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INTRODUCCION

La importancia que tiene para el Cirujano
Dentista, el conocimiento de los problemas hemato-
légicos, es el de que nuestros pacientes no estn -
exentos de ellos, por lo que, en este trabajo trata-
mos de sefalar los datos que ayuden al Odont6logo-
a diagnosticar a tiempo dichas enfermedades, ya -~

que la mayorfa de estos problemas se manifiestan -
en cada cavidad oral,

No sblo es indispensable que el Cirujano -
Dentista, sea capaz de diferenciar las enfermedades
de la sangre, de otros trastornos con manifestacio-
nes parecidas, sino que también, es necesario que-
esté familiarizado con las complicaciones de estas -

enfermedades en relaci®n con las intervenciones den
tarias habituales.

Deben valorarse todos y cada uno de los —
problemas, como por ejemplo: La tendencia hemo—-
rrigica del enfermo purplrico, el potencial hemo— -
rrégico del hemofflico vy la falta de resistencia del -
anémico, para tenerlos debidamente en considera— -
cién al planear un tratamiento dertario,

v esta valoracibén la lograrmos por medio-—
de una Historia Clinica completa. Por lo que al em
pezar a elaborarla, estamos llevando a cabo el es —
tudio general y posible tratamiento integral del pa -

ciente, que es el propSsito que se busca tanto en -
Medicina General como en Odontologfa,



IMPORTANCIA DE LOS PROBLEMAS HEMATOLO -

GICOS EN ODONTOPEDIATRIA,

CAPITULO I.- Anemias. Clasificaci6n.
a).— Anemia. Definicibn.
b).~ Aremia aguda.
c).— Aremia crénica.
d).— Anemia por deficiencia de hierro.
e).— Manifestaciones generales y bucales,
.~ Tratamiento.

CAPITULO I1.- Hemofilia.

a).—- Hemofilia por deficiencia de factor -
VIII.

b).— Hemofilia por deficiencia de factor -
IX 6 Christmas.

c).—~ Hemofilia C 6 Enfermedad de Rosen
thal .
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mofflicos.
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cibn,

a).~ Existencia de una enfermedad hemo-
rrégica.,
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cCAPITULDO I

ANEMIA .- Puede definirse como un esta -
do caracterizado por la disminucién anormal de la -
hemoglobina circulante acompafada generalmente de
la disminucién del nGmero de hematfes, &sto puede-
suceder de dos maneras: Por excesiva pérdida de -
sangre tras hemorragia o hemblisis (anemias hemo-
rrégicas y hemolfticas) o por deficiencia en la for -
macién de sangre. En la anemia debida a hemorra-
gia aguda se reducen por igual las células y la he ~
moglobina, son las anemias normocfticas, normo- -
crémicas. En la hemorragia crénica el cuadro co—--
rresponde a una anemia ferropénica con bajo frdice
colorimétrico (hipocromia). Cuardo la anemia se de

be a hemblisis el {ndice ictérico es elevado, hay
inrcremento de la reticulocitosis.

La formacibn san-
gufnea normal sugiere elementos y principios espe -
cfficos.,

lLos elementos pueden dejar de producirse
por accién de toxinas, condiciones caquécticas, so -
bre la mbédula, o por deficiencia y atrofia de 6ésta.—
Los principios especfficos son hierro y factor anti —
anémico del higado; el primero es preciso para la -
maduracién normal a mivel normobléstico y el apor-
te de hemoglobina a los hematfes. Puede haber es -
casez de hierro en la dieta, puede 8ste ser defec—-
tuosamente absorbido o existir pérdida (hemorragia).
El resultado es anemia hipocr6mica microcttica, en

la cual las células no estdn muy reducidas en nime
ro, pero s{ en tamafo,

El principio antianémico del hifgado es ne—
cesario para la maduracién de los megaloblastos, -
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formandose en el estémago por la conjuncibn de un-
factor intrfnseco existente en el jugo gastrico, con=-
un factor extrinseco aportado por la dieta. Al fal- -
tar el factor intrfnseco resultard anemia perniciosa,
y si falta el extrfnseco resultard anemia nutricio- -
nal, También es posible una defectuosa absorcibn -~
del principio antianémico (por enfermedad intestinal)
o almacenamiento en el higado (por cirrosis, etc.)-
déndose en estos casos anemia hipocrémica macro -

cftica, que respornde a la administracién de extrac -
to de hfgado.

ANEMIAS ,

Las anemias se pueden clasificar en tres-
tipos que son:

a).— ANEMIA AGUDA.
b).~ ANEMIA CRONICA,

c).~ ANEMIA POR DEFICIENCIA DE HIE-
RRO.

ANEMIA AGUDA .- La disminucibn brusca
del volumen sangufneo circulante, por pérdida de -
sangre al exterior, por pérdida hacia la luz del tu-
bo digestivo o hacia una cavidad serosa, por extra-
vasaci6n en tejidos, ya sea por laceracibn, fractu -
ra 6sea o por defecto severo en la coagulaci6n, Son
las causas de anemia aguda. Produce tres cuadros-
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que corresponden a situaciones fisiopatol6gicas, bas

tante bien definidas, que implican diferentes actitu —
des terapéuticas:

1.~ LIPOTIMIA .- Se caracteriza por la -
cafda brusca de las presiones arteriales sist6lica y
diastblica, bradicardia evidente, el paciente se sien
te muy enfermo, con sensacién de debilidad, moles
tia epig&strica, néuseas, vémito, visién borrosa, -
alejamiento de los sonidos, palidez, sudoracibn pro
fusa, dificultad para ejecutar 6rdenes. Este cuadro—
se explica por hipoxia cerebral de causa circulato -
ria. La relacién entre disminucién del gasto cardia
co y lipotimia no es constante en cambio, sf existe
relacién entre la lipotimia y la cafda de presién ar
terial, por disminucién brusca de la resistencia pe-
riférica debida a vasodilatacién de las arterioclas -
musculares. Aungue est& bien establecido que la in-
cidencia de lipotimias, guarda relacién con la mag-~
nitud de la extraccién de sangre, se sabe también -
que puede observarse en una persona por la vista -
de sangre, por dolor, por estado emotivo en rela--
cibn con la extracci6én de unos cuantos cm3 de san-—
gre. Por tanto, no refleja forzosamente pérdida im_

portante de sangre y se corrige colocando al pacien
te en posicibn de Trendelenburg,

2 .- ESTADO DE CHOQUE.- Se caracteri
za por hipotensién, taquicardia, pulso débil, filifor—
me, venas superficiales colapsadas, llenado capilar
pobre, piel palida, hGmeda frfa, con moteado de -~
porciones distales y tendencia a la cianosis de le~ ~
chos ungueales, oliguria, El paciente puede estar -
inquieto, con ansiedad o por el contrario mostrar -
apatfa, hipotonfa, debilidad, hiporreflexia, hipoaeste—
sia, No todos los sfntomas y signos mencionados
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se observan en un paciente determinado ni alcanzan
la misma magnitud, dada la variacién de la respues
ta individual y las diferentes etapas de ewvolucibn -
que puede ser observado en el paciente, FPor otra -
parte, se anaden otras manifestaciones, condiciona-
das por la causa de la hemorragia. Se ha sefalado
que la inestabilidad de la condicién del paciente y =
el deterioro progresivo, pueden ser cordiciomnados -
como el aspecto m&s caracter{stico del cuadro clf -
nico del choque. Los fen6menos fisiopatolégicos ba -
sicos, estln constitufdos por reduccién en el volu -
men sangufneo (aunque existen variaciones considera
bles en los mecanismos de compensacién). Se sefa_
la en general una reduccibn cercana o superior al -
30%, perfusibn inadecuada capilar, ascenso en los -
niveles de catecolaminas, vasoconstriccién arterio -
lar, hipoxia celular, acﬁmulo de 4cido l4ctico, aper
tura de capilares y venas, disminuci6n del retorno-

venoso, cafda de la pre516n venosa central y dismi-
nucién del gasto cardfaco.

Esta secuencia entrana un cfrculo vicioso,
lo que oxplica el deterioro progrosivo de la situa— -
cibn, para llegar finalmente a la muerte de células,
cuando ésta alcanza una magnitud que bloguea la
funcibn de 6rganos vitales, se llega a la muerte -
del individuo. Se ha sefialado coagulacién intravas -
cular a nfvel de la microcirculacibn, El choque s6-
lo puede corregirse mediante la reposicién de la -
sangre perdida. Si la reposicibn es adecuada e in -
mediata, se corta la cadena senalada de eventos.
Al pasar el tiempo, aumenta la capacidad vascular

3
por lo que se requiere una cantidad importante de -
l{quidos extra.
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3 .- RECUPERACION DEL VOLUMEN -
SANGUINEO,.- Entre horas y pocos dfas después de
una hemorragia, puede existir una situacién que re—
cuerda a la situacién de una anemia crbnica seve~ —
ra. Caracterizada por mal estado general y palidez
con taquicardia y desde el punto de vista hemodin —
mico, por aumento en el gasto cardfaco y aumento —
de la presibén en la aurfcula derecha, Esta situacién
en consecuencia, debe manejarsa desde el punto de~
vista de aplicacién de sangre, con las mismas pre-—

cauciones que se siguen en la anemia crénica seve-—
ra.

Para darse cuenta de la cronologfa y de -
la magnitud de la pérdida sangufnea del enfermo, -
pueden emplearse los siguientes procedimientos, ha .
ciendo notar desde luego, que el célculo serf més —

aproximado entre mayor nmero de elementos de
juicio pueda reunir:

a).~ Informaci6n por parte de los testigos
de la cantidad de sangre perdida al exterior. En la
practica se utiliza la comparacidén con medidas ca —
seras. Resulta particularmente diffcil valorar la -
pérdida de sangre cuando esti meazclada con otros —
lfquidos del cuerpo, como contenido géstrico, orina
y materias fecales. En general, hay sobre valora— -
cién de estas (ltimas circunstancias,

b).~ Grant y Reeve, estudiaron el tamafio
de la lesibén y el volimen sangufheo, utilizaron la -

mano oxtendida, como unidad de referencia de la ex
tensiébn de heridas superficiales y la mano empufa -
da en el célculo del volGmen de los tejidos interesa

dos en una herida profunda y seflalaron la siguiente:
gufa:
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Una herida que corresponde a una mano o
menos, entraiha una pérdida de volumen sangufneo -
de 10% o menos. Cuando se estima una a tres ma -
nos del paciente, implica la posibilidad dc haber
perdido entre el 20 y 40% del volumen sangufneo, -
cuardo se estima en tres a cinco manos la pérdida-
del volumen es alrededor del 40% y cuardo es supe
rior a cinco manos una pérdida del 50% o més. -

c).~ En relacién con fracturas, una frac -
tura mayor que puede acompanarse de una extrava -
sacibn del 20% del volumen sangufnheo. Dos mayores,
una pérdida del 20 al 40% y tres o méis fracturas -
mayores, extravasacién superior al 30%. Posterior-
mente se ha sefalado una pérdida aproximada del 5
al 10% del volumen sangufnheoc en fracturas cerradas
de tobillo, antebrazo y rodilla, Extravasacién que =
puede alcanzar una magnitud del 10 al 30% del volu_
men sangufneo, en fracturas de la di&fisis del fé- -
mur, en algunas de la tibia y el peroné y en las
fracturas mayores del miembro superior. Desde -
luego, las fracturas maltiples de la pélvis. Se ha -~

sefalado como (til, el aumento de volumen del
miembro fracturado,

d).— Cordiciones clfnicas del péciente.- -
Grant estableci6 la siguiente relacién entre la mag-
nitud de la pérdida de sangre (expresada como por-

centaje del volumen sangufneo) y el cuadro clfnico -
del herido.

1.~ Un paciente con buena coloracibn y -
buena temperatura, sin taquicardia ni hipotensién, -

ha sufrido una pérdida probablemente inferior al -
10%.
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2.~ F1 paciente con palidez, extremidades
frfas, taquicardia pero no hipotensi6én, probablemen
te perdié més del 20% pero menos del 30%.

3.~ El paciente que presenta palidez, en -

friamiento taquicardia e hipotensién, probablemente—
perdi6 més del 30%.

4.~ Cuando la hipotensibn es muy acentua
da, existe taquicardia muy alta, los pulsos son im-
palpables y cuesta trabajo visualizar y tomar las -
venas (pudiérdo existir ademés gran inquietud, dis—r-
nea y sudoracién), muy probablemente el paciente -
perdié més del 40% de su volumen sangufneo.

ANEMIA CRONICA,~- La presencia de una
cifra de hemoglobina més baja que el lfmite infe- -
rior de lo normal define la presencia de anemia -
crénica, Este lfmite varfa con la edad y la altura -

sobre el nivel del mar y también con el sexo, pu——
bertad, climaterio.

LLa hemoglobina interviene en los siguien -
tes mecanismos fisiolSgicos: 1.~ Transporte de 02y

de CO2. 2.~ Equilibrio &cido bésico., 3.~ Oxigena
cién tisular, que estd cordicionada por la funcibn -
respiratoria,

la concentracién de hemoglobina en la

sarngre, el gasto cardfaco y el estado local de la
circulacibn.

4 .~ Funcib6n del sistema eritropoyeti--—
na. Aumenta la actividad de la eritropoyetina cuando
el aporte de oxfgeno a los tejidos, es inferior a su
requerimiento. Las tres primeras funciones, depen-—
den de un nivel 6ptimo de hemoglobina en la sangre,
que se observa en las personas normales sanmas.
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Bpsjult- fundamental expraesar las cifras normales de hamoglobina
an nifos. (Cuadro No. 1),

CUADRO No. 1

PROMEDIOS Y MINIMOS DE HEMOQOGCLCIINA POR 100ML DE SANGRE

VENOSA EN NIROS DE LA CIUDAD DE MEXICO (EXPRESADOS EN -
GRAMQOS)

Grupos de edad Valores encortrados

Valores calculados
Promedio  Mlnimo

Promedic Mfnimo.

Sangre del Cordén ~ 18.1

12.8 _— —
3 a 60 dfas — — 15.7 8.4
2 y 3 meses — —— 1.7 g,é
4 a 23 meses e e 12.7 10.7
2 afos R LT ‘ 13,4 11.5
3 afos B L— 14 12,5
4 - 5 afos 14 12.8 — —_
6~ 7y8 afos. 14 12.8 —_— .
S aros - - 14.5 13.0

10 - 12 aflos - 16.0 13.0
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valoracién de la anemia crbnica.- Exis- -
ten dos nfveles de alteracibn funcional del aparato -
cardiovascular en pacientes con anemia crénica:
1.~ Insuficiencia cardfaca. 2.~ Disminucibén de la -
capacidad para efectuar ejercicio f{sico,

1.~ INSUFICIENCIA CARDIACA.- Las ma
nifestaciones clfnicas que se observan con més fre~
cuercia en este tipo de anemia son: Palidez intensa,
crecimiento hepético en el gtz puede existir creci -
miento répido, borde romo, superficie lisa y regu -
lar, consistencia media, palpacién dolorosa. Ingur -
gitaci6n yugular visible con el nifio semisentado, -
cardiomegalia, ritmo de galope, edema. Solo se ob
serva anasarca y ascitis en casos extremos, Es -
importante hacer notar que el nlmero de pacientes-
con insuficiencia cardfaca, la presentan en forma -
moderada que solo se descubre cuando la explora- ~
cibn es intencionada. Todos los cuadros de insufi- -
ciercia cardfaca se han visto en nifios con menos
de 5 g de hemoglobina por 100 ml de sangre.

