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RESUMEN

La hemofilia A adquirida es un trastorno hemorrágico poco frecuente a nivel mundial, y se caracteriza 
por la presencia de autoanticuerpos inhibidores dirigidos hacia un factor de la coagulación, en la mayoría 
de ocasiones el factor VIII. Las etiologías son variadas, entre las que se encuentra el posparto. Se presenta 
el caso de una paciente de 34 años con dolor lumbar, hematuria y hematoma en región glútea derecha, 
sin antecedentes previos de sangrado. Por extensión de las manifestaciones hemorrágicas es transferida al 
servicio de emergencia. Los exámenes auxiliares de perfil de coagulación, prueba de mezclas y medición 
de los títulos de inhibidores del factor VIII permitieron confirmar el diagnóstico. El caso resalta la im-
portancia de considerar esta patología en una paciente puérpera con persistencia de sangrado por herida 
operatoria, hematoma extenso y sin historia de sangrado previo.

Palabras clave: Hemofilia A; Periodo Posparto; Dolor de la Región Lumbar; Hematuria (fuente: DeCS 
BIREME).

POSTPARTUM-ACQUIRED HEMOPHILIA A: CASE 
REPORT

ABSTRACT

Acquired hemophilia A is a rare bleeding disorder worldwide, characterized by the presence of inhibitory 
autoantibodies directed against a coagulation factor, most often factor VIII. There are several possible 
causes, and it can occur during the postpartum period. We present the case of a 34-year-old female patient 
with back pain, hematuria and a right gluteal hematoma, with no previous history of bleeding. She was 
transferred to the emergency department due to the extension of the hemorrhagic manifestations. Diag-
nosis was confirmed with the coagulation profile, mixing test and the assessment of factor VIII inhibitor 
tier. The case highlights the importance of considering this condition in a postpartum patient with persis-
tent postoperative bleeding, extensive hematoma and no history of previous bleeding.

Keywords: Hemophilia A, Postpartum Period, Back Pain, Hematuria (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

La hemofilia A adquirida (HAA) es una enfermedad que se produce por la presencia de anticuerpos 
que se dirigen contra los factores de la coagulación, siendo el más común el factor VIII (1). Se trata de 
una enfermedad infrecuente cuya incidencia (estimada en 1,5 casos por millón de personas/año) (2) 
puede estar infravalorada debido al desconocimiento de la misma, limitaciones de los registros, o una 
presentación clínica fulminante que impide su confirmación (1). 

Se considera que la edad de presentación de la enfermedad es bifásica, con un primer pico 
entre los 20 a 30 años principalmente en mujeres jóvenes durante el embarazo y posparto, 
mientras que el segundo pico ocurre en mayores a 60 años, sin diferencias de sexo (3). La tasa de 
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mortalidad es del 41% si los pacientes no reciben tratamien-
to dentro de la primera semana de presentación (4).

En relación a la etiología, son idiopáticas en el 50% de 
los casos, es decir, se desconoce la condición subyacente. 
Del porcentaje restante, el 7–21% de casos se relaciona con 
el posparto (5). En estos casos, la mortalidad varía entre 12 y 
22%, y debe sospecharse en puérperas o gestantes que pre-
sentan hemorragia sin causa aparente y no tienen antece-
dentes de trastornos hemorrágicos (4). En el 80% de casos, 
suele aparecer luego del primer embarazo, y generalmente 
de uno a cuatro meses después del parto (6,7). 

La Unidad de Hemofilia del Departamento de Hematología 
del Hospital Nacional Edgardo Rebagliatti Martins (HNERM) 
del Seguro Social de Salud (EsSalud), es uno de los centros de 
hemofilia más importantes del Perú (8). Si bien, se tiene infor-
mación sobre las prevalencias de hemofilias congénitas, no se 
tiene un registro institucional de las características epidemio-
lógicas, criterios diagnósticos y planes de tratamiento en estos 
pacientes (9), siendo escasos los reportes (9,10), por lo que resulta 
importante su comunicación para el reconocimiento oportuno 
de esta enfermedad. 

