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RESUMEN 

La ~agio lntracraneana es una complicación Importante y la 

principal causa de muerte entre los pacientes hemofíllcos. 

se revisaron 75 pacientes menores de 16 años con diagnóstico de 

hemofilia. de Enero de 1986 a Diciembre de 1996. 

Presentando 6 pacientes hen1ofillcos hemorragia ln1Tacraneana lHIC), 

83.3% fue tipo A. y el 16.6 % tipo B. con una media de edad de 4.6 años. 

16.6°k stn antecedentes de traumatismo croneoencefótico (TCE); 66.6 º/o con 

antecedente de TCE: 16.6º/o con infección de vías aéreas. 

El tiempo de inicio de la slntomatología tué de l 2 hrs. hasta 4 días con uno 

mec:Ho de 39 hrs. los signos y stntomas encontrados: 

cefalea. vómito. crisis convulsivas. hematoma en el sitio det traumattsmo, 

hernlporesla cC>rpOJal izquierda, nlstagrnus, nausea. Se dió tratamiento substitutivo 

en et 1 OOo/o de los casos. 

El 66.6ºk presentó secuelas neurológicas y el 33.3°/o ninguna. La incidencia en 

nuestfo hospital fue del 8°/o, Poro prevenir ta muerte y minimizar las secuelas uno 

terapia de reemplazo adecuado debe ser Instituida tan pronto corno et 

sangrado sea sospechado o Inmediatamente después del 1Taumatismo 

craneoencefállco. 

PALABRAS CLAVES: Hemorragia lntrocraneona, Hernofílieos. 



lntracranlal Hemonhage (ICH) is a serlous cornplicatton and the majar 

cause of death In patlents wlth hemophlllo. We review 75 patients under 16 years 

wlth dlagnostlc hernophlllo In !he perlod Jonuorv 1 st l 980 to Decernber 31 st 

1996. Slx paclents hod ICH (8%), elgh1Y three percent of the pattents hod HA. and· 

1 6.6% hod HB. wtth a mean age of 4.6 years. In 16.6% of the pattents tnere was 

no hlstorv of head trauma, 66.6°/o had precedlng majar head trauma and 16.6°/o 

had resplratorv lnfectlons. the time ar initiation of syrnptorns was 12 hours unttl four 

days wlth a mean of 39 hours. lhe syrnptorns and signs in the patients hemophilic: 

heodache. vornlting seizures, hematoma In the sita trauma. hernlparesJ!=; lett. 

nistagmus ond nausea. l 00 C!'c> they were with replacement therapy. 

66.6°.k had neurology sequeloe and 33.3°/o there was no neurologlc deflctt The 

lncidence of introcran1al hemorrhage In our hospital was 8C!b. To present death 

ond minimiza permanent deftclts, adequate factor replacement therapy must be 

lnstttuted as soon os lntracroneal bleedlng Is suspected or lnmedlately atter hecd 

lnJury. 

Key words hernOPhllia • lntrocronlcl hemorrtloge. 
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/f\TTRCIDUCC/ON 

La hemofilia es el desorden mós común de sangrado en niños. Lo 
hemofilia ha sido reconocida como una entidad nosológico desde los tiempos 
bíblicos. Según lngram .. es un desorden recesivo ligado al sexo. en -ta que en lo 
actividad biológica del factor VIII o et factor IX esta ~educida debido a que su 
molécula aunque este presente es funcionalmente Imperfecta". (1.2) 

Hay 3 tipos de hemofilia: La hemofilia A, et tipo B y el C en los que hay 
deficiencia de los factores VIII, IX y XI respectivamente. (1-3) 

Es una enfermedad relativamente rara. se presenta con una incidencia de 
O. 7 a 0.8 * 1 000 a nivel mundial. En América Latina de ha reportado un valor de 
1 * 125000 ven México 1 * 77000. 
Se presenta con mayor frecuencia la hemofilia A a razón de 5.3 casos pcr 1 caso 
de hemofilia B.(1-3) 