2.~ Disminucién de la capacidad para
efectuar el ejercicio f(sico.

- Es evidente en el pa -
ciente que se encuentra en insuficiencia cardfaca la

disminucibn de la capacidad para efectuar ejercicio-
flsico pero ademés se observa en pacientes, que =
sin estar en esta condicibén, muestran manifestacio~
nes durante la ejecucibn de ejercicios de intensidad
moderada, como disnea, palpitaciones, sensacién de
debilidad. Lo anterior se presenta en pacientes que
tienen menos de 9 g de hemoglobina.
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ANEMIA POR DEFICIENCIA DE HIERRO -~
La anemia hipocrémica, es una anemia en la que -
es mAs importante la limitacién en la formacién de
glébulos rojos y se desarrolla en pacientes en quie—
nes se han agotado previamente las reservas de hig
rro. Se caracteriza por disminuciébn muy acentuada
del hierro de la médula 6sea. Existe cifra baja de-~
hierro circulante en el plasma y aumento en la can
tidad de la protefna sangufnea encargada de su e
transporte (transferrina ¢ siderofilina). Esto se tra
duce en aumento de la capacidad del suero, para -
fijar hierro, aumento de la capacidad total de com-
binacibn (que es la suma de la capacidad de combi-
nacibén latente y de la capacidad saturada por hicrro
sérico), por lo que hay baja saturaci6n de la trans-
ferrina con hierro. Se caracteriza ademéis no sSlo-
porque la cifra de hemoglobina es baja, sino porque
tambien es inferior a la que deberfa estar contenida
en los glébulos rojos del paciente. La enfermedad =~
se manifiesta por datos de laboratorio y clfhicamen
te con la disminucibn de hemoglobina circulante, al
teracibn anatémica y funcional de varios tejidos pro
ducida directamente por la deficiencia de hierro, =
La deficiencia puede ser producida por un desequi -
librio entre el aporte de hierro y sus requerimien -

tos por su defecto en su absorcién 6 por pérdida —-
crénica de sangre.

De acuerdo con este concepto de anemia -
hipocr&mica por deficiencia de hierro, debe distin ~
guirse de otras anemias hipocrfémicas entre las que
pueden citarse; a).— Talasemias, por defecto genéti
co en la cfitesis de las cadenas beta de la hemoglo
bina (talasemias beta) o en la sfntesis de las cade -
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nas alfa (talasemias alfa), que se transmiten con
caricter somético recesivo,

b).~ Anemia siderobléstica hereditaria que se trans
mite con caricter recesivo ligado al cromosoma X-—
y que ocurre solo en varones., Adem&s de su caric
ter hereditario, los padecimientos mencionados, tie
nen en com(n el aumento en las reservas de hie- -
rro, el hierro sérico elevado © normal y la satura-
cibn de transferrina elevada o normal, En las tala-—
semias existe aumento de hemoglobina F 6 de hemo.
globina A2 y en algunos casos se puede identificar -
una hemoglobina anormal. En la anemia siderobléds -~
tica, se encuentran depbsitos de hierro en forma de
corona alrededor del n(cleo de los eritroblastos.
c).—~ Anemia hipoecr6mica con aumento en los depb -

sitos de hierro, Este tipo de anemia responde a la
administracién de piridoxina.

d).- Atransferrinemia congénita.- Se caracteriza
por ausencia congénita de la transferrina, hierro -
sérico bajo, disminucibn en la capacidad del suero-
para fijar hierro y hemosiderosis. No debe sobre -
valorarse la trascendencia de estos padecimientos -
dada su baja frecuencia, segln podr& verse en el -
parrafo siguiente. En el Hospital Infantil de México,
se han encontrado anemias hipocr6micas por defi- -

ciencia de hierro, en el 6% de los nifios que ingre-—
saron en un ano de estudio.

Se han realizado trabajos que tienen inte-
rés porque plantean la posibilidad de que por cada -
caso de anemia por deficiencia de hierro en nifios,
puede oxistir un NGmero no conocido de niflos con -
deficiencia de hierro que no se ha prolongado lo su_
ficiente para dar lugar a la existencia de anemia., -
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varios autores han descrito sfntomas atribuibles a -
la deficiencia de hierro sin anemia, pero no existen

datos precisos
Esta

1).-

2).~

3).-

al respecto.

revisién permite hacer notar que:

Existe deficiencia de hierro sin ane -~
mia.

Cuando esta situacién es prolongada -
y ha alcanzado intensidad suficiente,
da lugar a la presencia de anemia -
con manifestaciones atribufbles a &s-
ta por una parte y a manifestaciunes
debidas directamente a la deficiencia
de hierro.

Aungue la mayor parte de las ane~ '~
mias hipocr6micas son debidas a de-
ficiencia de hierro, existe un porcen

taje minimo con una base etiolbégica-
totalmente diferente,

Existen aspectos fundamentales en el diag_
nBstico de la anemia hipocr6mica:

a).— Reconocimiento de que el paciente
tiene anemia hipocrémica por deficiencia de hierro.

b) .~

Descubrimiento de la causa.

La anemia hipocr6mica por deficiencia de

hierro es la manifestacién final de ésta.

El proce -

so se i{nicia con la utilizacitn de los depbsitos vy el
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aumento en la absorcibn de hierro. Sigue la cafda -
de hierro sérico y el aumento de la trasferrina fi~—
nalmente, se produce depresién de la sfntesis de -
hemoglobina y de la eritropoyesis. L.a deficiencia -

de hierro produce simultineamente alteraciones on -
otros tejidos.

Esta anemia tiene las caracter{sticas de -
instalacién lenta y progresiva, afeccibn de la serie-
roja y otros tejidos pero ro de leucocitos ni de pla_
quetas, presencia de un mecanismo causal, micro -
citosis, hipocromia, hierro sérico inferior a 60 mi_
crogramos por 100ml de suero y saturacibn de
transferrina inferior al 10%.

Debe diferenciarse de otras anemias muy

poco frecuentes que se caracterizan por deficiencia-
en la sfntesis de hemoglobina.

Son de diagnbstico diffcil, las formas de~
anemia hipocrémica por deficiencia de hierro, que -
se acompafa de esplenomegalia y cambios 6seos se_
mejantes a los observados en algunas anemias he- —

molfticas y aquélla que acompafia a la siderosis
pulmonar idiopética.

Debe identificarse el mecanismo causal -
por la dificultad en la identificacién de algunas le-—

siones sangrantes de:.tubo digestivo y el reconoci- -
miento de la hemosiderosis pulmonar idiopética.
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MANIFES TACIONES GENERALES DE ANEMIA

Los signos y sfntomas bucales que orien —
tan hacia una anemia deben ir seguidos de una in- -

vestigacién clfnica en busca de signos generales de—
aquella, Estos pueden consistir en uno o varios.

PALIDEZ DE LA CARA Y DE LA PIEL

Son signos frecuentes de anemia la pali -
dez de la cara, labios, piel y rafz de ufas. El co-
lor anormal se define generalmente como palidez, -

pero en algunos casos es blanco, gris 6 amarillo -
limén.

SINTOMAS NEUROMUSCULARES

La anemia puede ocasionar diferentes tras
tornos neuromusculares, especialmente debilidad ge
neral y fatigabilidad fécil, hormigueos o entumeci- —
mientos de las extremidades, somnolencia, vértigos,
cefalalgias y sensibilidad al frfo.

SIGNOS GASTROINTESTINALES
Las nduseas, vbmitos, pérdida de apetito,
diarrea, dolores abdominales y pérdida de peso tam
bien son signos que hacen pensar en una anemia.

OTROS SINTOMAS

Constituyen otros signos la disnea, ede~ —
mas y palpitaciones.
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El descenso de hemoglobina, al alcanzar -
cierta magnitud, da lugar a palidez. De acuerdo - -
con lo expuesto en los pérrafos anteriores da lugar
a hipoxia primero s6lo durante el ejercicio y a ma~
yor severidad también durante el reposo. El apara-
to respiratorio y el cardiovascular modifican sus -~

funciones cuando la hemoglobina desciende a cierto-
nivel .

Se hace hincapié en las manifestaciones -
de la anemia como palidez, hipoxia, con alteracio—-
nes de los aparatos respiratorio y cardiovascular, -
que trataremos de describir a continuaci6n:

La palidez es una manifestacibn frecuente
en la anemia, mé&s evidente cuando la cifra de hemo
globirma es inferior a 7g por 100 ml, Es més Gtil -
buscarla en palmas de las manos y en labios. Debe
tenerse en cuenta, que varias personas se ven pali-
das sin que tengan anemia como en las glomerulone
fritis aguda, neoplasias malignas, insuficiencia -
abrtica, mixedema, falta de exposicifn al sol y al -
aire libre. Puede afiadirse como causas de palidez -
en ausencia de anemia, lipotimias, estado de cho-—«~:
que (incluyendo por proceso infeccioso), condiciones
abdominales agudas, estado de angustia.

Hay factores subjetivos, por parte del mé
dico, en la apreciaci6n de la palidez y en especial -
comete errores cuando se trata de pacientes con pe
so bajo, Por otra parte, puede suceder que un ni--
fio con buena coloracibn de piel y mucosas tenga ci_
fra baja de hemoglobina como en el caso de pacien—

tes con anemia refractaria tratados con testostero—--
na.
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La hipoxia en los anémicos da las siguien
tes manifestaciones, lipotimia, fosfenos, acGfenos, -
parestesias, calambres, irritabilidad, apatfa y aste
nia. De estas manifestaciones, las que se pueden -
obtener solo por interrogatorio directo, requicre --
que éste se lleve a cabo en cordiciones 6ptimas - -
(confianza del nifio en el médico y simpatfa mGtua),

Hay dos repercusiones de la hipoxia por -
anemia, que deben considerarse sujetos a una valo-
racién cuidadosa, el efecto sobre el crecimiento y -
efecto sobre el sistema nervioso central, En lo que
respecta al crecimiento, existe buena informacién -
de que no es afectado por cifras superiores a 10g -
de hemoglobina, En cambio, se acepta su alteracibn
evidente en pacientes con cifras inferiores a 5g % -
situaci6n en la que aparentemente no hay duda que ~
se observa alteraci6n importante. £n lo que respec_

ta a daro cerebral, debe considerarse abierto a es-
tudio.

L.os ajustes por parte del aparato cardio -
vascular y del aparato respiratorio, dan lugar a ta-
quicardia, polipnea, cardiomegalia, soplos. En con-
diciones muy severas se pueden observar trastornos
del ritmo e insuficiencia cardfaca.

Debe mencionarse, que las manifestacio -
nes mencionadas, dependen tanto de la severidad de
la anemia, como de la rapidez de instalacibén (desde
luego, con mayor intensidad en las manifestaciones—
a mayor rapidez de instalacién)y.

A las manifestaciones del cuadro anémico
pueden anadirse las que dependen del mecanismo
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patogénico de la anemia, como ictericia, hepato y ~
esplenomegalia en las anemias hemolfticas, manifes
taciones de sangrado en el caso de anemta por pér-
dida crénica de sangre. Las que dependen de la al~
teracibn de otras células sangufneas, como plGrpura,
si existe plaquetopenia, pequefias Glceras superficia
les de la mucosa oral y mayor susceptibilidad a in-
fecciones, si existe neutropenia. Si el cuadro ané—
mico es securdario a endocrinopatfa, infeccién cré6-
nica, insuficiencia renal o neoplasia maligna, ade--
més de las manifestaciones del cuadro anémico, -
existir&n aquellas que dependen del proceso prima--
rio, aunque en ocasiones son tan discretas que pue-
den pasar desapercibidas si no se buscan en forma-
intencionada. Esta forma nos permite avanzar en -~
forma importante en el diagnéstico.

MANIFESTACIONES EN CAVIDAD ORAL DE LA

ANEMIA

Los signos y sfntomas especfficos de los-
enfermos anémicos son muy parecidos cualquiera
que sea su causa.

Estos signhos clinicamente son los siguien—

1.— Palidez de las encfas y de la mucosa
bucal .- En la anemia, las encfas tienen un color -
rosa pdlido que hacen pensar a veces en un decolo-
ramiento general. Los tejidos bucales a menudc son
palidos, igual la lengua. El1 paladar blando puede --

ser pélido y algunas veces tiene un color amarilio -
limén.
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2 ,~ Glositis.~ En la anemia la lengua pre
senta con frecuencia, s{ntomas descritos como ar--
dor, sensibilidad o dolor. Ademés, de la palidez
en algunos casos y del enrojecimiento intenso en -
otros, puaden observarse, si se examinan con cuida
do signos de atrofia de las papilas.

3.~ Estomatitis Angular.- Aunque no es -
frecuente que la anemia se acompafe de inflamaci6n,
fisuras, ulceraciones o costras en los angulos de la
boca, su presencia crbnica debe ser motivo para -

que se practiquen exmenes de laboratorio para es-~
tablecer la existencia de anemia.

4 .~ Estomatitis Infecciosa.- Tambi&n pue-
den acompafiar a la anemia signos de infecciones -
bucales no espec{ficos como erosiones o (Glceras, es
pecialmente de caricter persistente o recidivante, -
Pueden presentarse infecciones monili&sicas secun -
dariamente a la anemia como proceso sobreafadido.

TRATAMIENTO DE LAS ANEMIAS YA MENCIONA-
DAS

Tanto la anemia crbnica como la guda po-
nen en peligro la vida del paciente, con nfveles in—
feriores a 5 de hemoglobina por 100ml de sangre.
Un nifio puede caer en insuficiencia cardfaca, se le
debe considerar en riesgo potencial y debe ser ale-
jado de é&ste aplicando muy lentamente 10ml de gl6-
bulos rojos por kg de peso. Si el paciente ya tiene
alguna manifestacién de insuficiencia cardfaca se le
aplican los gl6bulos rojos en cantidades pequefas
de 10 a 20ml por vez y se hace extraccibdn de la
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misma cantidad de sangre. Con este sistema se to-
leran incluso aplicaciones de mayor cantidad total -
de la sefalada previamente.

Un nifio con més de 5g de hemoglobina, -
pero menos de 9g por 100ml de sangre, tolera mal
el ejercicio, las intervenciones quirdrgicas, ciertas
complicaciones del aparato respiratorio y cardiovas
cular y desde luego, hemorragias., De tal manera, -
qQue mientras se le conserve en reposo y esté libre
de las situaciones mencionadas, no hay temor sobre
su vida y no es necesario transfurdirlo, mientras -

su cifra de hemoglobina sea superior a 6g por 100~
ml de sangre.

