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Manejo periquirúrgico de los pacientes con coagulopatías 
adquiridas inmunitarias
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PROGRAMA EDUCACIONAL

Introducción

Cada año, en todo el mundo, se someten a cirugía 
1 de cada 25 personas. En nuestro medio se estima 
se realizan 3 millones de procedimientos anuales, lo 
que equivale a una tasa de 7027 intervenciones qui-
rúrgicas por cada 100.000 personas. Hasta un 16% de 
estos procedimientos quirúrgicos derivan en una com-
plicación relacionada con morbilidad de los pacientes 
o eventos adversos, con consecuencias graves en el 
1-3%1. La eficiencia en la gestión de estos procedi-
mientos y la prevención de complicaciones resultan 
cruciales para los sistemas de salud y, lo más impor-
tante, para los pacientes. Estos costes no han sido 
calculados globalmente para pacientes con coagulopa-
tías adquiridas inmunitarias, pero la experiencia debe 
hacer pensar que pueden ser mucho más cuantiosos 
y graves para el paciente, dada la complejidad de este 
colectivo. Si estimamos la incidencia de coagulopatías 
adquiridas en 0,2-4 casos por millón de habitantes para 
la enfermedad de Von Willebrand adquirida (EvWA) y 
la hemofilia adquirida (HA)2, el número de intervencio-
nes quirúrgicas en este colectivo se estima en 300 
procedimientos anuales3. Esta cifra justifica el intento 
de protocolización de los cuidados necesarios en los 
hospitales de referencia para optimizar los resultados 
de acuerdo con la experiencia del equipo. Entre estos 
cuidados se encuentran la identificación de pacientes 

y procedimientos de riesgo, el manejo de las infeccio-
nes y la profilaxis tromboembólica y de la anemia peri-
procedimiento, como en el resto de la población. 
A  continuación, desarrollaremos cada uno de estos 
puntos en los pacientes con HA y con EvWA.

Identificación del riesgo hemorrágico 
quirúrgico

En los pacientes con coagulopatías adquiridas inmu-
nitarias, el principal riesgo es el hemorrágico relacio-
nado con su propia enfermedad de base. No obstante, 
hay que tener en cuenta el resto de los posibles facto-
res que afectan al global de la población, que pueden 
ser clasificados como dependientes del paciente, 
dependientes del procedimiento y dependientes del 
equipo quirúrgico (Tabla  1). Dichas características 
deben considerarse para optimizar los resultados.

Los abordajes de tratamiento hemostático de los 
pacientes con coagulopatías hemorrágicas inmunita-
rias varían dependiendo del riesgo hemorrágico del 
proceso quirúrgico en sí. En la tabla 2 se clasifican las 
cirugías y se muestran ejemplos de su graduación.

Para garantizar el mejor resultado, el paciente debe 
ser valorado por el servicio de anestesiología del cen-
tro junto con el servicio de hematología para establecer 
los riesgos concretos, corregir los factores que puedan 
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Tabla 1. Descripción de los factores de riesgo de sangrado en un proceso quirúrgico

Categoría Subcategoría Factores de riesgo Referencia 

Dependientes 
del paciente

Trastornos de la 
coagulación

Hemofilia A y B, von 
Willebrand, déficit de 
factores II, V, VII, IX, X, XI, 
XIII, CID

Kumar V, Abbas AK, Aster JC. Robbins y Cotran. Patología 
estructural y funcional. 10.ª ed. Barcelona: Elsevier; 2022

Alteraciones 
hematológicas o 
medicamentosas

Trombocitopenia, disfunción 
plaquetaria, uso de 
anticoagulantes (warfarina, 
anticoagulantes orales de 
acción directa), 
antiagregantes (ácido 
acetilsalicílico, clopidogrel), 
heparinas

Douketis JD, Spyropoulos AC, Murad MH. Perioperative 
management of anticoagulant therapy: an evidence‑based 
approach. Chest. 2022;161:1501‑17

Enfermedades 
sistémicas y 
hábitos

Hepatopatía, nefropatía, 
alcoholismo, déficit de 
vitamina K

Pisters R, Lane DA, Nieuwlaat R, de Vos CB, Crijns HJGM, Lip 
GYH. A novel user‑friendly score to assess bleeding risk in atrial 
fibrillation patients: the HAS‑BLED score. Chest. 2023;144:1239‑47

