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INTRODUCCION 

Existen divet"sas patologías causadas poi" la deficiencia het"e­

ditaMa de alguna de las proteínas plasmáticas que ayudan a la coagul!, 

ci6n sanguínea; y en caso de ruptut"a de algún vaso del sistema vascu­

lar' poi" leve que esta sea, produce una pérdida sar.gu(nea anormal. 

Debido a la situación especifica de la enfermedad en falta de -

factores de la coagulación, la enfermera necesita contar con un· amplio 

cuet"po de conocimientos:: de las diferentes etapas que cursa esta pato12, 

gía para identificar y seleccionar los cuidados específicos en cada uno 

de los casos que se le presenten durante el ejercicio de su profesión. 

Entre los padecimientos más comunes de este tipo, está la -

Hemofilia Clásica o Tipo A, la cual constituye aproximadamente el 80 

poi" ciento de todos los transtomos de la coagulación • 

. La Hemofilia Clásica o Tipo A, es un trenstomo genético que 

se debe a la deficiencia funcional del factor VIII ( Factor antthemoftlico) 

El plasma contiene di.cho factor' pero en canttdades inferior-es a lo not"­

mat o contiene un vaMante.no funcional de este factor de la coagulación. 

Por mutaciones espontáneas que causan este estado, cuando los antec~ 

.dentes farnUiares son negattvos para ta enfermedad, 

Este tipo de hemofil ta es un padecimiento poco frecuente en 

nuestro país, reviste gran importancia, pues st no se bMndan tos 
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cuidados espec(ftcos en el momento oportuno, se corre el riesgo de -

secuelas severas o se pone en pellgro la vida de estos pacientes. 

Anteriormente, menan aproximadamente el 60 por ciento de los paci~ 

tes con este padecimiento ~ntes de los cinco años de edad, por hemo-­

rragia lntracraneana o por desangramiento después de una hemorra­

gia grave, 

La Hemoff.lta Clásica se transmite como rasgo recesivo unido 

al cromosoma X, de tal modo que el trastol"'no ocul"'re casi exclusiva­

mente envarones. Por lo general, la mujer portadora es asintomática, 

pero tiene un nivel subnormal de factor VIII. 

El síntoma capital de este padecimiento, como es bien sabido, 

son las hemorragias contínuas, incluso en traumatismos o lesiones 

leves. 

Por tal motivo, se pretende mediante la reai i:i:ación de este -

estudio clínico, favorecer la atención al paciente hemofilico, solucio -

nar- y satisfacer- los problemas y necesidades que pueda presentar en -

cualquiera de las etapas de la Historia Natural de la Enfermedad, 

.A.demás si se tienen los conocimientos suficientes sobre el 

padecimiento, se· resolvera'n facllmente las dudas que presenten los -

familiares y se facilitará la enseñanza que coadyuve a disminuir el 

riesgo de complicaciones y secuelns, para que el paciente lleve una -

vida.lo más normal posible. 



Este Proceso de Atención de Enfermer-(a, va dirigido a estu­

diantes y profeslonistas de enfermerfa que tenga la inquietud y el emp~ 

ño de descubrir- los mínimos cuidados e Identificar otl"Os problemas y­

necestdades, encontr-ando al final de su trabajo unicamente cuidados -

específicos a través del camino cientíñco. 

Por tal motivo, se lleva a cabo el presente esti.1dio con los 

pasos que conforman el Proceso de Atención de Enfermería, en un 

paciente pediti.trico con Hemofll ia Clásica o Tipo A, para brindarle 

una atención integral eficiente-, y solucionar los problemas que presen­

te durante las etapas de la historia natura\ de la Hemof!lla clásica o 

tipo A. 

CAMPO DE LA INVESTIGACION 

Este Proceso de Atencl6n de Enfermerfa se realiza a un .. 

paciente pediátrico con Hemofilia Clásica o Tipo A, que ingresa al se!:_ 

vicio de ul"'gencias del Hospital Infantil de Méxi.co" FedeMco Gómez"1 

por presentar sangrado a nivel de tercio anterior de la lengua y contu­

si6n en mano tzqulerda> posterior a cafda desde su mismo nivel, con -

cuatro d{as de evolución para recibir la atención necesaMa y el coritrol 

del sangrado. 
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METODOLOG IA 

El estudio cHnlco en Proceso de Atención de Enfermería se -

inicia con la lntroducc\6n de un panorama general del contenido del ti"! 

bajo y lasr:azones por las que se elabor6. A contin.iaci6n se hace t"efe­

rencia al marco te6rico el cual contiene generalidades del sistema de -

coagulaci6n y sobre la Hemofilia Clásica o Tipo A, Posteriormente se 

aplica la Historia Clínica a través de la cual se realiza el diagnóstico -

" de enfermería donde se hace la lden':.tñcaci.ón de los problemas y nece­

sidades que presenta el paciente, cuya potencialidad de resolución de­

pende de los conocimientos y actividades adecuadas de la enfermera, -

tdentificarY.lo sus características y etlologfa, lo cual orienta a la2repa­

raci6n del plan de atención de enfermería para la sol uci6n de c!lchoa -

problemas y necesidades. En él se plantean los objetivos para. la res2 

lución de los problemas de salud y necesidades básicas identificadas -

"en el paciente, para pt-evenir complicaciones o problemas adicionales 

de salud. A<;lemás in::h.(>'e los problemas, sus manifestaciones, las 

necesidades, acciones de enfermería con Su fundamentación y la eval~ 

clón en base a la evolución.del paciente. También Incluye las conclu.;_ 

sfones, los anexos, la bibliografía y el glosario de términos. 

Para la eláb::>ración de este estudio se 'emplearon los s!gulen­

tes instrumentos y técnicas. de investigación: 

Observación: Ocupa un lugar predominante para ta capte_ 

ción de datos de tntel"és y detectar los problemas del pa--



5 

ciente, así como para. la realización de ta exploración física. Sin 

ella ser(a dlflcil la obtención de datos; pero ta observación no sólo se 

realiza con ta Vista, sino también, con los otros sentidos. Una buena 

observación es incluso los estudios de sombra a nivel familiar, en su -

propio ambiente, et hogar, observando la atenci6n que le brindan al 

paciente, as{ como tas costumbres de tos miembros de la familia. 

Entrevista: Se efect6a en forma dirigida y directa al 

paciente y Farni.Hares. En la e11trevtsta existe la transacción de dar y -

obtener información, un proceso pregunta-respuesta, hasta llegar- a ta 

obtención de ta información que se requieN. 

Fichas de Trabajo: Se emplean para ta elaboración del -

marco teórico y las fundamentaclones ctentfflcas que se hacen dentro -

del plan de atención de enfermería y los argumentos que vrunos a utili­

zar para defender una teoría. En la reunión de todo este material par­

ticipan tanto las ideas de tos autores que consultamos, como nuestros -

propios conocimientos. 

Historia Clínica de Enfermería: Es un instrumentos dis! 

ñado para obtener en Forma sistemática la información que pueda a,yudar 

a la enfermera a planificar y modificar los cuidados. segúri las prefere!!. 

etas del. paciente y su forma ordinaria de Vida y para contar- con una 

base que per-mita evaluar los resultados de sus actiVidades, 
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OBJETIVO GENERAL 

Ampliar los conocimientos para proporclonar los cuidados' es­

:pec(ficos en forma inmediata en base a los problemas y necesidades -

que presenta el paciente con Hemofilia Ctástca o Ttpo A .• para evitar -

su tnvatldez o muerte y lograr asf su pronta reintegración al medio -

familiar y soctal. 



2, MARCO TEORICO 

2'.. 1 Generalidades del Sistema de Coagulación. 

2.1 .1 Sistema Hematol6gico. 

7 

Et sistema hematológico comprende la sangre y los sitios don­

de ésta es producida, incluye l~édula osea y los ganglios linfáticos. 

La sangre es un órgano especializado que difiere de tos otros 

porque existe en estado Iíquido y consta de millones de células suspen­

didas en el plasma sanguíneo, que es uno de los tres líquidos principa­

les del cuerpo. 

La sangre es un líquido rojo espeso, cuyo color depende de la 

hemoglobina contenida en los eritrocitos, La sangre c(rcula de mane­

ra incesante por el sistema vascular y sirve como eslabón entre los -

órganos del cuerpo, llevando oX!geno absorbido en los pulmones y nut!j 

entes obtenidos del tubo gastrointestinal a las células del cuerpo para -

su metabolismo. 

También es portadora de productos de desecho producidos por -

et metaboltsmo celular en los pulmones, piel, hígado y riñones para 

trasformación y eliminación subsiguiente del organismo. Asimismo 

trasporta hormonas y anticuerpos y los productos de secresión interna 

a SllS sitios de acción o utilización. 

· . Para llevar a cabo sus funciones, ta sangre debe pel"tTlanecer -

en estado líquido, y debido a etto exi1;te siempre et peligro de que un -
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traumatismo pueda causar pérdida de la misma a partir del sistema -

vascular. Sin embargo, para prevenir esto la sangre posee un meca­

nismo intr(nseco de coagulación que se acttva .siempre que es necesa­

rio ocluir o cerrar una lesión de. tos vaso~s:i.nguíneos. 

Las células contenidas en la sangre se dividen en: 

1 • Glóbulos rojos o eritrocitos que es un disco elástico bicóncavo 

( normalmente 4 .5 - 5 miltone~ por mm3 de sangre ) • 

2. Glóbulos blancos o leucocitos ( normalmente 5, 000 - 1o,000 

por mm3 de sangre ) .1J 

a) Granuloéitos: basóf\tos, neutrófttos y eosin6filos. 

b) Leucocitos no granulosos: Linfocitos y monocitos. 

3, Plaquetas ( trombocltos) existen normalmente 300,000 por -

mm3 de sangre. 

ERITROCITOS: Casi todas tas células de ta sangre son glóbu..,.· 

tos rojos, Cl.(>'a función principal es transportar ox(geno de los pulmo­

nes a los tejidos. Los glóbulos rojos difieren de tas demás células de 

ta economía por-:¡ué han perdido su núcleo, raz6n por ta cual.son i.ncCIP! 

· ces de mutt\ptlcar5e. Los principales componentes de tos eritrocitos 

...)_../ Brunner, Enfermer(a Medico Quirúrgica. p. 683. 
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son: 1) membrana celular delgada y 2) solución viscosa de hemoglo­

bina; existen además algunas enzimas, minerales y substancias secun­

darias, importantes para el metabolismo interno de ta células. 

Los eritrocitos son formados en ta médula ósea a partir de las 

células nucteadás llamadas hemocitobtastos o células madres. Estas -

células pasan por diversas etapas de desarrollo durante et cual el 

núcleo se vuelve más pequeño y desaparece. Los eritrocitos recie"n 

formados contienen en el momento en que dejan la médula ósea y 

entran en la sangre, hemoglobina y un retículo en su citoplasma. La 

vida del eMtrocito circulante en el torrente circulatoMo es de aproxi­

madamente 120 d(as. 

LEUCOCITOS: La principal función de tos glóbulos blancos -

es proteger el organismo contra ta invasión de microorganismos pató­

genos. Todos los leucocitos son células móviles, lo que les permite -

salir de los capilares escurriéndose por los espacios intercelulares -

de la pared y emigrar por movimientos amiboldes hacia microorganis­

mos u otras part.fol1las·noclvas que puedan haber invadido los tejidos, a 

tos cuales fagocitan. 

Los leucocifos pueden ser diferenciados fácilmente de los 

erttrocitos por la presencia de un núcleo, su mayor tamaño y. diferen­

tes propiedades tintoriales. 
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En la sangre normal el número total de leucocitos es de 

5000 - 1o,000 ml3 , y de éstos aproximadamente 60% son granulocitos 

y el 40% no granulocitos ( mononucleares) ...3..J. Los granulocitos 

se definen por la presencia de gr.ánulos en su citoplasma, estos se -

dividen en tres subgrupos, que se caracterizan por sus propiedades -

tintoriales tal como se aprecian por examen microsc6pico. Los eosi­

n6fUos tienen gránulos rojos brillantes en su citoplasma al combinarse. 

con eosina, mientras que los Qránulos en los bas6filos son de color -

azul obscuro. La tercera célula, y con mucho la más numerosa de -

esta serie, es el neutr6filo, con gránulos de color violeta poco intenso 

El núcleo del granulocito maduro muestra generalmente l6bulos múlti­

·ples ~casi siempre dos a cuatro) conectados por filamentos mt.(>' finos 

de material nuclear. Debido a sus características nucleares, estas -

células han recibido el nombre de leucocitos pollmorfonucleares. 

Los granulocitos son producido;; en la médula 6sea por. célu-­

las precur5oras llamadas mtelocitos, que a su vez derivan de células 

madres primitivas. El lapso normal de vida de los granulocitos en l.a 

· sangre es tan s6lo de algunas horas, y en consecuencia la médula 6sea 

del adulto normai debe producir 100 mil millones de células por día. 

Los leucócitos momonualeares ( linfocitos y monocitos ) son 

"gl6bulos blancos de un solo 16bulo y citoplasma carente de gránulos. -

y· Brunner. Op. Cit. P. 685. 
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En la sangre del adulto normal 303 de los leucocitos totales son t1nf2 

citos y 5% monocitos. Ji../, Los linfocitos maduros son células pe-­

queñas con protopl.asma escaso; son producidos primariamente en los 

ganglios linfáticos y en el tejido linfoide del intestino, bazo y timo a -

partir de célutas precursoras originadas como celulas madre en la -

médula 6sea, Los linfocitos en los tejidos dan lugar a células plasmá­

ticas y \os monocitos son los leucocitos más grandes de la sangre; son 

producidos por la médula ósea y de los mismo derivan histiocitos tis~ 

lares, incluyendo células de t<upffer del h{gndo, rnncrófagos peritonei:_ 

les, macr6fa9os alveolares y otros componentes del sistema retfoulo­

endotellal • 

Los glóbulos blancos rara vez. persisten en la circulación más 

de unas horas o pocos d(as-, pues al desempeñar su función de proteger 

al organismo contra las enfermedades, suelen ser destruidos. 

PLAQUETAS: Las plaquetas son células sangu(neas que ayu­

dan a desencadenar el meco.ntsmo de la coagulación. 

Las plaquetas frecuentemente se consideran g16bulos blancos, 

·se producen en la médula ósea de la siguiente forma: la médula produ­

ce células muy voluminosas, frágiles, denominadas megacar\ocitos. -

Cuando maduran,, 5Úbltamente se rompen en muchos fragmentos diml-
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nutos, que se convierten en plaquetas. 

Las plaquetas poseen una membrana cargada negativamente -

en el exterior, y las paredes endoteliales ·también está'n cargadas -

negativamente, de manera que las plaquetas son repelidas por las pa­

redes. Cuando se rompe un vaso, el endotelio lesionado pierde su 

carga negativa, y permite que las plaquetas se adhieran al punto de -

rotura. Análogamente, las plaquetas pueden adherirse a cuerpos 

extraños en la circulación, o incluso a un coágulo que ya está formado 

E~ proceso de adhesión hace que las plaquetas se desintegren y Viertan 

sus sustancias, entre estos el factor tres plaquetario, en los líquidos 

vecinos. 

Las plaquetas tienen una vida muy breve, aproximadamente -

diez d(as en promedio. 

PLASMA SANGUINEO: E! plasma es la parte líquida de la -

sangre total menos las células. El plasma está contitu(do por 90 por 

cien de agua y 1 O por cien de solutos. Con mucho, la cantidad más -

importante de solutos son proteínas. Por lo normal, constl~en de 6 

a 8 por ciento del plasma. Otros solutos que se encuentran en cantt~ 

·. ' des mucho más pequeñas en el plasma son sustanctas attmenttcias 

principalmente glucosa, aminoácidos y !(pides, compuestos formados 

por el metabolismo ( urea, creatinlna y ácido láctico·), gases respira­

torios ( oxígeno y bióxido de carbono ), y sustancias reguladoras (hor­

mona!>, enzimas y otras sustancias. ) • 
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Las proteínas del plasma sanguíneo están constituidas par-

dos clases pr-incipales de compuestos: albúminas, globuHnas. Las at~ 

minas constituyen la mayoría de \as protefnas plasmáticas, y son res­

ponsables de \a viscosidad y espasor de la sangre. Junto con los e\ec­

trót itas tas albÓminas regulan el volumén sanguíneo, evitando que toda 

e\ agua de la sangre se difunda en e\ \ íq•Jldo intersticial. 

Las g\obulinas que son proteínas de anticuerpos liberadas por 

células plasmáticas cont!tuyen un componente pequeño de lus proteínas. 

Las globullnas constan de fracciones alfa, beta y gama, derivadas por 

una p,rueba de laboratorio llamada electroforesis, grupos que se en­

cuentran integrados por distintas proteínas. Las globu\inas gamma, -

constan esencialmente de anticuerpos, reciben et nombre de inmunogl_2 

bu\inas. Como proteínas importantes de las fracciones alfa y beta -

destacan tas globultnas de tr-ansporte y los factores de la coagulación, 

que se forman en el hl'gado. Las globulinas de traru;porte acarrean -

diversas sustancias a tas cuales se une a to largo de toda \D. circula-­

c!Ón, Los factores de ta coagulación, inch.!)lendo et fibr!nógeno, per­

manecen en forma Inactiva en el plasma sanguíneo hasta que son actJ. 

vados por ta cascada de la coagulación (cuadro 1 ). 

Todos los animales que poseen sistema circulatorio dependen 

para sobrevivir de la capacidad de la sangr-e circulante para perman~ 

cer.l(qulday de la sangr-e que sale de los va.-.os lesionados par-a coag¡¿ 

lar. 



CUADRO No, 1 

F.ACTORES DE LA COAGULACION 

FACTOR NOMBRE 

Factor I Fibrin6geno • 

Factor 11 Protrombina. 

Factor IU Trombop1asttna. 

Factor IV Cateto. 

Factor V Proaceterina, factor táblt. G!obulina aceleradora. 

Factor VI Aceterlna. 

Factor VII Proconverttna. Factor estable. 

Factor VIII Gtobullna antihemoftllca. Tromboplastln6geno. 

Factor IX Componente plasmático t,romboptast(nlco. 

Factor X Factor Stuart - Prower. 

Factor XI Antecedentes plasmático tromboplast{nlco. 

Factor XII Factor Hageman. 

Factorxm Establtlzador de ta fibrina. 

FUENTE: Brunner, op. clt., p. 686 

DESCRIPCION: El cuadro presenta tos factores esenciales para -' 
cambiar ta sangre de un estado 1 (quldo a un estado -
s6ltdo, 

14 
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En el ser humano, la sangre se encuentra en equil !brio -

dinámico entre la fluidez y la coagulación. Este balance debe ser 

mantenido con precisión para asegurar que no se produzca un desan-

gramiento como consecuencia de un mínimo traumatismo, o trombo--

sis espontánea: 

Para que el organismo se defienda adecuadamente de la -

hemorragia, cuando se registra ta ruptura de un vaso pequeño, es -

necesario que se desencadenen los fenómenos que integran la hemost~ 

sia, de acuerdo con la siguiente secuencia: a) El primero consiste -

en vasocontrlcclón regional inmediata, como resultado de un r-eflejo -

cuyo punto de partida se localiza en el sitio donde ha tenido lugar la -

pérdida de continuidad del vaso. La musculatura lisa del vaso, al 

contraerse, disminuye su calibre tornando lenta ta circulación local, 

lo cual perrriite la adhesión de plaquetas a las fibras colágenas del 

tejido conjuntivo expuesto por ta ruptura vascular. b) Por mecanis--

mos no bien conocidos, las plaquetas son atraídas al sitio lesionado y 

se aglutinan formando el trombo blanco de plaquetas, que por acción 

mecánica l(mitan el sangrado. Esta aglutinación de plaq~1etas igual-­

mente es indispensable para que de manera subsecuente por lisis .de -

·:tas mismas, se origine ta liberación de dlfosfato de adenosina (ADP), 

sustaneta que da lugar a ta ad·,eslón de más plaquetas, en el sitio 

lesionado. Las plaquetas son igualmente fuente de serotina, sustan­

.cia. que tiene la propiedad de. producir vasoconstricción generalizada 

y persistente. Son fuente además, de una proteína llamada Trombo~ 

tenina que Influye en .ta retracci6n del coágui,;, y de sustancias (fac-



tores plaquetarios) que intervienen en la coaguloción de la $angre. -

c) El desprendimiento de sustancio.s de las plaquetas "Lisadas" y de 

los tejidos lacerados, por donde ha ocurrido o e$tá ocurriendo la 

hemorragia, inicia el conjunto de. fen6menos que constituyen ta coag~ 

!ación y cuya finalidad obvia es la producción de un tapón obturador -

en ta lesión. d) Et coágulo así formadv se retrae y se estabiliza, -

adquiriendo consistencia firme, lo que te confiere eficacia suficiente. 

Además del factor protector fundamental de tos vasos y de 

ta integridad tanto cuantitativa como cuat ttativa de las plaquetas en -

la liemostasta, ta formact6n del coágulo de fibrina depende de una -

se!"te de l"Cacciones en cadena que integran el mecanismo de la coag~ 

tact6n, 

l.il 

2, 1 • MECANISMO NORrvtAL DE LA COAGULACION 

El mecanismo por el cual f\.inciona el sistema se l"Cpresen-

ta por una se!"le de conversiones eslabonadas que culminan con la 

formación de trombina, Por ta acción de ta trombtna, el fibrtn.Sgeno 

se convierte en monómero de fibrina y fibrlnopéptidos. Los monómi::. 

ros de fibrina l lberados .de ta fracct6n péptlda forman ttras débUes -

de flbr-ina que, por- medtación de los iones de caleta, se potimerizan, 

Finalmente, ¡::ior acción del factor- estabillz¡¡inte de ta fibrina, ·que 

extste en el plasma como cim&'genotnactlvo y cjue se convierte en 

16 
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transamlnasa activa por acción de la tromblna, la ftbMna forma 

fibras Insolubles que forman el co~gulo. _j__J 

Desde el punto de vista práctico más aplicable a la clínica, 

la coagulación plasmática puede dividirse en tres fases: 

a). V(a intrínseca de activación del factor X. 

b). Vía extrínseca de activación del factor X. 

17 

c). Vía común, que son las etapas que siguen a la activación -

del factor X y que termina~on la formación del co~gulo de fibrina~...§../ 

a). Vía Intrínseca; Inicia con la activación del factor XII 

( Hageman) por medio de una superficie de contacto que permite la 

conversión de precalicreína (factor Fletcher) en calicre(na. Esta 

caltcre(na, a su vez activa más factor.XII, el cual permite la aCtiva­

ción del Factor XI (antecedente de tromboptastir.a plasmática ) con -

ta participación del cininógeno o factor Fitzgerald. Este factor XI -

activado a su vez activa el factor IX ( factor Christmas o componente 

de tromboplastlna plasmática) en presencia de calcio. El factor IX 

. en su forma activa junto con el fa.ctor VIII ( globullna antihemoft'l.lca), 

calcio ióntco y el factor IiI plaquetarto, forman un complejo que 

activa al factor X (factor Stuart-Prower ) • Las cantidades pequeñas 

de trombl.na modifica también al factor Vlll, de modo que aumenta el 

ritmo de formación del complejo • 

...±J. Picazo, introducción a la Pediatría. p. 777 

_;¿_¡. IMSS, Progresos Recientes en Hematolog(a, p. 100 



b) Vía extrínseca: El sistema extrínseco formado por 

tromboplastina tisular, factor Vll y calcio tónico activan también al 

factor X. La actlvactón del factor X por esta vía es mucho más 

rápida que a través del mecanismo intrínseco, y puede ser que los -

indicios de trombina formada de esta manera produzca retroalimen~ 

ción para acelerar la coagulación al modificar al factor VIII. 

e) Finalmente, el factor X activado por estas dos vías 
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formará un complejo llamado protrombinasa con el factor V ( proace 

terina), cateto tónico y factor III plaquetarlo, lo que permite la con- . 

versión de protromblna ( factor 11 ) en tromblna. La trornblna aum~n 

ta et ritmo de esta reacción también al modificar el factor V. 

En la Última etapa de la coagulación la tromblna hace posi­

ble ta conversión de flbMnógeno (proteína.soluble) que, por acción -

del factor Xlll (factor estabilizador de la fibrina), se convertirá en 

fibrina insoluble. Este proceso abarca htdrÓlisls de cuatro cadenas­

. peptídlcas pequeñas (dos cadenas y dos cadenas ) a partir de fibrtnfr 

geno, y formación resultante de monómero de fibrina, CL<Ya poltmer,i 

zación da por resultado un coágulo vtsible. ..Ji! 