En la anemia por deficiencia de hierro,
la administracién de sales ferrosas va seguida de
reticulocitosis a la primera semana. La magnitud
de la respuesta reticulocftica, suele ser del orden
del 4 al 10% y depende del wvolmen inicial de hermo
globina y no del nGmero de glébulos rojos. A me- -
nos que existan factores de complicacibn, la reticu-
locitosis va seguida de una normalizacién de la can_
tidad de hemoglobina y del nGmero de glébulos ro~-
jos en plazo de 6 a 10 semanas. Si la terapéutica ~
ferruginosa tiene éxito la concentraci6n de hemoglo_
bina debe aumentar en 2.0g por 100ml en las pri- -
meras 3 semanas de tratamiento. La anemia por de
ficiencia de hierro se corrige dando por vfa oral -
0.2 6 0.3g de sulfato o gluconato ferroso 3 veces -
al dfa. Diversos preparados contienen de 35 a 70mg
de hierro por tableta de la dbsis total entre 100 y -
200mg de hierro, probablemente no se absorba més
de 20 a 30mg. Si se administra inicialmente una
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pequefia cantidad de medicamento y la dbsis se au -
menta poco a poco, raramente hay trastornos gas—-
trointestinales. Algunos pacientes toleran un prepa -
rado mejor que otro; s{ un medicamento a base de-
hierro causa molestias excesivas, diarrea u otros -
sfntomas, pueden substituirse por otro. El hierro -
tiene menbr tendencia a causar sfntomas gastroin- -
testinales si se administra despubs de las comidas.

Aunque las sales de hierro administradas~
por la boca corrigen la anemia en casi todos los -~
pacientes, este método de tratamiento no es buenc —
para corregir las reservas de hierro, porque la ab
sorcién de 6ste disminuye cuando la sangre se or -
maliza. Para restablecer las reservas ferruginosas
por vfa bucal, tiene que continuarse el tratamiento-
durante meses o afios. Por tal motivo, a veces se
utilizan preparados por via parenteral.

La cantidad total administrada en una se -
rie de tratamiento intramuscular, suele hallarse en
tre 1500 y 500mg suficiente para corregir la ane- -
mia y restablecer los depbsitos corporales de hie— -~
rro. Pueden presentarse reacciones como fiebre, -
incluso colapso vasomotor, pero son raras. No se -
ha determinado con precisién el peligro de compli ~
caciones tardfas de las inyecciones intramusculares.
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CAPITULOG 11
HEMOFILIA

La hemofilia, es un término empleado al -
referirse a un grupo de erfermedades hemorrégicas
de orfgen genético.~ El defecto hareditario consiste
en una deficiencia de un factor plasmético que impl
de la coagulacién normal de la sangre. B

Se conocen varias clases de hemofilia, -~
todas ellas hereditarias pero cada una con caracte -
res peculiares., Estas enfermedades son causadas -
por falta de factor antihemofflico, componente trom
boplastfnico del plasma o antecedente tromboplastf —
nico del plasma. Tres sustancias que participan en—
ol mecanismo de plaquetas para iniciar la coagula--
cibn de la samgre, Sin embargo, estos tres facto -
res no son necesarios para el mecanismo de coagu-
lacién de la tromboplastina tisular. Los tejidos del
hemofflico experimentan desgarro grave que basta -
para producir cantidades suficientes de troboplasti -
ma tisular, la coagulacién ocurre casi normalmente
y se pierde poca sangre. Por otra parte, la ruptu -
ra sencilla de un vaso sangulnec no produce abum: -
dante tromboplastina tisular y en estas circunstan -
cias la hemorragia a menudo dura horas. El escape

gradual de sangre a menudo origina la muerte del -
hemofflico.

Tipos de hemofilia.- Sec distinguen tres -
tipos de hemofilia por la deficiencia de tres facto--
res de la coagulacién que son el VIII, IXy Xl lo
que da como resultado la Hemofilia "A" llamada
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también Hemofilia clésica", Hemofilia "B" o "Enfer

medad de Christmas" y Hemofilia "C" o "Enferme ~
dad de Rosenthal",

HEMOFILIA A

La deficiencia del factor VIII pasa de una
a otra generaci6én como carédcter recesivo ligado al
sexo. En general la mujer es la portadora, pero -

no presenta signos ni sfntomas clfnicos del trastor-
no.

Se debe a la deficiencia del factor VVIII -
de la coagulaci6én llamada globulina antihemofflica, -

factor antihemofflico o tromboplastinbgeno y se iden
tifica con la hemofilia clésica.

En el 25% de los enfermos no hay antece-
dentes hereditarios familiares, hoy se cree que la -
produccién de factor VIII no solo se grad@ia en un lo
locus del cromosoma X sino también en uno o més—
locus autosbmicos. Esta hipbStesis surgi6 del hecho-
de que la hemofilia "A" no siempre tiene la misma

gravedad y que presenta distintos grados de intensi-
dad clfnica.

El sfntoma principal reside en la hemorra
gia exagerada en distintas partes del cuerpo, cormo-
consecuencia de un ligero traumatismo o en forma -
espontdnea. La hemorragia es una pérdida de san—-
gre lenta y persistente fuera de toda proporcién con

la magnitud de la herida, puede durar horas, dfas —
O semanas.
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HEMOFILIA B ENFERMEDAD DE CHRISTMAS

Es por la deficiencia del factor IX de la -
coagulacifn o componente tromboplastfnico plasmé&ti-

co o factor de Christmas, representa un 15% de las
hemofilias.

Es también una anomalfa hereditaria, que
se transmite como un rasgo mandeliano recesivo, =

que estd vinculado al sexo como la hemofilia clisi -
ca,

Como en la deficiencia del factor VIII tie-
ne diferentes niveles de intensidad, segln la concen
tracién del factor, se manifiesta por lo tanto con
diferentes niveles de severidad.

El factor IX se encuentra tanto en el plas
ma como en el suero, la deficiencia de estos paci—
cientes es que no consumen el factor en el proceso
de la coagulacibén. En pacientes con padecimientos -

hepéticos se observa una disminucibn de tromboplas
tina y protrombina.

HEMOFILIA C 6 ENFERMEDAD DE ROSENTHAL

Se debe a la deficiencia del factor XI, -
precursor plasmético de la tromboplastina, se deno-
mina como hemofilia C. Su mecanismo hereditario-
no se ha determinado muy claramente, se pensé -
que era un rasgo mendeliano dominante, de alto gra
do de penetraci6n pero con expresién variable, -
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Como regla las hemorragias espontlneas -
son raras, un rasgo caracter{stico de esta hemofi-~

lia es que se observa una hemostasia normal, des -
pués de una intervencibn quirGrgica.

El trastorno puede variar desde una for -
ma leve con un tiempo de coagulacién normal y con_
sumo de protrombina apenas alterado, hasta una -

forma severa con un tiempo de coagulacibn alterado
y consumo de protrombina anormal.

También podemos encontrar otras wvabian -
tes, dentro de la clasificacibn ya mencionada, entre
&stas tenemos: pseudo hemofilia y parahemofilia.

SEUDOHEMOFILIA

La Seudohemofilia es una denominacibn -
que se aplica a una erfermedad parecida a la hemo
filia cuya causa especffica no se ha determinado. p
Es hereditaria, no ligada al sexo y generalmente se
descubre en el comienzo de la vida debido a episo -~

dios hemorrigicos de origen esponténeo o provoca—
cos por ligeros traumatismos.,

La principal manifestacién clfnica son las
hemorragias, que pueden presentarse en cualquier -
sitio, incluso en la boca, en cuya localizacibn el -
Gnico signo clfnico puede ser el acumulamiento de -
sangre en los bordes gingivales. Una hemorragia in
tensa y prolongada en el sitio de una extraccién o =
de cualquier otra intervencibn bucal debe hacer pen
sar en una seudohemofilia. Sin embargo, las mani -
festaciones bucales van generalmente acompanadas -

de hemorragias en la nariz, el tubo gastrointestinal,
petequias y equimosis de la piel.
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Los datos de laboratorio en el paciente -
seudohemofflico no suelen ser especfficos, pero no-
excluyen la posibilidad :de que existan otras enfer--
medades hemorrégicas. El nGmero de hematfes y =
de plaquetas suele estar dentro de los lfmites nor——
males. La coagulacién, protrombina y retraccibn -
del codgulo son generalmente normales. Sin embar-
go, el tiempo de sangrado esti alargado y la prue -
ba del torniquete es positiva en casi el 50% de los -
enfermos. L.os datos anteriores hacen suponer que ~

la responsable de las hemorragias es una anormali-
dad capilar.

PARAHEMOFILIA

LLa Parahemofilia es una enfermedad he
morrigica, probablemente de origen hereditario,
acasionada por deficiencia de la proacelerina del
plasma, uno de los factores necesarios para la con
versién de la protrombina en trombina. -

LLa caracter{stica cl{nica de la parahemo -
filia son, las hemorragias copiosas en uno o varios
puntos del organismo, espontdneas o consecutivas a
traumatismos. La boca puede ser una de las locali-
zaciones con acumulamiento de sangre de los bor' -~
des libres de las enclas. También pueden hacer pen
sar en la parahemofilia, las hemorragias intensas —
prolongadas en el sitio de una extraccién o de una
intervencibn quirGrgica. Pueden observarse pete-::
quias y equimosis de la mucosa. Generalmente se
obtienen con facilidad antecedentes de hemorragias -
en otros sitios como la nariz, el tubo gastrointesti~
nal y la piel (petequias, equimosis y hematomas).
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Los hallazgos de laboratorio, indican un -
tiempo de coagulaciébn y un tiempo de protrombina ~
aumentados y como es natural, hay una disminucifn
del contenido de acelerina del plasma.

MANIFESTACIONES GENERALES Y BUCALES
DE LA HEMOFILIA

Como el fenbmeno anormal de los tres -
tipos de hemofilia son las hemorragias, las manifes

taciones clfnicas son fundamentalmente las mismas—
en los tres,

El ex&men de la boca del hemofflico que -
no sangra, no demuestra en general nada anormal;-
no existen signos clfnicos demostrables que hagan -
pensar en la erfermedad. As{, es necesario obtener
urna historia clfnica con antecedentes hemorrigicos -
antes de emprender una intervencién quirGrgica bu—

cal que pueda implicar la rotura de vasos sanguf- -
neos.

LLas hemorragias del hemofflico pueden -
producirse por los traumatismos més pequefios; el -

més ligero corte o abrasibn dec los tejidos blarndos,
como los que pueden producirse en las intervencio -
nes operatorias, las lesiones gingivales en las inter
venciones periodontales o hasta en las pr*ofilc‘xctlcas_,'
y la rotura de vasos sangufneos ocasionada por la -
introduccién de una aguja hipodérmica traumatizan ~
te, pueden ser suficientes para ocasionar graves --
episodios hemorrégicos, Es evidente, por lo tanto,-
que cuando se considera imprescindible alguna ox- -
traccibn o intervencién quirGrgica bucal o periodon-
tal, es indispensable una consulta médica. Si la in-
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tervencién quirGrgica se ha considerado imprescin—
dible, debe llevarse a cabo en un hospital bajo la -
vigilancia del hemat6logo.

Los episodios hemorrigicos en la boca de
los hemofflicos, suelen caracterizarse por su intern—
sidad, la hemorragia es profusa y a veces masiva -
y prolongada. Los esfuerzos locales aislados para -

contener la hemorragia o iniciar la coagulacién casi
fracasan constantemente,

MANEJO ODONTOLOGICO DE LOS PACIENTES
CON HEMOFILIA

En varios hospitales, se llevan a cabo di-
ferentes técnicas para impedir el sangrado post-
odohtectomfa en pacientes hemofflicos, éstas son;

1.~ Taponamientos alveolares con Novo~ -

cell .

Taponamientos alveolares con Gel-
Foam.

3.~ Suturas de bordes alveolares,

4 .-~ Bandas elésticas.

Taponamiento con cemento de Kirklad.
6 .~ Reimplantes dentarios.

7 .-~ Férulas de acrflico.
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8.- Taponamiento alveolar con yeso.

9.~ Suturas con "Rubber-Dam'" en bordes
de la herida.

10.~ Taponamiento con yeso y suturas de -
"Rubber—Dam!".

l.os pacientes son tratados odontolbégica~ -
mente en forma integral en una sola sesibén, bajo -
anestesia general por intubacién orotraqueal.
LLas técnicas mencionadas, son medios he
mostiticos locales. Para que estas sean unas bue— —
nas técnicas deben reunir dos requisitos.

1.~ Controlar efectivamente el sangrado.

2 ,~ Disminuir los dfas de estancia hospi -
talaria.

Entre todas, el reimplante dentario resul-
ta ser lo més eficaz, Esto se debe a que el sangra
do postextraccibn dentaria, estd influfdo por dos =
condiciones principales.

La extensibn de la lesitn y la presibn de-
salida del sangrado, circunstancias que, unidas a la
disminucién o deficiencia de uno de los factores de-
la coagulacién impiden la formacién de un colgulo -
fuerte y firme que evite la salida de sangre por la
herida en otras palabras la hemorragia es directa—-
mente proporcional a la superficie de la lesibn v a-
la tensibn sangufnea. En los sujetos hemofflicos es-
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te problema se agrava debido a la incapacidad de la
formacién de coigulos firmes y fuertes, lo que im~-
pide igualar o superar artificialmente esta presi6n -
y por otra parte, disminuir la extensién de la .le~-
sién para evitar de este modo la hemorragia. Posi-
blemente no exista ningln factor que cumpla éstos -
requisitos mejor que el propio diente en su alvéolo.

En la rama de Cirugfa Odontolégica, tene_
mos otros sistemas de tratar a un paciente hemoff{-

lico, aunque como ya sabemos, este trabajo debe —
hacerse en conjunto, por parte del Cirujano Dentis -

ta y el Mé&dico encargado de la atenci6n del pacien-
te hemofflico.

El tratamiento debe llevarse a cabo en un
hospital:

1 .- BEmpleo de hemostiticos locales.- Co-
mo la celulosa oxidada saturada con solucib6n de --
NaHCO y trombina bovina. Después de las interven-
ciones quirGrgicas en la boca, esta solucibn se colo
ca en cada uno de los alvéolos con una gasa estéril,
previamente lavado y secado. Una cantidad incluso -
mfnima de fibrina o una sangre parcialmente coagu-
lada, puede impedir la actividad hemostética de la -
trombina aplicada localmente. Después de esta ma—
niobra, se protege el alvéolo dental con procesos -
mecénicos para que no se altere el codgulo.

2.~ Férulas mecén icas.— Hay acuerdo ca
si undnime acerca de que, una vez formado un cod-
gulo en un hemofflico, se debe vigilar estrechamen-

te, para que no vaya a desplazarse, pues se roanu-
darfa el sangrado.