Antecedentes 
clínicos

Historia de sangrado en 
cirugías previas, historia 
familiar de coagulopatías

Lip GYH. Bleeding risk assessment and management in atrial 
fibrillation patients. Nat Rev Cardiol. 2023;20:135‑46

Edad avanzada Fragilidad vascular, menor 
reserva hepática y renal, 
polifarmacia

Shaydakov ME, Tuma F. Operative Risk. [Updated 2023 May 2]. In: 
StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 
2025 Jan‑. Available from: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/
NBK532240/

Peso corporal Obesidad (dificultad 
técnica), bajo peso (efecto 
aumentado de 
anticoagulantes)

Zhou X, Liu Y, Zhang Y. Impact of obesity and low body weight on 
anticoagulation control. Obes Surg. 2024;34:215‑22

Estado 
nutricional

Malnutrición, 
hipoalbuminemia, 
deficiencia de  
vitaminas (K, C)

Shander A, Van Aken H, Colomina MJ, Gombotz H, Hofmann A, 
Krauspe R, et al. Patient blood management. Best Pract Res Clin 
Anaesthesiol. 2025;39:1‑10

Estado vascular Hipertensión, várices, 
fragilidad capilar

Boschitz E, Doležal M, Rakovec S. Perioperative risk associated 
with vascular fragility. Eur J Vasc Endovasc Surg. 2024;57:552‑60

Dependientes 
del 
procedimiento

Tipo de cirugía Cirugías mayores o muy 
vascularizadas 
(neurológicas, cardiacas, 
hepáticas), cirugías 
prolongadas o de urgencia

Rossaint R, Bouillon B, Cerny V, Coats TJ, Duranteau J, 
Fernández‑Mondéjar E, et al. Management of bleeding following 
major trauma: an updated European guideline. Crit Care. 
2023;27:20

Preparación 
preoperatoria 
insuficiente

No suspensión de 
anticoagulantes, no 
corrección de coagulopatías

Douketis JD, Spyropoulos AC, Anderson JM, Arnold DM, Bates 
SM, Blostein M, Carrier M, et al. The Perioperative Anticoagulant 
Use for Surgery Evaluation (PAUSE) Study for Patients on a 
Direct Oral Anticoagulant Who Need an Elective Surgery or 
Procedure: Design and Rationale. Thromb Haemost. 2017 Dec; 
117 (12):2415‑2424. 

Dificultad 
técnica del 
procedimiento

Anatomía compleja, 
manipulación extensa de 
tejidos

Springer JE, Wooldridge J, Huddleston P. Technical difficulty as 
a factor for surgical blood loss. Surg Today. 2024;54:318‑26

Dependientes 
del equipo 
quirúrgico

Experiencia del 
cirujano

Menor experiencia técnica, 
mayor riesgo de errores 
hemostáticos

López‑López JA, Sterne JAC, Thom HHZ, Higgins JPT. Surgeon 
experience and outcomes. Lancet. 2024;403:100‑8

Recursos 
disponibles

Falta de dispositivos, 
personal o apoyo 
multidisciplinario

World Health Organization. Surgical care systems strengthening: 
developing national surgical, obstetric and anaesthesia plans. 
Geneva: WHO; 2024.

CID: coagulación intravascular diseminada.
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Tabla 2. Clasificación de las cirugías en función del riesgo hemorrágico del procedimiento 

Riesgo Tipo de cirugía Ejemplos Referencia 

Muy bajo 
o mínimo

Procedimientos de corta 
duración, uso superficial o 
sin vasculatura 
significativa

Extracciones dentales simples, 
biopsias de piel, cataratas, 
endoscopias menores sin biopsia

Douketis JD, Spyropoulos AC, Duncan J, Carrier M, 
Le Gal G, Tafur AJ, et al. Perioperative management 
of patients with atrial fibrillation receiving a direct 
oral anticoagulant. JAMA Intern Med. 2024;184:47‑56