Los manifestaciones clínicas de la hemofilia dependen· de lo edad del 
paciente y de lo gravedad de la def1ciencla del factor VIII o del factor IX. sobre 
bases clínicas no puede hacerse diagnóstico diferencial. entre -los tipos de 
hemofilia. Las hemofilias A y 8 se clas1ficarón en leves. moderadas y severas. 
basóncfose en los niveles de actividad del factor. (4) 

Los pacientes con niveles de activJdad de 5 o 20º/o solo t!enen un aefecto 
hemorrógico leve {las hemorragias se presentan después d•~ -:-raumatlsmo de 
Intensidad moderada o grave); con niveles de 1 -5~ó se asocia con hemor;aglas 
moderadas (los hemorragias espontáneas son ocasionales y casi siempre el 
sangrado se presenta después de un traumatismo);_por otro parte con niveles de 
actividades menores al 1 ~'o- de lo normal se asocian con manifestaciones 
hemorrógicos graves ( sangrados en la etapa neonatal. hemorragia sintomático 
en el Sistema Nervioso Central o sangrados en los tejidos rnusculoesqueléticos). 
(4,5). La complicación rnós temido es que-· presenten hemorragia 
lntracraneana. (6) 

La hemorragia intracraneana (1-flC) PL4ede ocurrir en toda~ las ecsaaes, 
pero es predominante en pacientes hemofíllcos JOvé"nes {6). Las hemorragias 
lntrocraneanas pueden ser. de localización subdurai. intraparenqulmatosa. 
epldural o subaracnoidea (6,7). La HIC principalmente se ha relacionado con 
antecedentes de traumatismo craneoencefólico. aunque --se non reolizado 
estudios en los cuáles lo mitad de los eventos ocurrieron espontaneamente.(8.9) 

La mayoría de los pacientes no. hemofílicos -que-cursan con HIC 
postraumático (excluyendo el hematoma subdural crónico} tienen síntomas. v 
signos en 24 a 48 horas. mientras en el paciente hemofílico el intervalo libre de 
síntomas puede ser de 4 +/- 2.2 días. Esta pequefia diferencio entre hemofí11cos 
y no hemofílicos enfatiza lo naturaleza indoente del sangrado en el paciente 
hemotílico después de un trauma trivial. ( 1O.11) 

Los sintomas clásicos asociados s daño cerebral son: pérdida del estado 
de conciencia (20ºk), cefalea (50%) a menudo con vómito y crisis convulsivas 
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(20%). Antes de 1974 la exploración neurológica, punción lumbar y orteriogrotía 
constituían los métodos básicos de estudio poro confirmar el diagnóstico. En 
años recientes la Tomografía axial computarizada (TAC} constituye el método de 
elección tanto para el diagnóstico como para el control del tratamiento 
conservador y/o quirúrgico. (1.12) 

El tratamiento rápido, agresivo y prolongado consiste en terapia de 
reemplazo del factor de coagulación deficiente. medicamentos ant1fibrinolíticos 
(ócldo epsllonaminocaprolco y trancexómico}. además de esferoides para 
reducir el edema cerebral y anticonvulsivantes que previenen la lesión cerebral 
durante los convulsiones. Es necesario considerar que en los cosos en los cuales 
no se observo mejoría desde las primeras horas de terapia de reemplazo. es 
urgente Ja evacuación quirúrgica del hematoma. (6. 7. 12. 13J 

En los casos en que la TAC no dem;_iestra HIC pero los $Íntomcs estón 
presentes Ja terapia de remplazo deberá indicarse un forma repetida con el 
prapósfto de mantener los niveles del factor entre el 30 y 50°/a durante un periodo 
de observación de acuerdo a ro evolución clínica. (11. 13) 

El 5-1 0°/o de los pacientes con hemofilia se hacen resistentes al tratamiento 
con factor VIII. debido al desarrollo de un inhibidor o anticuerpo circulante. En Jos 
pacientes con títulos bajos de inhibidores debe indicarse odemós de las dosis 
para elevar el nivel plasmóttco del factor (50'!1ó), una dosis adicional que 
neutralice el lnhibldor (0.5 u por el rnvel del inhibidorJ. ~Los pacientes contitulo::> 
altos r arribo de 5 UB} deberán recibir ademós concentrados de pro'!Tombina 
activada. (14,15) 