30

La férula debe prepararse de manera que
proteja el cofgulo, sin ejercer demasiada presibn.-
Si se ejerce presi6n sobre el cofgulo en un hemoff_
lico, con la férula mecénica, con una torunda de ga
sa, el sangrado no se suspende; lo Gnico que pasa -
es que la sangre no escapa por la vfa normal en la
parte superior del alvéolo, sino que produce una he
morragia intracelular y produce un hematoma. Puc-
de haber incluso peligro para la vida si la infiltra ~
cién afecta los distintos planos del cuello y llega a-
cerrar las vfas respiratorias. LLas férulas se deben
emplear en cenjugacién con la terapéutica local en -
general para lograr la formacién del céagulo,

8.- Suturas.- Existen controversias acer-
ca del empleo de las suturas que depende al pare--—
cer del caso en particular. Estas suturas deberé&n -
ser con aguja atraumética y su nGmero debe ser el
mf{nimo necesario para proteger el cofgulo y aproxi
mar los tejidos, en general las suturas deberén con
jugarse con terapéutica coagulante local o general .

TRATAMIENTO GENERAL PARA LOS PACIENTES
HEMOFILICQOS

Las hemofilias son enfermodades incura--
bles, queremos decir que hasta la fecha no hay na-
da que resuelva totalmente el problema de los facto
res de coagulacibn, ni se modifica con el tiempo, -
es decir un hemofflico severo siempre es as{ y un-
hemofflico moderado o leve también.

Actualmente se cuenta con plasma o con -
centrados del factor carente, esto ha hecho que el —
prondstico del hemofflico sea favorable,
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Hasta hace poco tiempo, se consideraba -
al hemofflico inGtil a la sociedad, pero gracias a la
terapéutica empleada y a la coordinacién del equipo-
médico (Médico General, Hemat6logo, Odontélogo, -
Enfermeras, Psiquiatras, Trabajadoras Sociales, -
Ortopedista, etc.). Se ha logrado que estos pacien-

tes se incorporen a la sociedad, llevando una vida -
casi normal.

Algunas de las indicaciones preventivas, -
para estos pacientes son las siguientes: la no admi-
nistracibn de inyecciones intramusculares, ni admi-
nistracibn de &cido acetil-salicflico, como son los -
analg8sicos y antipiréticos, substituyéndolos &stos -
por el propoxifeno y el acetaminofén.

El tratamiento a seguir es el empleo de -~
los cr{oprecipitados en primer lugar, aunque la san

gre total y el plasma son parte complementaria del
tratamiento.

Como dato de informacién, diremos que -
los crfoprecipitados se usan fundamentalemente por-
que aportan, de acuerdo a las estadfsticas del Ban-

co de Sangre del C.M.N, de 50 a 100 Unidades de-
Factor VIII,

Recordaremos que en las epistaxis, se -

usa taponamiento con gasa humedecida en vasetina -
neosinefrina o Amicar.

En sangrados de la cavidad oral, lo reco-
mendado es usar el Amicar en una d6sis que se ini

cia con 200mg/Kg de peso y que va bajando graduar_

mente, seglin lo amerite el paciente. Este mismo -
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Amicar se usa dilufdo con suero fisiolégico o con -
agua bidestilada, que se usa como enjuague.

En los casos de exodoncta, se sigue el -
mismo tratamiento, solo que éste se administra un
dfa antes y continuado por dos o tres dfas m&s. -
Hay que hacer hicapié en que se debe usar Factor -
VI, una hora antes de la exodoncia y repetirlo ca-
ca 12 horas o cada 24,".por los dfas que sea necesa
rio. La vfa de administracién de estos crfoprecipi-—
tados es por venoclisis,

EDUCACION DENTAL PARA EL HEMOFILICO Y
SUS PADRES

En la clfinica para el tratamiento de la he
mofflia, es indispensable la creacién de un progra -
ma educacional integral para el hemofflico y sus pa
dres que deber& ser conducido por higienistas den -
tales, bajo la supervisibn de un dentista,

Las sesiones entre el hemofflico, sus pa-
dres y el higienista dental deber&n cubrir un amplio
espectro de factores directamente rolacionados con-
la prevensibn de la patologfa bucal, La importancia
del control de placa y la nutricibn, deber&n ser ex-—
plicados cuidadosamente al hemofflico y sus padres,

Se demostrari también, el método para la
eliminaci6n de placa usando el cepillo dental sobre-
un modeto durante tla primera sesibn, cuando estén-
juntos varios hemofflicos y sus padres. Posterior—-
mente se ensefari a cada paciente i{rdividual, la -
forma de eliminar la placa con cepillo e hilo dontal
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en su propia boca. Para mostrar la presencia de -
placa sobre la superficie del diente, se le da al pa
ciente un agente revelador de la placa tal como P
una pastilla con pigmento de eritrocina, pidiérndole -
que la mastique y la haga pasar entre los dientas -
durante 60 segundos. Esto permitird al paciente, -
con la ayuda del espejo, observar las 4reas en que

se haya acumulada la placa y donde deberd usarse -
el cepillo o el hilo para eliminarla.

En nifios pequefos, la ayuda de los pa - -
dres es indispensable para establecer un buen pro-—
grama de control de ptaca.

Los consejos nutricionales, también cons -
tituyen una parte importante del programa educacio-
nal para el hemofflico y sus padres. Deberi hacer -
se énfasis en la dieta adecuada. Se recomendardn
alimentos que no sean cariogénicos y se explicara
el papel de los carbohidratos de la dieta, en la
etiologfa de la caries dental.

lLos conceptos bésicos, sobre los que va -

a planearse un programa de educacién dental para
el hemofflico y sus padres son:

a).- La motivacién para efectuar diaria- -
mente la higiene dental en forma eficaz es esencial.

b).- El cepillado de los dientes no condu-
ce a sangrado abundante.

c).— La higiene bucal diaria reducird sig-
nificativamente la frecuencia de carles dental y en -~
fermedades periodontales,
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La motivacibn adecuada de los hemoffli- ~
cos, es una labor diffcil, pero puede ser realizada
st se comienza a temprana edad. Un psicblogo co~-
mo miembro, puede ser de gran ayuda para resol -
ver este problema. La falta de motivacién aunada a
los conceptos errfneos de los padres de algunos he
mofflicos y médicos, en el sentido de que el cepi-—
llado de los dientes provocard grave sangrado gingt
val ha conducido a que un gran nGmero de hemoffli-
cos se encuentren en condiciones bucales deplora- -
bles. Todos estos pacientes, tienen un com(n deno -
minador como motivo para su mal estado de la bo—
ca. Este es una combinacibn de diversos factores:; —
Falta de motivacién para hacer la higiene bucal dia_
ria, renuencia de algunos dentistas privados a tra -
tar a los hemofflicos y consejos por parte de algu -

nos de sus médicos de no cepillarse los dientes pa-
ra evitar el sangrado.



35
cCAPITULDO 1
PURPURAS

El término pGrpura proviene de la palabra
griega porphyra, nombre del molusco del cual se o
obtenfa la parpura colorante,

Enfermedad hemorréigica, la cual se ca- —
racteriza por traumatismos fisiolfgicos que implican
la vida habfitual, se acompanan de extravasaciones -
sangufneas y lesiones pequefias dan lugar a hemorra
gias, evidentemente fuera de proporcién con la cau-
sa aparente., Las enfermedades hemorrigicas, tie--
nen como base una alteracibn vascular, una altera -

ci6n plaquetaria o una atteracién en el proceso de -
coagulacibn.

Pueden ser enfermedades hereditarias y -~
por tanto congénitas y permanentes o bien, ser pro_

ducidas por una alteracibén patol6gica transitoria o -
de carébcter adquirido.

Diagnfstico y sus principios generales, -
Para el diagn6stico de una enfermodad hemorrigica,
nos valemos de cuatro datos o signos.

1.~ Manifestaciones en la piel y en las -
mucosas, que no solamente permiten afirmar que el
paciente tiene una enfermedad hemorr&gica, sino -

también limitar en forma muy importante, el nlme-
ro de posibilidades nosolbgicas.

2.~ Sangrado "anormal', o "patolSgico" -
(en contraposici6én al '"normal" o esperado dada la -
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magnitud de una lesibn), caracterizado por falta de-

proporcibn entre el agente aparantemente causal de-

la hemorragia y la presentacibén, intensidad o dura-
cién de la misma.

3.~ La presencia en otros pacientes da -
mltiples sitios de sangrado, que ni remotamente -

pueden ser explicadas por coincidencia de lesiones -
localizadas.

4 .- Obtensibn de datos caracterfsticos en-
al estudio de laboratorio, tanto en los ya menciona-
cdos como en aquéllos en los que se sospecha el -
dlagnbstico, ya sea por consideraciones de tipo ge—
nético 6 porque presentan una enfermedad en la que
se sabe de antemano que con cierta frecuencia,
existen alteraciones de la hemostasis.

Ocasionalmente se descubren también en -
fermos, mediante las pruebas de tendencia al san—--~

grado, que se practican en el paciente que va a ser
sometido a cirugfa.

Manifestaciones en la piel y las mucosas.
Pueden mencionarse casos ilustrativos, como ejem-
plo, se puede citar el caso de un paciente con lesio
nes que afectan regiones glGteas, méslos, piernas-
y cara posterior de antebrazos. Las lesiones son li-
geramente levantadas de varios mm de di&metro,
de color rosa, aunque algunas tienen infiltrado he--
morrigico. lLas lesiones son mé&s abundantes en las
zonas de presién del ellstico de los calcetines. Si-
esta descripcibn, se completa con el relato de dolo
res abdominales, de artralgia y de ausencia de sarz
grado importante (que en caso de presentarse serf{a
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bajo la forma de hematuria o melena), el médico, -~
tiene los elementos fundamentales de juicio para -
pensar que se trata de pGrpura anafilactoide.

Otro ejemplo, se puede sefalar una lesibn
que afecta la mayor parte de miembros inferiores,-
cuyas caracterf{sticas sugieren fuertemente la exis -
tencia de hemorragia y al mismo tiempo de necro~-
sis de los tejidos (ésta, con mucha frecuencia se -
manifiesta inicialmente, por la rormacién de bulas -
que contienen lfquido serosanguinolento).

La presercia de esta lesi6n en un pacien-
te que alrededor de unos nueve dfas antes, curb de
una faringitis estreptococcica o de varicela, que -
permaneci6 asintomético hasta unas horas antes y -
que en forma brusca present6 equimosis que se ex-
terdi6é con rapidez, al mismo tiempo que desarrolla
ba palidez, mal estado general e Incluso datos de -
choque, permiten al médico establecer diagnfstico -
de plrpura fulminante. La exploracién intencionada
podr{a revelar otras manifestaciones hemorrigicas -
secundarias al consumo de plaguetas y factores de -
la coagulacién en la zona afectada, que la mayorfa-
de las veces son poco numerocsas y poco aparentes,
Se puede presentar una lesibn semejante en el si- -
tio de aplicacién de una venoclisiu, en un nifio con
diarrea, desequilibrio electrolftico y septicemia., -
También podrfa observarse una lesibn semejante en

picaduras de algunas serpientes. IZn las 3 situacio -

nes se trata de coagulacién intravascular en bloque.

Como tercer caso puedo citarse la presen
cia de puntos hemorrfgicos que no forman relieve -
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y que afectan cualquier punto del cuerpo, aunque -~
predomina en zonas de presibn y en porciones de- -
clives, acompafados de equimosis y con frecuencia—
de sangrado por mucosas. Este conjunto es muy su_

gestivo de plrpura trombocitopénica o defecto pla -
quetario funcional.

Finalmente como cuarto ejemplo, puede -
mencionarse un gran hematoma en un nifio que no -~
ha sufrido un traumatismo importante y que no tie—
ne puntos hemorrigicos; este conjunto es muy su- ~

gestivo de la existencia de un defecto severo de la-
coagulacién,

El sangrado anormal, caracterizado por -
presentacién, magnitud o persistencia de la hemo~ -
rragia fuera de proporcién con la lesibn local, a la
que pudiera atribuirse el sangrado, presente en to -
dos los pacientes con enfermedad hemorrégica here
ditaria estudiados hasta el momento actual. -

El 90% de los pacientes con enfermedad -
hemorrédgica hereditaria, presentan sangrado simul -

t&neo por varios sitios o sangrado de localizacién -
maltiple en forma sucesiva.

En los casos en que el cuadro clfnico es-
muy evidente, la alteracién de las pruebas de labo-
ratorio es también muy llamativa. En cambio, los
pacientes con didtesis hemorrigicas leves o cam- -
biantes, con frecuencia, el diagn6stico por el labo -
ratorio, el producto de estudios repatidos por un
perfodo prolongado de tiempo.
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Caracteres Generales.~- El diagn6stico de-
plGrpura, en general, se funda en la presencia de
tres manifestaciones cardinales:

-—

a).~ Fenbmenos hemorrigicos en piel. =~
b).~ Hemorragias mucosas esponténeas. c).- Hermo-
rragias viscerales. La frecuencia y la intensidad -
de cada una de estas manifestaciones, wvarfa de un -
caso a otro, pero en general el orden en que se -

expresaron, corresponde a su frecuerncia en la clf -
nica.

Entre los fenfmenos hemorrdgicos que se
presentan en la piel y las mucosas, el mAs impor -
tante es el hallazgo de puntos hemorrégicos, que -
traducen en términos generales la presencia de una
alteracién en los capilares, de plaquetopenia o de -
alteraci6bn plaquetaria funcional. Hay variantes de
este fenbmeno. 1.— El fen6meno purpGrico puro, -
constitufdo por puntos pequefios, redondos, a veces-
confluentes, que no hacen relieve en la piel y que -

cambian de color del rojo vivo al violeta, de acuer_
do con su antiguedad.

Estas lesiones las obsarvamos en plrpu
ra trombocitopénica o en alteraciones plaquetarias
funcionales .- 2.- Fenbmeno hemorrégico asociado
a fenbmeno congestivo, que en general alcanza un -
tamaio mayor, forma ralieve en la piel, desapare —
ce parcialmente a la comprensién y con frecuencia-—
coincide con otras manifestaciones vasculares no
acompafadas de extravasacién de los aeritrocitos. -
Al desaparecer, deja como secuela pequefias man— -
chas de color café claro sucio, Son las lesiones ca_
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racterfsticas de la pGrpura anafilactoide. 3.~ Fenb§-—
meno hemorrigico que se asocia a la obliteracibn -
de pequefios vasos superficiales, se trata en gene--
ral de lesiones de mayor tamafio que el que se ob -~
serva en la manifestacién pura, forman relieve, se
les aprecia infiltraci6bn central y evolucionan a la -
formacién de un pequefio n6dulo fibroso central con-
palidez de la piel que lo cubre. Estas manifestacio—
nes, deben diferenciarse del puntilleo hemorrigico -
que se presenta por &xtasis venosa prolongada, por
ejemplo, el que en forma caracterfstica estd locali-
zado a la zona de presentacién del recién nacido. -
Muy ocastonalmente, tas picaduras mdltiplesa por in
secto en ciertas zonas del cuerpo, pueden simular —
lesiones purplricas de las que se diferencian por la

presencia de fenémeno congestivo y por la existen—-—
cia de lesibén central de ta piel.

Las hemorragias esponténeas de las muco
sas, son muy frecuentes en pdrpura trombocitopéni-
ca (epistaxis y gingivorragias). En pGrpura anafilac_

toide se observa melena y con poca frecuencia epis
taxis,

En cuanto a las hemorragfas viscerales, -
aunque por fortuna no muy frecuentes, entrafnan mal
prondstico las que afectan sistema nervioso central-
y pulmones, en los pacientes con pGrpura tromboci-
topénica. En pGrpura anafilactoide, pricticamente -
la Gnica hemorragia visceral es la hematuria.