Se presenta el caso de una paciente que dos meses des-
pués de su segundo embarazo presentó un cuadro de dolor 
lumbar, hematuria y hematoma en la región glútea derecha. 
Tras la extensión de manifestaciones hemorrágicas y alte-
ración de las funciones vitales es transferida al servicio de 
emergencia del HNERM, donde se le se confirmó el diag-
nóstico de HAA en el posparto. 

REPORTE DE CASO

Se trata de una paciente de 34 años con un tiempo de enfer-
medad de cuatro semanas. Dos meses antes, había tenido un 
parto por cesárea en la semana 37 de embarazo, y presenta-
ba sangrado persistente por la herida operatoria. Entre los 

antecedentes personales, negó haber presentado historia de 
sangrados durante la niñez o adolescencia. Tres años antes, 
había dado a luz a su primer hijo (parto también por cesá-
rea), que falleció debido a una cromosomopatía (referida 
por la paciente). Además, manifestó ser alérgica al tramadol. 

El cuadro clínico inició con dolor lumbar por litiasis 
renal bilateral. Posteriormente, logra expulsar un cálculo y 
luego de ello presentó hematuria por tres días, por lo que 
recibió ácido tranexámico c/12 h. Tres semanas después, 
presenta dolor en la región inferior del muslo izquierdo que 
fue incrementándose en intensidad, con endurecimiento de 
la zona. Por persistencia de los síntomas, se le indicó diclo-
fenaco por vía intramuscular, que le provocó equimosis y 
sangrado en la zona del glúteo y que persiste pese a la com-
presión con gasas. 

La paciente se realiza de manera particular una ecografía 
Doppler que revela trombosis venosa profunda de miem-
bro inferior izquierdo, y acude al hospital de su localidad 
con dichos resultados. Se le administra anticoagulación con 
enoxaparina 30 mg/24 h subcutáneo, además de morfina 
para el manejo del dolor y es hospitalizada. Al día siguiente, 
presenta epigastralgia, visión borrosa, frecuencia cardiaca de 
117 lat/min, presión arterial de 113/85 mmHg y saturación 
de 93%. Se decidió suspender la enoxaparina. El hemograma 
reveló una hemoglobina de 6,4 g/dl, que representaba una 
diferencia de 4 g/dl respecto al resultado un día antes de su 
ingreso, que fue de 10,4 g/dl. Debido a lo anterior, se le trans-
fundió dos paquetes globulares. Ante la sospecha de vascu-
litis, se le indicó metilprednisolona y fue referida a nuestro 
hospital para ampliar el estudio. 

En la exploración física al ingreso, se le encontró palidez 
severa, extensa equimosis en muslo y cara lateral de rodilla iz-
quierda; además de un hematoma en muslo derecho (Figura 1). 
El hemograma reveló una anemia moderada (Hb=9,8 g/dl), 
normocítica y normocrómica. El examen bioquímico eviden-

Figura 1. Lesiones equimóticas en una paciente con hemofilia A adquirida en el posparto.
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ció valores de glucosa de 160 mg/dl. Las enzimas hepáticas AST 
y ALT se encontraban en valores de 52 U/L y 86 U/L, respec-
tivamente. El perfil de coagulación mostró prolongación del 
tiempo de tromboplastina parcial activada (TTPa) de 91,2 s. El 
resto de componentes del hemograma, bioquímico, electrolitos, 
perfil hepático y perfil de coagulación se encontraban en valo-
res normales. La ecografía de partes blandas de la región glútea 
derecha reveló una colección a nivel del tejido celular subcu-
táneo (TCSC) y edema hasta el tercio superior del muslo. La 
ecografía Doppler en miembro inferior izquierdo mostró una 
adecuada flujometría sin signos de trombosis en vena femoral 
común, superficial y profunda. 

Se inició tratamiento sintomático y se solicitó hemocul-
tivo y urocultivo, que resultaron negativos. Los valores de 
anticuerpos antinucleares (ANA), complemento C3 y C4 y 
ferritina estaban dentro del intervalo de referencia. 