Los estudios realizados con objero de establecer una relación entre Ja 
presencia de lnhibldores. y la frecuencia de HiC han dado resultados 
contradictorios, en tanto que en algunas investigaciones se Informo de 
frecuencia 4 veces mayor cuando hoy inhibidores. en otras no se ha confirmado. 
(16) 

Los secu~as neurológicas o largo plazo se han estlmcdo en un 50°/o y las 
que se obset"Van con mayor frecuencia consisten en trastornos convulsivos. 
disminución de fa fL.:nclór, cognoscitiva y uria variedad de daño-; en la t..;nc:Cn 
motora. (6,8) 

La hemorragia intracraneana es Ja causo de mortalidad mós importante 
en los pacientes hemofílicos. reportándose en la literatura uno mortot!dad de 20 
o 35% y en Jos sobrevivientes reportando déficit neurológico. La Incidencia global 
varía de 2.2 a 13% sienao mayor en los casos de hemofilia B. (6. 14- l 6J 

Durante la última década moderno de la hemofilia ha ir.crementado la 
expectallvo de vldo de 1 7 a 60 al"os, v el grado v fTecuencla de 
complicaciones han disminuido considerablemente. Lo mortalidad por HIC era 
70% y ha disminuido en la época actual al 25-30<:'~. (6-BJ 

El objetivo de este estudio es conocer lo incidencia de hemorragia 
lntracraneanc en pacientes hemofílicos en el Hospital General Centro Medico La 
Rezo. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se reollzó este estudio en tormo retrospectiva reVfsando los expedientes de 

los pacientes hemofílicos atendidos en el servicio de Hematología Pediótrica 

H.G.C.M. " La Roza " en el periodo comprendido entre el 1° de Enero de 1986 al 

31 de Diciembre de 1 996. excluyéndose 3 casos de enfermedad de Von 

Willebrand y 27 casos que no cumplieron con los requisftos estobleclaos. es decir 

datos incompletos del expediente y/o la pérdida del mismo. 

De coda caso se tomaron en cuento Jos siguientes dotas: 

Edad. tipo de hemofilia y severidad, seleccionando aquellos que presentaron 

hemorragia introcroneal secundarlo a traumatismo croneoencefc:Jlico, 

espontónea o infección de vías respiratorios superiores. así como se captaron 

manifestaciones clinicas, repone tomogrático. tratamiento. secuelas y si en el 

momento de lo hemorragia lntracraneol había o no Ja presencio de inhibldores. 

El onólisis estadístico se realizó n.,ediante tazo porcer.tuol y e:3quemotizado por 

gráficas de pastel e histograma. 

---------·--·----- -· - _,. 



RESULTADOS 

La población estudiada fueron 6 pacientes (8%) quienes presentaran 6 

eventos de hemorragia lntracraneono de uno cohorte de 75 pacientes 

hernofillcos. atendidos en el servicio de Hematologia pediátrica del H.G.C.M. La 

Roza en el periodo de 1° de Enero de 1986 al 31 de Diciembre de 1 996. 

(Gróflco l ). 

El 83.3% correspondió al tipo A y el 16.6% al tipo B (Tabla 1 y Gróflca 2). 

En cuanto o lo severidad el 66.6"'º fué severo, 16.6Co/o moderado y el 16.6°/o leve 

(Tabla 1 ). Nuestra Incidencia de HIC es del 8%. La edad de dlagn6stlco de el 

primer evento varió deSde el PE"riodo de recién nacido hasta los 13 años con uno 

edad medio de 4.6 años. Lo mayoría de los ev~ntos ocurrteron en lo edad 

escolar (33.3%), 16.6% en ta edad de adolescente. 16.6% en el preescolar, 

1 6. 6% en lactante y 16.6% R.N. (Grófico 5 ). 

En 1 6.6°/o de los pacientes no hubo historio de traumatismo craneoencefólico, el 

66.6°/o con antecedente de traumatismo croneoencefóllco. 16.6'o/o tuvieron 

infección de vías respiratorios (Gróftco 6). El tiempo de inicio de la slntomatologlo 

fué de 12 hrs. hasta tos 4 días con una rnec:ua de 39 hrs. Los signos y síntomas 

encontrados en orden de frecuencia fueron 66.6% v6mlto. 66.6% cerotea. 