Como puede verse, las manifestaciones -
hemorrigicas observadas en la pGrpura trombocito ~

pénica, en la pGrpura anafilactoide, en la pGrpura -
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del desnutrido y en la plGrpura de las enfermedades
infecciosas, se ajustan a lo sefialado, en cambio -~
la lesién fundamental de la pdrpura fulminante tiene
caracter{sticas totalmente diferentes, excepto en
los casos en que la lesibn fundamental se afade la
preserncia de puntos hemorrfgicos por consumo de -
plaquetas. Sin embargo, el uso ha consagrado el
término y no hay razén para tratar de modificarlo,
sino simplemente hacer notar que a pesar de su -
nombre, tiene caracter{sticas sustancialmente dife——
rentes a las de las otras pGrpuras.

Tradicionalmente, se dividen a las pGrpu-
ras en trombocitopénicas y no trombocitopénicas, -
tomando como base la cuenta de plaquetas. Esta cla
sificacién en algunos aspectos, es demasiado sim~ —
plista. Puede colocarse en un extremo al paciente -
con plrpura trombocitopénica, que sangra en los pe
rfodos en que la cuenta de plaquetas es muy baja.
En el otro extremo, puede colocarse a la parpura -

anafilactoide en la que nunca se observa plaquetope
nia,

Entre estos dos extremos bien definidos,
quedan situadas, la paGrpura del desnutrido con pla -
quetopenia en algunos pacientes y solamente con al -
teraciones plaquetarias funcionales en otros erfer— -
mos. La plrpura de las enfermedades irfecciosas -
en la que puede encontrarse cuenta normal de pla-~
quetas o cuenta baja y finalmente la pGrpura fulmi -
nante caracterizada la mayorfa de las veces por
descenso de plaquetas, de fibrin6Sgeno y de otros
factores de coagulaci6n, pero en otros pacientes -
sin plaquetopenia, lo que puede explicarse por que ~

o
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en unos enfermos el fenbrmeno de coagulacién intra-
vascular no fue muy extenso y en otros, porque se-
detuvo el proceso, con recuperacibn ripida de las -
cuentas de plaquetas. [a variacién en la cuenta de
plaquetas, dentro de una misma entidad patol6gica,-
produce desconcierto, cuarndo se toma en sentido es
tricto la clasificaci6n tradicional .

Diagnéstico de Parpura Anafilactoide.— La
enfermedad no representa un problema hematolbgico,
por el contrario la preocupacién del médico tratan—
te, debe enfocarse primero a establecer si existe o
no lesibn renal y después a vigilar al paciente, des
de el punto de vista por wvarics afos. Es también -
muy importante descubrir el agente etiol6gico. - -
Otros aspectos que deben tenerse presentes desde -
el punto de vista de diagnéstico, son la posibilidad
de que un paciente hipertenso desarrolle encefalopa-
tfa hipertensiva. La posibilidad de que se presente-
lesi6bn del aparato cardiovascular central y finalmen
te la posibilidad de que un paciente desarrolle inva-
ginaci6n intestinal (alrededor de 1 a 2%). Esto dlti-
mo ofrece alguna dificultad por la gran frecuencia -
con que los pacientes se quejan de dolor abdominal,
por lo que con alguna frecuencia, es necesario colo_

car al paciente bajo la vigilancia de un grupo de ci_
rugfa calificada.

Pdrpura en el nifio con desnutricibn de ~
3er. grado.— Este tipo de pGrpura esti presente en
el 21.7% de los nifos con desnutricibén de 3er. gra-
do. Es més frecuente a mayor duracién de la defi ~

ciencia nutricional. Es también mdas frecuente en
los nifios edematosos.
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El aspecto clfnico es caracterfstico, por -
que se trata de una paciente con historia de defi- -
ciencia en el aporte de alimentos, deficiencia en el
peso del 40% 6 méas, alteraciones en cabello, piel -
y mucosas, retraso psicomotor y retraso en la -~
edad 6sea, que presenta lesiones hemorrigicas cons
titufdas por puntos que no hacen relieve, que pue~ ~
den ser confluentes y que tienen una distribuciébn -
central caracterfstica, predominando en el abdébmen,
con disminucifn progresiva del nGmero de las lesio
nes hacia el cuello y las rafces de los miembros. -

Es fundamental recordar, que los proce -
sos infecciosos predominan significativamente en los
desrutridos con paGrpura en relacibn a los desnutri -
dos sin parpura. Si se recuerda que la letalidad es
significativamente més elevada en el grupo de pa- -
cientes purplricos, ser& evidente la obligacién del -
médico tratante de identificar los procesos infeccio-

sos del paciente, lo que puede mejorar la posibili -
dad de sobrevivir.

También en este grupo predomiran ane- -
mias definidas como la megaloblastica, la aplasia -
de serie roja y la anemia hipocr6mica. La primera
y la tercera requieren tratamiento cspecffico, ade—
més de todas las medidas de tratarniento que se -~
utilizan en el nifio desnutrido, por tanto, es necesa
rio el estudio de estas posibilidades, ya que el tra-

tamiento adecuado de las mismas puede influir en el
pronbstico del paciente.

Debe sefalarse que la posibilidad de san -
grar, es pricticamente igual en el nifo con desnu--
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tricibn de 8er. grado con pGrpura y sin pGrpura, -
ya que independientemente de la presencia de este -
cuadro clfnico, presentan en un porcentaje elevado -
deficienctia de protrombina, factor VII, factor IX y-

factor X, deficiencias que por sf solas pueden expli_
car el sangrado intestinal.

El laboratorio muestra datos del paciente,
con valores més bajos de hemoglobina que en log -
que no tienen plrpura. También existen alteraciones
que permiten el diagn6stico de las anemias mencio-
nadas. Cerca de la mitad, presentan plaquetopenia —
con alteraciones de las funciones de las plaquetas y
la otra mitad presenta nada més estas (ltimas.

PGrpura fulminante.- Henoch en 1887, de-
nominé pGrpura fulminante a una condicién caracte —
rizada por hemorragia cuténea que progresaba con —
mucha rapidez, formacibn de bulas.en las &reas de
hemorragia, ausencia de hemorragias mucosas y
progresiébn répida hacia la muerte,

En otro estudio se concluyd que la enfer —

medad pueode definirse como: 1).- Una enfermedad -
infantil.

2).~ Precedida por algln trastorno aparen—

temente sin trascendencia, generalmente una infec-—
cibn,

3).— Después de un perfodo latente muy -
claro, aunque de duracibn variable se inicia bpusca
mente sangrado en la piel, que se oxtiende rapida —
mente y que con frecuencia progresa por oleadas, -
En consecuencia se presenta anemia.
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4).~ Si el nifio sobrevive suficiente tiem -
po, las lesiones sufren necrosis.

5).- Presencia de anormalidades en las -
pruebas de laboratorio, compatibles con la existen —
cia de coagulacibn intravascular.,

6).~ Trombosis extensa de capilares y
vénulas de los sitios afectados. S6lo cabe afadir -
dentro de la definici6n de esta entidad, que la le~ -
sién de la piel no corresporde a un fendmeno hemo
rrigico puro, sino que, el aspecto sugiere hemorra
gia y necrosis. Aunque por fortuna no es una enti s
dad frecuente, tiene mucho interés su identificacién,
porque su tratamiento precoz a base de heparina, -
puede salvar la vida del paciente y reducir la pérdi
da de tejidos a un mfnimo muy satisfactorio. -

No hay predominio de sexo, es importante
insistir, en que es bésico en el diagnbstico de pGr-
pura fulminante, el hecho de que, el enfermo haya
tenido un proceso infeccioso previo (estreptococcia -
o varicela), con curaci6n aparente seguido de un -
perfodo asintomético alrededor de una semana al ca

bo del cual, se desarrolla un cuadro de instalactérn—
brusca y evolucibn muy répida.

Las &reas afectadas, son generalmente
simétricas . Es frecuente que las zonas afectadas -
tengan por lo menos 10cm por lado y que afecte to-
da la superficie del tobillo o de la pierna o todo el
dorso del pie o de las manos. No solo presentan -
extravasacién sangufnea y necrosis sino también -~
edema. Este Gltimo tiene importancia, porque es el
primer signo que se madifica cuando el tratamiento



46

tiene buen resultado. Los pulsos son normales al -~

principio, pero desaparece si la lesibn no se detie-
ne en forma oportuna, En unos dfas, se inicia el -
desprendimiento de las zonas afectadas; si el diag—-
néstico es tardfo y a pesar de esto se salvb el pa -
ciente, la pérdida puede ser de casi la totalidad de
las dos piernas, de uno o de los dos pies, de una -
mano. Pero en cambio, si el tratamiento se inici6-~
con oportunidad, sorprende que en gran parte de la
lesibn la pérdida solo comprerda la epidermis y la~

porcibén central de la placa, solo piel y tejido con -
juntivo subcuténeo.

Algunos pacientes presentan sangrado se -
cundario al consumo intravascular de factores,

Es frecuente el estado de choque por la =
cantidad de sangre atrapada en las lesiones, pero -
ocasionalmente puede deberse a lesi6n suprarrenal,

Los estudios de laboratorio muestran ane~
mia aguda, en relacibén con la cantidad de sangre
contenida en la lesibn. Es frecuente la presencia de
leucocitosis. Pueden presentarse alzas febriles, en-
general muy moderadas, los estudios de laboratorio

no deben mostrar septicemia ni infeccibn primaria -
de la zona afectada.

La parpura fulminante debe distinguirse -
de los cuadros de septicemia que se acompafan de-
coagulacibn intravascular diseminada, de las lesio -
nes trombohemorrigicas por veroclisis y del fenb -

meno trombohemorrégico producido por picadura de
algunas serpientes,
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En el caso del fen6meno trambohemorri -
gico por picadura de serpiente, la lesibn no es si ~
métrica y se locatiza en el sitio de la picadura.

La lesi6n trombohemorrigica por venocli-
sis, se presenta con mayor frecuencia en lactantes
que han sufrido durante varios dfas diarrea enteral-
infFecciosa, de tal magnitud, que requirieron la co——
rreccibn del desequilibrio hidroelectrolftico median -~
te infusibn endovenosa prolongada, Es frecuente que
estos pacientes tengan manifestaciones de infeccibn-—
en otras visceras, como bronconeumonfa, meningi -
tis, que en conjunto sugieren la posibilidad de sep -
ticemia. Por tanto, la presentacién de coagulacién —
intravascular en la zona en que recibi6 la venocli -
sis, hace pensar que simplemente el procedimiento—
actué como deserncadenante del proceso a ese nfvel,

La relacibn entre la lesi6n trombohemo—~ —
rrdgica de la pGrpura fulminante y el consumo de-
plaquetas y factores de coagulacibn, es muy objeti —
va y permite comprender lo que ocurre en otras -
entidades. Una septicermia por gérmen Gram negati—
vo, se observan escasas lesiones trombohemorrdgi—
cas, en general pequefas, en sitios de presibn, con
un consumo importante de plaquetas y factores de -
coagulacién secundario a la coagulacibn intravascu—-
lar diseminada y en otras entidades, solo existe el-
fenbmeno diseminado y el consumo secundario, —_
practicamente sin lesiones trombohemorréigicas visi
bles al exterior. Se ha demostrado coagulacién in —
travascular aguda diseminada, en estado de choque -
de cualquier causa, enfermedades infecciosas agu— -
das como meningococcemia, hemblists intravascular
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y sfndrome hemolftico urémico. Ademés de la for—-
ma aguda, en algunas enfermedades, se ha demos -
trado coagulacién intravascular de forma crénica, -
siendo el caso de el hemangioma gigante, leucemia-
promielocftica, enfermedad hepitica, pGrpura trom-

bocitopénica trombbtica y hemoglobirnuria paroxfstica
nocturna.

El diagnbstico de coagulacién intravascu--~
lar diseminada, se funda por una parte en la cafda-
de plaquetas, FfibrinSgeno, protrombina, factor Vv, -
VIII y por otra, en la demostraci6n de productos de
la degradacién del fibrinbgeno y de la fibrina. Es -
frecuente que se active secundariamente el sistema-

de fibrinolisis, lo que se puede demostrar mediante
la prueba de la hemoglobina.

PURPURA TROMBOCITOPENICA

Es un cuadro hemorréigico de intensidad -~
variable, en relacién con la disminucibn de la cifra
de plaquetas, que en estos pacientes constituye la -
anomalfa fundamental del proceso de la hemostasis,

Est& caracterizada por la presencia de ~
puntos hemorréigicos, que no determinan ningln re—
lieve y que afectan tanto las mucosas, como en for
ma indistinta cualquier regifn de la superficie del -
cuerpo, aunque predominan en las zonas donde la -
presién venosa es més elevada y en aquéllas suje~-
tas a presib6n del exterior. Con frecuencia se ven -
agrupamientos en trayectos lineales, que siguen los
pliegues de la ropa. La asociacibn de los puntos -
hemorrigicos a equimosis, pequefios hematomas y -
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sangrado de las mucosas, es précticamente patogno_

mbnica de pGrpura por plaquetopenfia o por altera- -
cibn funcional de las plaquetas.

La retraccién del colgulo, resulta anor-
mal en el 90% de los pacientes con plaquetopenia,
l.a prueba del torniquete resulta positiva en las
2/3 partes y el tiempo de sangrado de lvy, prolon
gado en el 75% de los enfermoy, De tal forma que
el torniquete, el tiempo de sangrado, la biometrfa
hemética, la cuenta de plaquetas y la retraccibn
del codgulo, forman parte obligada del estudio de -
estos pacientes. En pGrpura por alteraci6bn funcio--
nal de plaquetas, se encuentra anormal también la -
prueba del torniquete y el tiempo de sangrado, en -
cambio la apreciacién del nGmero y la cuenta de -
plaquetas, muestran resultado normal y de acuerdo-
con la alteraci6n funcional de que se trate, se en—-—
cuentra la alteracién en la retraccib6n del codgulo,

en la adhesividad y en la metamorfosis viscosa o
en la dosificacién de factor 1II.

Si el cuadro clfnico y los datos de labo
ratorioc mencionados, permiten concluir que el pa-
ciente tiene pGrpura trombocitopénica, conviene re -
cordar que la plaquetopenia puede producirse a tra-
vés de los siguientes mecanismos:

1 .— Plaquetopenia por ausencia en la mé -
dula 6sea de las células de las que se desprenden -—
las plaquetas como son los megacariocitos. Es el -
mecanismo méas frecuente en pediatrfa, la leucemia
aguda es cuatro a cinco veces més frecuente quo
la pirpura trombocitopénica idiopatica y por otra
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parte, la anemia refractaria donde se observa fun -
damentalmente plaquetopenia por ausencia de mega -
cariocitos, Puede afadirse que la embriopatfa cau -
sada por la rubgola y de causa desconcida con ano-
malfas del esqueleto y del aparato cardiovascular, -
hay pGrpura trombocitopénica por ausencia de mega_
cariocitos. Los pacientes con leucemia aguda, ane -
mia refractaria y embriopatfa no tienen plaquetope -
nia pura, sino plaquetopenia con alteracién de otras
células sangufneas, en los dos primeros casos y
con varias alteraciones viscerales en el Gltimo.