Bajo a 
moderado

Cirugías menores o de 
complejidad media, uso de 
anestesia general

Hernioplastias, colecistectomía 
laparoscópica, implante de 
marcapasos

Fleisher LA, Fleischmann KE, Auerbach AD, Barnason 
SA, Beckman JA, Bozkurt B, et al. 2024 ACC/AHA 
guideline on perioperative cardiovascular evaluation 
and management of patients undergoing noncardiac 
surgery. J Am Coll Cardiol. 2024;83:899‑951

Alto Intervenciones con 
moderado a significativo 
riesgo vascular o duración 
prolongada

Colecistectomía abierta, 
resección colorrectal, prótesis 
articulares, urología/ginecología 
mayor

Douketis JD, Spyropoulos AC, Murad MH. 
Perioperative management of anticoagulant therapy: 
an evidence‑based approach. Chest. 2022;161:1501‑17

Muy alto Cirugías invasivas con alto 
potencial de sangrado y 
repercusión hemodinámica

Cirugía cardiovascular, 
trasplantes, neurocirugía, cirugía 
vascular mayor, toracotomías

UCLA Department of Anesthesiology and 
Perioperative Medicine. Surgical risk stratification. 
UCLA Health. 2024. Disponible en: https://www.
uclahealth.org/departments/anes/referring‑providers/
risk‑stratification

optimizarse, dar las pautas de tratamiento hemostático 
y monitorizarlo, y adoptar posibles medidas de trom-
boprofilaxis, prevención de infecciones y manejo de la 
anemia.

Manejo perioperatorio de la anemia

En el contexto de la gestión de la sangre del paciente, 
la optimización de los niveles de hemoglobina (Hb) es 
básica. Antes de una cirugía electiva, se recomienda 
evaluar a todos los pacientes, excepto aquellos some-
tidos a procedimientos menores, como cataratas, 
mediante hemograma completo y ferritina sérica4. Si la 
Hb es normal (≥ 13 g/dl), se procede con la prepara-
ción quirúrgica habitual. Si se detecta anemia, se deri-
vará al paciente a hematología o medicina interna para 
una evaluación más específica.

En casos de anemia ferropénica (ferritina < 30 ng/ml 
o ferritina 30-100 ng/ml con saturación de transferrina 
< 20%), debería ser tratada con hierro por vía oral, si 
bien se opta por hierro intravenoso si el tiempo hasta 
la cirugía es de 2-4 semanas. Esta recomendación ha 
demostrado reducir significativamente la necesidad de 
transfusiones. Si la causa de la anemia es otra, como 
déficit de vitamina B12 o enfermedad crónica, se ini-
ciará tratamiento dirigido. Antes de la cirugía, se ree-
valuará la Hb, y si no se ha alcanzado un valor 
≥ 13 g/dl se debe considerar ajustar el tratamiento y 
posponer la intervención si es posible.

En cirugías urgentes, si la Hb es < 13 g/dl se valo-
rará transfusión de hematíes o hierro intravenoso con 
eritropoyetina, evaluando los riesgos y los beneficios 
individualmente4. En el posoperatorio se recomienda:
−	Si Hb < 8 g/dl o síntomas: transfusión5.
−	Si Hb 8-10 g/dl con comorbilidad cardiovascular o 

síntomas: considerar eritropoyetina y hierro 
intravenoso4,5.

−	Reevaluación cada 24-48 horas
El uso de eritropoyetina puede ser útil en la anemia 

inflamatoria o crónica, siempre junto con hierro intra-
venoso, preferiblemente iniciados 2-4 semanas antes 
de la cirugía. Las dosis recomendadas de epo-alfa son 
30.000-40.000 UI por semana. Su uso en cirugía car-
diaca y ortopédica mayor requiere una evaluación cui-
dadosa del riesgo tromboembólico4.

Pautas de tratamiento hemostático

Las recomendaciones generales en el conjunto de 
los pacientes con coagulopatías adquiridas inmunita-
rias son las siguientes6,7:
−	El tratamiento debe realizarse en un centro con ex-

periencia en pacientes con hemofilia.
−	En caso de HA el paciente siempre debe recibir tra-

tamiento hemostático profiláctico previo a la cirugía, 
independientemente de los niveles de factor VIII re-
sidual y del título de inhibidor.
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−	Evitar cualquier procedimiento invasivo que no sea 
estrictamente necesario, y en caso de necesidad, 
realizarlo bajo cobertura hemostática.