La cascada de la coagulación es un.amplificador- biológico.­

que se autórregul~or medio de mecanismos de retroalimentación -

J2.J McGehee Harvey, Tratado de Medicina Interna, p. 574. 
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con una multiplicidad de interrelaciones con los que logra estnbtecer 

un control exacto de su función, una vez que ha comenzado la coagu!~ 

ción, continuarra hasta la hidrólisis de todo el ftbrinógeno dentro de -

los vasos y hasta la oclusión permanente de los mismos, a no ser 

por factores clrculantes que in'iiben la coagulación, y por otros que -

disuelven el coágulo formado. 

Esto se logra con la activación del factor XII que a su vez -

activa a los preactivadores del plasmi.nógeno y estos a los acttvadores 

del plas:-ninógeno, que convertirá ta transformación de este en plas -

mina, que destruirá la fibrina formada. De este modo se logra con -

servar un equilibrio entre la formación y la destrucción de fibrina en 

tos vasos sanguíneos. 
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2.2 HEMOFILIA CLASICA O TIPO A. 

La hemofilia es uno de los trastornos hemorrágicos conoc_i 

dos de más antiguedad, ha afectado varias casas reinantes en Eurcpa, 

En años recientes se ha descubierto que tos signos clínicos de ta 

hemofilia clásica resultan de tres diferentes defectos genéticos o 

anticoagulantes circulantes. Estos trastornos sólo pueden diferencié.:!"' 

se mediante pruebas adecuadas de laboratorio, pues ta clínica es muy 

similar. Por tal motivo, no e's posible una clasificación precisa de -

los casos presentados en la l!teratura como "hemofll la". Los tres -

trastornos genéticos actualmente conocidos, con frecuencia relativa, 

son: ...1...1. 

1 , Disminución del factor VIII 80 - 82 % 

2, 

3. 

Deñciencia del factor IX 

Deficiencia del factor XI 

11-15% 

5 - 7 r. 

La hemofit ia clásica o tipo A es una discrasia sanguínea -

que afecta el proceso formador de tromboplastina hemática debida a 

un déficit funcional congénito de gtobultna antihemofi'lica ( factor VIII), 

originando una prueba de tromboplast!na anormal, Transmitida de -

(Jna generación a otra con carácter recesivo unido al cromosoma X,de 

·manera que.el trastorno ocurre unicamente en varones, pero se 

...1...1 Lealet1, Hematología Clínica, p. 345, 
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trasmite por mujeres. La deficiencia del factor VIII suele ser vari~ 

ble y cuanto más intensa más grave será el problema hemorrágico. 

Será leve cuando la deficiencia del factor VIII es de 5 - 25%, 

y si es menor de 1 - 3 % la deficiencia es grave. Los niveles de 

globuHna antihemofí'lica se mantienen más o menos constantes duran-

te toda la vida del paciente. 

2.2.1 ETIOPATOGENIA DE LA HEMOFILIA CLASICA 
O TIPO A. 

La hemofit ia constiti.ye uno de los trastornos congénitos de 

la coagulaci6n más frecuentes y graves. 

Al rededor del 80 por cien de 1 os casos de hemofilia son 

producidos por un gen transportado en et cromosoma X, que origina -

una profunda deprestó11 del nivel de actividad del factor VIII (AHF) 

en el plasma. La molécula del factor VIII parece tener dos compone..!.' 

tes: u~a porci6n de elevado peso molecular denominada VIIIag, que -

contiene et factor von Wlllebrand, y un determinante antigénico; y 

. una segunda porcl6n de bajo peso molecular, denomir.ada VIIIc, que .,. 

contiene el prccoagulante o actividad de. coagulaci6n. ..!../ 

En et paciente con hemofilia clásica, et niVet. de VIIIag en-

· .JL/ Beherman, Netson Tratado de Pediatría, p. 1826 
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la sangre es normal, pero el ntvel de VIIIc esta disminuido al O - 6 -

por ciento de lo normal. El estado portador se caracteriza por un -

nivel normal de antígeno VIIIag, mientras que el VIIIc esta disminui-

do alrededor de un 50 - 60 % , ...E.../-

· La deficiencia del factor VIII pasa de una generación a otra 

con carácter receslvo ligado al sexo. En general, ta mujer es ta 

portadora, pero no presenta signos ni síntomas el (nicos del trastorno 

pero tiene un nivel subnormal 
0

del factor VIII ( 30 - 50 'Yo ), Muchos-

paciéntes, generalmente tienen en el plasma una proteína estructural 

mente semejante al factor VIII, pero funcionalmente inactiva. 

Las pos!btl idades genéticas inherentes a .este trastorno se 

indican de preferencia me::llante sfuibolos·y .esquemas. Suelen utillzl!!" 

se para el var6n X'(, mientras que la hembra se denomina XX. Para 

que nazca un varón, et progenitor mascul lno debe contribuir con el -

cromósoma Y, mientras que la madre contrlbt.ye con el X. Los 

/ 
genes espec(f!cos suelen señalarse .mediante indices altos. Un gen -

dominante se indica con la letra mayúscula, un gen recestvo con.ta -

tetra minúscula, ..'J.2_f 

El gen normal responsable de la deficiencia del factor 'Íllll 

es rectslvo y se indica con letra minúscula h. Et gen normal domin~n. 

te se denomina con H. Una mujer normal. por lo tanto es XHXH. La · 

..'J.2_f Lealell, Hematotogía Ct(nica, p. 346 



portadora hembra sería XHXh. En el caso del portador hembra la -

expresi6n dependerá de cual cromosoma X sea funcional en la célula­

somática. L.a portadora no suele tener síntomas, ya que Ja distribu­

ción al azar or!g!nar(a por Jo menos que el 50 por 100 de los cromo­

somas X fueran.XH en la cé(uJas somáticas. El cromosoma Y del -

varón no lleva este gen, y no tiene H ni h. Qué un ntñito varón 

sufra deficiencia del factor VIII, o no la sufra, depende enteramente­

del carácter del cromosoma X que ha de recibir de la madre. Si la 

portadora femenina contribl.!Ye con el cromosoma XH normal a la 

descendencia masculina, el varón es normal. Pero si el cromosoma 
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X aportado por la madre a su hijo varón es el que lleva el gen anormal, 

habrá expresión patolÓgica y no existirá un gen normal H capaz de -

suprtmtrla • ..2.!.J 

·La unl6ri de un var6n normal con una mujer portadora, que 

·puede resultar en un varón hemofí'lico o una hembra portadora, y 

también en un hijo normal de cualquiera de los dos sexos. Por des­

gracia no hay manel"a de saber con seguridad si una hembra es o no -

portadora, El carácter recls!vo puede ser más o menos pronunciado, 

. por SuPreslón al azar del cromosoma X normal • ·Las mujeres porta­

doras pu~en tener una actividad procoagulante normal o notoriamen­

te dlsmll"A.l!da. Un nivel normal del factor VIII no descarta el estado 

_ll./ Lealell, op. cit., p, 347, 
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del portador, aunque el nivel muy bajo podr(a hacer pensar en la exi..§_ 

tencia del cromosoma anormal , Recientemente, se demostró que 

las mujeres portadoras mostraban una discrepancia entre la cifra de 

actividad coagulante del factor VIII y el valor medido por ensayo in-

munológico. Esta técnica permite identificar 90 por'100 de las muje_ 

res portadoras, Estos estudios quizá resulten m41 Importantes cuan_ 

do se sospecha esta situación. ..,!_g_/ 

En la unión de un varón con deficiencia de factor VIII con -

~1na mujer normal, todas las hijas normales deben ser portadoras, 

ya que el único cromosoma X del varón es el que debe contribuir a -

llevar el gen normcll, Por otra parte ninguno de los hijos varones 

.pueden tener hemofilia, ya que un varón sólo. recibe el cromosoma X 

de ta madre. .Jli 

. La unión de un varón con deficiencia de factor VIII y una -

hembra portadora. Durante años no se aceptaba ta po.'3ibilidad de que 

una mujer pudiera sufrir deficiencia de factor VIII, pero actualmente 

ya se han publicado varios casos bien documentados de ello. La hija 

hembra de una unión como la señalada recibirá Xh de la madre por-

tadora, y et segundo Xh del varón con deficiencia del factor VIII • .J.Y 

Op. cit. p. 347 
Lee.tell, op. cit~ , p. 348 

. Op. cit. p. 348 
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La unión de un varón normal con una mujer que sufra deñ-

ctencia de factol" VIII. Todos los hijos varones recibirán Xh de ta -

madre, mientras que todas las hijas recibirán Xh del padre, además 

del factor Xh de la madre. Por- lo tanto todos los hijos varones de -

tal unión tendrían deficiencia del factor VIU y todas las hijas serían -

portadoras. _!.§_/ 

La uni.6n de un hombre y una mujet" ambos con deficiencia 

de factor '/[II, probablemente nunca se haya producido excepto en 

animales de laboratorio. Todos los hijos de tal unión sufrirí'an defi-

ciencia del factor- VIII • 1!L.f 

Una hemofilia grave debido a un déficit del factor VIII, oc!:! 

rre a veces en hembras (confirmadas por estudios crornos6mtcos ), 

nacidas de una mujer portadora y un padre no hemofí'li.co. Estos 

casos se explican por la posible mutación espontánea que provoca un 

gen hemofí'ltco en et cromosoma heredado del padre. Lusher y Cols., 

describieron un caso de déficit de globulina antlhemoftlica con una -

diatesis hemorrágtca anormal en una niña negra. de 14 rneses de edad 

que poseía una historia famHlar negativa. Recientemente se han de!, 

ortto también otros casos que afectan a hembras.. -1J..I 

...12..J Op: cit., p. 349 

.J.§_/ O¡j. cit., p. 349 

..J.ll Smtth; Hem;;d:olpg(a Pediátrica, p. 452, 
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La presentación esporádica de la hemofil la clásica en 

niños sin historia familiar previa se observa en cerca del 25 nl 30 

por 1 00 de los enfermos y ello se debe a que et proceso no ha sido 

reconocido con anterioridad o bien a que es fr-..ito de una mutaci6n en-

que aparecen por primera vez varones hemofíl ices 6 hembras portad.E 

ras (los casos esporádicos constituyen aproximndameote un tercio -

de todos los casos de hemofilia A), asociados con enfermedad grave. 

Aurque et defecto de la hemofilia clásica se trasmite como 

característica mendeliana reces!va ligada al sexo, está probado que-

por lo menos uno y posiblemente dos loe! autosómico~ intervienen -

también eri ta producción del factor VIII. 

Existe un informe publ!cado en e;t cual ta sola deficiencia -

del factor VIII parece haber sido transmitida como carácter domtnate 

autos6mico. _!U 

El factor VIII es uno de los factores necesarios para el 

desarrollo de la actividad de tromboplastlna plasmática, y cuando 

está totalmente disminuida o ausente, la d'nica defensa hemostática 

eficaz que le queda al paciente es ta proporcionW:1a por la etapa vasc!:!. 

.JJL1 Smlth, op. cit., p. 453 

~ Lealell, op. cit., p. 348 



lar de la hemostasis y el sistema ~tr(nseco de la coi:lgulaci6n. SI -

ha,y defectos de vasos mayores estas defensas no bastan para manta -

ner la hemostasia y puede ocurrir hemorragia grave. _:E:Q_f 

2.2.2 SINTOMATOLOGIA 

De acuerdo a la severidad de la deficiencia del factor vm, 

el individuo puede presentar hemorragias de mayor a menor severi­

dad desde los primeros d(as de vida, o inclusive, llegar a la edad 

adulta con manifestaciones poco importantes. 
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Debido a que el factor VIII, no cruza Ja barrera placentaria 

los recién nacidos con deficiencia de este factor pueden presentar 

manifestaciones el ínicas desde el momento del nacimiento, con hem2 

rragta del cordón umbilical, aunque es muy rar.a.La hemorragia a -

menudo se descubre al circuncidar al niño, aunque muchos recién 

nacidos afectos no presentan anormalidades cl(nicas, sino posterior: 

mente. 

Por lo general, las manifestaciones son moderadas hasta -

et afio de vida, tiempo en que et niño empieza a deambular, las hem2 

rrag!as suelen presentarse, después de pequeños traumatismos de la 

~ Op. cit., p. 350. 
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nariz o de la boca, especialmente en lüceraciones de los labios, len-

gua, frenillo del labio superior y enc(as, Pueden presentar-, además, 

equimosis excesivas o hematomas intermusculares, aún después de -

traumatismos, por leves que estos sean, su duraci6n es prolongada, 

hasta de var-los d(as si son de magnitud pequeña. Támbién puede 

haber hemorr-agias prolongadas durante el curso de erupciones o 

durante la caída de'los dientes residuales, La epistaxis no es frecue!) 

te en los niños. 

El 90 por 100 de los pacientes con enfermedad grave, han 

presentado una evidencia el (nica clara de· aumento a las hemorragias 

hacia los 3 a 4 años de edad. 31.J 

Las hemorragias pueden presentarse en cualquier parte 

del organismo; pero el sitio más frecuente.y caracter(stl.co de la 

hemofiUa, son los focos hemor-rágicos, en las cavidades artículares 

o hemartrosis, especialmente de tobmos, rodillas y sobre todos 

codos. Los hombros, muñecas y caderas también es posible que se 

hallen afectados; las manos suelen quedar respetadas. La hemorra-

gl.a queda hmitada por la tensl6n de ta cápsula artícular y cesa cuan-: 

do el espacio Sinovial es distendido. 

La artropatía hemofíllca evoluciona en.J:.res períodos: hemél!: 

trosls simple, artritis y anquilosis. ...E..J 

_gl/ Beherman, Tratado de Pediatría., p. 1287 

_gg__/ Castellanos, Hematolog(a Práctica, p,43 
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En el primer" pel"iodo o de hermru--trosis simple, a raíz de 

un traumatismo, a veces al perecer espontáneamente, una articula­

ción aumenta muy rápido de volumeo, está semiflexionada y es inten­

samente dolorosa. Los tegumentos calientes no camblan de color, se· 

palpa crepltación venosa. El examen radiográfico no l"eveta lesión -

ósea alguna o descalcificación precoz. 

En el segundo período, o artrítico, debido a la repetición -

de las hemartl"osis, la articulación está abultada, es dolorosa y. los -

sacos sinoviales sa palpan engrosados; los músculos atrofiados hacen 

resaltar más aún ta tumefacción arttcular. La movilidad estáfranc!!. 

mente disminuida. 

La rr.idlograña articular muestra fuerte descalcificación -

de las epífisis, disminución de la interl.(nea articular. Las superfi­

cies articulares se deforman, sufren luxaciones o subluxaciones; se -

obsel"'Van imágenes quísttcas óseas en las extremidades articulares,­

pueden vet"Se sombras originadas en ta sinovtal cargada de hierro. 

En el tercer perfod::>, existe verdadera atrofia articular, -

los extremos Óseos sufren graves deformaciones, la cápsula arttcu-· 

lar se retrae, se atroñan tos músculos y tendones y las articulacio-­

nes pierden su mov!l !dad. El todo recuerda tas etapas avanzadas· de 

la artrltls reumatoide, Como las lesiones son potiarticutares, el 

hemofi'llco en este pel"íodo es un verdt;1dero inválido. E..f 

..E§...! Ibídem, p.43 
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Las hemorragias en tejidos blandos no se limitan de mane-

r-a slmUar que en \as articulaciones, y pueden extenderse ampliame'!. 

te disecando en tejidos cutáneos a lo· largo de los planos aponeur6ttcos. 

o dentro de los músculos. Incluso hematomas enormes suelen reso,i: 

berse, pero a veces persisten dejando masas duras que se calcifican, 

Loa pseudotumores pueden producir síntomas comprimiendo otras 

estructuras, o causar erosión de huesos y simular neoplasias. Las -

hemorragias en los músculos ª.veces causan contracturas y dei'ormi-

dades como la ma110 en gal"ra, 24 / 

La hemorragia en tejido laxo por debajo de la lengua, en -

faringe, en cuello o en al tórax es particularmente peligrosa porque -

puede diftcuttar la deglusión u ocluir las vías respiratorias y provocar 

asfixia. ...J!}._f 

La hemorragia retroperttoneal puede causar síntomas que-

simulen los de apendicitis, y originar otras manifestaciones como 

ictericia obstructiva por desnutrlciór. del cqlédoco o hipal"tansi6n 

fulminante por compresión de los riñones. La hemorragia en el me-

sentaMo puede provocar dolor abdominal, síntomas digestivos o incl~ 

so, . necrosis avascul ar del intestino. Los episodlos de hematuria son 

frec.uentes, muchas veces acompañados de c61lcos uretel"ales, que ,_ 

·..M./ Baeson, Tratado da Medicina Interna de Ceo\\""~ p. 1867 

· ·25 ( Smlth¡ Hematología Pediatrica, p. 453 .• 



tienden a perslstir semanas, sl no se someten a tratamiento. ~ 

Se ha señatado que tas hemorragias lntracraneanas y las -

gastrolntestinates también se observan con relativa frecuencia. Las 

primeras dan tugar a \v. muerte en 33 por 100 de tos casos y las 

segundas provienen much:i.s veces de una útcera duodenal • ..E..J 

Los hematomas subdurales y otras hemorragias del siste -

ma nervioso central, constituyen una causa importante de invalidez O 

muerte y pueden producirse por tl"'aumatismos tl"'ivl.ales. Los hemat.Q_ 

mas que comprimen troncos nervtosos pueden provocar pérdidas se".!. 

sorlates o parállsis. _1JLI 

La hernorragla suete ser excesiva en muchos de tos casos-

despues de extracciones dentarias o de intervenciones de cirug(a 

.menor; ta amigdalectom(a o una intervención de cirugía mayor puede 

causar hemorragia mortat en estos pacientes. 

Sóto la mitad, aproximadamente, de los pacientes hemofr­

ti~os sueten presentar este penoso cuadro. Tates individuos contl~ 

nen poco o nada de faetor antihemoffi leo en et plasma. En pacientes 

en quienes la concentraci6n de factor VIII puede ser hasta de 30 por -

100 del normal, tos síntomas son retativamerrt:e más leves, y puede -

~ Seeson, Op. cit. p. 1 857 
;..E_/ Hemato\og(a ClÍnlca, p. 329 
_gj}.f Beeson, op, cit. , p. 1 857 
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producirse hemorragia s6lo despues de traumatismos, tntervencio--

nes operatorias o extracciones dentales. 

2.2.3 DI A G No S. Treo 

Et d!agn6stico del trastorno hemorragico depende, en gran 

medida del examen clíntt:o realtzado a través de la historia clínica y 

de la exploraci6n física. Ltlls exámenes de laboratorio comprueban o 

descartan la sospecha clínica y deftnB}!a anomalía. 

HISTORIA CLINICA. La historia exacta y min.iciosa es -

importante como auxiliar para hacer o descartar el diagnóstico del -

trastorno hemorrágtco. Por desgracia, al elaborarla a menudo se -

descuida a favor de exámenes de lo.bora.torio, que pueden proporcio-

nar r.nenos información, efectuarse m.al o ir,iterpri!tarse equivocada-

mente, La historia debe tratar de dilucidar si en realidad existe el -
, 

·trastorno hemorragico, si es adquirido o heredado y la gravedad que 

r.aviste, 

En neonatos y niños de corta edad, a causa de lo poco que -

han vivido, los antecedentes quizá no brinden datos, L.os neonatos 

con hemofilia incluso grave quizá no presenten episodios hemorrági -

cos a pesar del traumatismo del parto o de procedimientos quirúrgi-

cos de la índole de la circuncisi6n. No existe transferencia placen~ 

ria de factores de la coagulación que explique esta protecci?n not:áble 

32 
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contra la hemorragia. Además el lactante de corta edad esta natural 

mente protegido de lesiones hasta que comienza a gatear y caminar -

y, en consecuencia, el primer año de vlda a menudo no se caracteri­

za por incidentes. ~ 

Las hemorragias en músculos y articulaciones son t(picas­

de la heniofil ta y ocurren Incluso espontáneamente en el paciente con 

ataque .grave que tiene deficlencia completa del factor VIII ( L 1 por 

1 cio de lo normal ) y después de traumatismos en el sujeto con ataque 

más benigno quien tiene deficiencia parcial del factor vm. ( > 1 por 

100 de lo normal ), La hemorragia excesiva en la hemofilia, a dife­

rencia de otros trastornos hemorrágicos, es característicamente 

tardía. 

La hemorragia por una herida traumática qulrúl"'glca en un 

paciente con hemofilia a men·.Jdo cesa poco después de la lesión, pr2 

bablemente a causa de vasoconstricción inicial y formación del tapón 

hemostático. Sin embargo, horas después se reanuda la hemorragia 

Yi; si no se emprende tratamiento, puede agravarse at pasar el tiempo . 

El antecedente de hem·orragias persistentes o recurrentes después -

de 24 horas de una lesión o de un procedimiento quirúrgico suele ser 

indicación más exacta de que hay defecto hemostático, que la hemo-

...12.J Lascarl, Hematolo51faPediatrica, p. 1010. 
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'rr.:ig(a que se circunscribe a las primeras 12 a 24 horas, por inten_ 

sa que pueda ser en etapa inicial • 

El nombre "sangrador" a menudo es usado de manera 

poco estricta por los legos y debe reforzarse por descrlpci6n minucig 

, sa de las crisis hernorragicas, prestando atención particular al 

carácter de la lesión desencadenante, y el grado y la duración de la -

hemorragia. El paciente, la familia o ambos, deberán interrogarse 

especll'icamente acerca de todas las lesiones por agujas, cortaduras 

menores en boca ( labios, lengua, enc(as ) y piel, y todos los casos 

. de clrugfo, que incluyen. extracciones dentales,· amigdalectom(a y 

.clrcuncistón. Un defecto hemostático menor tal vez se manifieste -

<'.inicamente después de traumatismos o c~rug(a. ..§!l./ 

Al interrogar acerca de los antec;:e:dentes familiares, es 

.conveniente bosquejar et árbol genealógico y precisar la htstor;la de -

cada familiar cercano de manera sistemática. Deberán establecerse 

las relaciones famtllares exactas y se descubrira consanguinidad, si. 

la hay, 

L.os resultados negativos de los antecedentes familiares no 

descartan la presencia de este trastorno: a) los casos que ocurran 
' ' 

de nueva cuenta de hemoffüa A, constituye aproximadamente, SS% -

·~ ~. p.1010 



de todos los casos, pero les corresponde alrededor del 50% de tes 

casos graves y to más probable es que corresponda a mutaciones. 

Por su carácter grave, se manifiesta en etapa relativamente tempra­

na de la Vida, En cambio, la mayor(a de los pacientes con enferme­

dad benigna, que quizá sólo presenten trastornos hemorrágicos en 

edad más avanzada, tienen antecedentes farnit iares positivos. La 

. expresividad de los genes para la hemofilia A es completa y la gra­

vedad de la enfermedad es más o menos constante en una farnil ia 

determinada. .fil_! 

EXPLORAClON FlSICA. La exploración ñslca tiene 

valor limitado para et diagnóstico de la hemofilia. Su función princi­

pal en estos casos es ayudar a descartar trastornos subyacentes al -

padecimiento. En la hemofilia puede haber signos de hemorragias -

arttcutares previas ( engrosamiento de la cápsula al"'t:icular, derra­

mes articulares, limitación del arco de movimiento ), hemorragias 

musculares e atrofia, contractura) o ataque de los nervios e pél'dJ. 

da de ta sen.stbntdad, parálisis muscular). En sujeto.:; con ataque 

benigno pueden faltar por completo estos signos. 

EXAi'v\ENES DE LABORATORIO, Los exámenes de latio­

ratol"lo son necesarios si. tos antecedentes personales Q familiares o 
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los signos fi"sicos despiertan sospechas de que existe el trastol"no 

hemorrágico, 

Las únicas anomat(as de laboratorio significativas se pre­

sentan en tas pruebas de coagulaci6n y son debidas a cterñcit graves -

del factor VIII. El tiempo de tromboptastina parcial está m4:11 alarg~ 

do. Et co~sumo de protrombina está tan alterado que los tiempos de 

· protrombl.na de plasma y en suero pueden ser similares. La prueba 

de generací6n de tromboplastina da resultados muy alterados. En los 

casos menos graves, puede que solamente seill1 anormales tos resut~ 

dos de las pruebas de tromboplastina parcial ( TTP ) y de genera-­

~i6n de tr~mboplastf.na, 32/ 

Tiempo de tromboptasttna pareial. Es el tiempo que nece­

sita. el plasma oxatatado o cltratado pa:-e cpagutar cuando se recalcif!. 

ca en pl"esencia de cefattna no refinada ( "tromboptasttna parcial"), -

como substitutivo del factor lII plaquetarto. En el tiempo de tromb.2_ 

plastina parcial activado, .\a reacct6n de cpagulaci6n se apresura por 

· activación poi" contacto de caolín o celtta. Esta prueba mide el sis­

tema intM'nseco de coagulación. Cuando et . tiempo de protromblna es 

normal, cualquier alargamiento del tiempo d'3 tl"Omboplastlna pan::lal 

sugiere Insuficiencia en las etapas tempranas del sistema intMnseco 

de coagulación en que participan factores XII, XI, IX, VIII 6 X •. 