33.3% crisis convulsivos, 33.3º/o hematoma sttto del traumatismo. 33.3% 

hemipareslo corporal izquierda. 16.6ºk nistagmus. 16.6'ro nauseo (Gráfica 7). El 

33.3% presentó lnhlbidor en el momento de la HIC. 

La incidencia de sangrado en et SNC fue 49.B~o lntroparenquima1osa. 

33.3% subOracnoidea y 16.6% subdurol (Tablo 2). El inicio de teroplo substiMivo 

. - ---------· 
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fUé desde ef Inicio ~ trauma o la sintornatología hasta los 14 días con una 

media de 9.6 dios. además reclbiéron tratamiento para edema cerebral 

(dexometasona. furosernlde). Un paciente con presencia de lnhlbldores dado 

que conl1nuaba con sangrado requirió 1 5 sesiones de plasrnoferesls y drenaje 

quirúrgico en 2 ocasiones. 

Las secuelas neurológicos fueron 33.3% herT'\lparesla corporal /ZQuferda. 33.3% 

no presentaron secuelas. 16.6% crisis convulsfvas. 16.6% hlpecquinecio. No se 

obsenló mortalidad (Gráfica 8) . 

J 
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DISCUSION 

En el presente estudio se corrOboraron los hallazgos encontrados por otros 

autores quienes reportan uno frecuencia de la hemofilia A a razón de 5.3 por 1 

caso de hemofllia B y en nues!ro estudio la frecuencia es de 5.8% del tipo A por 

1 caso de hemofilia B 121. Lo incidencia global varía de 2.2 a 7.So/o siendo mayor 

en los casos de hemofilia B f 1 J. 

predominando tipo A. 

nuestro estudio reporto incidenc10 del 8% 

la media de edad de la población estudiada es de 4.6 años simllar a la 

reportado c1.121. 

El riesgo de desarrollar HJC después de un traumatismo craneoencetállco 

es de 21% mayor a la mencionada Por Dfetrlch que-es de 2 a 13% se observó 

que la principal causa de sangrado intracronear tué secuncorio a traumatismo 

craneoencefólico Igual a la encontrada por Eyster.111 

Los pacientes hemofi/icos con HIC presentaron síntomas y"slgnos de 12 

horas a 4 días no hubo diferencia de lo Informada par la literatura. 11.12.171 

Los signos y síntomas encontrados fueron los mismos que retJere Eyster- y 

Marttnowitz cefalea. vómito. crfs;s convulsivas. herniparesia. 

En nuestro estudio obseNamos que el 33.3°.k de los pacientes con 

HJC presentaron inhibidores es menor o las Investigaciones que Informen una 

frecuencia 4 veces mayor cuando hay inhibidores. ct 4.1 SJ 

1 

¡ 
i 
j 
j 
i 
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El manejo de lo ferop/o de reemplazo en nuestro pee/entes tué Idéntico o 

Jo reportado en Eyster. fTJ 

Los secuelas neurológicas a largo plazo se esttmaron en 66.6% rnoyor o lo 

mencionado en Martfnowftz. c12J 

La mortalidad fué nula o campar-ación de Jo reportado por Eyster. Kiney y 

Mortinowitz , 1. 1..:i. 1 ::1 

1 
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CONCLUS/ON 

LA HEMORRAGIA INTRACRANEANA ES LA. COMPLICACION MAS 

IMPORTANTE EN EL PACIENTE HEMOFILICO. LA INCIDENCIA DE HIC EN 

NUESTRO ESTUDIO ES SIMILAR A LA REPORTADA, LLAMA LA ATENCION QUE EN 

NUESTRA SERIE NO HUBO MORTALIDAD, PROBABLEMENTE A LA INSTITUCION 

PRONTA DE LA TERAPIA SUBSTITUTIVA. POR LO TANTO ES DE SUMA RELEVANCIA 

UNA TERAPIA DE REEMPLAZO INMEDIATA EN LOS PACIENTES HEMOFILICOS QUE 

SE SOSPECHE HIC O POSTERIOR A ALGUN TRAUMATISMO. PARA PREVENIR LA 

MUERTE Y MINIMIZAR LAS SECUELAS NEUROLOGICAS. ASI MISMO E3 

NECESARIO ESTABLECER LA LOCALIZACION, EXTENSION DEL SANGRADO PAR'\ 

DETERMINAR LA DURACION E INTENSIDAD DEL FACTOR DE REEMPLAZO Y 

TRATAMIENTO QUIRURGICO. 