−	Una punción venosa, la colocación de una vía o la 
toma de la presión arterial pueden ser causa de una 
hemorragia grave, por lo que deben restringirse lo 
máximo posible.

−	Las inyecciones intramusculares están 
contraindicadas.

−	La colocación de una vía central, una punción lumbar 
o una punción arterial solo deben realizarse bajo 
cobertura con un agente hemostático.

−	Ante un sangrado menor que no precise tratamiento 
hemostático sistémico, se deben aplicar medidas he-
mostáticas locales.

−	Se deberá suspender cualquier tratamiento que pue-
da exacerbar la diátesis hemorrágica (antiagregan-
tes, anticoagulantes, antinflamatorios).

−	Los esteroides pueden ser una buena solución anal-
gésica/antinflamatoria usados de manera recortada 
durante no más de 5 días.

Hemofilia adquirida

La HA tipo A (HAA) es una coagulopatía poco fre-
cuente, causada por autoanticuerpos frente a cual-
quiera de los factores de la coagulación, siendo la más 
frecuente la secundaria a inhibidores del factor VIII. La 
gestión hemostática en el contexto quirúrgico repre-
senta un reto considerable y requiere una planificación 
cuidadosa y el uso de terapias especializadas. El tra-
tamiento hemostático se basa en lograr unos niveles 
de factor VIII funcionales suficientes o en restaurar la 
coagulación mediante agentes de baipás. La respuesta 
al tratamiento debe ser evaluada periódicamente para 
replantear la estrategia hemostática en caso de no 
respuesta adecuada. En la tabla 3 se describe escala 
de valoración. La elección depende del tipo de cirugía, 
del título del inhibidor y de los tratamientos 
disponibles:
−	Susoctocog alfa (rpFVIII): preferido si no existe inhi-

bidor cruzado significativo. Permite una dosificación 
guiada por los niveles de factor VIII8

−	Eptacog alfa (rFVIIa): agente de baipás útil cuando 
el rpFVIII no es viable9,10.

−	Concentrado de complejo protrombínico activado 
(CCPa): también es eficaz como agente de baipás, 
pero debe evitarse si el paciente está en tratamiento 
con emicizumab9,10.

−	Emicizumab: anticuerpo biespecífico que sustituye 
funcionalmente al factor VIII. No es útil para el 

tratamiento agudo, pero puede mantenerse durante 
la cirugía como profilaxis11,12.
En la tabla 4 se describen las dosis, las recomenda-

ciones de monitorización de cada agente y la duración 
del tratamiento. En cuanto a la propuesta de suspen-
sión en ausencia de sangrado clínico y con buena 
evolución quirúrgica, se recomienda reducir progresi-
vamente la frecuencia de administración antes de sus-
pender por completo el tratamiento; por ejemplo, 
pasando de una pauta cada 3 horas a cada 6-8 horas 
en un periodo de 24-48 horas. Esta suspensión esca-
lonada permite vigilar la aparición de sangrados diferi-
dos, en especial en pacientes de edad avanzada o con 
factores de riesgo locales9,10.

En sujetos con respuesta inadecuada en el contexto 
de cirugías mayores o sangrados graves no controla-
dos, el uso combinado secuencial de rFVIIa y CCPa 
puede considerarse en pacientes con HA con inhibido-
res. El uso combinado no implica la administración 
simultánea, que está contraindicada por el riesgo trom-
bótico, sino que debe realizarse de forma alternante, 
con los intervalos de tiempo adecuados dejando 6 
horas entre dosis (Tabla 5). El ajuste de las dosis debe 
basarse en la evolución clínica, el tipo de procedi-
miento quirúrgico, la tolerabilidad y los antecedentes 
trombóticos. No existen pruebas específicas para 
monitorizar la eficacia directa de los agentes baipás. 
Se recomienda la evaluación clínica frecuente del sitio 
quirúrgico, los drenajes, la Hb y los parámetros indi-
rectos de sangrado (Tabla 3)10,12.