....§g_f Seherrnan, op. cit •. • p. 1287 
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Cuando ta prueba de tromboptastina parcial est; muy atar: 

. gada, experimentos en que se emplean mezclas con plasma deficiente 

en un soto factor (v. gr.: factores VIII ó D< ) p:.ieden revelar rapida­

mente et carácter det defecto sin esperar a ta prueba de generación -

de tromboptastina ( TGT), complicada y que exige tiempo. Encaso de 

· < .• hem~rragia o urgencia quirúrgica, ello permite emprender rápidami:_n 

; te t·ratamien':o substitutivo con et concentrado adecuado det factor. Sin 

· · ·-embargo, et tiempo de generación de tromboplastina es más fidedigno 

que tá TrP para descartar o precisar deficiencias benignas del siste­

. ~e. intrínseco. Varias pruebas de mezcla y sustitución en que se em­

: ptea el tiempo de generación de troml1optastina pueden precisar el -

2,2.4 TRATAMIENTO, 

Hasta hace sólo unas dácadas, todo caso de hemofilia gra-

• : ve implicaba un pronóstico fatal y la muerte se registraba antes de la · 

. adolescencia, generalmente. Pasada esta etapa, tos riesgos desmi-

nu(an, pero la proporción de casos con invalidez era atta. Su causa -

más frecuente era ta artropatía hemofíllca, habitualmente de la 

rodilla, resultado de la anquilosis secundaria de la he.martrosis. 

Este carácter ominoso de la hemofilia ha cambiado apre.., 

clabtemente en los Últimos años. Los factores que han condicionado tal 

33 / Lascar!, Hematología Pediátrica, p. 1019 



variación, son: 

1. El perl'ecctonamiento de los bancos de sangl"e, 

2. Los r-esultados satisfactorios de la admlnlstr-ación de 

plasma y sangre frescos. 

3. Los antibióticos 

4. Et descubrimiento del factor VIII (globulína antlhel"f12 

f!lica ), 

5. Un cuidado ma:yor en la profilaxis. 
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6. En general, un conocimiento mejor del problema. ~ 

El tratamiento de la hemofilia es complicado y costoso. La 

enfermedad dura toda la vida y se con~rola sólo tempor-almente con -

la l"estitución del factor sanóJuÍneo carente; puede p~ucir Invalidez 

o muerte si no se trata con prontitud. 

El objetivo principal del tratami:en~o en el paciente hemofí­

lico, ·consiste en red•.i:::ir las pérdidas de tiempo lejos del trabajo y -

estudios, to cual se logra mediante medidas sistemáticas en cuanto -

a proflla"<iS y a51stencta de la crisis hemorrágicas agudas; también­

.se pretende con ello disminuir el costo elevado de la asistencia médt'­

ca, por ser un padecimiento que requiere la colaboración de un equipo 

multidisciplinario de pediatra, hematólogo, odontólogo, ortopedista,­

fisioterapeutas, trabajadoras sociales y en ocasiones psiquiatras. 

34 / Vlllaseñor, Hematol2gía Clíni~ p. 329 



La as~stencia de niños con hemofil ta brinda al. mismo ti e'!!. 

po oportunidad y reto. Estos niños no presentan daño inicial, excep­

to el defecto hemostático. El tratamiento va mucho más alláde asl~ 

tir las urgencias hemorrágicas, y tiene la final!dad de conservar a -

estos niños física y emocionalmente san::>s. La Invalidez que resulta 

de daño crónico de articulaciones, músculos y nervios periféricos 

pueden impedirse en gran medida por tratamiento .sustitutivo adecua­

do y asistencia ortopédica El enfermo y la familia necesita apoyo -

continuo de un médico ( por 1 o general hematólpgo ) que .dirige la 

asistencia global y coordina la terapéutica administrada por los dive.r: 

sos especialistas. 

Los pacientes con hemofilia muchas veces tienen dificultad 

para ajustarse a los probiemas que plantea un trastorn::> con amena-

. zas lnesperedas a la conducta normal y a la vida misma. Tan pronto 

como se establece en diagnóstico, el paciente y sus padres deben 

aprender el cuidado y conocer el pronóstico y la (ndole hereditaria -

del tra.stomo. Hay.que aconsejar a los padres para. que eduquen a los 

niños enfermos como si fueran normales, dentro de los !(mites de 

seguridad, pues la invalidez emocional es tan perturbadora como la -

resultante de la hemorrag!a, Cuando el paciente es demasiado joven 

para·protegerse él mismo, los padres deben d!spo11er el medio que to 

. rodea de manera que contenga et m(nimo de factores de pellgro, para 

dlsmil"l'..rlr. la necesidad de limitar su conducta. 
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MEDIDAS HlGlENICO-PROFILACTICAS. La prevención -

de \os traumatismos es un aspecto importante del cuidado del niño 

hemof(tico, Durante los primeros meses de vida, ta cuna y todos loa 

slttos donde pueda golpearse deben ser atmohadntados. Et ni~o debe 

ser vlgllado cuidadosamente mientras aprende a cam.inar. A medida 

que se hace mayor, tas acttvldades físicas que no entrañen un riesgo 

de traumatismo deben ser estímutadas. Es importante que se siga -

un término medio entre ta prot~cci6n excesiva y ta tolerancia. Debe­

acosejarse que efectúe deportes como la natación, et tenis, el golf y 
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. evlte los que incluyen contactos corporales o predisponen a testones -

Et hemoffi leo debe prepararse para una vocacl6n que· no sea pel lgrosa; 

ét como sus padres deben recordar que ta hemoflt ta. no tmptde una -

vida úttt en los negocios o una profest6n. Es aconsejable que et pa­

ciente acuda a ta escuela ordinaria y no a escuetas para tnváttdos. 

Estos pacientes pueden recibir todas tas inmuntz.aclones -

primarias. S<a usarán agujas de calibre pequeño y se aplicará pre--· 

·sión durante varios minutos at sitio donde se aplico la Inyección. En 

los casos raros en que se vuelve necesario administrar grandes dosis 

de preparados intramusculares, como gtobullna gamma, et paciente -

deberá estar preparado de antemano con una infusión terapéutica de -

factor VIII. 

Habrá de evitarse et ácido acetltsallci'uco (aspirina) porque 

trastorna la función ptaquetarla, Irrita ta mucosa gástrica y, por ello, 
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aumenta la tendencia hemorrágica en pacientes hemoñ1 icos. Deberán 

emplearse en cambio otros antipiréticos y analgésicos, de la (ndole -

de acetaminofén y propoxifeno. 

Deberá insistirse en la asistencia dental constante con vlsL 

tas al odontólogo cada seis meses. Para fines de restauraciones de!! 

tales, puede aplicarse anestesia por bloqueo dental siempre que el -

paciente no presente anticoagulantes en la circulación y se proteja 

adecuadamente por admin!strac!ón de concentrados del factor VIII 

antes del procedimiento. L;:is extracciones dentales deberán ser 

practicadas por un equipo que tenga conocimientos de los problemas -

de la hemofilia. 

La atención psiquiátrica tiene fundamental importancia, 

son pacientes lábiles y sugestionables con gran ansia de curación; -

se debe infundirles confianza en sus propias fuerzas. 

La injuria psíquica es tan grave como la traumática en la -

produ=i6n de accidentes hemorrágicos; la profilaxis está dirigida a 

evitar la acción deletérea de ambas. 

Las Infecciones respiratorias deben prevenirse en lo posi­

ble por ia posibllidad de que ocasionen epistaxis o hemoptosis. 

Debe lnfol"!'Tlarse a los padres que acúdan sin p6rdida de 

tiempo a éentros capacitados para la atención de pacientes hemof'i'licos 



en caso de hemorragia o en caso de hemartrosis para su atención 

inmediata. De ser posible, en el hogar se deben tener disponibles -

preparados del factor deficiente que actualmente son relativamente -

fáciles de conservar y aplicar.·. 

TRATAl\/\IENTO ESPECIFICO EN LOS EPISODIOS HEMQ 

RAAGICOS. El tratamiento del hemofO leo sangrante se ha revolu­

cionado en los Últimos años co:i la aparición de concentrados del fac­

tor VIII que permite un tratamlento óptimo de restitución sin peligro 

de sobrecarga circulatoria. 

El hemoffüco que sangra plantea problema terapéutico. -

dlffoil y debe ser asistldo, si es poslble •,por pel"Sonal experimentado 

en el tratamien~o de pacientes con diatesis hemorrá'.gicas. 

El tratamiento de las crisis hemoi:-~gicas tiene por.objett_ 

va primario controlar la hemol"ragia por infust6n del factor específi­

co de la coagulación sanguínea dGl que car-ece el paciente. Se define 

como unidad de factor VIII, al grado de actividad que existe de este, -

en un mililitro de plasma frece nol"mal. Una unidad de facto!" VIII 

por ktlogrllmo'de peso corporal aumenta la.concentración plasmática 

de factor VIII en 2%; la semtdestotegractón biol6glca del factor VIII -

q1.;1e se administra. por Infusión varía de 1 O :t/2 a 12 horas. ..§§.../ 

.A..f Hoekelman, Principios de Pediatría, p. 1052 
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El sitio y la gravedad de la hemorragia son los factores 

decisivos que se toman en cuenta para determinar ta dosis del factor 

que se requiere con objeto de lograr ta concentración deseable en 

plasma. Aunque se dispone de gu(as generales, ta decisión se toma-

rá con bases individuales. En el Cuadro 2 se ofrecen algunas guías 

básicas al respecto. ~ 

Actualmente se cuenta con los siguientes componentes san-

gu(neos para hacer la transfusión del factor VIII: 

1. Plasma fresco congelado: 

Un mililitro de plasma fresco congelado contiene 0.6 a o.8 

unidades del factor VIII. De aquí que la dosis de 20 ml/kg. de pesos 

corporal de plasma fresco congelado eleve la concentración del factor 

VIII solo en 1 O a 20%. La principal desventaja del plasma fresco con. 

getado es que las lnfusiones en exceso producen sobrecarga circulat.2. 

ria e insuficiencia cardiaca congestiva. Por está razón no es posible 

lograr concentraciones elevadas del factor VIII y conservarlas durante 

vartos días. Compllcaclones del tratamiento son reacciones alérgi-

cas, hepatitis y anemia hemolítica por el plasma ABO incompatible. 

~ Hoekelman, ibidem, p. 1.052 

..E.) Hoekelman, ibídem, p. 1052 
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CUADRO 2. 

GUIAS PARA EL TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA 

TIPO DE LESION 

1 • Hemorragia esp6ntanea 
en arttculaclones y 

_ músi::ul os. 

2. a) 'Hema1omas peltgr'2 
sos" (traumatismo 
d:irsal, hemorragia 
retrofaringe en et -
piso de ta boca, he­

matomas en las ext~ 
midades que complj_ 
men arterias y ner­
vios ). 

b) Extracciones denta­
les múltiples. 

3. a) Cirugía mayor. 

b) Accidente5 graves y 
traumatismos cefálJ.. 
cos. 

Concentración deseada 
da factor VllI en et· 
pt'asma del paciente. -
después de la i.nfUsiÓn,'-
3. 

Dosis del -
factor VIII 
U/Kg, 

5 -20 

20 a40 

20 a4q 

10a150 

100 a 150 

10a15 di~ 
rtamente -
por dos 
d(as. 

10 a 30 cada 
doce horas -
hasta que d!!_ 
saparezc:a el 

.hematoma;a 
veces requte 
re más tterñ:" 
po. 

60 a-.100 ca­
da 12 her-as, empezan 
d:i dos días antes de-ta 
operaci6n y proslgui- . 
endo. 7 días después de 
ésta' o hasta que la· he­
rida cicatrice y se el! 
minen los puntos. Se 
deben hacer investiga­
ciones del factor VIII 
para descartar la pre­
sencta _del inhlbldor 

FUE"!'fE: Hoekelman, oe. cit., p. 1052, 

DESCRJPCION: El cuadro da una guía general pa~ determinar la dosis . 
del factor que se requiere con el objeto de lograr la -
concentración deseable en plasma. · 
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2. Crioprecipitados: 

Es el preparado que.se usa con más amplitud para tratar -

las deficiencias del factor VIII. Se prepara a partir de plasma cong~ 

lado con rapidez y, a continuación, descongelamlento lento del mismo 

en un refrigerador. La porción del plasma que se 11 calienta 11 se 

extrae y se usa la porción restante. Esta fracción de plasma contie-

ne factor VIII y fibrinógeno. Se almacena a -2o'C. Cada bolsa con-

tiene aproximadamente 1 O ml del criopreclpltado original. Después -

de añadir 15 a 25 ml de solución salina o plasma, cada bolsa contiene 

25 a 35 ml de preparado que es estable por seis meses. ~ 

Aproximadamente se pierde la mitad de la actividad normal 

de la preparación, de modo que 250 mi originales de plasma permiten 

recolectar 1 00 a 150 unidades de factor VIII en un volumen de 1 o a 20 

mh No suelen investigarse las bolsas en cuanto al número total de -

unidades de factor vm que contienen, pero para los propósitos prác-

ticos se supone que cada bolsa contiene 100 unidades. El criopreci'."" 

pitado es el concentrado menos costoso del factor VIII. ...1fl.I 

Para los objettvos de la infusión, se calienta el contenido -

de las bolSas a 37°C en baño Marí'a, y se usa de lnmedlato. Se .saca 

J.!L1 Ibídem, .p.' 1052 

~ Ibtdem, p, 1052 
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con una jeringa de plástico antes de Inyectarlo por el tubo de adminis-. 

traci6n de sangre, y se infunde a un ritmo aproximado de 1 Oml/min. 

Los crtoprecipitados pueden producir rea.cciones alérgicas 

como ronchas, cefalalgia y fiebre, por lo que se puede administrar 

antihistáminicos y antipiréticos como acetaminofán. Se han informado 

·complicaciones con et uso de preparados de crioprecipitados como 

hepatitis, stndrome nefrótico y. ,anemia hemol(tica por plasma ABO 

incompatible. _±!_( 

3. e encentrados comerciales preparados de .factor vm. 

( Cuadro 3 ). ~ 

Los erttrocttos aglomera.dos se uttli.zan, Cllando la anemia 

greve (hemoglobina inferior a 6 mg/100 ml. valor hemat6crtto tnrertor 

a 20 por 100 ) depende de p~rdida Cl"ónica de sangl"e. 

Si el lugal" que Gangl"a resulta accestbte, puede lograrse la -

hemostasia con medidas locales, pero estas no deben sustituir el tra-

tamtento de reposici6n. Empleando adecuadamente antlhemostáticos . 

. locales, como la trombtna bovina y aplicando frío y compresión, 

muchas veces puede d.omtnarse la hemorragia. Estas medtdas deben 

Ibidem 1 p-. 1053 
Ibtdem, p. 1053 
Ibldem, p. 1 053 



CUADRO 3. 

CONCENTRADOS COMERCIALES PREPARADOS DEL 
FACTOR VIII 

PREPARACION 

Factor antthemofn ico 
Courtland ( Coürtlanel 
Sctenti.flc Pro:!ucts ) . 

Hemoñl, Method 4 -
Hyland Laboratories 

Factorate ( Armour­
Pharmaceuttcat s). 

Factor antihemofítico 
(humano). 

PRESENTAC!ON 

Liofilizado, 250 U. 
por frasco. 

Liofilizado, 250 U. 
por frasco y 400 U. 
por frasco. 

Lioñl izado 250 U. 
por frasco. 

Lloftl izado, total 
de unidades indl-­
cadci en la ettqu~ 
ta. 

FUENTE: Hoeketman; ~· p. 1053 

ADMINISTRACION 

Reconstituir con 30 mi 
de agua estéril; usar­
f!l tro: usar de inme-­
diato. 

Reconstituir con agua 
estéril; 250 U. -
por 10 mi; 400 U. por 
1 O ml; usar filtro; -
usar de inmediato. 

Reconstituir con 25 ml 
de agua estéril; esta­
ble por 4 horas. 

Reconstituir con solu­
ción salina isotónica. 
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. En et. cuadi"o se señalan tos concentrados comerciales· preparados de - . 

factor VIII, existentes en el mercado. 
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sostenerse, es probable la recidiva de la hemorragia durante varios 

días, 

La aplicaci6n de trombina pulverizada y el taponamiento local 

con sustancias absorbibles t<lles como la espuma de fibrina celulosa­

oxldasa o esponja de gelatina saturada en una solución de tl"Ombina y 

adrenalina. seguida de una pres.Ión intensa sobre el foco de la hemo­

rragia, son medidas hemostáticas efectivas en las heridas abiertas. 

Es rnuy útil pulverizar con una mezcla de adrenalina y tl"ombina la -

zona local de la hemorragia después de limpiarla, especialmente 

cuando no sea posible ejercer presión digital sobre el foc.o de la heme 

rragia. La trombina no se administrará intramuscutarmente. La -

cauterizaci6n esta siempre contraindicad1;1. Debe evitarse suturar Ia 

herida, ya que puede provocar hemorragiá. más intensa y necrosis -

h{stlca. 43 / 

Los hematomas articulares deben inmovilizarse. Es de gran 

utilldad el enfriamiento local y la aplicación de ".'.endas elásticas, 

pero está contraindicado aplicar vendaje constrictor. Deben iniciar­

se ejercicios pasivos e('I un plazo no mayor de 48 horas después de 

controlada la nemorragta, para prevenir la an::¡uilosts. El dolor 

- debe calmarse con.pirazotónicos, 

· 43 / Smith, Hematología Pedtátrica, p. 454 
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Está contraindicado en absoluto la puncl6n articular, que 

continuamente tiene redescuqridores. Todos los hematólogos con 

experiencia en este tema han visto los efectos deletéreos de ta evac!:!.a 

ción, ir¡yección de hialuronidasa, hidrocorticona y trombina en los -

hematomas articulares, por el peligro potencial de producir una arttj, 

tis supurada por contaminación de la articulación. _jj;_/ 

El movi.miento activo, sin apoyar peso, es esencial después 

de controlada ta hemorragia para evitar una limitación persistente -

del movimiento. El empleo cuidadoso de fisioterapia, tracción y fé-

.rulas, pueden ser utiles para corregir deformidades. Se ha logrado 

ta corrección quirúrgica de ciertas deformidades, pero debe intentar. 

se s61o por expertos y bajo ta vtgUancia de personas entrenadas en -

·transfusión para hemoftlicos. La mwilidad aumentada de tas artic!:!. 

laciones se ha logrado a veces con sonovectomfa. 

Los agentes antiftbrinol(ticos como el ácido epsUon amir.oca-

· proiEJo, puede proteger et coágulo de la activtdad fibrinolítica del 

plasma permitiendo que seamás firme, est:fu1 indicados simultánea-­

mente can fa terapéutica sustitutiva, en el tratamiento de episodios -
. . . 

hemor~gicos específicos, como extracciones dentales o en cirugía, 

· as( como en tas hemorragias de membranas mucosas ( 100 mg/kg 

cada setS horas.) 

.• j;j-./ Castellanos, Hematolog(a Práctica, p. 47 
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Ocasionalmente se observan hematomas subl irguales como consecue!!. 

eta de tos, lo que puede aumentar de yolumen y comprimir la laringe¡ 

-::on lo que a veces se necesita traqueostomía, efectuada con protec-­

clón de tel"apéuttca sustitutiva !?nél"gtca e inmediata. En pacientes -

hemofnicos, las heridas de labios y lengua, así conio las epistaxis -

pueden sel" potencialmente gl"aves y nunca debe tratarse con cautel"i­

zaclón, porque aumenta la destrucción tisular y se favorece ta infec­

ción y la hemorragia, sino por compresión local y en caso de persi~ 

tlr la hemorragia con terapia sustitutiva. 

Los pacientes hemoffilcos están predispuestos a la Infección -

de la herida ya que los hematomas son un medio adecuado para la 

proliferación de bacterias. 

En las hematurias el reposo absoluJ:o es Indispensable; la 

transfusión debe ser de sangre total para combatir la anemia,_ el mé­

dico debe saber esperar y no desesperar, porque se prolonga y dura 

desde pocos días a meses, En la hemorl'a:gla de vías urinarias debe 

·evttarse el 'ácido épsilon amtnocaprolco, inhtbicior dei sistema fibrln_g 

H1:1co, pues tiende a producir formación de coágulos Insolubles que -

causan obstrucción de dichas vías. 

DESARROLLO DE INHIBIDORES DEL FACTOR VIII. Aproximada­

mente el 5 J?:ir100 de los pacientes con hemof'llia se hacen resistentes 

altratamtento con factor VIII, debido al desarrollo de un 1.nhibidor o 
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anticuerpo circulante. El inhib!dor, una globulina gamma 75, es al 

parecer un anticuerpo que actúa espec(ficarnE:nte contra el factor VIII. 

Los in'itb!dores pueden ser de títulos bajos y transitorios, o de títu-

los extremadamente elevados y ml(Y persistentes. La "unidad Seth~s 

da" de l.n'il.bición es la cantidad ln'iibitorta en 1 mi de plasma, que -

reduce el ntvel del factor VIII en 1 ml de plasma normal, de 1 a O. 5 

unidades. 

La aparición de anttcoagulantes en la circulac!6n en un pacie!J. 

te de hemofilia es complicación grave, pues limita las posibilidades-

terapéuticas, pC1rticutarm1:1nte respecto a tas situaciones quirúrgicas. 

Se considera que surgen como respuesta al estímulo antigénico de -

trvecciones repetidas del factor VIII de la coagulación. Su aparición 

. es más frecuente e 20 por 100 ) en los sujetos con deflc!encia grave -

previa, pero rara vez y sólo de manera pasajera en pacientes ccn 

deficiencia moderada o benigna. 

, . 
No es posible predecir cuando y en que pacientes de hemofilia 

grave apareceran inhibidores. Sin embargo, para la fecha en que un 

paoiente ha acumutadó aproximadamente 1 00 d(as de tratamiento de -

reposición y no ha presentado anticuerpos, probablemente no ocurra-

esta compltcactón. 'La mayor(a de. los pacientes no son susceptibles 

a formación de anticuerpos, por abundantes que sean las transfusto--

nes que se les administre. En consecuencia, 110 se aconseja abstener: 

se del tratamiento de reposición en pacientes con enfermedad grave -
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con la esperanza de disminuir las probabUidades de suscitar la form~ 

ci6n de anticuerpos. Como prevenci6n para evitar los a11ticoagulantes 

, . 
solo debe transfundirse a estos pacientes cuando es absolutamente 

. indispensable. ~ 

Cuando ha aparecido el i.nhibidor, persiste en la mayor{a de 

los pacientes, aurque la actividad puede variar en una amplia gama -

y disminuir lentamente después de periódos duraderos en los cuales -

no se administren inyecciones intravenosas. 

Debe sospecharse que hay anticuerpo circulante cuando el -

tratamiento no corrige el alargamiento del tiempo de coagulaci6n, si 

se observa un tiempo de tromboplastina parcial previamente estable -

que se ha vuelto de manera gradual más prolongado, A menos que -

haya _el inhlbidor en t(tulo bajp, será di.ffcil y a veces imposible ele­

var los niveles del factor VIII del paciente por medio de transfusión, 

El único tratamiento eficaz a continuación será restitución de sangre 

lo mismo que medidas loca~es para controlar la hemorragia. Por lo 

tanto, es conveniente someter a prueba la sangre del paciente en bus-

ca_ de un in"1ibidor del factor VIII después de una crisis nueva de hem2 

rragla, Esta prueba se basa en la capacidad del plasma que contiene 

ariticoagulante para prolongar el tiempo parcial de trombopla9tlna en 

el plasma normal. ...!:.§../ 

Lascar\, !:!=!J1atolo_g!a Pedt6.tr\ca, p. 1023 
McGehee, Tratado de Medicina Interna, p.584 
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Es virtualmente imposible superar títulos e\evados del in"ll­

bidor, y no se ha demostl"ado convincentemente ta eficacia de agentes 

citot6xicos para impedir aumentos ulteriores en la concentración de -

inhibidor como respuesta a inyecciones. En algunas situaciones de -

urgencia se ha salvado ta vida del paciente valiéndose de dosis masi -

vas de concentr-ados de factor VIII, y administración para la hemor~ 

gia de globulina IgG, o exang..ñne2:ransfusiones con sangre fresca, 

para hacer un lavado parcial del inhibidor, lo cual puede proporcionar 

un beneficio temporal. Tal terapeútica de reposición debe limitarse 

exclusivamente a las situaciones hemorrágicas que pongan en peligro 

la vtda del p¡;iciente. La asistencia de este estado muy difícil debe -

quedar en personal capacitado en este tipo de situaciones, La terapia 

lmunosupresora no ha resultado de ningún valor. 