2.~ Accibn de un autoanticuerpo plaqueta -
rio que muy probablemente explica la mayor parte -

de las plrpuras trombocitopénicas idiopiticas créni-
cas. Accib6n de un isoanticuerpo antiplaquetario, que
explica los casos de pGrpura neonatal primaria -
(pGrpura trombocitopénica en el nifo recién nacido,
producida por el paso a través de la placenta de un
isoanticuerpo materno, causado por la sensibiliza- -
cibn de la madre a un antfgeno de las plaquetas de-
su producto). Accién de un anticuerpo antiplaqueta ~
rio inducido por un agente externo y que requiere -
lta presencia de éste para determinar plaquetopenia.

Este es el caso de las pGrpuras trombocitopénicas -
agudas producidas por medicamento,

3.~ Disminucibén de la sobrevida plagueta-
ria por defecto bioqufmico en su constitucibn. Tiene
poca importancia practica por que s6lo se ha demos

trado en una de las varias formas de pGrpuras
trombocitopénicas hereditarias,

Por lo tanto, la pGrpura trombocitopénica
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no es una entidad nosolégica, es un sfndrome indu -
cido por un gran nlmero de causas y representa la
primera etapa del diagnfstico en un paciente en el -
que finalmente debe llegar a establecerse la existen

cia de una de las entidades nosolégicas que se pre-

sentan en la tabla I. Puede observarse en esta ta -

bla, que se toma como base para la divisi6n de las
pGrpuras trombocitopénicas, el que represente la -
Gnica alteracibn del paciente o por el contrario que
se trate de un sfndrome purplrico asociado a otras
manifestaciones y a su vez, cada uno de estos gran
des grupos se subdividen por el carcter heredita=~—
rio o no, de la entidad.
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CUADRO |

CLASIFICACION DE LAS TROMBOCITOPENIAS TOMANDO EN CUENTA
SU ASOCIACION A OTRAS MANIFESTACIONES Y SU CARACTER HE-

REDITARIO.

PGrpures trombocitopéni-
cas hereditarias.

PGrpuras trombocito-
pénicas no heredita-
rias

Sfndrome purpurico
atslado

S{rdorme purpiri-
co a otras manifes
taciones.

PGrpura trombocitopbncia
familiar ( carfcter dorni-
nante ). Trombocitopenia
trombopética hereditaria.

PGrpura trombocitopénica

hereditaria.

( carfcter somético rece-
sivo ).

Deficlancia congénita de —
trombopoysetina.

S{rdrome de Wiskott~Aldrich.
Anomalfz de May-Hegglin.
Anemia de Fancont,

PGrpura trombocitopé
nica neonatal prima -~
ria. PGrpura trombo-
citopénica en hijos de
madres con pGrpura.
PGrpura trombocitopé-
nica por droga,
PGrpura trombocitopb-
nica idiopStica.

Lupus eritematoso di-
seminado,

PGréra trombocitopéni
nica trombbtica y sfm-
drome hemolftico uré-
mico,

S{rdrome de Evans.
Anemia megalobléstica.
Dasnutricibn de tercer -
grado.

Anemia refractaria.
Hermoglobinuria parox{s-
tica nocturna.

Procesos hematolbgicos
malignos .

FGrpura en procesos {n—
fecciosos.

Coagulacién {ntravascular
diseminada.

Sfndrome de KKasabach— - .
Merrit Embriopat{a .
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Diagnéstico diferencial de los cuadros de-
pGrpura trombocitopénica .- De acuerdo con lo ex—~ -
puesto una vez que se ha establecido la existencia -
de un sfndrome de pGrpura trombocitopénica, se pa
sa a la etapa siguiente, que consiste en definir si -
la pGrpura trombocitopénica, es la enfermedad del -
paciente o si forma parte de una enfermedad que -~

afecta simultdneamente otros sectores de la sangre-
o del organismo.

Una asociaci6n, no muy frecuente, es la -
de parpura trombocitopénica y anemia hemolftica. -
En esta asociacibn, la intensidad de la anemia es -
mayor que la esperada por la intensidad del sangra
do. El paciente con frecuencia presenta ictericia. -
En el estudio de laboratorio, se ercuentra reticulo-
citosis, normoblastemia en constante, basofilia difu
sa, aumento de la bilirrubina indirecta y alteracio —
nes morfolégicas de los glb6bulos rojos. Aurque el -
paciente con plaquetopenia puede presentar reticulo-
citosis y normoblastemia en relaci6n con el sangra-
do, en general, la cifra de reticulocitos es més ele
vada cuando el paciente tiene anemia hemolftica. No
se ha observado en el laboratorio ningGn paciente -
con hiperbilirrubinemia atribufble a las extravasacio
nes sangufneas de la plaquetopenia. En cuanto a las
alteraciones de los gl6ébulos rojos se observa micro
esferocitosis en aquéllos pacientes en los que el fem
nbmeno hemolftico es producido por un auto—anticuer
po, como en el sfhndrome de Evans y en el de lupuE
eritematoso diseminado, En cambio, las deformacio
nes de los gl6bulos rojos que hacen pensar que se -
tratan de fragmentos o secciones de los mismos, -~
se han observado en pacientes con plrpura tr*omboc_t
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topénica trombética y con sfndrome hemolftico uré -
mico. Finalmente, se encuentra asociacién de plr -
pura trombocitopénica y anemia hemolftica en algu -

nos ernfermos con reticuloendoteliosis maligna o con
algunos procesos infecciosos.

Hasta este momento, se ha dirigido la -~
atencién a examinar las posibilidades de diagnbstico,
que surgen cuando la plrpura trombocitopénica se -
asocia a otras alteraciones sangufneas. Conviene -
examinar en este momento las posibilidades que se-
plantean, cuando la plrpura trombocitopénica estid -
asociada a otras manifestaciones viscerales, no ex~
plicables desde luego por hemorragia. Puede sefia—-
larse desde luego, que la presencia de crecimientos
viscerales importantes, no corresponde al sfrdrome
puro de pGrpura trombocitopénica. En consecuencia,
s{ se descubre hepato o esplenomegalia importantes,
en un paciente con parpura trombocitopénica, cabe -
pensar en la posibilidad de proceso hematolbgico =~
maligno. En lo que toca a otras visceras, pueden -
estar afectadas por infiltracibn en el caso de proce
so maligno, por proceso inflamatorio en el caso de
infeccién y de lupus eritematoso diseminado y por -

fenbmenos {squémiabs en el caso de parpura trom—
bocitopénica trombbtica.

Una asociacién muy peculiar, es aquélla -
constitufda por pGrpura trombocitopénica, infeccio~-
nes frecuentes, alteraciones del sistema inmunita— -

rio, eczema y que constituyen los aspectos caracte-
rfsticos del sfrdrome de Wiskott-Aldrich.
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Finalmente, debe mencionarse la asocia
cibn de signos de carencia en el caso de pdrpura
del desnutrido de tercer grado. Solo resta mencio
nar la asociaci6n de pGrpura a anomalfas de leuco
citos en la enfermedad de May-Heqgglin.

uUna vez que se han eliminado, todas las -
posibilidades diagnésticas que surgen de la asocia--

ciébn de pGrpura trombocitopénica a otras manifesta—
ciones patolégicas, se queda frente a los casos en -
que el pacionte solo tiene pGrpura trombocitopénica.
A esta altura, se facilita el problema dividiendo a -
los pacientes, en aquéllos que tienen una forma cré
nica. ‘Son caracterfsticas de la forma aguda, la o
evolucibn a la curacibn definitiva en plazo relativa -
mente corto y la presencia de un solo brote de en -
fermedad. Se consideran formas crbnicas todas las
que han tenido mé&s de un brote de actividad y las -
que han ewvolucionado por mé&s de 5§ meses. LA dife-
rencia es importante, porque en las formas agudas—
se puede descubrir la mayorfa de las veces su rela
cibn con proceso infeccioso o con un medicamento —
No se justifican medidas agresivas cn las pGrpura -~
trombocitopénica aguda, debe establecerse la obser—
vacibn cuidadosa del paciente para tomar decisiones
terapéuticas de acuerdo con su evolucibén. El caso -
de la pGrpura trombocitopénica crbénica, es radical -
mente diferente desde el punto de vista de etiologfa:
y de patogenia. Es excepcional, el poder demostrar
en paGrpura trombocitopénica crénica, que su causa-
sea un proceso infeccioso.

Ocasfonalmente, se encuentran algunos pa_
cientes que al cambiar de ambiente (por desplaza- -
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miento de su lugar de origen o por internamiento -
al hospital) presentan remisién del cuadro purpGri -

co por lo que se ha considerado que en su medio -

habitual estaban en contacto con algln agente causal
no identificado.

El resto de los pacientess con la forma -~

crbnica, ha quedado dividido hastm el momento an 3
grupos:

1.~ PGrpuras trombocitopénicas heredita -
rias, que constituyeron el 8.4% del total.

La cuenta de plaquetas en los padres y -
los hermanos, permiten descubrir los casos de pﬁr_

pura trombocitopénica que se tranmsmiten como ca- -
rdcter dominante.

La observacién de las caracterfsticas ~
morfolbégicas de las plaquetas permite plantear un -
estudio encaminado a descubrir las formas heredita
rlfas con estructura anormal de las plaquetas. -

Finalmente, para estudiar la posibilidad -
de deficlencia congénita de un factor plasm&tico que
se requiere para la formacién de las plaquetas, se-
aplican 10ml de plasma fresco pobre en plaquetas, -
por kilo de peso. En el caso de csta deficiencia, -

se produce elevacibn de las plaquactas alrededor del
o, dfa.

Tiene importancia descubrir las formas
hereditarias de parpura trombocitopbnica, porque -
el sfndrome de Wiskott-Aldrich y su forma aterua~-
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da, la esplenectomfa expone al paciente a morir -

por infeccibn y en las otras tres formas descritas,
la intervencibn es totalmente inGtil.

2 .- PGrpura trombocitopénica asociada a -
lupus eritematoso diseminado. Puede encontrarse;
a).- Lupus: eritematoso diseminado con sfndrome -~
purpGrico b).— PGrpura trombocitopénica idiop&tica ~
con otras alteraciones, que permiten el diagn6stico-
de lupus eritematoso oligosintoméatico y por Gltimo -
c).~ La forma anterior que después de un perfodo -

variable, evoluciona a un cuadro cl{nico evidente de
lupus eritematoso diseminado.

3.~ El resto de los enfermos con parpura
trombocitopénica crénica (75%) han quedado clasifi -
cados dentro de la categorfa de plrpura trombocito-
pénica idiopética crénica en la que sf est& justifica-
do practicar esplenectomfa, cuando la observacibn -
del paciente le permite al médico considerar que se

trata de una forma suficientermente severa para jus—
tificar la intervencibn,

Por Gltimo podemos afadir el diagnéstico—
diferencial de la plGrpura trombocitopénica del re- -
cién nacido: a).—~ Debe establecerse en primer lugar
si la madre tiene pGrpura trombocitopénica idiop&ti-
ca, en cuyo caso, se establece inmediatamente el -
diagnéstico de pGrpura neonatal por paso de anti- -
cuerpos antiptaquetarios de la madre, al nifioc., Tam
bién automé&ticamente se establecord el concepto de
que se trata de una entidad autolimitada. b).—- Si -
la madre no tiene pGrpura, conviene plantear prime
ro la posibilidad de que el nifio sufre un proceso irz
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feccioso de orientar la exploracién en este sentido,-
¢).~ En caso negativo puede pensarse en la posibili_
dad de pGrpura neonatal primaria por problema de -~
incompatibilidad plaquetaria entre la madre y su

producto. En este caso, también se trata de una

forma autolimitada que se maneja por medios con—
servadores y que se puede demostrar mediante la

blsqueda de anticuerpos antiplaquetarios maternos -
contra las plaquetas del nifio, d).- Se considerari -
finalmente o bien la existencia de un hemangioma -
con coagulacibén intravascular o bien e).— La posibi-
lidad de embriopatfa de la rubeola o de la embrio -
patfa de causa desconocida, caracterizada por au- -
sencia de radios y otras malformaciones congénitas,

h).- PURPURA POR ALTERACIONES FUNCIONA-
LES HEREDITARIAS DE LAS PLAQUETAS

El cuadro clfnico es indistinguible del que
se observa en la pGrpura trombocitopé&nica crénica.
Se plantea la posibilidad diagnbstica porque el ini -
cio temprano obliga a pensar en una enfermedad he_
reditaria. La presencia en m&s de un miembro de -
la familia, es casi concluyente de que se trata —-
efectivamente de padecimiento genético, dado que se
rfa muy raro observar méis de un caso de parpura-
trombocitopénica crbnica idiopitica es una familia. -
Aunque ya se sefalb, se encuentra en estos pacien-
tes el signo de lazo positivo y el tiempo de sangra-
do prolongado, no se encuentra plaquetopenia sino -
el nGmero normal o elevado de plaquetas. Se con—-

firma el diagn6stico estudiando funciones plaqueta~ -
rias,
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).~ MANIFESTACIONES GENERALES Y ORALES
DE LAS PURPURAS

LLas parpuras tienen en comln la presen -
cia de; puntos hemorrigicos en piel y mucosas, san
grado por las mucosas y hemorragias viscerales, =
siendo este sangrado anormal, mfltiple.

En el sfndrome de Wiskott-Aldrich (que -
se transmite como caricter ligado al cromosoma -
), el sfrdrome de pGrpura trombocitopénica estd -
asociado a eczema, susceptibilidad a infecciones y ~
alteraciones del sistema inmunitario. En la forma -
clisica del sfndrome, la iniciaci6n de las manifes
taciones clfnicas es muy temprana.

Finalmente, debe mencionarse la asocia
cibn a manifestaciones de desnutricibn grave en el
caso de nifios con desnutricién de 3er. grado con

pGrpura y lesiones congénitas en embriopatfa por
rubeola.

En cuanto a manifestaciones orales, uno -
de los signos bucales que motivan con mayor fre- -
cuencia la consulta del enfermo, es el acumulamien
to de sangre en los margenes gingivales. Corriente
mente el acumulamiento es generalizado sobre mu-—
chas zonas gingivales mé&s que localizado en un solo
borde y a menudo se observa que es persistente y -
de larga duracién. Se distingue de las hemorragias
debidas a gingivitis por su duracién y por la ausen-
cta de inflamacibn, Las hemorragias persistentes y
prolongadas en mdltiples sitios de las encfas necesi

tan ruevos ex8menes para excluir la posibilidad de-
una parpura.
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Acompafando a las hamorragias gingiva—- -
les o aparte de ellas, puede observarse otros sig—-
nos en los tejidos de la mucosa, encfas y paladar,
como petequias, manchas purplricas, equimosis y -

flictanas' hemorrigicas de tamano vesicular o am -
polloso.