Para el emicizumab no hay indicación para el control 
de hemorragias agudas, pero se podría mantener 
durante los procedimientos quirúrgicos con el fin de 
proporcionar estabilidad hemostática basal. En los 
pacientes bajo tratamiento con emicizumab13,14:
−	No debe suspenderse durante la cirugía.
−	Si se requiere FVIII: C, deben utilizarse ensayos cro-

mogénicos con reactivos bovinos, ya que los reacti-
vos humanos pueden interferir y sobrestimar los ni-
veles de factor VIII.

−	El perfil de hemostasia se acerca más a la normali-
dad en los sujetos tratados con emicizumab y rFVIIa 
a dosis de 10-15  µg/kg que con rFVIIa a dosis de 
90 µg/kg15.

−	Se debe evitar el uso de CCPa por el riesgo de mi-
croangiopatía trombótica. No obstante, puede consi-
derarse en casos excepcionales:
•	 Cuando hay fracaso del tratamiento con rFVIIa.
•	 Si no hay acceso a rpFVIII y el sangrado es clíni-

camente significativo.
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Tabla 3. Calificación del sangrado y respuesta al tratamiento hemostático2

Calificación Descripción

Excelente Pérdida de sangre intraoperatoria y posoperatoria similar (dentro del 10%) a la de un paciente no hemofílico
No se requieren dosis adicionales (no planificadas) de factor VIII, factor IX ni agentes de baipás
Las transfusiones de componentes sanguíneos requeridas son similares a las de un paciente no hemofílico

Buena Pérdida de sangre intraoperatoria o posoperatoria ligeramente aumentada (10‑25%) respecto a la esperada en un 
paciente no hemofílico, pero clínicamente insignificante según el cirujano o el anestesista
No se requieren dosis adicionales (no planificadas) de factor VIII, factor IX ni agentes de baipás
Las transfusiones de componentes sanguíneos requeridas son similares a las de un paciente no hemofílico

Regular Pérdida de sangre intraoperatoria o posoperatoria aumentada (25‑50%) respecto a la esperada, y se necesita 
tratamiento adicional
Se requiere dosis adicional (no planificada) de factor VIII, factor IX o agentes de baipás, o aumento de componentes 
sanguíneos (hasta el doble) del requerimiento de transfusión previsto

Pobre o 
nula

Pérdida de sangre intraoperatoria o postoperatoria significativamente aumentada ( > 50%) respecto a la esperada, 
requiere intervención y no se explica por otra causa médica o quirúrgica distinta de la hemofilia
Hipotensión inesperada o traslado inesperado a la unidad de cuidados intensivos por sangrado, o aumento sustancial 
de transfusiones ( >  2 veces lo esperado)

Tabla 4. Productos hemostáticos y consideraciones en cirugía para pacientes con hemofilia adquirida11

Producto Tipo de cirugía Dosis recomendada Duración 
recomendada 
del tratamiento

Consideraciones clínicas

rpFVIII Menor: 200 U/kg 
Mayor: 200 U/kg

Prequirúrgica: 1‑2 h 
antes 
Posquirúrgica: mantener 
factor VIII > 50% (menor) 
o > 80% (mayor)

Menor: 1‑3 días 
Mayor: 5‑7 días

Requiere cribado previo de inhibidores antifactor 
VIII porcino
Permite ajuste según las concentraciones 
plasmáticas
Evitar factor VIII > 200%

rFVIIa Menor o mayor 90 µg/kg por vía 
intravenosa cada 2‑3 h

Menor: 1‑3 días 
Mayor: 5‑7 días

Compatible con emicizumab
Ajustar la frecuencia progresivamente según la 
evolución clínica y el sangrado

CCPa Menor o mayor 50‑100 U/kg cada 8‑12 h 
(máx. 200 U/kg al día)

Menor: 1‑3 días 
Mayor: 5‑7 días

Contraindicado con emicizumab, salvo casos 
excepcionales (fracaso de rFVIIa); si se usa, 
máx. 50 U/kg/dosis, con intervalos≥8‑12 h y 
vigilancia

Emicizumab Menor o mayor Continuar dosis habitual 
profiláctica

Indefinida 
(profilaxis 
mantenida)

No suspender
No usar como único agente hemostático
Para cuantificar el factor VIII utilizar ensayos 
cromogénicos con reactivos bovinos

•	 Bajo estricta monitorización, con dosis ≤ 50 U/kg 
por administración, espaciadas al menos 8-12 ho-
ras, sin superar 100 U/kg en 24 horas.