Un avance original en el tratamiento del niño hemof'il ico que 

.ha desarrollado un inhibidor del factor VIII ha consistido en utilizar -

ciertos concentrados del factor IX ( Korvne, Proplex ), que contienen 

aparentemente pequeñas cantidades del factor VIII activado y otros -

coagulantes. Estos coagulantes activados entran en la cascada de la­

cóagulac!Ón dlstatmente a nivel del factor VIII y de este modo se evi­

tan los efectos del lnhlbidor, ...E...f 

_jLj Beherman, º2• c.it., p. 1289 
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OIRUGIA EN LA HEMOFILIA. Las indicaciones de cirugía 

en t'a hemofttla son semejantes a las que se aplican en sujetos que no 

sangrary, slempre que pueda descartarse la presencia de tnhibidores 

en ta circulaci6n por- métodos de.valoraci6n sensibles y que se dispon 

ga de matertat adecuado para el tratamiento apropiado de reposici.6n­

dur-ante la cirugía y después de la misma. Suele lograrse hemostasia 

st se conserva la concentración del factor VIII, según el problema -

qutrú~ico. La.cirugía de cua1quter clase s~!o debe emprenderse en 

una lnstituci6n que tenga personal experimentado y equipo completo, -

·que incluye banco de sangre bien provisto y laboratorio 'que funcione -

adecuadamente para estudios de coagÚlact6n, capaces de enfrentarse 

al problema • _i§j 

Las extracciones de dientes permanentes suelen practicarse 

con éxito valiéndose de tratamiento inicial de repos!c!6n.admtntstrado 

para Impedir complicaciones durante ta anestesia por bloqueo y para. 

fac!l itar ta formaclón del coiigulo. Qut:zá se necesite tratamiento de 

repostci6n ultertor escaso o ninguno si las encías no .se desgarraron 

y si las cavidades se empacaron individualmente y protegieron con -

una férula que ajuste apretadamente. Se ha aconsejado et tratamien-

. to auxfüar con ácido épstlon amtnocaprotco o cort.icoestrotdes. Las 

.:..1U · Lascar-!, op. ctt; , p. 1 025 



extracctones de dientes caducos en pacientes que los presentan gene­

ralmente deben acompañarse de tratamiento quirúrgico de reposición 

completo, pues los atvéotos dentales poco profundos no permiten el 

empacamiento eficaz. ..!&_/ 

PRONOSTICO. El pronóstico es incierto, pero ha mejorado 

considerablemente con los métodos modernos de tratamiento. Puede 

notarse un patrón c(ct leo en et que ocurren pe Modos de hemorragias 

pequeñas y graves, que en ocasfones dependen del grado de tensión -

que et niñn ha experimentado; Dicha tensión puede ser causada por -

interacciones con tos padres, pero también puede deberse a situacio­

nes en que intervienen los hermanos y compañeros, as( como otros -

adultos. 
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Los pacientes con enfermedad moderadamente grave o ligera 

pueden parecer tan poco afectados que practicamente llevan una vida­

normal; pero Incluso estos, en cualquier momento pueden sufrir una-

. hemorragia mortal despues de una extracción dental, un accidente o -

una intervención quirúrgica. Los pacientes en quienes el defecto es­

más intenso suelen requerir ingresos frecuentes at hospital, y pueden 

estar inValidados por deformaciones articulares. Algunos resuelven 

las dificultades y son individuos bastante productivos; otros parecen-

49/ ~. p. 1025 
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condenados alá invalidez crónica. La vida probable de los hemofíl!­

cos se ha prolongado al disponer de terapéutica de transfusión, pero­

slgue P,roduciéndose con penosa frecuencia la muerte por hemorragia 

lntracraneal o desangramiento cie una grave hemorragia en otra parte 

del cuerpo. 

ASISTENCIA DE ENFERMERIA EN EL PACIENTE HEMO­

FILICO. 

A. Pr.:iporcionar tratamiento de urgencia para las heri-

das que sangran. 

1. Limpiar completamente ta herida. 

2. Inmovilizar la parte afectada. 

3. Utilizar medidas locales. para contr-olar el sangrado. 

a) Aplicar presión en el área. 

b) Colocar espuma de fibrina o gelatina absorbente -

en la herida. 

4. . Admlnlstrar plasma o sangre o plasma concentrado. -

que contenga los factores necesarios~ 

5. Conservar al niño quieto durante el tratamiento. 

a) Debe pe.rmanecer calmado. 

b) Sedar-lo Di es nacesar-io. 

6, Tomar precauciones especiales. 

a) De ser' posible evÍtese la.sutura. · 

b) Nunca debe cauterizar. 
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B. Proporclonar tratamiento de sostén al.niño con hemai: 

trosis. 

1. Controlar el sangrado. 

a) Inmovilizar la artiC•Jlación en posición de flexión 

moderada. 

b) Elevar la parte afectada. 

c) Colocar bolsas de hielo. 

d) Administrar los concentados de factor VIII tal 

como lo indique et médico. 

2. Mejorar el dolor. 

a) Administrar sedantes o narcóticos tal como lo -

indica el médico. 

b) Evttar la excesiva manipulaci.6n del niño. 

c) Utilizar una jaula en ta cuna para quitar et peso­

de la frazada sobre la parte afectada. 

3. Prevenir el san:;¡rado ulterior. 

a) · Continuar la inmov!lizaci6n de la articulación 

e puede ser necesario ktn aparato de yeso bivalvo) 

b) Conservar al niño en repciso en:cama (es funda­

mental su manejo cuidadoso). 

4. Impedir las deformidades e incapacidades permanentes 

a) Comenzar ejercicios suaves y masajes de ta.artt;. 
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cutación después que se ha controlado el sangrado 

por lo menos 48 horas. 

b) Enviarlo a fisioterapia como paciente ambulatorio 

si lo Indica .l.a: 

- La presencia de deformidad persistente. 

- Necesidad de usar dispositivos ortopédicos 

como muletas, cinturones, etc. 

C. Impedir la he.rnorragia durante los procedimientos de 

asistencia. 

1 • Al tomar la temperatura; 

Insertar el termómetro mi.()! suavemente. 

2. Il'l)lecctones. 

a) Administrar medicamentos por vía bucal siempre . 

que sea posible. 

b) Selecclonar cuidadosamente los sitios de t..Vec­

ción intramusculary rotarlos. 

e) ll'l)lectar el m.3dtcamerÍto lentamente. 

d) Áptlcar presión en cada área durante cinco mi"?utos. 

D. Proporcionar apO.)l'o emocional al nU'ío y su famllta. 

No deben desculdal"Se los aspectos psicológico y social 

del paciente hemoffilco. Este debe conocer sus limi­

taciones y tratar de 11 evar una vida normal, e! exceso 

de protección impide el desarrollo del carácter y la -
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frustración reiterada que puede ocasionar una condu~ 

ta temeraria y desadaptación social • 

Muchos hemofílicos se protegen en exceso y llevan 

una vida pasiva e improductiva; otros son agresivos 

y tienden a la autodestrucción. 

1 • Permitirle que participe en tantas actividades norm~ 

les como sea posible dentro de los !(mi.tes de seguri­

dad. 

2. Permitir que el niño manipule el equipo µtilizado en­

su cuidado. 

Usar los juegos para ayudar a que el niño se ajuste a 

su enf,ermedad, simulando "transfusiones" en sus 

muñecos de peluche, etc. 

3~ Alentar la educaci6n continua del niño a pesar de los 

per-fodos prolongados de hospitalización y ausencia. a 

la escuela. 

a) Hacer que 1 oi¡i padres traigan tareas escolares. 

b) Recomendar un profesor en el hogar si está indi­

cado. 

c) Investigar la posibilidad del servicio escuela--ho­

gar a través del teléfono. 

4. Aconsejar a los padres en relación a: 

a) Problemas financieros producidos por hospital i­

zactone;s repetidas y transfusiones. 
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b) Sentido de culpa por haberlo engendrado o rese!l 

timiento por tener que cuidarlo. 

El niño se tornará egocéntrico y temeroso si los 

/ 
padres es tan muy angustiados. 

e) Consideraciones prácticas para.'el cuidado del 

niño, 

d) Aconsejar la asesoría del psiquiatra o trabajado-

,/ 

ra social ;Si esta indicado. 

5. Poner en contacto al niño y su familia con otras famL 

!las de hemofílicos, 

6, Dar confianza al enfermo y a su famil la; con frecuen-

eta están temerosos del diagn6stico y necesitan ayuda. 

Un varón disfruta normalmente de actividad f(sica 

con otros niños, Ya que tiene un aspecto non;tal, 

puede ocultar su enfermedad para ganarse la acepta-

ción de sus amigos. sr, por el contrario se aisla, se· 

torna ajeno a sus compañeros, se retira de otros 

niños, depende en exceso de adultos. 

7. El niño puede utilizar su enfermedad para dominar a 

sus padres, sus maestros y otros adultos y hacer 

cosas peligrosas Intencionalmente, Los padres deben 

encargarse· de la dif(cil tarea de prepararlo para un -

papel satisfactorio en la edad adulta al ayudarle a 
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desarrollar su autónom(a, iniciativa e independencia. 

ADIESTRAR AL ENFERMO Y AL.OS PADRES, 

1 • Proteger al niño de traumatismos. 

a) Seleccionar juguetes que sean blandos y no tengan 

bordes duros. 

b) Acojinar los lados de la cuna, corrales de juego, 

etc. 

c) Ofrecer Hquldos y comidas en recipientes de pl~s 

tico para evitar heridas. 

d) Preveer la caída do los niños cuando están apre.Q. 

diendo a pararse y a caminar. Puede usar coJiJ2 

cilios de hule espuma en rodillas y glúteos y un­

casco de fut bol americano en la cabeza. 

e) Supervisar estrechamente los juegos del ntño. 

f) Informar de su enfermedad al maestro, enferm~ 

ra de la escuela, otros adultos y amigos de juego 

de tal manera que sus actividades sean restrlnQ!. 

das en Forma apropiada, 

g) Hacer que el niño use brazalete de alerta médica. 

2. Tratamiento de urgencia de la hemorragia. 

a) Inmovitizar la parte afectada. 

Esto puede hacerse con férulas o vendajes elásf:!. 



cos compresivos, Estos materiales deben estar 

facilmente disponibles en el hogar. 

b) Colocar bolsas de hielo. 
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Los padres. deben tener dos o tres bolsas de pl~ 

tico con hielo inmediatamente di:sponibles en el -

congelador. 

c) Llevar al niño inmediatamente al médico u hospJ. 

tal más cercano. 

3. Los padres, incluso tos mismos pacientes mayorcitos 

pueden ser entrenados para administrar infusiones -

intravenosas de concentrados, con una disminución y 

ahorros en los costos. Los méo/ores obstáculos para 

et tratamiento en el hogar ha sido la falta de disponi­

bilidad y tos costos de los é:oncentrados; as( como la 

falta de apa¡o a esta clase de tratamiento. 

Existen pocas d;.zdas d~ que el tratamiento en casa -

con valoración y et consejÓ per!Ódlco del médico, 

constituye el tratamiento Óptimo para el hemofíl leo ;ir 

la famltla, es de esperar que este lldecuado tratamie!l 

to permitirá a ta actual generación de niños hemofíli-. 

cos tÍegar a la vida adut~ sin invalidez física o pele.si, 

· lógica importante. Por otra parte, pueden derivarse 

algunas compllcaciones a largo plazo de la terapia -
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moderna. Se encuentran alteraciones de la actividad 

de las enzimas hepáticas en el 50% de los pacientes -

hemofílicos. Han ocurrido casos de hepatitis crónica 

activa y de cirrosis. Probablemente esta:l anormali.-

dades resulten de l~s repetidas exposiciones a los 

virus de la hepatitis. En muchos pacientes adultos -

se produce hipertensión y neofropat{a con hematuria; 

sus causas aún no han sido defl.nidas • ...É2_f 

Como los pacientes reciben productos sangu(neos, es 

necesario ver~ficar periodicarnente enzimas hepáticas, 

ant(geno Australia y anticoagulantes circulantes . 

. También se verificarán al mism::. tiempo hemoglobina 

y hematócrito. .JU..! 

4. De preferencia uniformar la supervisión médica y 

dental. 

El culdado preventivo de los dientes es importante y 

con frecuencia es necesaria la hospitalización para el 

trabajo dentál extenso y extracciones. 

5. Dieta. 

Proporcionar una buena alimentación rica en vitami-

nas, en especial vitamina C. 

Beherman, op. cit., p. 1287 
Hoekelman, oe. cit., p. 1054. 
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Es importante evitar et sobrepeso que produce -

tensi6n adlcional en tas articulaciones que to soportan, 

predisponiéndole a ta hemartrosis. 

6. Información en relación a ta propia enfermedad. 

Debe ayudarse at niño a comprender ta naturaleza 

exacta de su enfermedad tan pronto como sea posible. 

Debe darse atención especial a tos signos de hemorr~ 

gia, y debe aconsejarse at niño que informe del san­

grado más insignificante inmediatamente. 

7, Prevenir ta incapacidad emocional por la· sobreprotef:_ 

clón esto puede ser más incapacitary:e que la enferm~ 

dad misma. 

a) Pl"Oporclonar la sensación de independencia y au­

to cuidado dentro de lcis ti'mites del enfen:no. 

b) Estimular tas actividades saludables y con obje1:!_ 

vos razonablemente agresivos - eyuda al pacien­

te a enfrentarse con una conducta llena de ansie­

dad, 

Reforzar ta autoestimaclón del niño o adole,!! 

cente en ta selección de actividades fi'sicas •. 

e) Ayudar a los padM$ a comprender la importancia 

de la g(.áa vocacional del niño - se debe dar énf~ 

sts a tas actividades que utlltzan la habitldad o la 
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lnteligencia más que ta fuer-za ñslca. 

8. Debe ofrecerse asesoría genética y planeaci.ón fami-

liar. 

a) Los padres deben recibir asesoramiento genético 

para que se percaten de los patrones de herencia 

en la hemofilia. En un tercio de pacientes el 

transtomo puede aparecer a causa de mutación.-

Se hará lo posible por descubrir los portadores-

femeninos en la familia, Mediante métodos de -

investigación inmunológica se perfeccionó recie.!}_ 

temente ta identificación del estado del portador, 

y se puede hacer ahora el diagnóstico preciso con 

más frecuencia que antes. Puede Incluso recurr!!' 

se a determinación del cari.otipo de células amnl.§. 

t\cas para revelar por adelantado et sexo del feto 

en la mujer portadora, puesto que tos padres 

quizá prefieran evitar el nacimiento de un varón. 

Cada feto mascuHno de una madre portadora 

hemofn ica tiene un riesgo de 50 por 1 00 de pade-

cer ta enfermedad. El diagnóstico prenatal es -

posible mediante el examen de sangro del feto -

52/ ·~· p.1054. 



( rnascuHno ), la cual puede obtenerse por fetos-

copia, En el plasma fetal se deterrntna el VI!Iag 

y VII!c; como en los pacientes mayores, un 

nivel de VII.lag notablemente más elevado que el 

nivel VIIIc, identificará al var6ri afectado • ...§§../ 

Beherman, · oe• ctl:., p; o1.289. 
. ' 
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HISTORIA CLINICA DE ENFERMERIA 

1. DATOS DE IDENTIFICACION 

Nombres: J.A.V,T. Servicio: 

No. de cama 5 Fecha de ingreso 

T.URGENCIAs 

9 -VI - 86 

Edad 4 4/12 Sexo MASCULINO Registro 

Nacionalidad MEXICANO Religión CATOLICO 

Lugar de Procedencia ESTADO DE MEXICO 

Persona responsable e informante: 

Ocupactón Hogar 

2. NIVEL Y CONDICIONES DE VIDA 

AMSIEN TE FISICO 

HABITACION 

Características Físicas 

Madre 

La Vivienda en la que habita et paciente cuenta con bue­

na .ventUación, tienen cuatro ventanas de buen tamaño -

repartidas en cada una de las habitaciones. 

La casa es propia. 

La Vivienda está construida de tabique y los techos son. -

da material de concreto. 
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Número.de Habltaclones. Tienen tres habitaciones, cocina y 

baño ( fosa séptica ) , 

f.nimales Domésticos. No tlenen, la madre refiere no gustar: 

les, 

Setvtcios Sanltarlos. 

No cuentan con agua intradomlclliarta, el agua que emplean -

para sus necesldades búsicas se las lleva una pipa •. 

Debido a que no pasa ~1 cami6n recolector de basura, la enti~ 

rran. 

Cerno en la colonia no hay drenaje, para la ellml.naci6n de df'.S_! 

chas utU tzan una fosa séptlca, 

La vivienda tiene buena llumlnacl6n natural a través de las 

cuatr'o ventanas, cuentan además para tlumi.narse por las 

noches con luz eléctrica. 

Pavlmentacl6n. Toda la co\onla está sin pavimentar. 

Vías de comunlcact6n. 

No hay teléfonos cerca de la colonia. 

Para trasladarse da ta colonia a otro sitio cuentan. c:On comblés 

y camiones. 

En ta comunidad extSl:e un Centro da Salud a quince minutos -

de la vivienda, también hay médicos parttcutares, como recur_ 



sos para la salud. 

HA8ITOS HIGIENICOS 

Aseo. Se baña d!aMümente, en ttna. 

Se lava antes de comer-, y cada que es necesaMo. 

No se realiza aseo bucal, ni dental por- miedo a que vaya a 

sangrar-. 
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El cambio de ropa personal lo hace diaMamente después de -

bañarse. 

Alimentación. 

Desayuno. Generalmente toma sus alimentos a las 8 horas. -

Gelatina diario, leche cuatro días por semana, huevos tras -

d(as, jamón o salchica o en ocasiones guisado del día anterior, 

pan y tor-tmas diario. 

Come o. las dos de la tarde, sopa de pasta, carne y verduras 

diario, tortillas, 

Cena • .Toma leche solo cuatro dfas a la semana, dos días toma 

thé o _café, pan diario, a tas 20 horas. 

Alimentos que originen: 

La madre· refiere que et niño tiene preferencia por la carne. -

Refiere que n::i hay alimentos que desangren al paciente y que­

ningún alimento le causa Intolerancia. 
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Etimiruicl6n. (Horario y características). 

Vesical. El paciente orina cuatro. veces al d(a, pero la madre 

.no se ha fijado en ta hora que lo hace. 

Intestinal. El niño evacua dos veces al d(a. 

Descanso. 

En tas tal"des duerme u'1a ho!"a dial"iamente. 

Sueño. 

Duerme de las 21 horas a las 7 horas, su sueño es tran::¡uilo. 

Diversiones. 

La mayor parte del tiempo la pasa jugando con su hermanito -

menor de tres años. 

COMPOS!CION FA'VIILIAR. 

PA.~ENTESCO EDAD OCUPACION PARTICIP.ACION 
ECONOMICA 

Padre 26 a. Comerciante 60,000.00 mensual. 

Madre 25 a. Hogar - -
Hermana 6 a. Kinder - -
Paciente 4 a. - - - -
Hermano 3 ª· - - -- 1 

DINAMlCA FAMlLIAR, 

Según refiere la mad!"e mantiene buenas relaciones tanto entre 

· eilposos como con sus hijos. Existe sobre proteccl6n hacia el 

paciente poi" parte de los padres. 



71 

DINAMICA SOCIAL, 

El paciente s6lo convive y juega con sus hermanos y sus padres. 

Genel"'almente no convive con otl"'os niños a menos que vaya con 

sus abuelos o al tianguis con sus papás. 

COMPORTAMIENTO. (Conducta) 

Ref'lere la madre que el paciente es un niño rebelde y desobe­

diente. Es su internamiento en el hospital se obsel"'Va que es -

agresivo hacia el personal y dependiente de la madre, llora 

continuamente si no esta cerca de él. El paciente se autoag~ 

de frecuentemente (se lesiona la lengua, lo que impide la for­

mación del coágulo en la lesión que tiene, haciéndola sangral"'. 

RUTINA COTIDIANA. 

Diariamente se levanta, la madre lo baña y cambia de ropa, -

desayuna, ·juega con su hermano, come, se duerme una hora, 

se levanta y juega con su hermanito, cena y se duerme. 

PROBLEMA ACTUAL O PADECIMIENTO. 

Problema o padecimiento por el que se presenta. 

Inicia su problema el d(a 5 /VI/ 86 al prese~r caída 

desde su propio nivel y lesionarse la lengua en su tercio medio 

anterior y sangrar continuamente sin parar; además presenta 

· contusión en mano izquierda sin cambios de volumen, por ese 

motivo es ingresado al sel"'Vicio de urgencias del Hospital Infan_ 



til de México; manejado con cMopreclpitados y Amil<.ar, y es 

egresado al d(a siguiente. 

A las 4 d(as de persistir el sangrado en la lesión de la len_ 

gua la madre lo trae nuevamente al servicio de urgencia y es­

internado nuevamente. 

ANTECEDENTES PERSONALES PATOL.OG!COS. 

A los ocho meses de edad presentaa"ti-q:>at{a en codo derecho, 

sin embargo acude al centro hospitalario hasta julio de 1983, por 

aumentar la slntomatolog(a en la reglón afectada. 

El 4 de j1Jllo de 1983 le diagnostican HemoftHa Clásica o Tipo 

A y artropat(a hemofi\ lea de codo y rodilla derecha, mediante la gen,!!_ 

ración de tromboplastina efectuada, ta cual ,mostr6 anormalidad en et 

plasma del paciente. Se manejo con plasma· fresco y remite la.stnto­

matolog(a, por lo que es dado de alta y controlado por la consulta 

· externa de Hematolog{a, 

Ingresa nuevamente al centro hospitalario el 20 de noviembre 
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de 1984 por presentar gingivorragta espóntanea a nivel de segundo -

molar. Es manejado con crics y amtkar, egresa el 22 del mismo mes. 

Reingresa 4 días despues por presentar hemotÍmpano derecho. 

Se transfunden crtos y amlkar, . Egresa el d(a 27. 

El 4 de .sept. de 1986 ingresa por sangrado de labio superior -



-dei-echo. Es manejado con cMos, 

El 9 de novtembre del 85 ingresa por hemartrosi:s de codo 

derecho,_ Se maneja con crios. 

A los cuatro años de edad padece varicela. 

ANTECEDENTES PERSONAL.ES NO PATOLOGICOS, 
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Producto de gesta II, con control prenatal, de cul"So aparente­

mente normal, es toma::la una placa de RX a las 42 semanas de gesta­

ci6n por posict6n transversa, Embarazo a tGrrnino, parto concluido­

por ces<irea, con anestesia raquÍdea. Llanto y respiraci.6n esp6nta-­

nea al nacer. Peso 3,500 kg. Ayuno pMmaMo desconocido. 

Desarrollo psicomotor normal. Alimentado al seno materno -

desde et nacimiento hasta los tr.;s meses de edad posteriormente es -

alimentado con atole de hartna de arroz y leche clavel. Ablactado a -

tos tres meses con altment_os variados. Actualmente está incorpora- -

do a ta dieta famntar, la cual es Mea en carbohidratos y pobre en 

proteínas. 

ANTECEDENTES FAMILIARES. 

Madre de 25 años, dedicada at hogar, aparentemente sana, con 

secuelas de poliomielitis, Antecedentes gtnecoobsté'tricos: Gestas lll·, 

Paras II, Ces<irea I, Aborto o. 



Padre de 26 años de ed:1d, aparentemente sano, comercl~e 

(de frutas y verdura en tianguis). Ingreso mensual$ 60,000.00. 

·. Tabaqutsmo y alco.'iotismo negados. 

Abuelos paternos vivos, aparentemente sanos. 

Abueia materna aparentemente sana, Abuelo materno fallece por 

alcohol tsmo ct"6nlco. 

Hermanos de 6 y 3 aparenteme;nte sanos. 

Niega anteceden:es de alergias, fiebre reumática, siftl!.ticos, 

on~ológicos, discráslcos o padecimientos· hereditarios, 

COMPRENSION Y/O COMEMTARIO ACERCA DEL PROBLE­

MA O PADECIMIENTO. 
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f.:.os padres especialmente la madre~ se encuentran afligidos y 

temerosos todo el tiempo por la vida del niño, pues saben que con 

cualquier cortadura o golpe por leve que éste sea, puede sufrir inva­

lide: o ta muerte por desangramiento. 

Además procuran cuidarlo lo más posible para prevenir que el 

niño sufra una hemorragia y as( evitar que lo ingresen frecuentemen­

te en et. hoapltal, pues el niño no está' acostumbrado a estar lejos de -

su familia y hogar. 



