 UI/L)

 Coagulopatia de consumo con trombopenia (2
transfusiones de plasma fresco). INR 1,94, | Quick 38%,
TT 27,40, APTT muestra insuficiente

 Hematoma subgaleal (ecografia transfontanelar)

« Ecografia abdominal y ecocardiografia: sin hallazgos
significativos
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Diagnostico diferencial (anemia)

Diagnostico
diferencial
anemia

Anemia Anemia Anemia .
hipoplasica hemorragica hemolitica A succeranca)
Cefalohematoma
Piel : = o
ematoma subgaleal
An .
d 185y Periodo .
urante del neonatal Aponeurosis
parto galeal

Periostio —
Hemorragia

placentaria Yatrogenica Craneo

Duramadre

Hemorragia Hemorragias
cordon internas

Hemorragia extraaxial
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Estudio de hemostasia y coagulacidn

« Estudios de coagulacion: muestra insuficiente APTT

» Tercer estudio:
* Elevacion de APTT
« Disminucion: fibrindgeno, factor VI 3,70 %
(valor normal: >60%)
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Evolucion

3 dias de vida: sospecha
hemofilia A grave

Factor VIII (20 UI/Kg) hasta
los 17 dias de vida

Mejoria clinica y analitica
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Discusiéon: Hemofilia A

» Deéficit congenito del factor VIII
* |ncidencia: 1/8.000-15.000 varones
 Herencia recesiva ligada al cromosoma X
» Clasificacion:

 Grave: factor VIl <1%

 Moderada: factor VIII 1-5%

o Leve: factor VIl 25-5%

« Clinica: sangrados espontaneos, tras traumatismos 0 cirugias en
articulaciones, mucosa oral, cerebral...

« Enrecién nacidos: NO vitamina K intramuscular, sino via oral
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Conclusion

« Las causas mas frecuentes de hemorragia en el recién
nacido son las adquiridas, pero entre las hereditarias,
la hemofilia es la mas frecuente

« Debe sospecharse hemofilia A en varones con clinica
de hemorragia y/o antecedentes familiares y un TTPA
alargado

 Tratamiento: Factor VIl recombinante

* Prondstico: bueno tras el diagnostico especifico y su
tratamiento, pero depende del grado
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