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AFIBRINOGENEMIA: UNA ENTIDAD HETEROGENEA Y
POTENCIALMENTE GRAVE

La afibrinogenemia es una enfermedad genética muy poco prevalente y
ﬂ se estima que representa el 10% de los desérdenes hemorrdgicos raros.
El diagndstico no es complejo, aunque las pruebas funcionales para
determinar fibrindgeno pueden fallar en la diferenciacién entre los casos
de hipo y afibrinogenemia, teniendo que recurrir a pruebas antigénicas y a
confirmacion con estudios genéticos.
La afibrinogenemia tiene un muy amplio espectro clinico. La mayoria de los
pacientes desarrollan hemorragias severas espontaneas o relacionadas a
desafios hemostaticos. Habitualmente, estas manifestaciones aparecen en
los primeros meses de vida. La afibrinogenemia es uno de los desdrdenes
hemorragicos con mayor tasa de sangrado cerebral, siendo frecuentes
también las hemartrosis y hematomas musculares. Sin embargo, una
proporcion de pacientes solo desarrollan sangrados de escasa relevancia
clinica. De forma paraddjica, esta entidad también puede asociarse a
trombosis venosas o arteriales, vy, se postula que ocasionaria comorbilidad
obstétrica.
El manejo de la afibrinogenemia no es sencillo y las recomendaciones se
basan en opiniones de expertos. La administracion de concentrados de
fibrindgeno ante el desarrollo de hemorragias es la terapia de eleccién, con
un nivel objetivo mayor a 150 mg/dL en los casos de sangrado mayor. Como
alternativa, puede emplearse plasma fresco congelado o crioprecipitados.
También pueden combinarse con antifibrinoliticos.
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