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RESUMEN 

La defi ciencia del factor XIII de la cuagulación se describió por primera vez en 1960 y han sido publicados alrededor de 200 casos. Se 
caracteriza por la aparición de sangrados tardíos después de un traumatismo, se confi rma con la cuantifi cación del factor XIII. Se informa 
de un paciente de 2 años de edad con defi ciencia del factor XIII. Primer caso en nuestro hospital.
Palabras clave: defi ciencia del factor XIII, hemorragia inexplicable.

ABSTRACT

Congenital Factor XIII defi ciency was fi rst described in 1960 and about 200 cases have been published about it. It is characterized by the 
appearance of delayed bleeding after suffering a trauma. It is diagnosed by demonstrating an increase in the solubility of a clot in urea 
and is confi rmed by quantifi cation of factor XIII. We report a 2-year-old patient with factor XIII defi ciency. This is the fi rst case seen in our 
hospital.
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La defi ciencia del factor XIII (FXIII) fue descri-
ta por primera vez en 1960; sin embargo, la 
existencia de este factor en el plasma como 
responsable de la estabilización de la fi brina 

fue reportada en 1944 por Robins.1,2

Este factor de coagulación está compuesto de dos 
subunidades, A y B, de las cuales la A es enzimática-
mente activa y la B actúa como un transportador en 
el plasma.3

La defi ciencia del FXIII es un desorden muy raro de 
la coagulación. Ocurre aproximadamente en un caso 
por cada dos millones de personas.4

La prueba de solubilidad del coágulo en urea es 
el examen diagnóstico para la defi ciencia del FXIII, 
aunque también puede usarse un método fotométrico, 
para una cuantifi cación más acuciosa de sus concen-
traciones plasmáticas.4,5
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Se han reportado más de 200 casos en todo el 
mundo. Este defecto se hereda con un carácter auto-
sómico recesivo5-7 y existen 36 diferentes mutaciones 
genéticas. La gravedad de la defi ciencia es variable7 

y la manifestación más común es un sangrado pro-
longado del muñón del cordón umbilical (80%),2,3,8 
seguido por equimosis y hematomas de tejidos 
blandos (50-60%). También es posible observar 
un sangrado excesivo posterior a procedimientos 
quirúrgicos o extracciones dentales. La hemorragia 
intracraneal puede manifestarse en casi 30% de los 
casos.1,3,6,7

En este trabajo, se informa el primer caso de defi -
ciencia del factor XIII en un paciente menor de edad, 
registrado en el Hospital Universitario José Eleuterio 
González de la Universidad Autónoma de Nuevo 
León, México.

RESUMEN CLÍNICO

Se trata de un paciente masculino de dos años de 
edad, con antecedente de consanguinidad, producto 
del cuarto embarazo después de tres abortos.

El paciente tuvo el antecedente de hemorragia um-
bilical grave a los ocho días de nacido, que requirió 
transfusión de plasma y paquete globular. Al año de 
edad, sufrió traumatismo leve en la región glútea que 
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ocasionó un hematoma de 20 cm de diámetro. Un año 
después, sufrió traumatismo en la cara, que ameritó 
extracción dental, con lo que padeció un nuevo episo-
dio de hemorragia que requirió la transfusión de un 
paquete globular y plasma.

Le fueron practicados BHC, TP y TTP, que resul-
taron normales. Después, se le realizó agregometría 
plaquetaría y determinación del factor von Willebrand, 
que resultaron normales también. Por lo anterior, se 
decidió realizar la prueba de disolución del coágulo 
en urea, que resultó positiva. Tras esto, se realizó la 
determinación cuantitativa del factor XIII, que reportó 
0.14 U/mL (rango normal: 0.82-1.74 U/mL), por lo que 
se efectuó el diagnóstico de defi ciencia del FXIII.

DISCUSIÓN

A pesar de ser rara, la defi ciencia del FXIII es un de-
fecto importante por la gravedad de los sangrados con 
los que se manifi esta.1,3

Este trastorno ha sido bien descrito. Su diagnós-
tico oportuno no siempre ocurre, y debe sugerirse 
en pacientes con antecedente de sangrado anormal, 
con plaquetas y tiempos de coagulación dentro de lo 
normal4,6 y sin evidencia de trastorno en la función 

plaquetaria determinada por agregometría. El ante-
cedente de consanguinidad es muy importante y nos 
debe hacer pensar en trastornos hemorrágicos poco 
comunes. El diagnóstico de la defi ciencia del FXIII 
debe también llevar al estudio de los otros miembros 
de la familia.3,7
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