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Trastornos de coagulación 

Grupo heterogeneo de enfermedades que cursan con diatesis hemorragica por 
alteraciones de las proteinas plasmaticas 

Congenitas 

Hemofilias

Hemofilia A

Deficiencia de 
factor VII

La formacion 
del coagulo es 

debil 

Ligado al 
cromosoma X

Manifestaciones clinicas 

No atraviesa la 
placenta 

Sintomas hemorragicos pueden 
manifestarse desde el nacimiento o el 

feto

2% de los recien nacidos sufren 
hemorragias intracraneales. 30% en los 

varones hemofilicos sangran con la 
circuncision. 

Sintomas evidentes: equimosis, 
hematomas intramusculares y 

hemartrosis aparecen cuando el  niño 
comienza a gatear. 

Caracteristica de hemofilia es la 
hemartrosis 

Afectan al músculo psoas-ilíaco

Si existe un traumatismo craneal de 
entidad suficiente para indicar un 

estudio radiológico. 

Diagnostico 

TTPA (2-3 
veces mayor 

al limite 
superior de la 
normalidad)

El analisis 
especifico de 
factor VIII o 

factor IX 

Tratamiento 

Cuando se 
produce una 
hemorragia 

leve o 
moderada se 

debe 
incrementar 

la 
concentracion 
del factor VIII 
o del factor IX

Profilaxis en 
ninos 

pequenos con 
hemofilia 

grave 

En hemofilia 
leve por 

factor VIII el 
factor que 
produce el 
paciente se 

puede liberar 
administrand
o acetato de 

desmopresina 

Hemofilia B

Deficiencia 
del factor IX

Ligado al 
cromosoma X 

Hemofilia C

Deficiencia 
del factor XI

Enfermedad 
autosomica

Sintomas 
hemorragicos 

leves o 
moderados

Manifestacion
es clinicas 

No atraviesa 
la placenta 

Pacientes con 
deficiencias 
graves no 

desarrollan 
síntomas o 
éstos son 

mínimos en 
caso de 

intervención 
quirúrgica. 

Diagnostico 

La deficiencia 
de factor XI se 

confirma 
mediante 

análisis 
específico.

Tratamiento 

La 
administració
n de 10-15 ml 
de plasma/kg 
hace que el 

valor 
plasmático se 
eleve a 20-30

Cuando se 
desea obtener 
concentracion

es más 
elevadas de 

factor XI, 
suelen ser 

necesarias las 
infusiones 

frecuentes. 

Deficit en los factores de la via 
comun 

Deficiencia 
del factor VIII

Se detecta en 
homocigotos

Los pacientes 
pueden sufrir 

una 
hemorragia 
intracraneal 
espontánea

El TP está muy 
prolongado

El TTP es 
normal. 

Concentrado 
comercial de 

factor VIIa 
recombinante 
ha resultado 
efectivo para 

tratar a 
algunos 

pacientes con 
déficit de 
factor VII

Deficiencia 
del factor X

Enfermedad 
autosómica 

Se manifiesta con 
hemorragias 

mucocutáneas y 
postraumáticas

Prolongación 
tanto del TP 

como del TTP

Pacientes con 
déficit 

hereditario 
del factor X, 
es posible 

incrementar 
la 

concentración 
de éste con 

PFC o 
concentrado 
de complejo 

de 
protrombina.

La amiloidosis 
sistémica 

puede 
asociarse a un 

déficit del 
factor X

Las 
transfusiones 

no suelen 
tener éxito 

Deficiencia de 
protrombina 

(factor II)

Hipoprotromb
inemia

Disprotrombi
nemia

Pacientes 
homocigotos 

Prolongación 
del TP y del 

TTP

Tratamiento 
consiste en la 
administració

n de 
concentrados 
de complejo 

de 
protrombina 

o PFC

Es útil ya que 
la semivida de 

la 
protrombina 

es de 3,5 días.

La 
administració
n de 1 UI/kg 

de 
protrombina 
produce un 

aumento del 
1% en la 
actividad 

plasmática.

Deficiencia 
del factor V

Autosómica 
recesiva de 

carácter leve 
o moderado 

Llamado 
parahemofilia

Manifestacion
es clinicas 

Hemorragias 
mucocutánea

s y los 
hematomas

Menorragia 
intensa, 

frecuente en 
la mujer

Diagnostico 

Prolongación 
del TP y del 

TTP

Análisis 
específicos 
del factor V 

revelan 
concentracion

es bajas

Tratamiento 

Administració
n intravenosa 
de 10 ml/kg 
de PFC cada 

12 horas

Estos 
pacientes no 

sangran

Deficiencia 
combinada de 
los factores V 

y VIII

Ausencia de 
una proteína 
intracelular 

de transporte

No guarda 
relación con 
alteraciones 
de los genes

2 factores

Uno 
codificado por 

genes del 
cromosoma I 

Otro por 
genes del 

cromosoma X.

Deficiencia de 
fibrinogeno 

Enfermedad 
autosómica 

recesiva 

Ausencia de 
fibrinógeno

Estos 
pacientes no 
sangran con 

tanta 
frecuencia

Manifestacion
es clinicas 

Puede 
manifestarse 
en el período 

neonatal 

Hemorragias 
gastrointestin

ales

Hematomas 
tras el parto 

vaginal

Diagnostico 

Prolongación 
del TTP y del 

TP

Se alarga el 
tiempo de 
trombina

Tratamiento 

El tratamiento 
con PFC o 

crioprecipitad
o es eficaz. 