PARTICJPACION DEL PACIENTE Y LA FAMILIA EN EL 

DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y REHABIL.ITA..CION. 
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El paciente no se muestra .. cooperador, ni para su tratamiento 

~fpará la reatt:z:aclón de algún m6todo di.agnóstico, cuando se le van a 

reall.:z:ar llora y se muestr-a agresivo con el personal, Se te.siena 

frecuentemente la lengua, manteniendo continuo el sangrado y evitando 

·. · · ·. la formaci6n del coágulo, lo que Interfiere en su tratamiento y su 

egreso. 

La madre y la abuela que son las personas que están al cuida-

do.del niño la mayor parte del tiempo cooperan favorablemente, pues 

quleren nevarse al niño a su hogar to más pronto posible. 
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EXPLORACION F!S!CA. 

Inspecct6n. 

Aspecto F(sico. Paciente de 4 años 4 meses dfl edad, sexo. -

masculino, en regula!" estado genet"al, consciente,orientado, -

sin moVimtentos anorrnales, aparentemente íntegro, bien ColJ. 

fot"ITlado, su lenguaje aún no es adecuado para su edp.d. 

Normocefalo, stn exoS!=osis, n! hundimientos, pelo de !mp1an­

tact6n not"mal. 

Ojos simétricos, pupilas isocÓricas, normorefleXicas, conju,!! 

Uvas de cotoracl6n not"mal, llanto frecuente con lagrimas. 

Oídos con pabellones auMculares de tmplantaci6n normal, Co..!) 

duetos auditivos externos pel"t"neables; membrana timpá;,!ca -

de aspecto normal, blarquedno ámbar. 

Nariz con 1.:abique central, se observa escasa secreción verde?_. 

sa seca, mucosa hipel"é'mica. 

Boea, labios con huellas de sangrado activo. Lengua con le­

sl6n sangrante en tel"C!o medlo dnteMor ( sangrado escaso· 

pero contínuo ) • Mucosa de buena coloración e hidratación. -

Dientes mal aseados. Fal"inge hiperémtca con huellas deisan­

grado, no se detecta bien si extste descarga rett"onasal, 
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Cuello normal, movtmtentos normales, presenta adenopat(as2-

de aproximadamente o.s cm. de diámetro, no dolorosas, 

móviles. Pulsos carotfdeos presentes, normales, tráquea .. 

Central, m6vu. 

Tórax simétrico, con mamas normales,de buen tamaño para -

la edad del niño. Movimientos respiratorios normales, En la 

porción posterior del tórax, en la región subescaputar derecha 

presenta tumo!"ac!6n de bordes llmitados, no dolorosa, nt· fija 

a planos profundos, de·S x 6 cm. En reglón axUar derecha 

presenta adenopatía de aproximadamente 3 x 1 cm. de dláme-

tro, movU, no dolorosa, 

Genitales masculinos de acuerdo a su edad, no ei<tste f'lmosts, 

ambos testículos descendidos en bolsas escrotales. 

Extromldades supertores e inferiores si.métriC35, (ntegras,. - · 

con movimientos normales, buen llenado capilar, pulsos peM-
, . 

fericos presentes. Presenta hematomas diversos de predomi. 

nto en miembros infertores. 

Piel con acentuada paHdez, con lesiones equlmátcas en varlas 

. partes del cuerpo, No extste sangrado activo a este nivel. No 

se detectan cadenas ganglionares. 



AUSCULTACION. 

Area cardiaca con ruidos rt'tmicos de buen tono. Presenta 

.soplo sistólico audible en el cuarto espacio tnterce::.-tal que se 

mocsiftca con la mavl.Hzaci6n, sin otro agregado. El choque -

de la punta se localtza en et qulnto espacio iritercostal y l(nea 

mamaria, pulsos perfferlcos presentes y normal.es. 

PALPACION. 

Abdomen blando, desprestble, sln vlSceromegaltas, pertstal-

tismo normal • 

MEOICION. 

Temperatura 

Resplracf.6n: 

36.4 ºC Pulso: 95 / mtnuto. 

28 / mlruto Peso : 14. 7 Kg. 

Perímetro Toracico: 56 cm. 
,,. .. 

Pert'rr1etro Oel'áltco: · 60 cm• 

Perímetro abdomtnal: 48 cm Tal.las 89 cm. 



4.2 DATOS COMPLEMENTARIOS 

EXAMENES DE LABORATORIO. 

8IOMETRIA HEMATICA 

TIPO CIFRAS NORMALES CIFRAS DEL PACIENTE 

Hemoglobina 12.0-17.0gr; 5,9g/cll 

por 100 ce de sangre 

Hematócrtto 35 - 49 ml/100 ml 1 7% 

AL TER.ACIONES DE L.A SERIE ROJA 

Anisocitos 

Mlcrocf.tos 

Basofi.lla 

· Anisocromta 

LEUCOCITOS 

Basof'tlos 

Eoslnofllos 

Mleloottos 

.Juveniles 

Silndas 

Segmentados 

s,000-10,000 mm3 

o -0,5 % 

1 a4% 

o 

3 a 5 r. 

54a62% 

+ + 

+ 

+ + + + + 

+ 

13,100 mm3 

1 r. 

1 " 
o 

2% 

,O 

66% 
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.TIPO 

P\¡;¡queta por 

.. aprect~ci6n 

CIFRAS NORfv1ALES CIFRAS DEL PACIENTE 

Plaquetas agregadas, 

algunas gigantes. 

Cuenta corregida 20, 000 - 300, 000 mm3 

Monocitos 2 - 6 % 

Btastos: 

ALTERACIONES DE LA SERIE BLANCA 

Mononuct ea res 

at(picos 

.PRUESP-.5 DE COAGULACION. 

Tiempo de Pro­

t¡..ombina 

60 -1W,f. del 

testigo 

Testigo 12 seg. 

Tiempo de tromb.e. 35 - 45 seg. 

plasttna Parcial 

Testigo 31.3 seg. 

EXAMEN GENERAL DE ORINA 

476,ooo ! ml 

7% 

o 

5 

2~3 91% seg. 

44;.8 seg. 

. TIPO CIFRAS NORMALES CIFRAS DE PACIENTE 

·. Ph 

Glucosa 

_PUlndros 

4.e-8.o promedio e.o 9 

O ·Negativo. 

o - 2000 / 24 hrs. No tiene 
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Densidad 

.11.cetona 

Eritrocitos 

Albumina 

Hemoglobina 

Leucocitos 

C.ristales 

1,003a 1,030 

o 

O a 130,000/ 24 hrs. 

Negativo 

Negativo 

O a 650,000/ 24 hrs. 

Negativo 

1023 

+ 

No tiene 

Negativo 

Negativo 

Escasa 

Fosfatos triples 

muy abundantes, -

fosfatos a morfos 

abundantes. 
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IV, PROBLEMAS DETECT.AJJOS, 

Emplean agua de pipa para la real izaci6n de sus necesidades, 

Existe deficiente control de basuras en la colonia donde vive -

el paciente. Falta drenaje, utilizando para ta; eli.minaci6n de -

desechos una Fosa sépttca. Nutrición deficiente, su dieta es -

rica en carbohidratos y pobre en prote(nas. 

Las relaciones interpersonales del paciente son deficientes, -

s~lo convive con sus padres y hermanos y no con otros niños -

de su edad. 

Existe aurnen':ada dependencia y sobreprotecclón matema, por 

lo que el niño es manipulador. Se autoagrede la lesión de !a­

lengua, lo que evita ta Formación del coágulo para ta pronta -

ctcatrtzación de Ja misma. 

El len;;¡uaje del paciente no es adecuado para _su edad. 

3, 1 DETECCION Y JERARQUIZAC!ON DE PROBLEMAS 

Hemorragia a nivel de tercio medlo anterior de ta lengua •. 

Anemia ferrop6nica por p61"dida sangu(nea. 

Reaccl6n alérgica durante la admin!straci6_n de criopre­

clpltados, · 

• Dafictente higiene bucal y de~tal. 

Equimosis, 
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·Hematomas. 

A\Jmentada dependencia materna. 

· -, á,2 DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA, 

Se trata de paciente masculino preescolar, que forma parte de 

- :1.11')ª familia organizada e integrada por cinco personas ( sus padres, -

dos hermanos y el paciente ) • 

Vtven en casa propia ubicada en zona suburbana, que carece -

de lcis servicios públicos más esenciales para su sano desarrollo, -

como agua, drenaje, medios para et control de basura, pavimenta- -

ci6n y tellifono. 

La dieta que toma el paciente estEÍ bas<lda prlncipaimente en - · 

carbohldratos y pobre en proteínas. 

Los antecedentes heredo-familiares a los que hace referencia 

la madre no tienen relact6n alguna con el estado patol6gico del paci.e.!:! 

te. 

Existe marcada dependencia y sobreprotecci6n materna, hact¡¡¡ 

el paciente, lo que ha interferido en el adecuado desarrono del tengue 

je y en su proceso de scclalizact6n. 

A ta edad de ocho meses se mantflesta su padecimiento con la 

apari.ct6n de artropat{a en codo derechq, es llevado al centro hospit~ 

!ario hasta después de sets meses de evoluct6n, por aumento en la -
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· sintomatología. Le diagnostican Hemofilia Clásica o Tlpo A, después 

.. de efectuar la prueba de generación de tromboplastina, encontrando -

deftciencta del factor VIII de la coagulación. El tratamiento que recl 

bi6 fuá a base de transfusiones .de plasma fresco, una vez que remite 

ta sintomatología es dado de alta y controlado por la consulta externa 

de Hematolog(a. 

Un año después ingresa por presentar gingivorragta espónta­

nea a nivel del segundo molar, le transfunden crioprectpttados y le -

hacen apt icaciones de Amikar en ta zona afectada, cediendo et sangl"!!, 

do. 

Posteriormente es ingresado en tres ocasiones, una de ellas -

por presentar hemot(mpano derec.'10, en la siguiente sangr~do de labio 

superior derec"lo y la última· hemartrosis de codo derecho, indicando 

et mism.o tratamiento. 

El ingreso actual se debe a la presencia de sangrado a nivel de 

tercio medio anterior de lengua, con cuatro días de evolucl6n, poste­

. rior a mordedura, al caer desde su mismo nivel. As( mismo, manl­

. fiesta deficiente higiene bucal y dental y agresión frecuente en ta 

lesión de ta lengua provocando sangrado e Impidiendo la formación 

del coágulo en la herida. Con anemia ferrop:ntca por et sangrado -

continuo, los resultados de.laboratorio indican hemoglobina de 5.9 -

g/dt y hem¡i.tocrito 1.7"/o; con acentuada palidez de tegumentos •. Se -
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obsel"'\/a contusión en mano derecha y lesiones equimó'tícas en diver­

sas partes del cuerpo, en miembros inferiores muestra varios hem~ 

tomas. Presenta reacción urticaria\ durante ta admintstr-a.ci.Ón de los 

cri.oprecipitados. 
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4. PLAN DE ATENCION DE ENFERMERIA. 

Nombre del Paciente L,A.V.T. Reglstr-o 606389 

Edad 4 4/12 Fecha de ingreso 9/VI/86 

Sexo Masculino Servicio. Terapia de Urg. 

Diagn6stico Médico HEMOFILIA CLASICA O TIPO A 

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 

Se trata de paciente masculino, preescolar con sangrado aclj_ 

vo a nivel de tercio anterior de lengua, con deficiente higiene bucal y 

dental; se agrede frecuentemente la lesi6n de. ta lengua provocándose 

sangrado e Impidiendo la formación del coágulo en la testón. Con -

anemia ferropénica por el sangrado continuo, con resultados de Lab2, 

rato~lo e hemoglobina 5 .9 g/dl y hematÓCrlto 1 7°/o ), con acentuada 

palidez de tegumentos. Presenta contusión en mano derecha y léslo-

I , 

nes equimoticas en diversas partes del cuerpo, en miembros lnferlg_ 

res muestra varios hematomas. Presenta reacci6n urticarial duran-

te la administración de los crtoprecipitados. 

Muestra aumentada dependencia materna, por lo que el nifio-

se muestra agresivo y llora continuamente si no esta cerca de la madre. 



4.1 OBJETIVOS DE;L PLAN EN BASE AL PROBLEMA. 

Mantener el control de los niveles de tromboplastina y -

tiempo de protrombina en el paciente. 

Cont.rolar el sangrado a nivel de lengua y proteger el 

coágulo formado en la lesión. 

Orientar a la madre sobre la importancia de fomentar -

en el niño la higiene dental y de la cavidad oral para 

prevenir caries y evitar extracciones dentales. 

Orientar a la madre sobre la importancia de la aliment~ 

ción y los requerimientos para una dieta balanceada. 

Corregir la anemia ferropénlca que presenta el paciente 

Controlar ta reacción urticaria!. 

Prevenir la aparición de lesiones equimoticas y hemato_ 

mas; 

Orientar a los padres sobre los efectos nocivos que prQ_ 

vocan en el paciente la sobreprotección y la dependencia 

de los adultos. 

Dar a conocer a los padres las medidas preventivas que 

deban tener con el paciente para evitar hemorragias. 

Dar a conocer a los padres la importancia de tas re~ 

clones sociales en el crecimiento y desarrollo del niño. 

para fomentar su autodependencia' y facilitar la rehabil L 

tación.· 
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PROBLEMA, 

Hemorragia a nivel de terete anterior de lengua. 

MANIFESTACIONES DEL PRQBLEMA. 

Sallda de pequeñas cantidades de sangre, en'Forma continua en 

la lesión de la lengua. 

FUNDAMENTACION CIENT!FICA. 

. . 
La hemorragia es un signo característico en las discrasias 

sanguíneas como la hemofilia., 

Hemorragia es la salida de sangre fuera del sistema vascular. 

Puede ser producida por la soluci6n de continuidad .de un vaso sangu(-

neo o por sangrado en capa a traves de las paredes de los capilares -

lesionados. 

La integridad de los vasos sanguíneos puede ser destrÜiéla en-

forma directa por fuerzas externas. 

~a Importancia de Ja hemorragia depende de volumen de san­

gre pérdida, rapidez de la pérdida y sitio donde ocurre, puede ser -

externa y desangrar al sujeto. Las pérdidas repentinas de incluso 20 

por 100 del volumen 5¡1.ngu(neo y las pérdidas lentas de volumen lnclt¿, 

so mayores, quizá tengan poca importancia clínica~ La pérdtdama:­

. yor o .més aguda puede prQ\iocar cheque hemorrágtco ( hlpovole'mico), 

.L.a hemorragia que ser(a trivial en. los tejidos subcutáneos puede 



causar la muerte cuando ocurre en el neurocjc. 

Las hemorragias externas repetidas ( esto es aqué'nas en las 

cuales se pierde sangre por aparato gastrointestinal, piel o aparato 

genital femenino ) significan pérdida no sólo de volumen sanguíneo 

sino tambien de hierro. Por lo regular la pérdida de volumen peque­

ña pero repetida se corrige rapidamente por desplazamiento de agua­

de tos espacios Intersticiales al compartimiento vascular, pero ta -

párdida crónica de hierro puede originar anemia ferropánica. En 

cambio, cuando se conservan eritrocitos, como ocurre en las hemo­

rragias en cavidades corporales, tejidos o articulaciones, el hierro­

puede recapt-..1rarse para ta síntesis de hemoglobina. 

En pacientes que han sufrido lesiones vasculares en las que se 

ha controlado la hemorragia debe evitarse el desprendimiento de co! 

gulas o dehiscencia, protegiendo ta herida contra lesiones mecánicas • 

. El tiempo que se requiere- para el proceso de cicatrización 

(formación de una costra, reabsorción tisular de sangre, etc. ) 

varía de acuerdo con la extensión y localización de la hemorragia, -

con ta irrigación sanguínea del sitio lesionado y con cualquier interf! 

renota con los pcccesos normales de cicatrización y coagulación san­

guínea. 

NECESIDADES. 

Controlar la hemorragia y favorecer la formación del coágulo. 
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ACCIONES DE ENFERMERIA. 

Administrar los crioprecipitados indicados ( 5 U. cada 8 hrs.) 

Aplicar nebulizaciones con ácido épsilon aminocaproico 

( amikar ), con presión en el sitio de la !esi6n. 
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Proteger el coágulo de la lesión, que se desprende dura.!' 

te el proceso de masticación de los alimentos. 

Mantener .la nutrición del paciente. 

FUNDAMENTACION CIENTIFICA. 

Cuando existe hemorragia por carencia del factor VIII de la -

coagulación, es necesaria la terapéutica de reposición para aumentar 

ta concentración en el plasma de dicho factor y así detener la hem'o­

rragia. 

Los crioprecipitados y los concentra.dos comerciales del factor 

VIII, son fuentes mucho más satisfactorios que el plasma fresco co~ 

lado para el tratamiento de ta tiemofiHa por deficiencia de este factor. 

Et factor VIII es lábil, su período de vida en ta sangre perÍ.fé­

rica es de 12-24 horas, y su vtda media es de 8 - 12 horas, de ta! 

manera que el 50% de ta concentración se hattará.a tas 4 horas 

y et 25% al cabo de 8 horas, etc. Por atto, se p..:eden administrar -

tantas infusiones como sea necesar'io para mantener el ntvetde activ,! 

ciad deseado. 



Aun:¡:.ie es sabido que la mayoría de tos factores de la coagul~ 

cióo se sintetizan en el h(gado, hay pruebas de que también el bazo es 

capaz de sintetizar el factor Vlll, al parecer tiene potencialidad de -

almacenar o provocar su liberación, a partir de algún otro punto. Se 

cree que alrededor de tos tres tercios del factor VIII circulante se -

sintet·tzan en et h(gado, un quinto en el bazo y cantidades inferiores -

en el timo y médula ósea, 
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Los agentes antlfibrlnolíticos como el amikar, pueden proteger 

el coágulo, de la actividad fibrinol(tica del plasma permitiendo que 

sean más firmes. 

Se debe controlar la hemorragia y favorecer la coagulación -

nomial, ejerciendo presión directa sobre el sltlo de sangrado (cuan­

do sea posible), a excepción de hemorragias oculares, otorraglas y­

tar(ngeas. 

Presión es la fuerza ejercida sobre la unidad de superficie. 

Se Elebe proteger el sitio del sangrado de cualquier traumatis­

mo o actividad física exagerada. 

Las heridas pued~icatrizar por primera o segunda intensión. 

En ta cicatrización por. primera intención existen: 

- La formación de un coágulo sanguíneo, el cual cierra la helj . 

· da, protege los tejidos subyacentes contra lesiones posteriores y 



sirve como mareo para ta formación de los tejidos nuevos. 

- El crecimiento de tejido epitelial alrededor de la herida. 

-:- El desarrollo de tejido de granulación y de la consecuente 

fibrosis. Generalmente la herida se cubre de tejido de granulación -

entre el séptimo y octavo d(a después de que se produjo la lesión. 

La consistencia de los alimentos debe estar de acuerdo a la -

'capacidad de masticación y deglución y con el estado de la boca del -

paciente ( deben evital"Se los aúmentos ácidos cuando hay lesiones 

abiertas). 

Para el e,nfermo el alimento es terapéutico, le agrada y lo 

nutre. 
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Además de su importancia psicológica, social y cultural el 

alimento es una necesidad vital • Las células de la economía requieren 

de nutric'tón adecuada para su funcionamiento óptlmo, y todos loo apa­

ratos y sistemas del organismo pueden enfermar por problemas nutr.!, 

cionales. 

No se puede vivir si no se ingiere algún tipo de nutrimento. El 

alimento es et combustible que hace funcionar la economía humana, y 

es necesario.para el crecimiento y conservación de huesos y otros 

tejidos, y para ta regulación de todos los proeesos corporales. 

Para funcionar al nivel Óptimo, se deben consumir cantldade.s 

adecuá.dcsde alimento que contengan los nutl'ientes que se consideran -



93 

esenciales para ta vida humana. Los nutrientes escenciates son los 

carbohidratos, proteínas y grasas, vitaminas, minerales y agua. 

EVALUACION. 

Hasta después de doce d(as de transfusiones y ta aplicación de 

las medidas locales indicadas,se logró controlar el sangrado en ta -

lesión de la lengua, pues aurque se pudo elevar y mantener constantes 

los niveles de tromboplastina ( t 00% seg.) y de protrombina ( 42. 7 seg) 

logrando as( la formación y protección del coágulo, no se pod(a contr:g 

lar totalmente et sangrado porque el paciente se autoagred{a. 

PROBLEMA 

Anemta por pérdida sanguínea. 

MANIFESTACIONES DEL PROBLEMA. 

Acentuada palidez de tegumentos, sangrado a nivel-de lesión -

e - /. 

de la lengua; resultados de los examenes de laboratorio: hemoglob!_ 

na ( 5.9 g/dl) y hematócrito ( 17 %). 

FUNDAMENTACION CIENTIFICA 

E! término anemia alude a un número anormalmente bajo de - · 

eritrocitos circulantes o a una concentración disminuida de hemoglobJ. 

na. 



La pérdida aguda o crónica de sangre puede causar anemia. -

La hemorragia él.guda disminuirá de inmediat? el volumen sanguíneo 

total, pero aproximadamente en 24 horas el plasma sanguíneo se 
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habrá reconstituido por los líquidos ingeridos o procedentes de los 

·tejidos. Sin embargo, los eritrocitos necesitan varias semanas para 

recuperarse. En consecuencia después de la hemorragia, hay dilución 

cÍe los eritrocitos y su concentración en la sangre disminl.t>fe. 

En Ja hemorragia crónica Ja médula ósea se toma hiperactiva, 

para sustituir los eritrocttos pérdidas lo más rápidamente posible, -

pero.con frecuencia no puede compensar ta pérdida. En la hemorragia 

se pierde también algo de hierro orgánico, pues, aproximadamente, -

et 66 por 1 oo de este metal está en ta hemoglobina. La hemorragia -

crónica tiende a agotar el hierro corporal, y deja cantidad Insuficien­

te para formar nueva hemoglobina. En consecuencia, en la anemia por­

pérdida sanguínea crónica, ta concentración de eritrocitos está"dimi­

nuida, y la cantidad de hemoglobina en ellos dista mucho de los nor-­

mal. 

La anemia afecta la función circulator-ia de dos manera. En -

primer- lugar-, al disminuir la facultad sanguínea de transportar oxíg~ 

no, disminuye la oxigenación tisular, lo que puede causar- daño exten_ 

so en todo el organismo, incluso la muerte. El segundo es la menor 

viscosidad en la sangr-e, Que depende casi por- completo de la concon­

tr-act6n de eritrocitos. Al disminuir la viscosidad, disminuye tambien 
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la resistencia cardiaca. Por ello, permite un fllljo muy rápido de 

sangre por la circulación perlférica, favorece et gasto cardiaco exc~ 

stvoy. la dilatación y sobrecarga del corazón. En consecuencia, uno 

de los.resultados de la.anemia suele ser la insuficiencia cardiaca por 

l.a sobrecarga que Implica. 

NECESIDADES. 

Corregir la anemia en el paciente. 

Elevar los niveles de hemoglobina y hemattcrlto en el -

paciente. 

ACCIONES DE ENFERMERIA. 

~ . 
Transfundir globulos rojos 160 ce para tres horas. 

Verificar _que et grupo y factor Rh del paciente y del 

paquete globular sean compatibles. 

Pasar a goteo lento durante los primeros 20 minutos y -

posteriormente regularlo adecuadamente. VeMftcar- que 

pase constantemente, 

Observar durante la tr-ansfus!Ón r-eacciones de sensibll!. 

dad. 

Orientar- a.ta madre sobre los aHmentos ricos en hlerr-o. 



FUNDAMENTACION CIENTIFICA. 

Con frecuencla et lndivldugpierde mucha sangre y para salvar 

ta.vida debe admtnistrarsete inmediatamente transfusión sanguínea. -

En otras ocasf.cnes este método se emplea para tratar la anemia y 

otras deficiencias san;;¡u(neas. Por desgracia ta sangre de distintos -

lndivi.duos no es ldenttca, y sf. no se inyecta et tipo adecuado, puede -

causarse la muerte del receptor. 

El paquete globular contiene tos eritrocitos de una unidad de -

sangre a ta que se ha quitado la mól)'or parte del ptnsma; contiene un 

m(nimo de coloides plasmáticos y causa menor riesgo de sobrecarga 

circulatoria. Trata directamente ta capacidad tran¡¡¡port:adora de ox(. 

geno. 

La causa de que ta sangre de una persona no sea adecuada 

para otra es que et receptor puede estar Inmunizado para alguna pro-

te(na de los erltrocttos ele donador. Los anticuerpos en et plasma del 

receptor pueden producir aglut!nac!ón y hemotlsis de los hemat(es 

inyectados, to que causa oclusión de vasos sanguíneos y liberación -

de gran cantidad de hemoglobina en la circulact6n al disgregarse los· 

eritrocitos. 