El ácido tranexámico es un eficaz complemento de 
la terapia hemostática en estos pacientes, especial-
mente útil en cirugía mucosa y procedimientos 
dentales, ginecológicos o genitourinarios. Suele admi-
nistrarse a dosis de 10 a 15 mg/kg cada 8 horas por 
vía intravenosa, o bien 1 g cada 8 horas por vía oral, 
con una duración de 3 a 5 días en cirugía menor y de 

hasta 7 a 10 días en cirugía mayor. Es seguro en 
combinación con rFVIIa, pero debe evitarse si el 
paciente está recibiendo CCPa, ya que la asociación 
de ambos puede incrementar el riesgo de trombosis 
o de microangiopatía trombótica, en especial si se 
utilizan en dosis elevadas o en infusión continua. La 
retirada del antifibrinolítico debe estar guiada por cri-
terios clínicos, supervisión especializada y una comu-
nicación estrecha entre hematología, anestesiología 
y cirugía9-12.
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Enfermedad de Von Willebrand adquirida

La EvWA representa un desafío hemostático rele-
vante en pacientes sometidos a cirugía, especialmente 
en aquellos con comorbilidad como valvulopatías car-
diacas, enfermedades linfoproliferativas o gammapa-
tías monoclonales.

El primer paso ante la sospecha o el diagnóstico con-
firmado de EvWA es una evaluación preoperatoria 
exhaustiva, que incluya una anamnesis detallada, con 
especial atención a sangrados previos, así como un 
estudio de laboratorio completo, con niveles de antígeno 
del factor Von Willebrand (vWF: Ag), actividad del factor 
Von Willebrand (vWF:RCo, vWF:GPIb o vWF:CB), factor 
VIII (FVIII:C) y análisis de multímeros del factor Von 
Willebrand. Un índice vWF:Act/vWF:Ag ≤ 0,7 sugiere un 
defecto cualitativo, común en esta enfermedad. La 
detección de anticuerpos contra el factor Von Willebrand 
también debe considerarse, en particular en pacientes 
con gammapatías monoclonales de significado incierto, 
en los que los autoanticuerpos no neutralizantes pueden 
acelerar la depuración del factor Von Willebrand y com-
prometer su eficacia hemostática16,17.

En los pacientes con EvWA se ha descrito el éxito del 
uso de rFVIIa y, más recientemente, el uso fuera de 
indicación de emicizumab. Este ha demostrado eficacia 
en casos de EvWA y en pacientes con tipo 3 de la enfer-
medad con inhibidores antifactor Von Willebrand, 
logrando el control del sangrado y permitiendo incluso 
la profilaxis quirúrgica. La pauta consiste en una dosis 
de carga de 3 mg/kg semanal por 4 semanas, seguida 
de mantenimiento (1,5 mg/kg semanal o 3 mg/kg quin-
cenal)18,19. En la EvWA secundaria a cardiopatías (p. ej., 
estenosis aórtica, dispositivo de soporte), puede haber 
una pérdida selectiva de multímeros de alto peso mole-
cular y, aunque los niveles de vWF:Ag y factor VIII sean 
normales, la función del factor Von Willebrand está alte-
rada, por lo que se recomienda usar concentrados ricos 
en multímeros grandes, siendo más recomendables los 

recombinantes por carecer de factor VIII (sin precio de 
reembolso en nuestro medio). En los pacientes con 
gammapatía monoclonal asociada se ha descrito que la 
administración de inmunoglobulina intravenosa a dosis 
altas (1-2  g/kg en 1-2 días) puede revertir transitoria-
mente el defecto del factor Von Willebrand, probable-
mente al bloquear la unión del anticuerpo patológico. 
Esta estrategia puede ser útil en cirugías electivas, con 
o sin concentrados de factor Von Willebrand según los 
niveles obtenidos19. Finalmente, en algunos pacientes, 
administrar concentrados de factor Von Willebrand a 
dosis más altas (35-60 UI/kg cada 8-12 h) puede resol-
ver la situación. En caso de usar concentrados de factor 
Von Willebrand, los niveles recomendados se describen 
en la tabla 6. Se recomienda la monitorización con 
vWF:RCo o vWF:GPIb, vWF:Ag y FVIII:C antes de la 
cirugía, para ajustar la dosis, y cada 12-24 horas en el 
posoperatorio de cirugía mayor20.