Ante la sospecha de hemofilia adquirida se solicitaron 
estudios para su confirmación, donde se encontró una co-
rrección parcial de TTPa en la prueba de mezcla. Se midió 
el factor VIII encontrándose disminuida su actividad (<1,0 
U/dl) y se demostró la presencia de un inhibidor del factor 
VIII: 8,64 unidades Bethesda/ml. En la Tabla 1 se describe la 
evolución de los resultados laboratoriales. Lo anterior per-
mitió confirmar el diagnóstico de HAA, que se relacionó con 
el posparto por el inicio de los síntomas. 

Se inició terapia con prednisona 50 mg VO en el desayu-
no y 10 mg VO en el almuerzo, ciclofosfamida 50 mg 2 table-
tas VO c/24 h y complejo coagulante anti-inhibidor hemofí-
lico (FEIBA). Cinco días después, se suspende el empleo de 
este último medicamento debido a dolor torácico opresivo, 
disnea y náuseas (posible reacción adversa medicamentosa), 
por lo cual se cambió a factor VII recombinante activado 
(NovoSeven). 

La evolución clínica de la paciente fue favorable, con dis-
minución de la equimosis y sin la presencia de otros sínto-
mas, por lo que se decidió su alta hospitalaria. 

DISCUSIÓN

Se presenta el caso de una paciente con HAA en el posparto, dos 
meses después de su segundo embarazo, con evolución clínica 
favorable tras el tratamiento con factor VII recombinante acti-
vado. La prevalencia de esta patología es del 8,4% respecto al to-
tal de casos de hemofilia adquirida (4). Asimismo, el que se haya 
presentado luego del segundo parto es infrecuente, debido a que 
las estadísticas indican que el 80% de presentaciones ocurre en 
primigestas (4). Una revisión sistemática indica que esta patología 
puede presentarse hasta en el séptimo embarazo (11). 

La etiopatogenia de la HAA involucra una combinación 
de factores genéticos, inmunes y medioambientales (12,13). Se ha 
detectado una frecuencia significativamente mayor de los ale-
los del antígeno leucocitario humano (HLA) de clase II (HLA-
DRB1*16 y HLA- DQB1*0502) (12) en la HA; además de poli-
morfismos de un solo nucleótido del gen CTLA-4 (14), llevando 
a la ausencia de mecanismos reguladores de las funciones del 
linfocito T dependientes del CTLA-4.

Es importante tener en cuenta que el inhibidor del factor 
VIII puede transferirse a través de la placenta de la madre 
al feto. Por lo tanto, el recién nacido también puede verse 
afectado (11), generando complicaciones como hemorragia 
intracraneal, epistaxis severa y hematemesis (11,15). Se reco-
mienda que en los raros casos de HAA periparto, se realice 
una ecografía craneal posnatal para cada bebé antes del alta 
hospitalaria (16).

Las zonas de sangrado en la hemofilia adquirida se sue-
len localizar en piel y tejidos blandos (17,18) (Figura 1); a dife-
rencia de la hemartrosis, que está presente en el 4,9% de los 
pacientes (6) y es más frecuente en las hemofilias congénitas. 
La hematuria, ocupa el segundo lugar en frecuencia de pre-
sentación de los síntomas, y va acompañado de otras ma-
nifestaciones hemorrágicas como equimosis o hematomas 
(como en el presente caso). La hematuria aislada es extre-
madamente rara (19). El diagnóstico suele realizarse con una 

Tabla 1. Evolución del perfil de coagulación, dosaje de factores e inhibidor de factor VIII en una paciente con hemofilia adquirida en el posparto. 

Ingreso
Remisión

Valor de referencia
Día 21 Día 47

Perfil de coagulación
TTPa a 71,7 46,8 28,93 25–37 seg
% Actividad de protrombina 130,9 140,4 123,8 80–120%
Fibrinógeno 270,16 111,42 221,46 200–400 mg/dl

Factores de coagulación
F VIII <1,0 1,58 42,7 50–150 U/dl
F IX 224,2 No b No b 50–150 U/dl
F XI 123,8 No b No b 50–150% U/dl

Inhibidor de factor VIII
Titulación 8,64 3,92 <0,6 <0,6 UB/ml

a Tiempo de tromboplastina parcial activada
b No fue necesaria su medición posterior debido a que resultaron normales al ingreso.
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mediana de 60 días después del parto, con un rango de 0 
hasta 308 días (9). 