La sangre se clasifica en cuatro distintos tipos según tas pro-

teínas de membrana det heniat(e que normalmente causan reacciones 

. . , 
de Inmunidad. Los eritrocitos del grupo O no contienen aglutinogeno-
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Anl 8. Los hemat{es del grupo A contienen aglutinc)9eno tipo A, y -

los del grupo B, aglutln~enos B. Los del grupo AB contienen aglut?-

·. " · nogeno Ay B • 

. Además de los cuatro grupos sanguíneos, la incompatibilidad-

sanguínea a veces depende de otro complejo de proteínas, el factor Rh 

que existe en los eritrocitos de 85 por 100 de los sujetos ( Rh positl-

vos). Los individuos que no lo contienen son RH negativos y no con-

tienen anticuerpos anti-Rh. 

El factor Rh casi nunca causa reacción de transfusión la prim!. 

ra vez que se administra sangre incompatible por Rh, pero cuando un 

. individuo Rh negativo ha sido inmunizado contra sangre Rh positiva, -

I 
la segunda irvección de esta es la que produce aglutinación típica. 

Eh pacientq¡¡en los que se transfunde sangre completa o paquete 

globular deben vigilarse estrechamente los primeros minutos del pro-

cedim\ento, y a menos que las Órdenes médicas indiquen lo contrario 

la velocidad será lenta. Si el paciente no presenta datos de reacción 

transfusional el flujo se aumentará a la velocidad recomendada, 

Los s(ntomas de una reacción desfavorable suelen manifestar-

se durante la infusión de .los primer"OS 50 a 100 ml de sangre. Si sed!_ 

tienen tempranamente la transfusión, rara vez se presentará necrosis 

renal aguda y muerte , 
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El conténido de hierro en el cuerpo es relativamente pequeño, 

· .. esto es, aproximadamente 35 mg por Kg de peso corporal para muje-

·res, y \)O mg por Kg de peso para los varones. 

La mayor parte del hierro se encuentra en la sangre, en los -

, , 
globulos rojos ( eritrocitos), y se encuentra, en estos, en la hemog!g 

bina, compuesto constituido por un pigmento ( hem ) que contiene h!e-

rro y una protefna ( globullna ). Hay cuatro átomos de hierro en una 

molécula de hemoglobina. 

Los gl6bulos rojos son desintegrados en el bazo, aprovechand~ 

se el hierro para nuevo uso. 

El hierro ut!llzado en el cuerpo proviene de tres fuentes, a -

saber: el que se obtiene de l,a descomposici6n de la hemoglobina, el-

libere.do de las· reservas del cuerpo y el absorbido del aparato gastr2 

Intestinal. De estas tl"es fuentes, la destrucct6n ( hemol!sis ) de los 

glóbulos rojos es la que aporta normalmente la mayor cantidad. En -

un var6n normal, 20 a 25 mg de hierro provienen diariamente de dicha 

fuente, en tanto que s6lo aproximadamente 1 mg proviene del alimento; 

El ser humano solo puede absorber o excretar hierro en un -

grado limitado •. Se ha calculado que, en circunstancias normales un 

adulto absorbe y excreta aproximadamente de O. 6 a 2 • O mg de hierro 

por día. La mayor parte de esta absorci6n tiene lugar en el duodeno, 

pero una cantidad progresivamente decreciente es absorbida en yeyuno 



. eUe6n. El cuerpotierde más bien a conservar su reserva de hierro y 

vuelve a utiHzal"ln que a excretaria. 

Cuando el cuerpo tiene una necesidad irynediata de hierro, 

.éSt:e pasa directamente del intestino a la corriente sanguínea. Si la -

cantidad de hterro absorbida es meyor que la necesaria, el exceso es 

retenido en las células mucosas del intestino, en el compue13to ferrit;!_ 

na, que consta de la proteína apoferritlna y un compuesto que contie­

ne hierro. Las células que contienen ferritina se desprenden luego -

en la luz del intestino y son eliminadas. 
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Por regla general, el hierro de los alimentos de origen animal 

se absorben mejor que el de fuentes vegetales. El h(gado constitt.¡ye 

una fuente excelente de hierro. Otras carnes, yemas de huevo, legu_ 

mtnosas y horta\lzas y la fruta contienen hierro, pero no son, con -

todo, buenas fuentes. Algunos frutos secos ( uvas, ciruelas pasas y -

albaricoques ), contienen cantidades relativamente satisfactorias. Los 

.cereales enriquecidos y de grano entero son astmismo buenas fuentes. 

EVALl.J.A.CION. 

Después de la transfusl6n .del paquete globular se·mejoraron -

> 1~ condiciones del niño, as( como los niveles de hemoglobina e 8.9 -

g/dl ) y de hematócrito ( 28 % ), pero sin llegar~ a a cifras normales. 

Al verlflcar el grupo sanguíneo y factor Rh del· paciente con el 



dei paquete, antes de la transfusión y la vigilancia constante del pa­

ciente se previno aparición de reacciones indeseables en él. 

PROBLEi\AA 

Reacción alérgica durante ta administración de crloprecipita-

dos. 

i\AANIFESTACIONES DEL PR0!3LEMA.. 

Urticaria generalizada. 

FUNDAMENTACION CIENTIFICA, 

Reacción alérgica es una manifestación tisular que es resulta­

do de un proceso inmunológico ( interacción entre antígeno y antl.cuec.. 

po ) • Cuando et cuerpo es invadido por el ant(geno, que suele ser una 

proteína,· misma que es reconocida como extraña, ocurren una serte 

de hechos destinados a hacer .inocuo at invasor, y a expulsarlo. 

Escalofr(os, fiebre y uM:icarla durante ta transfusión anuncian 

una reacción tránsfusional hemolítica, pero más a meni.zdo se debe a -

reacciones antígeno-anticuerpo que abarca leucocitos, pta::¡uetas o Pl".2 
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· · te(nas plasmáticas; Esto suele ocurrir en los pacientes transfundidos 

previamente. 

La urticaria es un proceso en el cual se produce en et cuerpo -

zonas de inchaz6n, denominadas pápulas o ronchas, en respuesta a -
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una sustancia alérgica. Suele producirlas la histamina liberada en -

tas :zonas locales de piel, o en respuesta a un alergeno que penetra -

en ta piel, o en respuesta a un alergeno que penetra en los líquidos 

ctreulantes. 

NECESIDADES. 

Controlar la reacci6n urticaria!. 

ACCIONES DE ENFERMERIA. 

Suspender ta transfusión de criopreclpitados. 

Administrar hidl'ocortisona ( 150 mg I.V., dosis única. ) 

FUNDAMENT.ACION CIENTIFICA. 

Ante cualquier signo de reacción transfusional, ha,y que inte-­

rl'Umpir et goteo y avisar inmediatamente al médico. 

Si un paciente que está recibiendo una transfusl6n manifiesta 

hipersensibilidad e por ej., urticaria, prurito, sibilancias ), se debe 

avisa!' al médico, pero no es prectso suspender la transfusión a me-­

nos que 1os síntomas aumenten de gravedad. 

Como ta mayoría de las reacciones de transfusión se deben a 

e!'ror' de control técnico poi' administración de una unidad equivocada . 

de sangre, debemos descartar esta posibilidad inmediatamente. después 

de cualquier reacción. Las reacciones graves pueden prevenirse 



utll!zando sangre pobre en leucocitos. 

Las reacciones leves a menudo pueden tratarse con medidas -

sintomáticas si se descarta la existencia de hemolisis. 
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Cuando un paciente presenta signos y síntoma~ de hipersensi­

bntdad: debe reportarse de Inmediato, cualquier sustancia posible-­

mente antigéntca debe removerse df.ll ambiente inmediatamente; el 

personal de enfermería debe tor;nar medidas adecuadas de acuerdo con 

la respue.sta o resp..iestas fisiológicas Indeseables que aparezcan.Se­

debe administra!" de inmediato las preparaciones antíhistáminlcas que 

estén preescrttas. 

L.as manifestaciones de enfermedad alérgica de limitación 

limitada como la urticaria, pueden suprimirse con dosis adecuadas -

de glucocol"'tlcoides administrados como complemento de la terapéuti_ 

ca primaria. 

EVALUACION. 

Con la suspen.sión de la t!"ansfusión y la aplicación inmedtata­

de hidrocortisona se logro" que la reacción urtlcarlal cediere. y se pu­

diera continuar posteriormente ta transfusión de los crtopreclpltados. 



.PROBLEMA. 

· Deficiente higiene bucal y dental. 

MANIFESTACIONES DEL PROBLEMA. 

Mucosas orales con rastros de sangre, dientes con restos 

al imenttcios y de sangre. 

FUNDAMENTAC ION C IENTIFICA. 

El cuidado de la boca tiene dos aspectos: est!?tico higiénico- y 

práctico. La limpieza de la cavidad bucal da sensaci6n de limpieza y 

frescura y es, además, conveniente y saludable. Tal cuidado no debe 

exagerarse, para no perjudicar, por medies Inadecuados, la flora 

bucal. 
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La boca es el orificio anterior del r.onducto digestivo, está 

cubierta de mucosa y contiene tres estructuras anatómicas importan_ 

tes, a saber, lengua, dientes y enc(as. La lengua es un órgano mus­

cular m6vil, es receptor sensitivo importante y contribi.ye también -

en los procesos de masticación, deglución y emisi6n de sonidos. Los 

dientes son estructuras pequeñas y duras que se encuentran en los 

maxilares y son - esenciales para la masticación del alimento. Cada 

diente se compone de una corona y de una o más ra(ces, y es sólido -

excepto en su interior, en donde se encuentra la cavidad pulpar blanda. 
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· !..o. corona está cubierta de una sustancia in6rganica dura que se llama 

. esmalte y que protege los elementos blandos del interior, y la raíz -

está prol:egida por cemento, que es una especie de tejido óseo. Los -

dientes sobresalen de las enc(as ( gi:ngivas ), que están formadas de 

mucosa y de tejido fibroso de sostén. La porción dura de las encías 

es firme, densa, normalmente de color rosa y punteada, y se une 

firmemente a dient~,periostio y hueso de !os maxilares. Una por­

ción blanda de las enc(as sobre~ale .en los espacios interdentales. 

Los dientes brotan en dos etapas, primero los temporales y -

después los permanentes. Los temporales son 20 y comienzan abro_ 

tar entre el sexto y el noveno mes de vida, y para ftnal del segundo -

año ya se encuentran todos funcionando. Aproximadamente al sexto -

año comienzan a brotar los dientes permanentes y de ordlnarto al 

cumptlr los 1 8 años ya se encuentran todos f1Jncionando. 

Cuando los dientes de leche cariados se descuidan, suelen pe.!: 

judicar ta salud del niño y pueden causar abscesos,fiebre y dolor 

excesivo. !..os dientes Infectados pueden dañar los dientes permanen_ 

tes que se están formando en el maxilar. Un niño con caries dentales 

· avanzadas encuentran dificultad en masticar algunos al !mentes que -

son esenciales para una dieta bten equilibrada, 

Los dientes de teche actúan como una gu(a para la postci6n 

adecúada de los dientes permanentes. Cada diente de leche guarcia et 



espacio para el diente permanente que lo reemplazará, Si se pierde 

un diente de leche en forma permanente, se perderá el espacio. Esto 

trae como resultado el apiñamiento de los dientes permanentes reciu_i 

riendo en Último término un trabajo de ortodoncia, cuando el niño es 

mayor. 
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Los dientes de Jeche sirven de est(mulo para el crecimiento -

de los maXUares, ayudan al desarrollo de la dlccl6n y desempeñan un 

papel estético. Algunos jó'venes se vuelven t(midos cuando pierden un 

diente de la parte central de st1 boca y se dan cuenta que se ven dis­

tintos. Indirectamente, la dícci6n del niño puede ser afectada si la -

timidez de la pérdida de sus dientes le Impide abrir su boca para 

hablar adecuadamente. La habilidad para usar los dientes para pro­

nunciar es adquirida en su totalidad con la ayuda de los dientes de 

leche. La pérdida prematura de los dientes frontales puede conducir 

a la dificultad para pronunciar ta "s", "f", "1", "z" y "d". Aún des­

pués que aparecen, los dientes permanentes, la dificultad para pronu!:!. 

ciar la "s", "z" y "d" pueda persistir hasta el punto de requerir corre2 

ci6n de la dicci6n. 

Entre los dientes según su forma y posici6n, quedan retenidos 

restos de comida y de mucosidades que favorecen la producci6n de , 

caries dentarias ~ inflamacl6n de las enc(as. 

El niño pequeño debe ser acosb..;mbrado, no s61o a la mastica­

ci6n intensiva, sino también a ta limpieza de ta boca. Es Importante - •·;.-



que la boca esté'"ttmpía y fresca para que se quiera comer y se disfl"!:! 

te el alimento. 

Muchos dentistas recomiendan el cepillado de los díentes des­

pués de cada comida o por lo menos enj1:1agar la boca al terminar de -

comer. Estas medidas e,yudan a evitar la acumulaci6n de partículas 

de attmento sobre y entre los dientes lo cual predispone a la caries -

dental. 

NECESIDADES. 

Mantener aseada la cavidad oral • 

Prevenir la caries e ínflamación de las endas. 

Proporcionar orien~ación a la madre sobre ta importan­

cia de la higiene bucal para prevenir y evitar extraccio­

nes dentales. 

ACCIONES DE F.:NFERMERIA. 

Aseo bucal y dental con agua bicarbonatada. 

Orientar a ta madre sobre la Importancia que tiene en estos 

pacientes la higiene bucal y dental, as( como el peligro que represen­

ta en ellos la extracción dental • 

Orientar sobre .el uso de cepillos suaves y pastas dentr(flcas -

suaves y fomentar en et n(ño los hábitos de higiene bucal • 

01"ientarla sobre la ·importancia de las visitas frecuentes at 
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odont6logo, cada tres a seis meses. 

Orientarla sobre la técnica de cepillado dental .;orrecto. 

Supervisar al niño cuando se cepilla. 

Orientar a los padres para que concienticen al niño a no intrQ.. 

"Ciucirse a la boca objetos duros para evitar que se lesione. 

Orientar a la madre, la importancia que tiene la dieta rica en 

vt.tamlna A y C, calcio, fosforo y vitámtna D, en el desarrollo de los 

. dientes. 

Orientarla sobre los efectos que tienen sobre los dientes la 

ingestión de azúcar y d:.ilces, y las comidas sustitutivas de estos. 

Enseñar al niño a no tomar entre comidas alimentos de azúcar 

refinada, y sustituirlos por fruta fresca. 

Orientarla sobre la aplicaci6n tópica de fluor en el agua ya 

que refuer~a ta calcificaci6n del tejido dentario en desarrollo. 

FUNDAMENTAOION CIENTIFlCA. 

107 

Las labores de enfermerí'a que incluyen la boca, la faringe y­

e! es6fago (por ej., higiene bucal, altmentaci6n por sonda y asplrac~ 

nes gáSt:Mcas ) se deben llevar a cabo con todas las precauciones ne­

cesarias para prevenir lesiones ffstcas o traumáticas o químicas e 

Infecciones. 

Las prácticas hlglént.-;as var(a.n según las normas culturales,­

creencias y valores morales y ta capacidad de conservar hábitos ade-



cuados de 1!mpie2:a y arreglo personal. 

Los pacientes hemoñlicos pueden perder la vida debido a 

extracciones dentales por caries. 

El cuidado de la boca comprende tanto atenci6h regular del 

dentista, como limpieza apropiada de los dientes. Cepillar los dten-

tes elimina los residuos de alimentos, medio favorable al desarrollo 

de bacterias. El cepillado es ~í mi_smo masaje de enc(as que est(m.!::1. 

la la ctrculaci6n. Se ha recomendado una mezcla de sal y btcarbona-

to de sodio con sabor a menta como un subs'-.J.tuto barato y eficaz de la 

pasta de dientes. 

La prevenci6n de la caries dental, en la denttct6n decidua, as 

importante. Una higiene bucal y una dieta adecuada son . esenciales-

para prevenir la cartas. 

El ceptnado de los dientes deberá empezarse tan pronto como 

broten los dtentes temporales o. deciduos. A ta edad de dos años se-

~ 
deber-a enseñar al niño a usar un cepillado de dientes chico, ceplll&n-

dose desde ta encta hasta ta orilla del diente. Al cepillar los dtentes 

no sÓlo se limpian éstos, stno que se estímuta Ja encía. Deberá tener 

un lugar donde colocar su cepillo de dientes y se le enseñará a cuidar_ 

lo. Al niño de tres a cuatro años de edad se le enseñará a cepUlarse 

t~ dientes desP'.1és de comer·y en especial entes de irse a ta cama. -

Al hacerlo, se estlmula su interés por mantener sus dientes limpios-
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y le ayuda a establecer una rutina que es muy útil a medida que crece. 

Al.principio, no podrá usar el cepillo con una técnica perfecta, pero -

ásta mejorará con la práctica. 

El momento más adec~1ado para ta limpieza es por la noche, -

ya que durante el sueño, los procesos fermentativos en la cubierta -

SS1burral se desarrollan libremente. Esta limpieza es más perfecta -

si se emplean polvos o pasta dentífrica. Después se enjuagará sufiCi'::!J 

temente la boca. 

La caries dental constituye una enfermedad cr6nica significa~ 

va en la meyor parte de los países industriattzados, Afecta todos los 

grupos de edad, pero es el problema principal en niños, y su frecue!:! 

eta varía considerablemente de una persona a otra. Parece que hey­

una correlaci6n positiva entre la educaci6n de salud dental · paterna y 

ta frecuencia de caries dental en niños; por lo tanto, los niños de 

áreas socioecon6mtcas depauperadas tienen más caries dental que los 

otros grupos. Son importantes en la frecuencia de este padecimiento 

los. siguientes puntos: factores genéticos, dieta adecuada, buena 

ntgl.ene bucal y el uso de fluoruro. 

La caries dental es un proceso que cursa con más o menos 

rapidez y destl"'l.tye los tejidos duros dentarios ( esmalte y dentina), -

_po_r• la acct6n combinada de bacterias y productos ácidos de fermenta_ 

· ct6n. Produce una seguida tnflamact6n y destrucci6n de ta pulpa den_ 



11 o 

taria y, finalmente, se propaga al hueso que rodea al diente, También 

produce infecciones a distancia, en cualquier parte del organismo. 

La caries comienza en los sitios que se forman depósitos o -

cubiertas que no se eliminan facilmente. Tales sitio~. son las depre­

siones de la superficie masticatoria de las muelas, las zonas de con­

tacto laterales de los dientes y ta zona de tránsito del esmalte al bor­

de de la encía. Esta membrana saburra!, a menudo Invisible deposi­

tada en estas zonas, está formada por moco, restos alimenticios y -

bacterias, tas cuales encuentran en dichos restos un excelente medio 

ele cultivo. Esta membrana es especialmente peligrosa cuando contl~ 

ne materias que fermentan con facilidad ( almld6n, azúcar ), y bacte­

rias acid6genas. Según las ideas actuales, el ácido láctico producido 

es el que abre brecha en el esmalte y origina una descalctficactón; en 

el esmalte descalcificado pueden penetrar las bacterias, que prosiguen 

ta obra de destrucción hacia adentro. Eo estos fenómenos, torttan -

parte también complicados procesos fermentativos. En opinión de 

muChos investigadores, en ta producci6n de la caries es decisiva la. -

. tntervenct6n de un bacilo ( Lactobaclllus acidophllus ); según otros, la 

importancia principal corresponde a los procesos fermentativos. Si -

se consideran los motivos causales conocidos hasta ahora, puede SUP,!? 

neese, oon·bastante seguMdad, que tienen importancia las bacterias,­

la composición de la membrana formada ( o sea, el medio nutritivo 

bacteriano ) y los procesos fermentativos que se desarrollan; La 



aeci6n conjunta de estos factores es la que origina el proceso destru_s 

ttvo. 

Al paciente se le debe expticar la importancia de que ingiriera 

los aumentos y bebidas que están preescrltos, as( como, el daño que 

les puede causar la ingesti6n de aquellos c¡ue se le prohiben. 

Cabe suponer que el hecho de comer dulces entre una y otra -

comida deja azúcar en la boca por mayor tiempo, proporcionando as( 

un medio más favorable para el desarrollo de caries. 

Los estudios han demostrado que la dieta puede afectar la. re.;. 

sistencia de los dientes a la caries. 

La deficiencia de vitamina A afecta ta integridad de las células 

formadoras de esmalte. Se ha confirmado desde hace mucho tiempo 

que se requiere vitarntna C para la formaci6n normal de dentina por 

los odontobtastos, de la colágena osteoide, del hueso alveolar, y del 

tejldo conjuntivo de la encía. Sin embargo, no se sabe si ta susce~t!_ 

bllldad a ta caries sea modificada por et nivel de vitámina C de ta -

dieta • 

. Las deficiencias dietéticas prolongadas y graves de. cateto, 

.f6sforo y vitamina D en los niíios pueden traducirse en ta formact6n­

de esmalte y dentina defectuosos. 
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EVALUACION. 

· Durante su estancia en el hospital se pudo mantener aseada la 

cavidad oral y los dlentes del nlño y se proporclon6 la orlentacl6n ne_ 

cesarla sobre el culd<:.do y aseo de la boca a la madre, pero no se 

pudo hacer la evaluact6n de los enseñado, en su hogar, por falta de -

tiempo para la reallzaci6n del Proceso de Atención de Enfermería • 

. PROBLEMA. 

Equlmosls y hematomas. 
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MANIFESTACIONES DEL PROBLEM<\. 

Pequeñas zonas de coloración azulada, en diferentes partes -

del cuerpo, .zonas de piel azuladas con discreta elevación en miembros 

inferiores. 

FUNDAMENTACION CIENTIFICA. 

Cuando aparece un hematoma subcutáneo extenso ( más de 1 a 

2 cm de diámetro ) que es causada por contusión, puede Uamárse - . 

equimosis. 

Las equimosis pueden presentarse poi" rotura vascular, lo 

.c\.ial permite fuga de sangre al tejido subcutáneo, se presentan aisla -



das o en gran número en piel, mucosas serosas y en los diferentes -

Órganos y tejidos. 

Cuando la sangre queda atrapada en 1 os tejidos de ta econom(a 

(tejido conjuntivo, en los músculos o en las articulaciones), la acum!:!. 

lac-ién se llama hematoma. SI el hematoma provoca una tumefaccl6n 

visible (abultamiento), se habla de un tumor sanguíneo. La piel que 

cecubre el hematoma de colores primeramente de azul (cardenal), y 

en los días sucesivos-y debido a la transformaci6n de la hemoglobina 

en bUlrrub!na-adqulere un tinte verdeamar!llento. Los pequeños 

hematomas se notan duros y compactos al palparlos, mientras que los 

de meyor tamaño muestran una consistencia blanda y fluctuante. 

Toda rotura vascular, especialmente la de los pequeños capll!! 

res, por traumatismos externos ( golpe, contusión, caída ), origina -

una hematoma. Este puede producirse, practicamente en cualquier" -

parte del cuel"po. El hematoma puede tener asimismo causas internas 

(aumento de permeabilidad y ligera fragilidad de las paredes vascut.!!_ 

res). 

La hemorragia más frecuente en el paciente hemoft'l !co son tas 

subcutáneas (hematomas y equimosis). 

NECESIDADES. 

Prevenir que et paciente se golpee, para evttar ta formacl6n-
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de equimosis y hematomas • 

.ACCIONE:;;S DE ENFERMERIA. 

Orientar al niño sobre los efectos que le producen 1.os trauma­

tismos. 

Orientar a la madre sobre algunas medidas de seguridad en el 

hogar y de recreaci6n: 

Acojinaría rodillas y codos. 

Uso de barandales en la cama, acojinados con vendas, 

algod6n, guata o algún otro material • 

Enseñar a los padres y al niño la forma de mantener 

sujetas las agujetas para prevenir caídas. 

Encomendarle pequeños mandados para hacer en casa 

(poner los platos, acomodar su ropa, etc. ), para. mai;?_ 

·tenerlo ocupado y hacer! o sentir útil. 

Planear en forma conjunta con los padres los sitios de 

recreo y paseo • 
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. ·Enseñar a los padres a distribuir los períodos de trabajo, 

descanso y ejel"Cicio en la vida diaria. 

Que guarde adecuadamente los instrumentos peligrosos­

como cuchillos, herramientas, etc. 

Se le debe advertir al niño el peligro que representan las 

· cáídas, golpes, punciones, etc, 
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De ser posible debe· alfombrarse el sitio de juego. 

Si existen tapetes en el hogar deberán fijarse. 

Concientizar a la madre para que supervise los juegos -

del niño. Debe proporcionarle juguetes blandos y juegos 

de mesa:euademos para iluminar y recortar, pinturas, -
, 

lapices, cuentos, ajedres, damas chinas, etc. 

Mantener el piso libre de juguetes u objetos con los que 

pueda tropezar. 

Inspeccionar que el lugar de juego este'l ibre de clavos, 

vidrios rotos, etc. 

No se le debe permitir correr mientras tenga caramelos 

o algún otro objeto dentro de la boca. 