No es raro, ver casos de pGrpura con -
las lesiones observables clfnicamente limitadas a la

boca, pero més a menudo los signos de pGrpura se
extienden a la piel y se acompanan de antecedentes-
de hemorragias en otros sitios orificios corporales,
Las petequias, manchas purplricas, equimosis y .~
hasta flictenas hemorrigicas pueden encontrarse en
la piel de la cara, cuello y extremidades., Debe in-
terrogarse acerca de la existencia de hemorragias -
por la nariz y la presencia de sangre en la orina y
las heces. Cuando las hemorragias han persistido -
sin disminuir el enfermo puede presentar signos de

anemia, especialmente palidez de la piel y de la mu
cosa bucal,

i).= TRATAMIENTO,

El tratamiento depende, como es natural,
de la causa del proceso. Cuardo las hemorragias
han sido intensas y prolongadas, los corticosteroi--
des resultan muchas veces eficaces para interrum -
pir el episodio, aunque el nGmero de plaquetas pue-

da continuar disminufdo. Pueden estar indicadas las
transfusiones.

En la forma primaria de la trombocitope~
nia ha resultado eficaz la esplenectomfa.
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El tratamiento de la tromboctitopenia se- -
cundaria, consiste en la administracién de corticos-~
teroides, practica de transfusiones y debe dirigirse
hacia la eliminaci6én de la causa subyacente. Asf,
debe intentarse la supresi6én del medicamento o -
substancia qufmica perjudicial, el tratamiento antia—

lérgico y el control del proceso morboso infeccioso
o neopl&sico.
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CAPITULO v

CONDICIONES HEMORRAGICAS POR DEFICIENCIA
ADQUIRIDA, AISLADA O ASOCIADA DE LOS FAC-

TORES DE LA COAGULACION. ENFERMEDADES-
HEMORRAGICAS HEREDITARIAS,

Existencia de una enfermedad hemorrigi--
ca. Al iniciar el diagn6stico en un nifio que sangra-
puede definirse en primer término, si la hemorra--
gia tiene como causa una lesi6n local o si es la -
manifestacién de una enfermedad hemorrigica. Los-
datos siguientes permiten establecer la existercia
de una enfermedad hemorréigica.

1 .- Manifestaciones cutineas caracter{sti-
cas fundamentales en el diagnéstico de las plrpuras
y que inclusive permiten en un buen nGmero de ca -
sos el diagnéstico nosolégico.

2 .- Sangrado anormal o patolégico presen

te en 100% de los pacientes con enfermedades hemo
rrigicas hereditarias,

a).- En algunos pacientes, no existfa —
traumatismo aparente y las hemorragias simulaban-
un fendmeno espontneo en otros, se consider$ que-

la magnitud de la lesi6n rno justificaba la iniciaci6n-
del sangrado.

b).~ La cantidad de sangre perdida estaba

evidentemente fuera de proporcién con las caracte--
r{sticas de vasos interesados.
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c).~ Otras veces llama la atencibn la du -
racién del sangrado en comparacién con lo que se -
observa en nifios normales, Se ha sefialado la gufa-
siguiente para valorar algunas hemorragias en espe
cial, 1).- Son muy frecuentes las equimosis peque -
Aas (con un didmetro inferior a 2cm) en las piernas
de los nifios, por lo que no tienen valor para el -
diagnbstico de enfermedad hemorrégica. 2).- Puede
considerarse normal el sangrado hasta por una hora
después de extraccibn dentaria. 3).~ Se considera -
méis probable una alteracién local cuando se regis -
tra sangrado anormal solo en una de tres extraccio
nes. 4).~ Diferencias entre una condicibn hemorré -

gica hereditaria y una condicién hemorrégica adqui-
rida.

Puede sefialarse, que una vez que se ha -
definido si el paciente sufre una enfermedad hemo—-
rrgica o no se ha avarzado la mayor parte del -
camino del diagn6stico. Con el fin de reducir posi -
bilidades, es conveniente establecer si ta enferme—-
dad hemorrigica es hereditaria o adquirida.

El estudio de los antecedentes familiares -
es muy importante ya que, es bien conocido que la
enfermedad se transmite, como en el caso de la -
hemofilia, que se adquiere por un gene anormal lo-
calizado en el cromosoma X, de tal manera que es
concebible que por azar las mujeres portadoras no-
hubieran tenido hijos varones o que también por -~
azar el patr6n genético de &stos, se hubiera integra
do con el cromosoma X materno normal, por lo tha
el caricter permanecié oculto durante varias genera
ciones, Solo en los pacientes con pseudohemofilia =
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se transmite la enfermedad como caricter dominan-

te, de tal manera que solo en éstos casos, puede —
esperarse una encuesta familiar positiva.

En otros pacientes se trata de entidades ~
transmitidas como carécter recesivo somético y los

padres trasmisores son totalmente asintomdticos, -
lo que quiere decir que hay bases para establecer -

lo que el antecedente negativo no excluye el diagnés
tico.

La edad en Qque se observan las primeras
manifestaciones de la enfermedad, podrfa esperarse
logicamente que trat&ndose de una enfermedad congé
nita, las manifestaciones se iniciardn desde edad
temprana, aunque en t&rminos generales este prejui
cio es correcto, debe recordarse a este respecto -
que las manifestaciones hemorrigicas en estos en—-
fermos son la resultante de la interaccibn de la al -
teracibn genética del mecanismo de la hembstasis -
y de la agresi6n del ambiente. A mayor severidad -
de la alteraci6én, mayor probabilidad de sangrado
ante agresiones mfnimas a las que el paciente se -
expone desde corta edad, en cambio, se ha observa
do, que los defectos menos severos solo se mani- ~
fiastan con agresiones importantes como intervencio
nes quirGrgicas y traumatismos lo que explica la -
aparicién tardfa de las primeras manifestaciones.

Por Gltimo, debe mencionarse en las en
fermedades hereditarias, la falta de relacién entre
el sangrado y cordiciones primarias, capaces de
causar defectos severos adquiridos de los factores -
de la coagulacién como: Obstruccibn de las v{as bi-
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laterales, lesi6n hepitica severa, diarrea prolonga-
da, enfermedades del sistema inmunitario o proce--
sos infecciosos con administracién de antibibticos.

Diagnéstico nosolbgico en el caso de de- -
fecto adquirido, (aislado o asociado), de los facto -
res de la coagulacién.

La caracter{stica comln a éstos defectos -
es que siempre es posible relacionarlios con la pre-
sencia identificable de una alteraci6bn primaria.

1.~ Enfermedad hemorrigica del recién
Es desde luego el defecto de factores de -
coagulacién més frecuente de la primera semana de
vida ya que en nuestro pafs se ha observado en 1.3

de cada 1000 recién nacidos, cifra muy semejante -
a la observada en otros pafses,

nacido.

Antes de abordar el problema de la enfer_
medad hemorrdgica del recién nacido, es convenien
te hacer una consideracibén en general del sangrado-
en esta edad, ya que tiene algunas caracterf(sticas -
que no se observan en otras etapas de la vida. El -
hecho de que 3.6% de los recién nacidos tengan al -
guna hemorragia, ilustra la aseveraci6n de que la -~
mayor parte de las hemorragias presentes en estos
nifios no son atribufbles a la enfermedad hemorrigi
ca del recién nacido ni a otras alteraciones de la -
hembstasis. En efecto, en la génesis de este tipo -
de hemorragias intervienen los traumatismos liga— ~
dos al nacimiento y a la resucitacién, las peculiari_

dades normales o anormales de ctertas estructuras-—
anatbmicas.
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Algunas infecciones pueden causar tanto -
lesiones locales, como desencadenar o agravar alte
raciones de la hem6stasis y finalmente, hay varios—
factores que son capaces de causar cuadro hemorrd
gico, alterando algGn factor del mecanismo general-
de la hemostasis: La hipoxia, la capacidad limitada

del hfgado del recién nacido para sintetizar protrom
bina y los factores VII, IX y X. El paso de anti- -
cuerpos antiplaquetarios maternos a través de la -
placenta, las embriopatfas y por Gltimo la transmi-—

si6n hereditaria de coagulopatfas y trombopatfas.

En el caso de la enfermedad hemorrigica
del recién nacido se trata de la limitacién en la -

sfntesis de los factores merncionados agravada por -

deficiencia de vitamina K, por infeccién o por hipo—
xia.,

No sblo desde el punto de vista etiol8gico,
sino también desde el punto de vista clfnico, el fe -
némenoc hemorrigico en esta edad tiene sus peculia-
ridades. Las hemorragias que se producen antes -
del parto o durante el mismo, pueden pasar desa- -
percibidas y al médico sb6lo le toca observar el cua
dro de anemia aguda subsecuente. La localizacibn =
de la extravasacién puede dar lugar a la abolicibn
de funciones como en el caso de la hemorragia in

tracraneana o del choque por hemorragia suprarre
nal ., Finalmente,

puede manifestarse ocupando espa-—
cio como en el hematoma subdural o bien en la for_
ma habitual de sangrado al exterior.

Debe mencionarse que hay tres situacio- -
nes que pueden hacer pensar &rroneamente en condi_
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ci6n hemorragica como la crisis genital de las ni -
#as, la deglucién de sangre materna y la presencia

de puntos hemorrdgicos localizados precisamente en
la zona de presentacién,

Si la presencia de hemorragias en tubo -
digestivo, cordén, piel, sistema nervioso central, -
ojos, aparato respiratorio o aparato genito urinario,
fundamentalmente entre el segundo y el sexto dfa -~
de la vida conducen a pensar en la existencia de
una condicibn hemorrdgica y el paciente no tiene -
pGrpura y por lo tanto se puede pensar en un defec_

to de la coagulacibn, se presenta como primera po-
sibilidad diagnéstica.

La erfermedad hemorr8gica del recién -
nacido en el laboratorio, se encuentran tiempo de -
protrombina y tiempo de tromboplastina parcial pro
longadas. La respuesta a la vitamina K debe ser -
satisfactoria, no deben registrarse recafdas.

En la clfnica de esta condici6n, debe re -
cordarse que en el caso del prematuro o ~nl recién-
nacido a término infectado, la situaci6n es similar-
pero puede predecirse que en un porcentaje impor--
tante se afladen alteraciones plaquetarias y vascula-
res,

Aunque la enfermedad hemorrigica del re
cién nacido es privativa de la primera semana de -

la vida, se observa sobre todo en nifios menores de
6 meses que un cuadro diarréico y la administra -—-
cibn de antibibticos determinan con més frecuancia~

que en los nifos de otras edades, cuadros hemorri
gicos de hipoprotrombinemia.
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Diarrea e hipoprotrombinemia, En rela~- -
ci6én con lo mencionado en el p&rrafo anterior, -
Hallman y Kauhtis estudiaron cuarenta niflos que te-
nfan de 2 semanas a 10 meses de edad y encontra —
ron dos hechos de interés; por una parte que la al -
teracibn severa del complejo de protrombina sola- -
mente se observd en nifios que tenfan méis de ocho-
dfas con diarrea y con més frecuencia a mayor du-
racién y por otra que, aquéllos niflos con alteracibn

marcada, tenfan menos de cuatro meses. Se ha ob-

servado en el H. [. que algunos nifos en esta si -

tuacibn, proesentan hemorragia intracraneana, por lo
que es aconsejable que en un nifio con diarrea pro—
lorgada y alteraciones neurolégicas, se tume en -
cuenta, junto a la posibilidad y alteracitn del siste-—
ma nervioso por infeccibn, por fiebre o por dese- -

quilibrio hidroelectrolftico la posibilidad de sangra -
do en el S.N.C.

Todos los casos observados en el hospital
con diarrea prolorgada, hipoprotrombinemia y hemo
rragia intracraneana eran merores de 6 meses de =
edad, a excepcli6n de un paciente de un afo tres me
ses; todos habfan recibido tratamiento antimicrobia-
no, principalmente antibibticos de espectro amplio.

Cuadro hemorrégico por déficit de facto--

res de la coagulacién en el nifio con desnutricién de
8er, grado.

Aunque estid bien establecido que el nific —
con desnutricién de 3er., grado rara vez muere por
hemorragia (Ramos Galvan y L6pez Lizérraga encon
traron que de 100 muertes en desnutridos con pGrpu
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ra y de 100 en desnutridos sin parpura, 1,99% y -
2.62% respectivamente eran atrfbulbles a hemorr§ -
gias), se encontraron alteraciones de los factores-~
en cuyas sfntesis interviene vitamina K. Por ejem-
plo Dorantes y col., encontraron nfveles inferiores-—
al 20% de protrombina en 2 de 39 nifios, de factor-
IX en 14, y de factor X en 9 de los 39 nifios estu -
diados. Por lo tanto, el médico puede esperar la -
presentacién de hemorragias corregibles con vitami
na K en pacientes con desnutricién de 3er. grado, -
las alteraciones de los factores de coagulacién se -
presentan en los nifios desnutridos indeperdientemen
te de que tengan pGrpura o ho,

Cuadro hemorrigico en el paciente icteri-
Es bien conocido que el paciente icterico, por -
aumento de bilirrubina directa debido a obstruccib6n—
biliar o a lesibn de la celdilla hepitica, tiene con -
cierta frecuencia manifestaciones hemorrégicas, -
mientras en el paciente con obstruccibén biliar, pero
sin lesi6n hep&tica se trata de un problema en la -
absorcibn de vitamina K, por deficiencia de sales -
biliares en el intestino, y alteracitn consecuente de
los factoros que le requieren para sus sfntesis (pro

trombina, F VII, F IX y X), en ol paciente con le-
sibn hepitica se han descrito adem&s de la deficien_

cia del factor V y con menos frecuencia de fibrin6—
geno, alteraciones vasculares y alteraciones cuanti-
tativas y cualitativas de las plaquetas. Se ha plan -
teado que la plaquetopenia, la deficiencia de factor-
V y la de fibrinbgeno se puedan explicar por coagu-
lacién intravascular crénica, aunque por otra parte—

es muy posible que representen nada més proble- -
mas de sfntesis.

co,
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En un trabajo de Mendoza Castro, se en -~
contré que 64 a 240 casos hospitalizados con diag--
néstico de hepatitis por virus, o sea el 26% presen_
taban las siguientes manifestaciones hemorrigicas -
por orden de frecuencia: Epistaxis, enterorragia, -
puntos hemorrigicos, hematemesis equimosis y he -
matomas. En cambio de 17 pacientes que fallecie- -
ron, 16 tenfan hemorragia por tubo digestivo. Estos
datos ilustran con claridad la frecuencia, tipo de -
magnitud de las manifestaciones hemorrégicas, guar
dan relacién con la severidad de la lesién y que su
valoracibn es Gtil en el pronéstico y en la vigilan--
cia de la evolucibébn del paciente.