Se observa que la administración de enoxaparina em-
peoró los síntomas de la paciente. Al respecto, el riesgo de 
sangrado no controlado supera casi siempre el beneficio de 
la anticoagulación en pacientes con trastornos hemorrági-
cos, hereditarios o adquiridos (20). En una revisión de nueve 
casos de pacientes con hemofilia A adquirida y trombosis 
recurrente, todos los autores priorizaron el tratamiento del 
sangrado y suspendieron la anticoagulación ante la apari-
ción de manifestaciones hemorrágicas (21). Debido a que la 
paciente ya presentaba manifestaciones hemorrágicas, se 
debió tener mayor precaución en la administración de este 
medicamento. 

El diagnóstico de la HAA en el posparto se basa en un 
elevado nivel de sospecha ante la aparición de un alarga-
miento del tiempo de TTPa, asociado a manifestaciones he-
morrágicas en pacientes sin historia familiar previa o perso-
nal de coagulopatía (22). Es importante descartar la presencia 
de otras coagulopatías congénitas, la presencia de anticoa-
gulante lúpico y coagulación intravascular diseminada (22), 
como se realizó en el presente caso. 

El tratamiento de la HAA consiste en dos líneas: 1) empleo de 
medicamentos para el control del sangrado activo y 2) erradicación 
de los inhibidores del factor mediante inmunosupresores (4). En 
el primer grupo, se incluye a los agentes de derivación (factor 
VIIa recombinante o concentrado de complejo de protrombina 
activado, conocido comercialmente como FEIBA) y factor VIII 
porcino recombinante. La paciente del caso presentó reacciones 
adversas hacia el FEIBA (dolor torácico opresivo, disnea y náu-
seas). Al respecto, la literatura recomienda no exceder de 200 
unidades/kg/24 h de FEIBA, porque puede asociarse a riesgo 
de tromboembolismo venoso o coagulación intravascular dise-
minada (23,24), además que no debe administrarse junto a ácido 
tranexámico, por asociarse con eventos tromboembólicos (23,24). 
En el segundo grupo, la terapia de primera línea consiste en una 
combinación de esteroides solos (dosis de 1mg/kg/día) o aso-
ciados a ciclofosfamida a bajas dosis (1-2 mg/kg/día), entre 3 a 
5 semanas (25). Ante el fracaso del tratamiento de primera línea, 
la alternativa de elección es el rituximab (25). La recomendación 
habitual consiste en la administración de dosis semanales de 375 
mg/semana durante 4 semanas (26,27). 

La corrección parcial al realizar la prueba de mezcla o 
corrección con plasma normal también se ha mencionado 
en reportes anteriores (15). Pudo deberse a aspectos analíticos 
como preanalíticos que escapan del motivo de este reporte (27). 
La anamnesis detallada, sumado a los hallazgos de laboratorio 
(reducción de la actividad del factor VIII, presencia de inhibi-
dores anti-FVIII  0,6 Unidades Bethesda/ml) (28), y respuesta al 
tratamiento permitieron realizar el diagnóstico final. 

Entre las limitaciones de este reporte se encuentra el ha-
ber administrado enoxaparina a un paciente con un trastor-
no adquirido de la coagulación, por hallazgo de trombosis 
venosa profunda en miembro inferior izquierdo. Esta deci-
sión agravó el cuadro de la paciente. Al respecto se señala 
que este hallazgo pudiera haber sido interpretado de manera 
errónea (la especificidad de la ecografía Doppler de color 
para el diagnóstico es dependiente del operador, la literatura 
señala valores entre 62 a 83%) (29); y la segunda es que sí exis-
tió un cuadro trombótico. Sin embargo, en esta última situa-
ción se debió considerar las manifestaciones hemorrágicas 
que ya tenía la paciente, por lo que se debió referir oportu-
namente para la realización de exámenes complementarios.

En conclusión, el reporte brinda información sobre el 
diagnóstico y tratamiento de un caso de HAA en el posparto. 
Es importante sospechar de esta patología en una paciente 
puérpera con persistencia de sangrado por herida operato-
ria, equimosis extensa y sin antecedente de sangrados.
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