Que se fomente en el niño los deportes, en los que no -

haya contacto ffsico como la nataci6n, caminata, atleti~ 

mo, etc. 

Que fomente en et niño el juego con otros niños de.su 

edad •. 

.FUNDAMENTACION CIENTIFICA. 

Los traumatismos tisulares deben evitarse hasta donde sea -

posible. 

' ~· 

Hay tres facetas que intervienen en los accidentes: .el huesped 

(sujeto afectado), et agente (lo que es la causa directa del accidente) 
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y el ambiente (sitio y momento en que ocurrlÓ). 

La importancia de hue'sped como factor en la causa de los acc.i 

dentes se pone de .mo-.nifiesto por las diferencias que hay en la frecue.!! 

cia a diversas edades. 

La identificací6n de agentes ha permitido que se tomen algunas 

medidas de seguridad para la prevenci6n, pero será imposlbte contr2 

tar ·por completo los accidente~ mediante eliminación del agente. 

El ambiente f(sico y social desempeñan una función importante 

en la produccl6n de accidentes. Es el amblente en que et agente y el -

hué'sped entran en accl6n, Epoca del año, hora del día, enfermedad,-

cambios de casa y frecuencia de accidentes a otros miembl"Os de la -

famUta, son de hecho factores que se relacionan con la ocurrencia de 

los accidentes. 

Et peligro es resultado no sólo de características de persona-

lidad sino también de muchos otros factores, como exposición al pelL 

gro, funcionamiento sensitivo, motor y neural, capacidad para emltl.r 

juicios, grado de experiencia y capacitación y exposici6ri a las tensio_ 

nes sociales y de otros tipos. 

Enel paciente hemofí'lico, el síntoma capital, son las hemorra-

glas, Generalmente no son espontáneas, sino precipitadas por traum~ 

. ~ 

ttsmos o laceraciones, por leves que estas sean, Su duraci6n es Pr'<l. 

tongada; 



Es de vital importancia que los padres y el niño entiendan qué 

puede hacer y qué no puede hacer, Permitir la autonomía máxima 

que se ajuste con el nivel de la edad y el físico o con la seguridad 

psicol 6glca. 

La edad afecta la capacidad de percibir e interpretar los 

.·estímulos del medio. 
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Las enfermedades hacen al sujeto más susceptible a accidentes 

· · y lesiones. 

La prevenci6n de accidentes es un aspecto importante en el -

cuidado del niño de todas las edades. La mayor par-te de los acctde'l_ 

tes ocurren en el hogar o cerca de él. Se le debe enseñar a los niños 

lo que pueden hacer y lo que es peligroso para ellos, y hasta que no -

tengan la edad suficiente para tener un buen juicio deberán estar bajo 

supel"'lltsión. 

La super-vlsién pemiitlrá al niño aprender lo que quiere cono­

cer dentro de los límites de seguridad de su etapa de crecimiento y -

desarrollo; Deberá existir una relación recíproca entre la protección 

del niño y ta educacl6n apropiada para su etapa de maduración. 

El niño de col"l:a edad, por otra parte, percibe los objetos que 

pueden producirle daño, pero su experiencia no· sea tal vez suficiente 

par,a saber que se encuentra en pe! igro, y es s6lo a medida que su 
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·expertencia au~ente que podrá interpretar el significado de los estím,i: 

los potencialmente nocivos que percibe. 

És por ta educación y el ensayo y error que los sujetos aprer::!.. 

den a identificar situaciones nocivas reales y potenciales. Los niños 

a menudo se encuentran en situaciones que todav(a no han aprendido -

y que podrían ser nocivas si no se contará con orientación adecuada. 

A medida que aprenden lo que pueden hacer sin peligro de lesionarse 

y co"mo protegerse, debe permi.tirsele al niño tener más responsabil!_ 

dad de su propia seguridad. 

El juego es una parte natural del Ct.Jidado asistencial, Es imper 

tante para el desarrollo físico, emocional y social deol niño. Con el c~ 

cimiento del niño la importancia del juego aumenta: El desarrollo 

físico aumenta a través del juego. Los músculos se desarrollan y 

todas las. partes del cuerpo se ejercitan. Durante el juego activo se -

puede descargar una energía excesiva. El desarrollo social ocurre -

cuando el niño participa en actividades con otros niños. El valor 

terapéutico del juego es tan':o psicológico como físico, ya que sublima 

los impulsos de manera que éstos son liberados de manera adecuada-

- y ayuda at niño a descargar sus tensiones emocionáles. Et juego es -

un modo de educación. El juego desarrolla la comprensión inicial de 

los valores morales. El niño empieza a distirguir entre lo bueno y to 

. malo. Empieza a aprender a no lastimar' a otros niños.con juegos 

rudos. 
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Cada grupo de niños de una edad goza con cierto tipo de juegos. 

El juego durante la niñez sigue un patrón de desarrollo según la mad;¿ 

rez del grupo. Cada grupo de edades prefiere ciertas actividades, sin 

que tenga mayor importancia el nivel socioeconómico, el medio ambi~n 

te o el grupo étnico cultural al que pertenezca el niño. Por lo general 

jugar con juguetes es lo que prefieren hasta ta edad de ocho años. 

Después los niños gozan con juegos en los que interviene una gran 

acti.vlda.d muscular, tal como correr. Después de esta etapa, los -

juegos o deportes donde existen reglas estrictas adquieren mayor 

importancia. 

Cuando se escoge un juguete para el niño, se deberá tener en­

mente lo que le gusta y lo que le disgusta. , El niño necesita juguetes 

seguros para que pueda jugar con ellos. No se le deberá dar juguetes 

puntiagudos, o que tengan filos ásperos o partes removibles pequeñas, 

juguetes lnflamables,porque pueden lastirnarse. 

Se puede observar por medio del juego, el progreso hecho por 

el niño en desarrollo de la personalidad, capacidad de enfrentarse a­

ta realidad y control de sus sentimientos. Por medio del juego el 

niño aprende a expesar sus sentimien'.:os, ya sean de t.ra o de amor, ~ 

en menor grado poi" acciones y m~ por palabras. 

El niño cambia gradualmente del juego solitario y paralelo a -

una forma sencllla de juego cooperativo • 
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EVALUACION. 

Mientras et niño estuvo hospitalizado, se pudo prevenir la 

apaMcl6n de lesiones equlmdt!cas o hematomas, mediante el uso de -

barandales acojinados en ta cuna y en ocasiones por medio de sujeción. 

Se di6 la orientación pertinente a la madre sobre la prevención de -

éstos y cuando fue necesario se enseñó y supervtsó la forma de reatL 

zar algunas acttvtdades, pero no se pudo llevar a cabo la evaluación -

en el hogar por fü.ta de tiempo. 

PROBLEMA. 

Aumentada dependencia materna. 

MANIFESTACIONES DEL PROBLEMA 

El niño llora frecuentemente si no está cerca la madre. 

No mantiene relaciones con otros niños de su edad, 

Se autoagreda frecuentemente ta lesión de ta lengua provocán_ 

se sangrado. 

FUNDAMENTACION CIENTIF!CA. 

Las enfermedades crónicas durante la niñez, tienden a tnterf!:_ 

Mr en el sano desarrollo de un niño, tanto física como emoctonalmente •. 

L.a necesidad que tiene el niño de atención y cuidado continuo -



hace muy d(flcil para ét alcanzar su meta en la lucha por la madurez, 

y la independencia emocional. 
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Si los padres no reconocen este problema, el niño permanec.!:. 

rá dependiente e inmaduro socialmente. Las enfermedades prolonga_ 

das posiblemente pueden impedir que el niño desarrolle confianza en 

sus habilidades, y un sentido de aceptaci6n por parte de sus campa-

ñeros. 

El niño necesita amor y segurida<;l, pero también .necesita una 

independencia graduada. 

La integraci6n adec•..1ada de la personalidad y de la funci6n de­

ego requiere éiue et individuo participe con y que sea aceptado por 

otros individuos y grupos cte individuos. 

La integridad ade7uada del ego requiere que et individuo sea -

capaz de identificarse con otros tridividuos. 

La sobreprotecci6n materna parece producir comportamiento 

que interfiere con ta adaptación del adulto. 

La emoci6r. se demuestra o se refleja en estados subjetivos de 

sentimientos, en comportamiento generado a partir de emociones y en 

cambios adaptativos. 

Las emociones están relacionadas con los ,acontecimientos di~ 

ríos. Ciertas situaciones tienden a evocar determinados sentimientos 



y generalmente se buscan o se evitan, dependiendo totalmente del 

estado físico o psicológico. 

La ira es u~ experiencia emocional incomoda y generalmente 

se evita; acompaña a la acumulación de la tensión o la frustración de 

las metas. 
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La expresión de un sentimiento o de una emoción puede logra.!: 

se a través de una gran variedad de reacciones del comportamiento y 

de adaptación. Además de las expresiones comunes vocales y las 

manifestaciones fisiológica:> y psicológicas de la emoción puede haber: 

Energfa generada por una emoc!Ón que debe reprimirse, 

la cual tiende a manifestarse en forma disfraz:ada e 

indirecta. 

El llanto que generalmente es una forma efectiva del 

comportamiento para at iviar- ta tensión o para expresar 

una emoción que no puede expresarse de otra manera. 

La experiencia emocional está relacionada de manera compte-

j a a ta función psicológica y fisiológica total. 

El experimentar una emoción a cualquier grado requiere 

de gasto de energía. 

Las reacciones emocionales lnflv.teh y son influidas por · 

el sistema nervioso, y pueden demostrarse correlacio­

nes flsiológtcas a la emoción. 
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Las reacciones emocionales y sus correlaciones fisiol~ 

gicas, cuando se sostienen durante cterto per(odo, pue-

den conducir a cambios estructurales fisiológicos. 

El experimentar una emoción o un !1umor.- desagradable, 

generalmente tiene efectos negativos sobre teda la fun--

ci6n fisiológica y psicológica. 

L..a dependencia sobre otros, impuesta por la misma enferme-

dad constituye una pérdida de control. 

Para algunos individuos una sensación de bienestar y de segur:! 

dad se logra a través del control o manipulación del ambiente de las -

personas que viven en el mismo, por encima y por fuera del autocon-

trol. 

Cualquier interferencia con o cambio en la función f!s!ológtca 

y pstcol6gtca normal es probable que produzca un desequil ibr!o psic2,_ 

t6gtco porque: puede percibirse como una amenaza contra la vida; se 

puede tener miedo a las consecuencias desconocidas. 

Puede mejorarse la situación de seguridad y bienestar por la-

presencia de una persona afectuosa y comprensiva . 

.. 
Una sensación de bienestar y seguridad requiere que no haya -

amenaza contra la vida y ta integridad del organismo. 

La enfermedad y la hospitalización implican real o simb61tca-
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mente una amenaza real o potencial contra ta vtda y la Integridad del 

individuo. 

NECESIDADES. 

Fomentar en el ntño su autonomía e ir-dependencia. 

Fomentar las relaciones con otros niños de su edad. 

Prevenir que el niño se siga lesionando la lengua y prevenil"' -

as( que siga sangrando. 

Animar a los padres para que inscriban al niño al Jard(n de 

niños. 

ACCIONES DE SNFERMER!A. 

Propol"'Cionar a 1.os padres ta lnfonnactón necesaria so­

bre et padecimiento. 

Orientar a los padres sobre los efectos nocivos de ta. -

dependencia de otros. 

Orientar a los padres ta Importancia que tienen las ret~ 

cienes sociales en et crecimiento y desarrollo del niño. 

Proporcionarle al niño oportunidades para asumir más­

responsablt ldad e Independencia. 

Orientar a la madt"El para que pl'Oplcte et acercamiento-. 

del niño con otros niños de su edad. 

Real lzar una Vtslta domiciliarla para orientar a los padres 



sobre la importancia de que el niño acuda al jardín de -

niños µara favorecer su autonomía y ampliar sus relac\,2 

nes sociales. 

Permitir que la madre esté' mayor tiempo posible con el 

niño. 

S1;1gerir a la madre el ingreso al grupo de hemofílicos -

del hospital, y darle a conocer los beneficios que le bri!) 

darán al niño y a ta famfüa. 

Verificar que la madre neve at niño a sus consultas con 

el psiquiatra. 

FUNDAMENTACION CIENTIF!CA, 

Generalmente cuando et niño tlene una enfermedad corta que -

implica probablemente un buen pronósttco, los padres pueden estar -

ansiosos, pero su ansiedad no es la misma que la que sienten los pa­

dres de un niño que tiene una enfel"medad crónica. 

Se debe ayudar a los padres a comprender que ellos deben dar 

al niño cronicamente enfermo tantas experiencias normales de ta ni­

nez como sea posible, haciendo esto ayudarán al niño a adquirir una -

actttud sana y posittva para convertirse en un adulto emocionalmente 

maduro. Para que los padres puedan hacer esto satisfactorlamente,­

necesitan entender la naturaleza de ta enfeNnedad del niño, su trata~ 

miento, y las limitaciones exactas que la enfermedad impone a sus -
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actividades. 

Es de vttal importancia que los padres y el niño entiendan que 

puede ha:cer el niño y que no puede hacer. s610 ejercitando sus habi­

lidades será el niño capaz de alcanzar un sentido de capacidad y COJ'!!. 

petencia, 

Los padres deben entender có'mo sus reacciones a la enferme_ 

dad del niño, tal como una gran preocupación por su salud, pueden -

ser un obstáculo, en vez de una ayuda, para la recuperación del niño. 

Su actitud positiva hacia la enfermedad ayudará al niño a aceptar -

sus limitaciones y a esforzarse por mejorar sus habilidades. 

Aun:¡ue la seguridad del niño depende de ambos padres, se -

siente más .cercano a la madre que a sus hermanos u otros adultos. -

Conoce a su madre como a una persona muy especial. Su necesidad­

. del cariño de ella es tanta como la que puede tener de comida. ·su -

~!ación para con ella es posesiva y egoísta. Et cree que ella puede­

protegerle de cualquier daño. Sus padres, en especial su tnadre·1 . -

·hacen seguro y estable el mundo del niño. 

El niño que es separado de su madre tiene mucha dificultad en 

controlar et miedo de perder su presencia. No puede comprender la -

n~esidad de esta separación. 

La separación prolongada del niño de sus padres y de su hogar 
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producen diferentes efectos en cada niño, de acuerdo con su edad y -

tas relaciones que tiene con sus padres, Por lo tanto, siente que su­

madre no quiere estar con ét, Si hay vi.sitas sin restricciones, se -

permite que el niño de rienda suelta a sus emociones de pena y de 

coraje con frecuencia, en vez de que tas suprima hasta que llegue a -

su casa. Los padres, a pesar de las lagrimas de sus hljos, sienten -

men:is angustia si no se tes restringen las visitas. 

Es un hecho comprobado que la mej :ir manora de evi':arl e al -

niño un traumatismo por hospitalización es que se te atierda en casa -

cuando est;{ enfermo. Si la hospitatlzacl6n es indls¡:iensc:b!e se debe·· 

rá tratar por todos los medios de que su madre se quede con él. 

La presencia física de aquellas pel"'Sonas que son Importantes 

afectuosamente rea.firman al indiViduo que está siend:i atendido. 

La conciencia de que no estC: solo es básico para ta hemostasis 

pstcol 6gica. 

La sensaci6n de sentirse atendido por otra persona o personas 

es necesaria p;'1.ra la h~mostasio> psicológica. 

El aislamiento, ya sea impuesto poi" uno mismo o por otr-os 

tiende a promover la desintegración de la pel"Sonaltdad a cualquier 

edad, con la disminución de ta capacidad para mantener- uná función -

. psicológica adecuada o para obtener un crecimiento y un desarr61lo-

6ptimos. 



En una situact6n de amenaza, un individuo puede recibir el -

mayor apoyo de un miembro de la famll ta o del individuo con quien -

ext'ste urya relación estrecha y afectuosa. 

El equilibrio pslco16gico necesita que el individuo tenga un 

mE!dlo adecuado de comunicación con otros. 

Debe hacerse todo lo posible para que el niño tenga la oportu­

nidad de interactuar con otros niños de su edad y objetos, siempre y 

cuando se apegue a los requerimientos de la salud. 

Un individuo puede utilizar la hostilidad, la dependencia o el -

rechal!:o como métodos pal"il manejar las situaciones que producen 

ansiedad o problemas. 

Una separación prolongada es más probable que produzca re­

tardo emocional e intelectual del desarrollo del niño entre los tres -

meses y los ctnco años de edad que si se hace en edades mayores 

( por ej., relaciones menos satisfactorias con personas de la famll ia 

o extrafamiliares, capacidad retardada para expresar o experimental" 

afecto, lenguaje y desarrollo cognoscitivo más lento. 

Se pueden aumentar las sensaciones de bienestar y de seguM­

dad en cierta situación mediante la !denttficact6n con otras P"rsonas­

que han experimentado la misma situaci6n y la han resuelto sattsfactE 

Mamente, 
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Muchos hemofLllcos se protegen en exceso y llevan una vi.da -

··pasiva e improducttva; ·otros son agresivos y tienden a la autodestrus_ 

ci6n; 

Existen vari.os motivos por los que se manda a un niño a un -

jardín de niños: cuando el niño necesita la expeMencia educativa para 

suplementar la que recibe en casa, cuando necesita la experiencia de 

soctattzact6n del contacto con otros niños y cuidado total bajo la guía 

de personas bien caltñcadas y cuando la madre tiene que trabajar fu~ 

t"'- de casa para ayudar a los gastos de la familia. 

En un jardín de niños se proporciona experiencia de investiga_ 

ci6n, expeMmentaci6n, ejercitar la imagtnaci6n, actividades creado­

ras, resoluct6n de problemas y socialización. También se te da exp2 

Monci.a en el proceso de interactuar con niños de grupos culturales y 

socloeconómicos diferentes at suyo. 

Se aceptan niños de dos y medio años, tres años y cinco años 

en jardín de niños. 

Los jardines de niños fomenta!'\ et crecimiento y desarrollo y­

mejoran la salud generaldel niño. Aumentan su capacidad para acción 

independiente, lfl confianza en s( mismo y et senttmie(lto de seguridad 

en diferentes situaciones. Ya. que se encuentra en un ambiente plan~ 

do para satisfacer sus necesidades y bajo !a vigilancia de expertos en 

cuidados infantiles, se desarrolla nonnalmente el entendimiento de sí 
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mismo y de otros y estólÍ mejor capacttado para manejar sus emociones. 

El jard(n de niños también amplía su apreciaci6n de los medios 

de autoexpreslón por medio de ta pintura, la música y et ritmo. A 

medida que aprendo más de ta comunidad en que vive, estÍ mejor 

capacitados para entender el mundo del cual su medio diario forma -

una pequeña parte, 

Las actividades llevadas a cabo en los jardines de niños son -

prtmeramcnte las mismas que el niño real!za en casa, esto es, co-

mer, hábitos de Hmpieza, tomar una siesta, prácticas de salud y -

juegos, tanto en el exterior como el interior. La esc.uela tiene equipo 

para actividades apropiadas a la edad y ta capacidad del niño. 

La preparación para el jardín de niños generalmente empieza 

con la conftanz.a propia de la madre en la escuela que ha escogido. Si 

t\o tiene confianza, será casi Imposible que comunique al niño es·a 

confianza y haga de ta escuela una experiencia placentera, Debe lle;.. 

var al niños ·al plantel cuando la escuela no aste" en funciones, para -

que conozca los alrededores antes de dejarlo solo con extraños. Debe 

conocer a su maestra durante esas visitas y aprender a canflar en 

ella. Puede sentirse más seguro sl lleva un juguete o algo de la casa 

para hacer concreta la conttnuldad de la.vida escotar con la del hogar. 

Después de esta preparact6n, debe decidirse si el niño debe -

asisttr a la escuela. Esto depende de si el niño obtendrá algo de la - · 



experiencia, si se siente como en su casa, si le gusta su maestra y -

se siente seguro de que ella cuidará de él cuando no esté' su madre, -

si disfruta de estar con otros niños, si conoce el sistema y conffa en 

que su madre regresará y lo llevará a casa. Los niños deben saber­

estas cosas para sentirse seguros cuando los separen de su casa y -

de su madre más tiempo. Si la madre y el .niño se sienten seguros 

de la experiencia escolar, el ajuste futuro será muy ventajoso y el 

niño disfrutará y se beneficiará de la experiencia. 
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La madre permanecerá con el niño el primer día y debe perm2 

necer hasta que se sierta seguro sin ella. En forma gradual, se pro_ 

longará el tiempo que está en la escuela sin ella. Siempre debe de­

cirle que se va, y asegurarle que regresará por él cuando terminen -

tas clases. Algunos niños necesitan ta experiencia de que ta madre -

regrese después de un corto período de estar sin ella, para tener ta -

certeza de que su retomo es parte del sistema de jardín de niños, 

La enfermera que Vigila ta salud de los niños debe observar ta 

salud de cada niño para hacer recomendaciones de cuidados necesarias. 

EVALUAOION. 

At permitir que ta madre o algún otro miembro de la famil ta -

del niño estuviera el mayor tiempo 13osible con él se logre! evitar que 

se siguiera. lesionando la lengúa y se favoreci6 la formación del coág!:!. 

lo y así la pronta cicatrización de la lesión. 



Se di6 la orientación descrita en las acciones de enfermería a 

Ja madre durante la estancia del niño en el hospital y se realizó la 

visita domiciliaria, pero no se hizo adecuadamente la evaluacl6n de lo 

adquirido en dicha enseñanza por falta de tiempo. 
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CONCLUSIONES. 

La aplicación del Proceso de Atención de Enfermeri'a es de 

gran importancia pues ayuda al personal de enfermería a sistematizar 

sus acciones p.:1ra proporcionar cuidados específicos en base a los 

problemas y necesidades que manifieste y se detecten en el paciente -

de acuer.do a la patología que presenta. 

Para la aplicación del Proceso de Atención de Enfermería se­

parte primeramente de la estl"Ucturación de un marco teórico en et -

que se hace referencta a los conocimientos que existen en la actuali -

dad sobre el padectmtento que presenta el paciente, en este caso 

Hemofilia Clásica o Tipo A, Al elaborar el marco teórico se arnpl(a 

y rea•firman los cono/Ji.rntentos y las características de dicha enferm~ 

dad que por ser una patología poco común en nuestro medio, no se 

alcanzan a vislumbrar claramente. 

El estudio de la fisiología de la hemostasis, reafirma 16s conf!_ 

cimientos sobre el proceso normal de ta coagulación, en el que entran 

en acción pMmeramente las plaquetas en caso de hemorragia para -

formar el tapón plaquetarlo, posteriormente actúan lo.; factores de la 

coagulación en ta formación de dtcho coágulo, En este proceso exis­

ten dos vías la Intrínseca y ta vía extri'nseca para la activación de 

·fibrina. 

Si existe deficiencia de alguno de los factores de ta coagulación. 
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el indlviduo puede presentar hemorragias continuas, las que en oca-

slones no pueden controlarse satisfactoriamente, y pueden provocar -

la muerte del paciente. 

El transtorno más frecuente de este tipo es la.deficiencia del 

factor VUI de ta coagulación, el cual puede causar ta mL1erte del pae--

ciente por hemorragla grave si no se toman las medidas adecuadas en 

caso de una extracción dental o de una cirugía, o si existe en el ptas-

fna. un tnhibldor de\ factor VIII, n::> dejándolo actuar, por ta continui -

dad de transfusiones de di.cho factor. 

Generalmente este tipo de pacientespresenta transtornos de la 

conducta por la sobreprolección que tienen por parte de sus padres o 

de personas que los atienden, por el temor a que muera por una hem2 

rragia, por leve que sea; esto· provoca que et paciente sea dependie!!, 

te y no se. baste a sí mismo nl para ta resolver sus propios problemas. 

Et tratamiento además de incluir ta terapéutica de reposici6n 

det factor VIII, debe incluir ta orientación necesaria a tos padres so~ 

bre tas medidas de prevención espec(flcas para evttar que et paciente 

se golpee y prevenir así hemorragias que pueden provocarte ta muer-

·. t~, Sobre todo debe proporcionarse terapia de apoyo a tos padres y-

"., '· ,, ' ' 

· al. niflo por parte det pslcotogo o pslqUiatra cuando sea nec.es;-rlo para 

. eVltar dáño psicológico grave y prevenir que to sobreprotejan favore­

. c(endo as( su autonomía e. independencla. 



La historia clínica ayuda a valorar tas condiciones generales 

de salud del paciente, tas características del medio en el cual se 

desenvuelve, sus preferencias y to que le desagrada, as( como ta foi:_ 

ma como to :·nanejan sus padres en el medio familiar y el comporta­

miento del niño, también da a conocer la forma en que participan 

para su diagn6sti.co y tratamiento. 