-·- -·---- - - - .-...... .. ~ - -



GRAFICA.1 

INCIDENCIA HEMORRAGIA 
INmACRANEANA EN PACIENlES 

HEMOFILICOS 

&% 

1 .- Paci•nt .. h•mofilJC09 sin HIC (69) 
2.- Paci•nt•• h•mofilicos con HIC (6) 
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TABLA l 

Distribución de Pacientes Hemotillcos de acuerdo a la Severidad. 

Tipo Hemo!'llia A Hemotilla B 

5ever1aaa Leve Moderada Severa % Leve Moderada Se'VSIO % 
Sin 

Hemorragia 
lntracraneana 20 20 19 78.6 3 2 5 13.3 

Con 
Hemorragia 

lntrocraneana 1 1 3 6.6 o o l 1.3 
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GRAFICA2 

Pacientes Hemofílicos con Hemorragia 
fntracraneana 

1.- Pacientes con hemofilfaA 
2.- Pacientes con hemofilia B 

----- -- -------------

8330% 
1660% 
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GRAFlCA3 

Distribución de los Pacientes de acuerdo al tipo de 
hemofilia 

10 1 ¡ 
o -1-.L..----'-~-'--'---~'~--''-----'--~~~~~=-~ 

A ainHIC A con HIC B sin HIC e canHIC 

Tlpo de Hemofilia 

-------=--~---·-·- .- - - -
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GRAACAS 

Grupo Etario de Pacientes Hemofaicos con HIC 

16.60%. 

1 ... Esc:oJ~ 
2.-Adof.seent• 
3.- Pr9escolar 
4.- Lactante 
S.-RN 

~ 
'.: 2 ¡ 
03 

33.3 % 
16.6% 
16.6% 
16.6 % 
16.6% 
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GRAFTCA6 

Etiología de la HIC en pacientes Hemofflicos 

18.SO-/e 

1.- Antececl•n• de Traumatismo 
c::raneo.ncef.6Jlco 
2.- Espontan•a 
3.- Antaced•nte de lnf.cción d• 
vías respiratorias altas 

68.6% 

16.6 % 
16.6 % 
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GRAFICA7 

Signos y Síntomas en pacientes Hemolílicos con HIC 

n D 
~ ; 
l ~ 
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Signos y srntnm-



GRAFICA8 

Secuelas Neo.ológicas en pacientes 
HemoUlicos con HIC 

1 .-Sin secu•l-
2.- Crisi• Convulsivas G.en•ralizad-
3.- Hiperquin9Cia 
4.- Hemipar..:.. carporal izquierda 

33.3"' 
16.6% 
16.6 % 
33.3 % 

TtS!!~ 
~~- t.:~ 
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TABLA2 

PACIENTE HEMOFILIA EDAD DE lA HISTORIA DE DIAGNOSTICO TIPO DE DRENAJE 

No. HE~RAGIA TRAUMA HEMORRAGIA QUIRL'l?GiCO 

' 1 AMCderoda 9mese~ "'º USGTF Porenouimctos.:: "'º 
2 A L..,,., 

6 ª"°" SI TA.CC Subarocnoldeo No 

3 A Severo 13 años SI TACC Subaracno+oeo SI 

4 A 5eveto 
6 ª"°" Ne TACC Subduro• No 

fronropanentol 

tzo.ulerdo 

5 A Severa 1 semana SI USGTF PorAnnu1mato:.o No 

6 e Severa 2 ellos SI TACC Parenquimatoso No 

suoorocncideo 
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Paciente de 6 años con nemorraglo subdural trontoparlental Izquierda. 



Paciente de 6 años con hemorragia subdurol trontopar/ental izquierda. 
9 dfcs después de haber Iniciado terapia de reemplazo. 

22 
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