En el laboratorio se utilizan tiempo de -~
sangrado y prueba de torniquete en el estudio de va
sos, retraccién de codgulo y cuenta de plaquetas y:
tiempos de protrombina y tromboplastina parcial co_
mo recursos generales, ademés de las pruebas fun-
cionales hepiticas se ha encontrado relacién satis--
factoria entre la alteraci6n de los factores de la =
coagulaci6bn de la cifra de albdmina y de la colines-
terasa sérica en pacientes con cirrosis hepética. -
Mientras en las alteraciones de la hemostasis por -
lesibn hepitica se requiere sangre total fresca co--
lectada en equipo plastico en el caso de obstruccibn

biliar sin lesi6n hep&tica solo se requiere aplica=ii=
ci6én parenteral de vitamina K.

Hemorragias por alteraci6én de factores
de coagulaci6n en lupus eritematoso diseminado, -
Aunque la condicibn hemorrigica méas frecuente en -
lupus est& representada por la plGrpura trombocito——
pénica, dado que se encontré en 12 de 42 nifos es-
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tudiados con esta entidad, en 2 de los 42 nijos es-

tudiados se encontré sangrado por acci6n de un an-

ticoagulants circulante. Como ante otras manifesta-

ciones de esta enfermedad. El diagnfstico se plan—

tea por la presencia de actividad inflamatoria que -

en forma simult&nea o sucesiva afecta varios 6rga-

nos Jel cuerpo, por la eliminacién de otros agentes
etiol8gicos por el hallazgo de ciertas alteraciones -~
histolégicas y por la demostracibn de anticuerpos ~-
(c8lulas L E otras técnicas para demostrar anticuer—
pos antinucleares, prueba de Coombs reaccién de —
Paul y Bunnell) que en el caso particular afecta al-
guna etapa del mecanismo de coagulacibn.

APROXIMACION AL DIAGNOSTICO NJUSOLOGICO -

EN PACIENTES CON UNA ENFERMEDAD HEMO -
RRAGICA HEREDITARIA.

A las erfermedades hemorréigicas heredi -
tarias conocidas de tiempo atrls: hemofflia, afibri ~
nogenemia, pseudohemofilia y trombastenia, se afa-
dieron en el curso de los Gitimos afos: la hemofflia
por deficiencia de factor Christrmas ( llamado tam-
bién PTC y en definitiva factor IX), la deficiencia -
de protrombina la de factor VvV la de factor VII la de
factor X la deficiencia de factor estabilizador de la-
fibrina, una diatesis hemorrigica familiar por pre -
sencia de antitrombina, la demostracién de deficien-
cia de factor VIII en pacientes con pseudchemofilia —
y el descubrimiento de la trombopatfa. El acGmulo -
répido de estos descubrimientos, el conocimiento de—
que cuadros clfnicos indistinguibles podfan ser causa
dos por defectos diferentes, la demostracién de defi—
ciencias hereditarias de la coagulacién en mujeres,-
la confusi6n en la nomenclatura y la escasa informa
cibn sobre la importancia de las " nuevas " entida -
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des en base a su frecuencia determind justificada -
mente inseguridad en el internista y sensaci6n de -

importancia si no contaba con un labcratorio alta -
mente especializado.

En el curso de 15 afos se estudiaron 203
pactientes con enfermedad hemorrigica hereditaria -
en el laboratorio de investigaci6n de Hematologfa. -
Al estudiar la relacibn entre el defecto identificado-
cuidadosamente en el laboratorio y en el cuadro clf
nico, se encontraron una serie de datos que sim -
plifican en forma rotable el cuadro general de las-
enfermedades hemorrégicas hereditarias y su diag-
ndstico diferencial: a) En 16 pacientes, los familia~
res sefalaron la presencia de puntos hemorrégicos-
finos que constitufan un dato prominente en la evo -
lucibn y en la exploracibn; en estos 16 pacientes ~-
quedaron comprendidos 13 con trombastenia o trom-
bopatfa y 3 Con sfndrome de Wiskott-~Aldrich ( como
puede verse en la tabla 1 ), en contraste, nunca se-

observb esta manifestaciébn en enfermos con deficien

cia de factores VII, VIII, IX, X, XI; en forma oca-

sional, en el curso de exploraciones repetidas se —
encontraron puntos hemorrégicos muy escasos, en 2
de 11 pacientes con pseudohemofilia, t).- En el cur
so de su avolucibn, 47% de los nifos que tenfan -
hemofilia o deficiencia de factor X, habfan tenido -
hemartrosis por lo menos uma vez , en cambio nun—-
ca se observd esta manifestacibn en los pacientes —
con pseudohemofilia o en los que tenfan alteraciones-
plaquetarias. c¢).- Con cierta frecuencia , los enfer—
mos con hemofilia presentaron hemorragias profundas
de magnitud importarte en tejido conjuntivo o



73

en masas musculares, ' que' no se observaron en

otros pacientes. d).- Las enfermedades hemorragi
cas hereditarias se agruparon en la forma siguier—{
te: Grupo 1, con una alteraci6n constante en la —
hemostasis que representaba la Gnica anormalidad-

de caréicter genético. En este grupo quedaron in -

clufdos el 96.4% de los casos observados. Grupo-—

2, con tiempo de sangrado prolongado y variaci6n-

cfclica en la concentracibn de factor VIII, se obser

v6 solamente en 2 pacientes por lo que comprendié

el 0.9% de los enfermos. Grupo 3, constitufdo por-
pacientes en los cuales la alteraci6n de la hemosta~
sis era s6lo un componente de un conjunto de altera
ciones genéticas. En los pacientes del grupo 3, se-
observ6 que la alteracifn en la hemostasis tanto da-
ba lugar a un cuadro clfnico muy severo ( por ejem
plo en los casos con sfndrome de Wiskott= Aldrich)
como a un cuadro muy moderado ( en ataxia telean -
giectasia ). BEn la tabla 1 se anotan dentro de cada-
grupo los defectos identificados, Las diferencias tan
marcadas, que existen en la frecuencia de cada una—

de las entidades constituye una ayuda importante en-—
el diagnéstico,

Puede observarse que los defectos de otros
factores de la coagulaci6n aparte del VIII y del IX, -
son muy raros y desde luego, puede establecerse que
aunque aumente el nGmero de factores descubiertos, -
su deficiencia no sobrepasaré al 3.6 % de todas las -~
enfermedades hemorrdgicas hereditarias. e).-Si se re
lacioha por una parte la frecuencia y por otra el se
xo del paciente afectado, puede verse que de |73 pa -
cientes con hemofilia o deficiencia de factores \/1I, -
X y Xl, solamente uno era del sexo femenino, por lo-
tanto, la posibilidad de que una nifa con cuadro clfni-

co de enfermedad hemorrigica hereditaria tenga un -
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defecto de coagulacibén es remota, en cambio se do:s~
be considerar seriamente en ellas, la posibilidad -~
de pseudohemofilia o de defecto plaquetario funcio -
nal; en este caso en especial, se podrfa avanzar --
aln m&s recordando que el cuadro clfnico de la —
pseudohemofilia es igual al de los defectos leves de

coagulacién mientras que a trormbastenia y la trom-

bopatfa tienen un cuadro clfnico de pGrpura. De tal-

manera, que tomando:como base, elementos de jui-

cio tan sencilloscomo: caracter(sticas del sangradoj-
sexo del paciente y cuadro clfnico general, se puede
avanzar en forma muy importante en el juicio diag -
nbstico. f).- La tercera parte de los niffos con de -
fecto de la coagulacién tenfan antecedentes familiares
positivos, que estaban de acuerdo con el patrfn here
ditario caracter{stico de las hemofilias, de tal forma

que con relativa frecuencia es posible plantear el - -
diagnéstico nosolbgico.

En todos los pacientes se inicia el estudio-
del laboratorio con las tlamadas pruebas generales -~
de tendencia hemorragica ( tiempo de sangrado, tor—
niquete, apreciacibn y cuenta de plaquetas, retrac --
ci6bn dol codgulo, tiempo de protrombina y tiempo de
trombopl astina parcial ), se continGa con pruebas que
estudian con mayor profundidad un sector dominado. -~
La generacibn de tromboplastina resulté anormal en -~
todos los pacientes con deficiencia constante de un fac

tor de coagulacibn excepto desde luego en el caso que—
tenfa deficiencia de factor VII.

En los 2 pacientes con
variacién en la concentracién de factor VIHI, fue nece-

sario realizar la dosificacibn de este factor en forma-

peribdica ( 2 veces por semana durante 4 semanas ).-
Para llevar a cabo dosificacibn de factores, es neces:

rio disponer de un plasma o de un suero que carezca-
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del factor que se trata de medir: mediante la prue
ba que revela deficiencia del factor problema, se -
estudia el efecto corrector de concentraciones cono
cidas de una mezcla de plasmas o sueros norma =
les y se comparan con el efecto corrector del plas
ma o suero en estudio. Este tipo de investigacl6n:
hace necesario disponer en un momento dado do ——
plasma o sueros con deficiencia muy severa conoci
da; se ha encontrado satisfactorio el siguiente pro—
cedimiento para conservar plasmas o sueros; Dis -~
tribufr el plasma o suero en muestras de o.5ml
congelarlas bruscamente en hiolo

seco y desecar -
las durante 20 horas con bomba Duo Seal Vvacuum -

Pump 0.0001mm. Hg. Las muestras se almacenan-
a 4° C despubs de cerrarlas con parafilm y tapbn-
y cuando se van a utilizar se reconstituyen con una
solucién 0.014 normal de &cido L ascérbico.

En el grupo de pacientes con pseudohemo—
filia, los estudios més Gtiles fueron: tiempo de san
grado ( que en algunos pacientes fue necesario repe

tir periédicamente ) y estudio microscépico de ca-
pilares en el lecho ungueal.

Finalmente, con alteraciones funcionales -
de plaquetas, las pruebas més (tiles fueron las que-
estudiaron las funciones de plaquetas por separado.
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CAPITULO V

CONCLUSIONES.

1.— Uno de los problemas mé&s graves -
en la prictica dental, es el de las hemorragias en-
la boca, que en ocasiones sonh provocadas por una -
lesi6bn o pueden ser de origen espontineo.

2.~ Los signos pueden ser, desde el acu-
mulamiento de sangre en los mérgenes gingivales o
una gran pérdida de sangre en un alvéolo dentario,-
hasta signos hemorréagicos menos llamativos, pero -

no menos importantes, de petequias, manchas pur-pg
ricas, equimosis y hematomas.

3.- $Son varias las enfermedades locales y
generales causantes de episodios hemorrigicos en -
la cavidad oral, Aunque debe tener mayor importan—
cia préctica, tanto desde el punto de vista diagn6sti
co como terapéutico, el tratar de comprender los -

diferentes trastornos hemorrigicos que afectan a =~ -~
los tejidos bucales.

4.~ La amplia variedad de manifestaciones
bucales de las enfermedadas de la sangre y su pare
cido con los signos clfnicos y radiogréficos de otros
trastornos locales o generales hacen necesario que -

el Cirujano Dentista, esté informado y atento respec
to a las hemopatfas.

5.— Por lo que se ha visto en estos temas,
nos damos cuenta de que es necesario, no dudar en~
llevar a cabo la Historia Clfnica en todos los casos,

ya que de los datos que el paciente nos proporcione,
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decidiremos si es conveniente complementar el —
diagnbstico con eximenes de laboratorio adecuados

Y asf{ darle al paciente el tratamiento que necesita.

6.~ Cuando algGn paciente necesita con:—
trol y vigilancia contfnua, hay que hacérselo notar-—

claramente, para que no se lleve al fracaso dicho -
tratamiento.

7.~ Se corcluye, que los pacientes con al-
guna alteracién hematolbgica, pueden ser tratados de
la manera més sencilla como cualquier otro, siem -

pre y cuando tengamos conocimiento.de .que .altera -
cibn se trata,

8.— Asimismo, puede ser sumamente diff-
cil de tratar cuando desconocemos estas alteraciones.

9.~ Como un concepto que no debemos ol-
vidar es que, en los pacientes que presentan altera-
ciones hemornrigicas, jam8s se les debe administrar
&cido acetil salicflico. Asi como también los anticoa
gulantes o medicamentos gque los contengan. -
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CAPITULO VI
RESUMEN,

1 .~ Desde el punto de vista clfnico, se -
piensa en la existencia de una enfermedad hemorri-~

gica, ante la precercia de las siguientes manifesta -
ciones:

a).~ PGrpura.

b).~ Sangrado que en su presentacién, -
magnitud y duracién, no guarda relaci6n con la si -~
tuaciébn aparentemente causal.

c).~ Presencia simultinea de varias hemo-
rragias.
d).~ Pruebas anormales caracter{sticas.

2 .- Los siguientes datos hacen pensar que
una enfermedad hemorrfgica es hereditaria;

a).—~ Antecedentes familiares positivos ( 60%
de los casos ).

b).~ Iniciaci6én temprana ( 77% en la lactan-
cia ).

c).- Persisterncia de la anormalidad.
dy.— Ausercia de una cordicibn primaria.
3.~ Los defectos adquiridos de la coagula-

tienen como caracter{stica su relacibn evidente-
en tiempo a una condiciébn primaria como:

a).~ Primera semana de la vida.

b).~ Diarrea prolongada y uso de agentes -—
antimicrobtanos.

ciébn

c).~ Desnutricibn de tercer grado.
d).~ Ictericia por aumento de bilirrubina di-
recta.

e).~ Lupus eritematoso diseminado.
. 4.~ En lo que respecta a la aproximaci{tn -~
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al diagnbstico nosolégico de las enfarmedades hemo

rrigicas hereditarias, se encuentran Gtiles los si ~
guientes datos:

a).~ Solo se encuentran puntos hemorrs -

gicos en trombastenia, trombopatfa y sfndrome de-
Wiskott-Aldrich.

b).— Se encuentran hemartrosis en pacien
tes con hemofilia o defecto de factor X.
c).~ Se localizan hemorragias importan -

tes en tejido conjuntivo o en muscular en los pacien
tas con hemofilia.

d).~ Constituye una gufa Gtil considerar el

sexo del paciente y la frecuencia relativa presentada
en la tabla I.

5.~ Los pacientes se estudian en el labo-

ratorio utilizando una baterfa general de pruebas, -

las llamadas pruebas generales de terdencia hemo -

rrfgica y luego profundizando en el estudio de alglGn

sector de la hemostasis con pruebas m8&s elabora -
das,
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ENFERMEDADES HEMORRAGICAS HERE
DITARIAS ESTUDIADAS Y SU FRECUEN

CIA RELATIVA,

con variacién de fac-
tor VI

Enfermedad NGm. de Frecuencia
) Casos relativa.

Grupo 1

Hemofilia Clésica ( de 137 67 .4%

fecto de factor VIII ) 81.1%

Hemofilia Christmas - 28 13.7%

( defecto de F. IX )

Deficiencia de P,T.A, 4 1.8%

( F. x1

Deficiencia de factor X 3 1.4% 3.6%

Deficiencia de factor 1 0.4%

VIl

Pseudohemofilia 1 5.4%

Trombastenia 10 4.9% 11.7%

Trombopatfa 3 1.4%

Grupo 2

Sangrado prolongado— 2 0.9%



Grupo 3
Wiskott-Aldrich

Defectos mGlti-
ples en Ataxia-
teleangiocetasia

81

1.4%

0.4%

1.9%
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