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INTRODUCCIO

La deficiencia de factor XI és una coagulopatia hereditaria poc frequent gue es va descriure per
primera vegada el 1953. Originalment anomenada Hemofilla C, es transmet de forma ’
autosomica recessiva amb igual nombre de dones | homes afectats. La seva prevalenca =N
aproximada és d'1 cas / 10° persones, a excepcio dels jueus Ashkenazi, on agquesta deficiéncia 6 NN
es present en el 8% de la poblacio. Es caracteritza per presentar risc de complicacions = = Sl
hemorragiques greus induides per un traumatisme o cirurgia, no estant clarament influenciat
per la severitat de la deficiencia.
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Coneéixer mitjangant un cas clinic el diagnostic, les caracteristiques i el maneig d'aquesta < |

patologia.

MATERIAL | METODES

El nostre laboratori rep mostres de tres hospitals | 43 centres d'atencio primaria
gue abasten una poblacio aproximada de 1.020.000 habitants.

Comptem amb dos analitzadors ACL TOP 700 de Izasa per realitzar les diferents
proves de coagulacid (rutina | coagulacid especial). Els estudis de coagulopatia
els realitzem 1 cop per setmana.
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e Pacient home de 48 anys d'edat, sense antecedents patologics previs d'interes,

derivat des d’Anestesiologia de I'Hospital Sant Joan de Déu de Martorell al

1 : (83 125 novembre del 2015 a la consulta externa d'Hematologia Clinica, per a estudi de
- S TTPa allargat (ratio: 2.94) amb un TP normal (ratio: 0.98) detectat en una

o Tempncevemepocia prc v (26 27 | s analitica pre quirdrgica per una hernia inguinal.

e s et el i e En preguntar-li per antecedents hemorragics, va referir sagnat persistent
| després d'una extraccio dentaria fa aproximadament 15 anys, que va requerir
i Facir 1 21 e, T (70 0 assistencia primer en un hospital comarcal, i després en un tercer nivell.

Pl Fackor X el cospict; 1ss . (70 - 10 Es va sol-licitar un mesurament de factors de la via intrinseca de la coagulacio
Y o on es va evidenciar un Factor XI de 4,6%. La resta dels factors de la via, aixi
vt 12 i com el FVW van ser normals. El Anticoagulant lUpic va ser negatiu.

Confirmatori d”Anticoagulant lapic (dVVRT)
*  Rati Mormalitizat 0.99 (0D -1.2)
Hegatiu

SCT (Silica Clotting Time)
* Rati Mormalitzat 079 (00 -1.2)
Megatiu

DISCUSSIO

La deficiencia del factor Xl produeix manifestacions hemorragigues, caracteristicament després d'intervencions dquirdrgiques o
traumatismes, | resulta molt rar el sagnat espontani. El retard en el comencament de la simptomatologia hemorragica (als 2-4 dies de la
cirurgia o traumatisme) I la seva naturalesa important un cop comencada, son caracteristics d'aguest deficit. Els procediments quirurgics
gue afecten teixits amb elevada activitat fibrinolitica (tracte genitourinari, amigdales, orofaringe |1 boca) s'associen amb frequencia a
simptomes hemorragics en pacients amb deficit greus d'aquest factor. Els nivells de factor Xl varien en funcio de I'herencia: els valors
plasmatics de factor son inferiors al 15% de la normalitat en homozigots | dobles heterozigots; | entre el 25-70% en heterozigots. Valors
superiors al 23-30% per aquest factor es consideren hemostatics. La importancia rau en la impossibilitat d'establir una correlacid clara i
precisa entre les concentracions de factor Xl | la simptomatologia hemorragica esperada, pel gue el seu maneig resulta tot un desafiament.
El maneig optim de pacients amb deficiencia de FXI requereix atencio a diverses caracteristigues a mes del nivell de FXI com son: el tipus
d'intervencio, si té o no tendencia hemorragica i si hi ha factors addicionals que contribueixin de manera important al risc hemorragic..

Per a la profilaxi | el maneig d'aguests pacients esta indicat I'lUs de plasma fresc congelat i concentrats de factor XI;
a més de farmacs antifibrinolitics, desmopressina | factor VII activat. Si s'usen concentrats de factor Xl, caldra
informar als pacients del risc potencial de trombosi en presencia de malalties vasculars preexistents. No obstant
aixo, el risc d'una hemorragia greu justificara I'Us.

Ates gque el pacient presenta un deficit sever de factor Xl, a més de 'antecedent hemorragic després de I'extraccio
de peces dentals, es va decidir traslladar-lo a la Unitat d'Hemofilia de I'Hospital Vall d'Hebron, especialitzat en el
maneig d'aguest tipus de pacients.