De manera complementaria, los antifibrinolíticos 
como el ácido tranexámico son de utilidad, especial-
mente en procedimientos que afectan a las mucosas. 
Se recomienda administrar 10-15 mg/kg cada 8 horas 
por vía intravenosa u oral. Deben evitarse en pacientes 
con hematuria macroscópica debido al riesgo de obs-
trucción ureteral por coágulos18.

Durante el posoperatorio es fundamental monitorizar 
los niveles de factor Von Willebrand y de factor VIII, así 
como la evolución clínica del sangrado. En cirugías 
mayores se recomienda seguimiento cada 12-24 horas 
hasta la estabilidad hemostática. Debe evitarse que el 
factor VIII supere el 150% para disminuir el riesgo trom-
bótico, en particular en pacientes con factores de 
riesgo cardiovascular asociados.

Otros déficits de factores

Las recomendaciones hemostáticas para cirugías en 
sujetos con inhibidores frente a otros factores de la 

Tabla 5. Sugerencia de tratamiento combinado en caso de sangrado quirúrgico no controlado en pacientes con 
hemofilia adquirida14 

Fase Producto Dosis Recomendada Comentarios

Inicio rFVIIa* 90 µg/kg por vía intravenosa cada 2‑3 h Inicio habitual del esquema en cirugía con inhibidor

Cambio a CCPa CCPa* 50‑100 U/kg por vía intravenosa cada 
8‑12 h

Transición a CCPa si se requiere mayor intensidad o 
duración

Alternancia rFVIIa/CCPa Alternar cada 6‑8 h 
(mín. 6 h entre agentes)

Administración secuencial, nunca simultánea; evitar 
acumulación

*Se puede empezar con rFVIIa y cambiar a CCPa, o viceversa. 
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Tabla 6. Niveles de factor Von Willebrand recomendados según el tipo de cirugía21 

Tipo de procedimiento Nivel prequirúrgico objetivo 
de vWF: RCo/FVIII: C

Duración del mantenimiento 
posoperatorio

Cirugía menor (biopsias, extracciones dentales, endoscopias 
sin resección)

≥ 30‑50% (0,30‑0,50 UI/ml) 1‑2 días

Cirugía moderada (colecistectomía laparoscópica, artroscopia, 
endoscopia con resección)

≥ 50‑70% (0,50‑0,70 UI/ml) 3‑5 días

Cirugía mayor (cirugía ortopédica, abdominal mayor, cardiaca) ≥ 80‑100% (0,80‑1,0 UI/ml) Mantener > 50% por 7‑14 días según 
procedimiento y recuperación

coagulación diferentes del factor VIII y del factor Von 
Willebrand son difíciles de establecer, dada la ausencia 
de registros y ensayos clínicos. Basándose en la expe-
riencia, las recomendaciones serían similares a las 
descritas para la HAA, usando agentes baipás. Otras 
posibles opciones son:
−	En caso de inhibidores frente al factor V se ha des-

crito el uso de transfusiones de plaquetas cada 
8-24  horas, según la evolución clínica21. Yanagiya 
et al.22 demostraron, en caso de sangrado anormal, 
la eficacia de un recambio plasmático estándar dia-
rio, 3-5 sesiones, para reducir el título de anticuerpos 
como medida hemostática.

−	En caso de inhibidores frente al factor VII, parece 
razonable utilizar CCPa, pero se han descrito casos 
de respuesta a rFVIIa a dosis de 120-270 µg/kg en 
pacientes con déficit congénito de factor VII con 
inhibidor23.

−	En caso de inhibidores frente al factor XIII, la reco-
mendación es usar dosis de factor XIII con monitori-
zación para alcanzar unos niveles hemostáticos, 
considerando comenzar con una dosis estándar de 
35 UI/kg y monitorizar clínicamente y con determina-
ción de los niveles a diario para ajustar la 
frecuencia24.