A través de la historia clínica se realiza el diagn6stico de 

enfermería, el cual da la pauta para ta identificaci6n de los proble-­

rnas y necesidades que presenta et paciente, para elaborar et plan de 

atenci6n de enfermer(a y resolverlos satisfactoriamente y disminuir 

su estancia en et medio hospitalario. 

Por medio de los datos obtenido en la historia clínica se puede 

mencionar que et transtorno del paciente probablemente se deba a una 

- mutaci6n genética, pues dentro de tos antecedentes familiares no exi!i! 

ten datos e.le atgún familiar presente o ha,ya presentado, tendencia a -

las hernorragias; por to.que además es muy probable que ta deficien­

cia del factor' VIII sea grave, pues cuando esta patología se debe a 

mutaci6n et transtorno tiende a ser más grave que cuando es heredit~ 

rto: 

Et· paciente muestra aumentada dependencia poi"' parte de sus -

padres, sobre todo de ·ta madre, pues lo_ protegen demasiado poi"' el 

riesgo que representan para él tas lesiones que provoquen hemorragia 

aurq1.1e esta sea leve; además evitan que el niño se 1"'6lactone con otrop 
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niños de su edad o juegue con ellos por miedo a que lo vayan a lasti--

mar. Todo esto provoca que el niño no coopere adecuadamer.te en su 

tratamiento y diagnóstico por no estar habituado a más l"e!aciones 

interpersonales y sociales que no sea con sus padres y hermanos. 

Por medio de Ja exploración fí'sica se confirman los hallazgos 

encontrados en el interrogat.:irio como el sitio de Ja lesión de Ja len--

gua y las caracter(sttc_as del sangrado. También se detectó Ja prese.!l 

ola de equlm·osis en diferentes partes del cuerpo y hematomas en 

mtembros inferiores. 

A travt\is de los examenes de laboratorio se encuentran cifras 

de hemoglobina de 5 .9 g/dl y hematócrito de 17"/o, lo. que indica que 

el paciente tiene una anemia ferropenia ocasionada por el sangrado -

continuo de la lengua,. en el ql.le ha habido pérdida de eritrocitos y 

hemoglobjna, reduciendo la cantidad de oxígeno transportado por ella, 

to que pudiera ocasionar lnsuf!cienc!a cardiaca por la sobrecarga del 

· corazón para compensa!" Ja disminución y transportar oxígeno en can_ 

tldades adecuadas sobre todo a cerebro y riñón, los cuales pueden -

lesionarse si no tienen un aporte adecuado. 

Las pruebas de coagulación sangu(nea indican que los tiempos 

de tromboplastina parcial y tiempo de protromblna están dentro de -

las cifras normales, lo que indica que puede llevarse a cabo en forma 

normal la coagulación sanguínea, favoreciendo la formación del coag!:!_ 
F 
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lo en la lesl6n 'de la lengu~, pero esto no es posible, porque el niño se 



lastima frecuentemente retirando el coágulo provocándose sangrado -

contínuo que no se puede controlar sino hasta después de varios días­

de tratamiento con crioprecipitados y medidas locales. 

A través del Plan de Atencl6n de Enfermería se ha dado solu -

ci6n a cada uno de los problemas y necesidades que presentó el pacie_D 

te y fueron detectados en el diagnóstico de enfermería y se ha propor:_ 

cionado la orientación necesaria a ta madre para prevenir lesiones 

que provoquen sangrado en el niño y evi.tar que siga dependiendo de 

ella para. que llegue a la madurez como un Individuo normal. 

La oMentaci6n que se brindó a la madre no puedo evaluarse 

correctamente por falta de tiempo, pero es nece:;arlc que se realice 

para Saber si est€l llevando a cabo las indicaciones que se -

le hicieron tanto en el hospital como en su hogar, en forma correcta, 

para et mejor cuidado det niño y corregir y retroalimentar lo enseña­

do para favorecer una vida lo más n:irmal posible en el niño. 
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HISTORIA NATURALDE LA HEMOFILIA 
AGENTE: Deflctt funcional de 

globu\lna antihemo­
fUlca ( factor VIII) 

E 

s Equimosis excesiva 
hematomas lntramu 

HUESPED: Exclusiva de varo­
nes predlsponentes 
geneticamente, mu­
taciones genéticas. 

T .----------'lares, hemorragias 

M 

u 

L 

Hemorragia del cor­
d6n umblltcal o en la 
cll"C\Jlaclbn. 

MEDIO AMBIENTE: Mujeres 
portadoras, hombres 
enfermos de cualquier 
estrato socloeconóml­
co, Consaguinidad, ra 
za blanca' (especial-- º·~-~---~-~-~ 

El desar...o\\.;:, de la 
actividad de¡ trombo 
plasttna p\as;rnát1cá" 
esta disminuida o -
ausente en la casca 
da de la coagulacl~ 

. mente el Israellta. Nivel de Vlllag normal 
nivel de Vlllac df.smlnul 
do al O - 5 o/. de los no~ 
mal. 

PERIODO PREPATOGEN!CO 

PRIMER NNEL DE PREVENClON SEGUNDO NIVEL. ¡,.JE:'. 

Pl':>moc!ón a. ra Salud Prevenolon esnec\flca Dlagn6stlco 
- P romoel6n sanltar-ta. - Asesoramiento genético - Historia clínica y exa-' 
- Ed;.1cacl6n n;.1trlclonal. prenupcla\ • men físico para lder:i~i 
- Higiene personal. -Asesoramiento sobre pl!! ficar antecedentes de -
- Evitar et hacln!.\mlento nlflcaclón familiar (mót2 transtomos hemorra,¡!: 

y promiscuidad. dos definitivos, ) cos. 
- Examenes per\6dlcos dE - Evitar la consanguinidad. 

Salud. - Infol"IT1ac\6n sobre et pa- - Examenes de Labora-~ 
- Saneamiento ambienta\ • dec\mlen~o. torio: : 

- Satisfacer- las neceslda - Control pr-enatat • + Tiempo de trombo-
.c!es de vlv\enda,recreo - HCICer lo pon\ble por de.2_ plast\na parcial. 
y trabajo. cu':lrlr portadores. + T!e:impo de protro~ 

- Consultas ~r16d1cas al - bina, 
médico. + Pruebas de gene~ ' 

- Proporcionar dieta rica- c16n de trombopl~. 
en vitaminas y hlerroy tina. 
vitamina C. 

.. 

1-'cRlvuO 

PREVENC!ON 

Tratamiento 
- Plasma fresco congelado, 
- e r\opreclpltados. 
- Concentrados comerciales 

del factor vm. 
- Er\troo\tos aglomerados. 
- Apl\cacl6n de tromb\na y -
. adrenal \na, fno y pres\6n 

en el sltlo de ta lesl6n si -
es accesible. 

- Agentes antiflbr\nolítlcos, 
- InmoVi.\lzacl6n de la art(ci:! 

tacl6n y ~.pl lcaci6n de frío 
y vendajes. 

- Control del dolor con anti-
ptrazo\onlcos. 

- Reposos en·cama. 
- Exanguíneo tr-ansfus\6n. 
- Ernplear concentrados del 

factor oi:: . 

pués de pequeños tr 
matlsmos en la nar· 
boca ( labios, lengu 
frenlllo, enclas ) h 
rrag\as durante el"U 
nes o al mudar. He 
trosls en tobil\ós, < 
muñecas y cadera. 

l"'"'IU\.il:.N 

TERCER. NI 

Umltacl6n del Dilño 
- Iniciar ejercicios 

vos en un plSZO d 
hrs. sin apoyiar- f 

- Ev\~r cautel'izac 
sutura de ta )ésté 

- Prevenir que !ti t 
se Infecte. ,. 

- No aplicar amlke 
caso de hem~rl 

- Transfundir ~Jo' 
tes s6to cuQl'\do:1 
\utamente netese 

- Emplear ta ti):rá¡ 
de reposlct6n']l.d 
en caso de cttw 

- Evitar el sotirep 
et paciente;· ~': 

- Prevenir quEI ~· 
tEI se golpee.\~:'. 

- Eliltar ta 1ii9~ 
asptl"inas. ~§ 

- Proporclol')a'¡'.~I 
·en hierro y Vitar 

- Evitar la sob~~ 
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O R 1 A N A T U r-! A L DE LA H E M O F 1 L 1 A MUERTE 

Equimosis excesivas, -
hematomas lntramuscu 

.------------' \ares, hem'orrag!as dei 
pués de p6queños trau­
matismos en la nar(z, -
boca ( \ab\os, lengua, -
frenllto, enclas ) heme 

Artritis, an:iul\osls, he 
morragta en tejidos = 
blandos, en retroperl -
toneo. Aparlc16n de 
inhlbldores del factor­
vm. Hemorragias du­
rante extracciones den 
tales, lnte..venclones = 
quirúrgicas. Hemorra­
gias en tejido laxo por 
debajo de la lengua, en 
faringe, cuello y tora><. 
Hemorragia gastro!ntes 
ttnal. Hemorragia tnt~ 
craneana. 

Hemorragia del cor­
dó1i umbll!ca\ o en la 
circulación. 

ag normal 
ac dlsmlnuJ. 

de los nor: 

El desarrol\,:i de la 
actividad dQ trombo 
plastlna p\11!<;mát1ca 
esta disminuida o -
ausente en ta casca 
da de la coaQu\ac16n 

1 -

a-

ERIODO 

SEGUNDO NIVEL l)E PREVENCION 

- Historia clínica y exa..! 
men físico para lder.i!.!,1 
ficar antecedentes de-· 
transtomos hemorra;¡i 
ces. 

- Examenes da Labora- ' 
torio• 
+ Tiempo de trombo­

plastlna parcial. 
+ Tiempo de protrol'!l 

bina. 
+ Pruebas de gene~' 

ct6n de tr'Ol'l'lboPl<I!, 
tina, 

Tratamiento 
- Plasma fresco congelado. 
... e rlopreclpltados. 
- Concentrados comerciales 

del fe.ctor Vlll. 
- Eritrocitos aglomerados. 
- Apllcacl6n de tromblna y -
. a.drena! lna, frío y pres16n 

en el sitio de la 1 es Ión si -
es accesible. 

- Agentes antlflbrlnoU't:lcos. 
- Inmov\lizacl6n de la art(cu 

lacl6n y ~.pl lcacl6n de frfo­
Y vendajes. 

- Control del dolor con antl-
plrazolonlcos, 

- Reposos en cama. 
- Exangu!neo transfl.lsl6n. 
- Emplear concentrados de\ 
· . fllctor O:C • · 

rraglas durante erupcl; 
nes o al mudnr. Hema;::.. 
trosls en tobl\los, codos, 
muñecas y cadera. 

TERCER NIVEL DE PREVENCION 

Umltact6n del Daño 
- Iniciar ejercicios pasl 

vos en un pll\Zo de 48 
hrs. sin ap'!l"ar peso, 

- Evitar cautertzaol6n y 
sutura de ta lesl6n. 

- Prevenir que la lesión 
se Infecte, 

- No aplicar amlkar en -
caso de hematuria. 

- Transi\Jndlr a tos pacte 
tes s6to cuando es abso 
lutamente necesario. 

- Emplear la terapeútlca 
de reposlct6n !ldecuala 
en caso de otrug(a. 

- Evitar et sobrepeso en 
el paciente. 

- Prevenir que et pacten 
te se golpee, 

- Evitar la lngestl6n de -
aspirinas,. 

Rehab\l ltaclón 
.. Flsloterapta, tracct6n y ferúl.as, 
- Correcct6n quirúrgica, 
- Adiestramiento del enfermo y sus 

padres sobre su cuidado. 
- Llevar a cabo las rredtdas hlglenl 

co-prof'l\actlcas adecuadas. -
-Aststencta dental constante. 
- Asistencia a sus citas oportunamente 
- Fornentar la autonomía e tndcpen-

dencta en el nlfio, 
- Fomentar los deportes que eviten el 

contacto f<slco, 
- Que et"nlflo asista a escuelas orca-

nar-ias. 
- Proporcionar orientación vacacional. 
- Que acuda a sus citas con pslcclogo 

o psiquiatra. 
- Ingreso al grupo de hemofitlcas. 

- Proporcionar dieta rlc 
en hierro y .ifltam\na C • 

..,. Evitar la sobreproteccl n 

..,. ~~· Infec,resplrato-
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f>WllFESTACIO ACC!CX'IES 
FROBLEW\ NES oa FRO- FWDN-IENTAC!OI CIENTIFICA NECESIDADES DE RJNDAMENTAC!ON C1!1'lTIF!CI EV/\WAC!OI 

!ni,_.,. ENFffif1ffil/\ 
Reac- Urticaria Reacc!6n alérgica - Contra-- Suspe!! Ante cualquier si¡¡ Con la 

c!6n ale! gehera\lzada es una manlfestact6n ti- \ar ta reas cler la no de reacc!6n transfu-- suspen-
glca du- sular que es resultado - ct6n urtlc.!!_ transfus!ér stona\, h!\Y que !nterru'"!l ct6n de \a 
rante la de un proceso lnmuno\6- ria!• de crlop~ p!r e\ goteo y avisar - trensfu-
adm!nls glco ( !nteraccl6n entre clp\tudos, lnmed!atumente al médt- st6n y la 
trac!6n un antígeno y un anticuar co. op\!cap!6r 
de crto- po ). Cuando o! .cuerpo- Inmediata 
prec!pl- es invadido por el ant(ge 5! un paciente que de hidra-
tados. no, que suele ser una = osta reclbiendO una trans cortlzona 

proteína, misma que es fusión manifiesta hiper= se logro -
reconocida como extraña senstbll ldad ( por ej • - que la -
ocurren una serle do - urticaria, prurito, s!b!- renccl6n 
hechos destinados a ha- \anclas), no es pre urticaria\ 
cer Innocuo al lnvasor,y ctso suspender la trans- cedlera,y 
a expulsarlo, fusl6n a menos que los - se pud!er< 

Escalofrlos fiebre y 
urticaria durante la tran. 
fust6n ruiunct!l.n una reac 
cl6n trar.sfuslona\ hemO: 
l <ttca, pero más a menu 
do se debe a reaccione; 
antígeno-anticuerpo que 
abarcan leucocitos, pla­
quetas o proteínas plas­
máticas. Esto swle ocu 
rrlr en los pacientes :: 
transfundidos prevtamen 
te, 

La urticaria es un -
proceso en e\ cual so -
produce on el cuerpo -
zonas. de lnchazón, den.2 
mlnadae pápulas o ron­
chas, en respuesta a una 
sustancia aHlrglca. Sue­
le producirlas la hlstamJ. 
na liberada en las zonas 
locales de piel, o en rB.!!. 
puesta a un a\ergeno que 
penetra en los 1 (qui dos -
circulantes, 

síntomas aumenten de - continuar 
gravedad, posterior­

mente la 
l .. as reacclones le- transfusb' l 

ves a menudo pueden tra de los -
tarse coll medidas slnto-:. crloprecl 
m!it!cas si se descarta - pitados. 
la existencia de hemoll-
sis. 

Admlnt_§ La5 mnntf'9stncto-
trru:l6n- - nas de enfermedad aJ6r­
H!droÓor- g!ca de durac\6n l(m!ta­
~ls~na (16C da como la urticaria, -
mg, l.V., pueden suprimirse oon­
Dosls únl- dosis adecuadrui de gluco 
ca) corticoides admln1strru:b: 

como complemento de la 
forup6uttna primaria. 
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y !li\llJru, fr.~tlC•Jr"..1 y ,.,l, ,l(J••n.,'í i, n!r lü c.1--1 Orlt:n-Jlrlcao> ), :JO du!Jan \.IL'Vilr 

Cc'1h'·c,nluntu y ,;;1!u.J:ilill'. f'(t~li ,_, In-- toril to nu O c<>bD con t.xl.:1$ \lla í'~ 
lln:n:.r~l<~n "'''. In c:i..r.1 •• no'i O:)CL•<;tlrla'; r~ 

E,r~,~'.~'.~i; ifü.~;f}jiif ¡1 ::~::,~"~,_-_ ~~g:i:'.; ~;~i::,?:~~~,~~~~~"·.'.~~ 
tar .1 lo.,,. ,rwr.lllo ": Lll~ 1irfu:tlc<1::1 bl!.Jh 

l ~~.~~~~~~~~,;~r.::,::·:~l.~~)¡':~::~~:~- ;~',,'."' ""1:~:::~~:,~.~~'.'.'.~~t~~ 
l".l:;lo;; di~ i:1mnd:i y de - 11r1-v1m1r• - Odcn-- 1;~ cnp,:i.clll<id U" cnnscr-­
rnu..:o Hdldc., q.;,' f;1'•'"'':.:. ~:ir1u,-; / •• t,w , 1 - v:w ll~oLlLtu 1 ntk•:u:l'!,, l de 
i::.c11 \.:1 ¡ir;xlucclÓn ·J~ i.:.1- ¡·vlt<ir ""- fc~11t nt'' dl• ll1n¡,\c~ü '/ arreglo l)Cr •2 

r\1.:•I Uunrnrlói u tn1l,1ni«- ir.ieclonc"I !"'; h[1t;l\.1,. nal, 
ct6n Uo l<l.1 cn~i<I'\, d11ntn\o,;, du 11lg1.~n:: 

· l¡_,.~.-.l. 1 Lo; ¡ .. 1clcnt.o.;; hem• 
El nliio p.:..:¡uo·'•n Jo- Orkn-

1 

fil leo!> pu()(Jon pllf'l.Jcr la 
lM nco:;turnllNr,;o 11'1 ~,í· tnr a 1 n m.- Or'lt•n- vtda dcblrJu n cxtl"\occ10--
ln a l<l n"l:.Jlt\cncl'.111 \nt<'!: Ur.i •iobN - t:lr In - nu~1 tJentll\r,~ por c.irltt·~. 
!>\vil, olno tamlilcn n in l'I tipo du tm¡h)rt.:1n-1 
ltnwtc;i:,; do In b~1cn, caplllo quo cln en O!.l- Et cuidado 1fo la bE, 

dub.:t U3!11' too p.ciclC'n C.:\ compNndC tnnt.o otcn 
E"' lm¡.>urt<into q110- vi pnclcnto tlls lu-_ cl6n rcgutur dtil dt:ri.lstO 

la boell o¡¡to llmp\ll Y - 1tu( comu - hlgh.ine bujcC1TK1 tlmplo.za nproptBd.1 
fra!lCa pm-a qutJ DO qulo- to. t.&cnlCA ~y dentli. do tos dt1;:ntos, Ceµlllor' 

N comary r.E> dl<1frule ria cepllllldo asfcom.1 l~~::::..:.·~·ntc>l ottmln.:i. lo~':' 
u\ n\ltmmtu. vi ui;n t.lfl· ol polhJr.) r.l11l.Juo!l ¡Jo n\trn~n•.oii, -

l:l!•tas d.:i.n '-!uíl N!pra metilo favol"\lbh1 al d(1:!1!\-

lv\uchus dortl•tns - ríflco!ll !IU!l t>onta en rmllo de bacloria¡,¡, El -
recomiendan c.l ccptlla<.lovoa, - olio!\ lt\ ux copllludo ('11 11.af mlsmu -
kio jos dientes dasp.Jii!J d~ tr'nGCIÓn - 11'1:1.so.jo de uncltis quo C!il 

Cl'lda comida o p~r lo nll' dcntn1. t(mula In c\rculoc\6n. 

n-::is enjull(Jar la lioc:n al -
termlt"l<'lr de corncr, E"­
ll!.11 O\t.•d\dll11 l'l'Judafl 11 -
~ltar I~ ;v-.uriut:icl6n dfiJ 
purtículn.:J du lll\m1:111to 
11obrc y entro lo'J dlent:n& 
lo cu:11 ¡ircdi.,;pa~ D. tn -
cnrtes dental. 

Orlt1n- Ln t1lgleno b<.Jc.:i.l -
torla oolri adecuoda contrlbu/& '112 
el U!IO (to 9r'l\r un b.1cn tutl\do nu-­
p;:,,atl'l.9 den trtcionul. 

trfflCM Al pac\ó!nh1 ao le 
dbbC uxpUcar ll'l lmµor-

O tanela do qu11 tn-J\era tos 
- rle:;., :tllmtnto:i y b<.'ttdaJ que 

~:r:~,~:- ~:r,~ ~~~~:¡()~;\~: 
tllllCl11 da da CAUS:lf" lo. INJC:st\6n de 
(e;s vlsll:Att OQullllos que t1t1 to pn.Y1\­
rrecuentoa ben 
al odort6l • 
go. L.a Ctll"l~a donUd e" 

un proceso quo CUN)O. coi 
- Or'len m~s o nrnnaa l'o'lfl\daz y -

tar' a los dulf\.tt'e tea tejidos du­
padre.s p1• ro11 dentarios (eamaltu y 
r4' que con dert\na) por' In f\e<:;l&i 
clontlco.n co;TilllnAdll <Ju prodJclou 
ni nlt'kl a t\cidos et, tcrnicntact6n. 
no lrtra:t<..1 ¡_a cdrltis con1\eiun en 
c\NJ& o. tft los a\llas on que se for­
bOClt. obja mM dop6sltoB o cublor­
tos duroa tau que no &lt ol lrn\nan 
paro uvt- tncllmt:>nto, Eu:ta mcm­
tar que &e br'GIVJ a:WurNI, a mEI,..,_,.. 
le!i\ona. d:> invtutble, U•posltn,cb 

on utas zC>f\l\a egta for­
mada por rnuc:J, f"tlstoa 
.d irm:ntlclo1J y Ol\t.tuMi:i.>j 
Jag cualus 11flCU(lntron. un 
d!C...,Ct'J re11to$ un f'xr.e­
lente medlode cultlvo. -
EEta mumllra.na es ee[}<t 

- Orlttn cittlmontu p6llgrosn. cu..'\/'\ 
t<:1rla 011 d::> contlcri.) matarlas qu;;: 
baea a ta fctTflcntnn oon rocl1tdlld­
rod<.1r:.cló11 ( almid6n, uzúcarl y b.le 
de 1\7.ÚC:tll" toNns ncldógoMit; -
y dulces, 
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GLOSARIO. 

ANQUILOSIS. 

AUTOSOMICO. 

COAGULACION. 

CONGENITO: 

CROMOSOMA.~ 

DIATESIS. 

. DELETEREA. 
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Privacl6n de movimiento en las aM:ículaciones. 

Cromosomas de pares iguales, no sexuales. 

Paso del estado t(quido al de coágulo o cuajo. 

Existente yadesde et nacimiento. 

( Literalmente: Corpúsculo coloreado por ta inte!!. 

sa tonalidad que adquieren con los colores bási-­

cos de anilina). Son unos cuerpos micróscopicos 

existentes en et núcleo de tas células, constitui­

dos por una sustancia especial de rn1turaleza pro­

tefoa denominada cromatina. Son individualidades 

morfológicas cetul<>.res bien definidas, cuyo núm~ 

ro es fijo y constante para todas las células de -

una especie a otra •. 

Predisposición especial del organismo o recepti­

vidad aumentada hacia una enfermedad. 

Venenoso, que dest1"41'e la salud. Perjudlclal • 

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA. Problemas de salud cl.()'o _potencial 

para resolución depende de los conocimientos y -

actiVidades adecuadas de ta enfermera. 
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ELECTROFORE.515. Fen6meno consistente en la migración hacia tos 

electrodos de las partículas coloidales sometidas 

a la acci6n de un campo eléctrico. El paso de ta 

corMente continua por una suspencl6n de partfo.!:!. 

tas provoca la migraci6n de las mismas: Los que 

HEMOLISIS. 

HEMOSTAsIS. 

HERENCIA. 

MIELOBLASTO. 

tienen carga negativa se dirigen hacia el ánodo -

· (anaforesis) y los de carga positiva hacia et cát2 

do (catafo~sls). 

Disolución de los corpúsculos s:ingu(neos. 

Conjunto de mecanismos que impiden, atenúan o-

hacen cesar la extravasación de. la sangre. 

Propiedad que tienen los seres vivos de t!'lhnsm!­

tir a su descendencia los caráctes especiales de 

su clase. 

Primeras fases de los leucocitos o glóbulos bl8!l 

cos de la sangre. 

POLIMARIZACION. Reacción o serie de reacciones mediante las cua­

. les numerosas moléculas pequeñas de un mon6m2. 

ro.son 'Soldadas y forman moléculas gigantes de·;,,, 

un monómero. 



POLIMERO. Compuesto formado por dos o más moléculas de 

una sustancia sencilla que se unen para formar -

otra de mayor peso molecular. 

PROCESO DE ATENCION DE E:NFERMERIA, Recopllaci6n de datos, 

una formulacl6n de deslciones que incorpora a ta 

vatoraci6n y modificación subsiguiente como me­

canismos de retroal imentaci6n que est(mulan la 

resolución final de los problemas del paciente 

relacionados con ta enfermera. 
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