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Se presenta el caso de ura paciente con déficit congénito de faclor ¥ con liempo de
sangramiento, tiempo de soagulacién. tiempo de protrombing, TPT y generacién, altera.
dos. con niveles de lactor V disminuidos en el plasma. La epistaxis constituyd el ha-

llazge predominante. El estudio familiar
El caso de la paciente presentado en est

Esta entidad tue descrita por Owren
en 1947 Se caracteriza porgue en la
mayoria de los pacientes se presenta
epistaxis y una prelongacién del tiempo
de coagulacién, tiempo de protrombina,
tiempo parcial de tromboplastina [TPT).
Los casos de més de 50 pacientes con
déficit de factor V han sido informados
en la literatura médica® Se ha informa-
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realizado hasta el momento actual es normal.
e trabajo puede tratarse de ung alslado.
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Figura. Obsdrvese una equimosiz en regidn
frontal.



CUADRO |

ESTUDIO DE LA COAGULACION DEL PACIENTE

Paciente
Tiempo de sangramiento 7 minutos
Prueba del lazo negativa
Conteo de plaguetas 380 000 x mm®
Tiempo de coagulacidn 17 minutos

Tiempo de protrombina
Tiempo parcial de trom-
boplastina

Retraccién del codgulo
Tiempo de trombina
Factor |

Factor 11

Factor V

Factor Vil

Factor VIl

Factor IX

Factor X

Factor XIII

38 segundos
105 segundos

Retractil
5 segundos

172 mg
155%
3%
100%%
100%
95%
100%
Mormal

O

CUADRO 1l

TEST DE GEMERACION DE LA TROMBOPLASTINA (TGT)

Mezcla de la generacidn

Tiempo de incubacién [minutos)

4

5

Plasma adsorbide normal
Suero nurmal
Concentrado de plaquetas normal

Plasma adsorbido normal

Suero del paciente

Concentrado de plaquetas normal
Plasma adsorbido del paciente
Suero normal

Concentrado de plaquetas normal

Plasma adsorbido del paciente
Suero del paciente
Concentrado de plaguetas normal

13

13

20

32

13

12

19

30

13

13

18

30
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do 1 caso en Cuba hasta el momento
actual ®

El objetivo de este trabajo es dar a
conocer un caso portador de un déficit
congénito de factor V.

Caso clinico

Paciente GF.C., mestiza, del sexo femenino,
2 anos de edad sin historia de sangramiento pe-
ritoneal. Posteriormente comienza ¢on epistaxis
y equimosis frecuentes segon refiere la madre.
Ingresd en el Hospital Padidtrico por epistaxis
grave y manifestaciones hemorrdgicas: equimo-
sis, Antecedentes famillares de interds: 1 her-
mano muerto recién nacide sin precisarse bien
la causa; la madre presenta con frecuencia
epistaxis (figura].

En los cuadros | y Il e muestran los resul-
tados de los estudios realizados en nuestra pa-
ciente,

MATERIAL ¥ METODO

Se realizaron en la paciente las si-
guientes investigaciones: tiempo de san-
gramiento, prueba del lazo, recuento de
plaguetas, tiempo de coagulacidn, tiem-
po de protrombina, tiempo parcial de
tromboplastina (TPT), retraccidn del cos.
gulo, tiempo de trombina, doesificacidn

SUMMARY

de los factores: [ -1 -V - Wil - VIIl - IX -
X - Xl y test de generacion de la trom-
boplastina. A los familiares se les reali-
26 tiempo de protrombina y tiempo par-
cial de trombaoplastina,

COMENTARIOS

El estudio de la paciente fue compa-
tible con un déficit congénito de factor
V. Se descartd fundamentalmente un
dafo hepético. Nuestra enferma presen-
td tiempo de sangramiento prolongado,
aungue este hallazgo ha sido descrito?
¥y puede encontrarse en el 50% de los
pacientes.!

Mo existe correlacidn entre las mani-
festaciones clinicas v el nivel de este
factor en el plasma, como sucede en los
pacientes hemofilicos. El hallazgo clini.
co mas importante fue la epistaxis; tal
como ha sido informado.’

La herencia se considera autosémica
recesiva' o autosémica incompleta rece.
siva.*

En la investigacidn realizada a los pa-
dres y miembroz de la familia se obtu.
vieron resultados normales.

Boffill. ¥. M. et al. Parshemophilia feongenital absence of blood coagulation factar V),

Report of & case. Rev Cub Ped 49 6. 1977.

A female patient with a congenitsl sbsence of blood coagulation factor V and altered
bleading time, coagulation time, prothrombin time. TPT and generation and decreased
plasma factor V levels is presented, Epistaxis was a significant finding. The familial
study performed up to date has yielded normal results. This patient may be an isolated

case within her family.

RESUME

Boffill, ¥. M. et al, Parghdmophilie (déficit congénital du facteur V). Rapport d'un cas.

Rev Cub Ped 49: 6, 1977.

On présente le cas dune patiente avec déficit congénital du facteur V avec temps de
saignement. temps de coagulation, temps de prothrombine, TPT et géndration, altérés,
aves des niveapx de facteur V diminués dans le plasma. L'épistaxis a constitué la trou-
vaille prédominante. Létude familiale réalisée jusqu'a présent aest normale. Le cas

présanté icl peut &tre un cas isold.

RLCP.
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PEGILE

Bojdene, B. M. u ap. H&parn§p¢aaﬂa { BpoRMEHHAA HegovTarcey
kl-‘gﬂ’%'f%- ma?gcmpav ). [pepcTaBiedue OJHOTO Cay4as. Rev Cub Ped
[ -

lpeacrasaeTcs chyua® ofHofl NAlMeNTRM C BPORMEHHUT HEZOCTATOL
HOCTHI (AKTOPAV ¢ BPEMEHeN KDOBOTEYSHUA, BpeMeHeM ioaryaa -
UMM, BpEneHer npoTpoduHa, TPT, WaMeHHEHWX, © NOHEXEHHHM YDaB-
HEY GaKTOpay B CHBODATHE. JNMCTAXCHC ABWACH TJABHHM OTHDE -
THeM. Cayiall o paugestxodt, npencTaBfedHAwl B 0TCH padoTe Mmoner

GHTE DACCMOTPEH Kak pemiuil cmyvait.
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