Papel de la tromboelastometría rotacional 
(ROTEM)

En el contexto quirúrgico, la ROTEM permite una 
monitorización más ajustada del estado hemostático y 
puede contribuir a la toma de decisiones sobre la pauta 
y la eficacia de los tratamientos utilizados, así como en 
la identificación de estados de hipo-  o hipercoagula-
ción25,26. No obstante, su estandarización para el ajuste 
del uso de agentes baipás en sujetos con coagulopa-
tías no está plenamente establecido, y además el 
paciente es su propio control, con lo que se necesitan 

muestras basales, tras el tratamiento y durante el pro-
cedimiento para el ajuste de dosis.

CCPa y ROTEM

Su acción hemostática global puede reflejarse de 
manera significativa en los parámetros de ROTEM. 
Tras su administración, se ha descrito una disminución 
del tiempo de coagulación, así como un aumento del 
ángulo alfa y de la firmeza máxima del coágulo, espe-
cialmente en el perfil EXTEM. Estos cambios indican 
una mejora en la capacidad del coágulo para formarse 
y estabilizarse. Incluso se ha propuesto su uso para 
guiar la frecuencia de administración y evaluar el 
momento adecuado para reducir o suspender el 
tratamiento.

rFVIIa en ROTEM

Su efecto sobre la ROTEM es más sutil que el del 
CCPa, pero puede reflejarse como una ligera reduc-
ción del tiempo de coagulación y un modesto incre-
mento del ángulo alfa y de la firmeza máxima del 
coágulo, aunque con una variabilidad interindividual 
considerable. Esto puede deberse a la dependencia 
del test de la concentración plaquetaria y del fibrinó-
geno plasmático, factores que también condicionan la 
eficacia de este agente.

Emicizumab en ROTEM

ROTEM se posiciona como una herramienta alterna-
tiva útil, en particular el perfil NATEM (no activado), que 
permite valorar el equilibrio hemostático basal alcan-
zado con emicizumab. Su interpretación debe hacerse 
con precaución, en especial en contextos de hipocoa-
gulabilidad grave, en los que la variabilidad de los 
resultados puede aumentar27,28.
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ROTEM y enfermedad de Von Willebrand

Diversos estudios han demostrado que los pacientes 
con enfermedad de Von Willebrand, sobre todo de los 
tipos 2 y 3, y en formas adquiridas, pueden presentar 
alteraciones visibles en los perfiles ROTEM29. Los 
hallazgos más frecuentes son prolongación del tiempo 
de coagulación, disminución del ángulo alfa, que refleja 
una menor rapidez en la formación del coágulo, y 
reducción de la firmeza máxima del coágulo30. Si bien 
no sustituye a la dosificación de los niveles antigénicos 
y funcionales, puede ser una herramienta de utilidad 
en la monitorización de la hemostasia quirúrgica. Tras 
la administración de concentrados de factor Von 
Willebrand y de factor VIII, ROTEM puede mostrar 
mejorías significativas en estos parámetros, lo que 
sugiere que es una herramienta útil para monitorizar la 
eficacia del tratamiento31.

Pautas de tromboprofilaxis

En este tipo de pacientes, una indicación clara es la 
tromboprofilaxis mecánica2,17. En la HAA podría utili-
zarse profilaxis tromboembólica primaria o secundaria 
si los niveles de factor VIII son > 50% y no hay san-
grado que lo contraindique. Esto podría ser extrapola-
ble a otros déficits, pero no ha sido analizado. En el 
caso de la EvWA, tampoco existen recomendaciones 
claras al respecto. Si se usa concentrado que contiene 
factor VIII, hay que vigilar que este no supere el 150% 
para evitar trombosis.

Conclusiones

El manejo perioperatorio de los pacientes con coagu-
lopatías adquiridas inmunitarias, como la HA y la EvWA, 
requiere una evaluación individualizada y un abordaje 
multidisciplinario. Es fundamental realizar una planifica-
ción anticipada que incluya la corrección de la anemia, 
la optimización hemostática y una monitorización estre-
cha durante todo el proceso quirúrgico. La elección del 
tratamiento dependerá del tipo de coagulopatía, de la 
presencia de inhibidores y de la disponibilidad de agen-
tes hemostáticos. Herramientas como ROTEM pueden 
ser útiles en la monitorización. Finalmente, debe consi-
derarse el equilibrio entre los riesgos hemorrágico y 
trombótico al aplicar medidas de tromboprofilaxis.
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