La 
concentración 
hemostática 

de 
fibrinógeno es 

>60 mg/dl.

Deficiencia de 
factor XIII

Es el 
responsable 

de los enlaces 
cruzados de la 

fibrina para 
estabilizar el 
coágulo de 

fibrina

Estos 
pacientes 
sufran un 

traumatismo 
un día y 

desarrollen 
una equimosis 

o un 
hematoma al 
día siguiente

Manifestacion
es  clinicas 

Equimosis 
leves

Separación 
del muñón del 

cordón 
umbilical 

después de 4 
semanas

Pobre 
cicatrización 

de las heridas 

Diagnostico 

pruebas 
habituales de 

hemostasia 
son normales 

en los 
pacientes con 

déficit del 
factor XIII

las pruebas 
selectivas 

para el 
diagnóstico 

del déficit de 
factor XIII 

análisis más 
específicos 
son de tipo 

inmunológico

Tratamiento 

la 
administració
n intravenosa 

de PFC o 
crioprecipitad

o corrige la 
deficiencia

pacientes con 
síntomas 

hemorrágicos 
importantes 

puede 
hacerse una 

profilaxis 

Deficit de 
antiplasma o 
del inhibidro 
del activador 

del 
plasminogeno 

Aumento de 
producción de 

plasmina y 
lisis 

prematura de 
los coágulos 
de fibrina.

Hemorragias 
mucocutanea

s 

pruebas 
habituales de 
coagulación 

son normales

paciente con 
antecedentes 
hemorrágicos 

positivos 
tiempo de lisis 
del coágulo de 

euglobina 

El tratamiento 
se hace con 

PFC.

Enfermedad 
de von 

Willebrand

Trastorno 
hemorrágico 

hereditario más 
frecuente

Más mujeres que 
varones

Se clasifica en 
tres tipos

Según se 
produzca 
descenso 

cuantitativo 
pero no 

ausencia de la 
proteína (tipo 

1)

Que ésta sea 
cualitativamente 
anormal (tipo 2)

Que no exista 
en absoluto 

(tipo 3) 

Manifestaciones 
clinicas 

Hemorragia 
mucocutánea

Equimosis, 
epistaxis, 

menorragia y 
hemorragias 

postoperatori
as

Los pacientes pueden no 
sangrar con intervenciones 

que supongan un estrés 
importante, como la 

apendicectomía, ni en los 
partos, pero pueden tener 
hemorragias notables con 
ocasión de intervenciones 
estéticas o sobre mucosas. 

Presentan 
telangiectasias 

gastrointestinales

Homocigotas o de tipo 3, los 
síntomas hemorrágicos son 

mucho más notorios

Diagnostico 

análisis 
cuantitativos 
del antígeno 
FvW, de la 

actividad del 
FvW

prolongación 
del tiempo de 
hemorragia y 
del tiempo de 
tromboplastin

a parcial

recuento 
plaquetario

Tratamiento 

La elevación 
del FvW 

permite la 
recuperación

concentrados 
derivados del 
plasma ricos 

en FvW y 
también en 
factor VIII.

hemorragias 
nasales 
pueden 

tratarse tanto 
con DDAVP 

como con un 
agente 

antifibrinolític
o

ácido ε-
aminocaproic

o

Predisposicio
n hereditaria 
de trombosis 

Adquiridas 

Deficit de 
vitamina K 

Después del 
período 
neonatal 
suele ser 

secundaria a 
la falta de 

aporte oral de 
vitamina K

La 
administració
n prolongada 

de 
antibióticos 
de amplio 

espectro o a 
una 

malabsorción 
de la vitamina 

K

La 
administració
n profiláctica 
de vitamina K 
hidrosoluble 
por vía oral 

está indicada 
en estos casos 

(2-3 mg/24 
horas en 

niños y 5-10 
mg/24 horas 

en 
adolescentes 

y adultos)

puede 
administrarse 

vitamina K 
por vía 

intravenosa 
en dosis de 1-

2 mg

Enfermedad 
hepatica 

se producen 
de manera 

exclusiva en el 
hígado

Los pacientes 
sufren de  

hemorragias 
clínicas 

significativas.

En los 
pacientes con 
hepatopatías 

graves las 
concentracion
es plasmáticas 
de factor VIII 

sean 
normales o 

altas 

Tratamiento 

sustitución de 
los factores 
con plasma 

fresco 
congelado 

(PFC) o 
crioprecipitad

o. 

Administració
n de vitamina 

K oral. Esta 
vitamina 

puede 
administrarse 
por vía oral, 

subcutánea o 
i.v. (no i.m.)

Pacientes con 
hemorragias 
debidas a la 
hepatopatía 

han 
respondido al 
tratamiento 

con 
desmopresina

desmopresina 
(0,3 μg/kg i.v.) 

acorta 
eficazmente 
el tiempo de 
hemorragia

Inhbidores de 
coagulacion 
adquiridos 

Son 
anticuerpos 

que 
reaccionan 

con los 
factores de la 
coagulación 

Coagulacion 
intravascular 
diseminada 



 

  


