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El déficit congénito de factor V es una rara coagulopatía

autosómica recesiva cuya sintomatología suele aparecer

tras el período neonatal. Se describe el caso de un neonato

sin antecedentes patológicos obstétricos que presentó he-

morragia intraventricular espontánea. El estudio de coagu-

lación se encontraba alterado, encontrándose déficit grave

de factor V. El estado de heterozigosis en padres se demos-

tró al hallar concentraciones medias de factor V en ambos.
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INTRAVENTRICULAR HEMORRHAGE 
IN A NEWBORN DUE TO FACTOR V 
DEFICIENCY

Congenital factor V deficiency is an unusual recessive

autosomal coagulopathy. Symptoms usually appear after

the neonatal period. We report the case of a newborn in-

fant with no obstetric antecedents who presented sponta-

neous intraventricular hemorrhage. Coagulation studies

showed alterations, and we found severe factor V defi-

ciency. Heterozygosity of the parents was revealed by re-

duced factor V levels in both. 
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INTRODUCCIÓN
El factor V de la coagulación (también denominado pro-

acelerina o factor lábil) es un cofactor no enzimático que

interviene en la formación del complejo protrombínico. Su

déficit congénito produce una coagulopatía infrecuente

también conocida como “parahemofilia”. El cuadro clínico

está ligado a los valores del factor, apareciendo por lo ha-

bitual en la edad pediátrica.

Se presenta el caso de un recién nacido afectado por

este déficit que presentó hemorragia intracraneal espon-

tánea.

OBSERVACIÓN CLÍNICA
Niño de 3 días de vida que ingresó en la unidad de ne-

onatología por ictericia; no existen antecedentes familia-

res de coagulopatía, y los padres son sanos. Primer hijo

de la serie. Antecedente de embarazo controlado y nor-

mal, con parto a término, eutócico (no instrumental). Ap-

gar 9/10, peso 3.660 kg, perímetro cefálico de 33,5 cm y

período neonatal inmediato sin incidencias. En el mo-

mento del ingreso presentaba buen estado general, con

ictericia franca y resto de exploración física normal. Pre-

sentaba una serie roja con una hemoglobina de 19,5 g/dl

y un hematócrito de 54 %, con bilirrubina total de

22 mg/dl; plaquetas de 433.000/ml. Se inició fototerapia

con lo que se obtuvo descenso progresivo de las cifras de

bilirrubina, por lo que no precisó exanguinotransfusión.

En el segundo día de ingreso presenta fiebre (38,6 °C)

con rechazo de alimentación oral, por lo que se inicia an-

tibioterapia parenteral y se realizó punción lumbar, que

es hemorrágica. Asimismo, se realiza ecografía y to-

mografía computarizada (TC) cerebrales que muestran

hemorragia intraventricular de grado II (fig. 1), y pruebas

de coagulación, con tiempo de protrombina (TP) del 27%

y tiempo de tromboplastina (TTP) de 180/33 seg; fibrinó-

geno de 3,8 g/1 y PDF inferiores a 250 ng/ml. Se proce-

dió a la administración de vitamina K sin normalización

de coagulopatía, por lo que se inició la administración

de plasma fresco, con lo que se obtuvo corrección par-

cial. En la muestra sanguínea congelada del momento del

ingreso se realizó dosificación de factores, hallándose

normalidad en factores II, VII, VIII, IX y X, pero con una

actividad del 6 % para el factor V. Se realizaron pruebas

de coagulación en padres; la madre presentó TP del 61%,
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TTP del 37/33 seg y factor V del 48%; el padre presentó

TP del 87%, TTP de 35/33 seg y factor V del 48%.

Las determinaciones antibióticas a los 10 días de vida

mostraba una serie roja con hemoglobina de 12,5 g/dl y

hematócrito de 34,5 %. El paciente mantuvo progresiva

mejoría en su estado general, con desaparición de fiebre

y dificultades para alimentación. Sin embargo, en control

ecográfico y con TC (fig. 2) a los 16 días de vida se ob-

servaba dilatación ventricular moderada que finalmente

requirió la colocación de válvula de drenaje ventriculope-

ritoneal.

DISCUSIÓN
El déficit congénito de factor V llamado también en-

fermedad de Owren por ser quien primero la describió1,

es un trastorno autosómico recesivo. La sintomatología

aparece habitualmente en pacientes homozigotos, en los

que la actividad del factor se encuentra por debajo del

20%. Los portadores suelen presentar un actividad cerca-

na al 50% y no muestran enfermedad hemorrágica, como

ocurría con las padres del paciente. Existe un déficit aún

más raro de este factor plaquetario de carácter autosómi-

co dominante tipo Québec2. Se han descrito asimismo dé-

ficit combinados de factor V y VIII, así como su disminu-

ción de forma adquirida. La síntesis de la mayor parte

del factor tiene lugar en el hígado, no precisando de vi-

tamina K. Una pequeña parte se sintetiza en plaquetas y

endotelio vascular.

La sintomatología hemorrágica de este déficit suele ma-

nifestarse fuera del período neonatal, en forma de hema-

tomas gastrointestinales, musculares o hemartrosis3. La

aparición de hemorragia intracraneal es un hecho raro,

pero posible en su evolución4-6; en las que incluso se han

descrito formas de presentación antenatal7-8.

El factor V interviene en las vías intrínseca y extrínseca

de la coagulación, por lo que su déficit alarga los tiempos

de protrombina y de tromboplastina. El tiempo de sangría

se alarga también en caso de déficit del factor plaque-

tario.

El déficit congénito de factor V está acasionalmente

asociado a procesos malformativos, y se han descrito aso-

ciaciones con malformaciones digitales, renales y cardía-

cas5. El déficit adquirido está frecuentemente combinado

con déficit en otros factores, como ocurre en la coagulo-

patía por hepatopatía y en la coagulopatía intravascular

diseminada. Puede hallarse déficit aislado de factor V en

pacientes que han recibido radioterapia o en postopera-

torio.

Dada la labilidad del factor V, no existen preparados

sustitutivos de este factor, el tratamiento es la perfusión

de plasma fresco. Es característica la refractariedad ante la

administración de vitamina K, lo que debe inducir a su

sospecha ante coagulopatía neonatal de estas caracterís-

ticas.

Como conclusión, debe considerarse la posibilidad en

el diagnóstico diferencial de la enfermedad hemorrágica

del recién nacido la existencia del déficit de factor V.
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Figura 1. Tomografía axial computarizada craneal que
muestra hemorragia intraventricular izquierda
grado II (cuarto día de vida).

Figura 2. Tomografía axial computarizada craneal que
muestra hidrocefalia obstructiva posthemorrá-
gica moderada (16 días de vida).
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