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INTRODUCCION

Es 1mportante mencionar la lmportancma que tiene la -
i";Hemofllxa como entidad patoléglca en la actualidad, ya que este
_ ‘  padecimiento es mas conocido por lo descrito en la hi-toria de-
bﬂ_ila Madicina en forma suporficxal que como un problema por el -

3, jcua1 se cont;nuan reallzando invuntigacionel profunda. ya que -

"733u origen y ctiologia no han sido totalmonte dc-cubiertoa an --;‘ if
;nuontro tiompo.‘jf‘: | o

| zxintoﬁ dos grando- abjotivo- a dolarrollar en el pqg L‘7
:onto t:nbajo: primnro onti nncaninndo a quc 01 odontdlogo ton-'"f?u?
,’h:conocimionto en fornapmuiundayaetualizada de mﬁltiploc paqg o
‘“1hionton quc como la Homofilia oltaban connxderadon excluli -‘_1 ?7
oo‘del Sroa midiea. | -

COno :-bomon una dc 1-. clﬂlll lll frecuenton d. mor- f°<uf

lidad en la nomotilia e 1- hamorragil inconerolabla -.cunda-7<553€

ria'a p:ocedimionton odontoléqicoo. Este alto £ndico de mo:ta--’]

idad on 1& Hamotilia dobo on el futuro diaminufE aultancial ——: '
m-nte una voz quo el Odontélogo eonozca y donine e1 mancjo y'*”'"
r;tamionto dc ‘sto tipo dc paciontea. i , ' )
'f; ll ncgunde objntivo o darlo al c1:ujnno Dontiuta”

pautaa pn:a el dingndntico. 01 manojo dol uupocto_hnuntolé-l



: ﬁeomos -analin.s de lal éa:nculaudadeu del paciante hwofni—-
co en general. 7 | 3

Describiremos el método p;l.’i el Qnélilil ds su estado
»b\a»cal.‘ su prevencién y cohﬁrvacién as{ como los pfocod:l.miontos
"; seguir deade el tratamiento de una cavid;d_ hasta las extrac -
ciones quin!rg:i.cn; | v

De cumplirse sstos objetivos, cresnos quo 10 aportado.
:;‘on -1 pressnte t:abajo u:i de uuna.a como uu- do cmulu~i =

"‘pan todo ol oamtél.ogo quo en 01 tut\u'o n puunu muu a -'_,' )

e \m pac.tontc hcnotnleo.




CAPFTULO 1

SHEMOP L EA

1 Sinonimos v Definicion,

~esde 1839 se emplea ) w@rmino Hemofilio para designar una ano-

m::i‘l_fa‘"cmstimcimnl de la coagulacion dec la sangre, que dcpcndc de "la

exo. i}".sé caracteriza por una tendencia a la hcmorragi_ap:olbngéda o |
rente toda la vida delaépcréqnihs del sexo masculino afectadas. Otras -

investigaciones comprobnim*qﬁé' 1a hemorragia obedece a la deficiencia o

mofflica” o factor VIII). A continuacion se descubrio que existe un tras-

.gqmp-;.idcﬁti;co cn escacia, pQr;ck':f_i_Cicnbi'a do otlp;chtér, ‘Vel\’fzi}étor_ lX. - i

componentc tromboplasth ico del plasma’, PTC, y se conoce como he = -
ofilia B). Recicntos cstudios demostraron que la deficiccia de otros

componentes, mds que interviencn en la coagulacion o la accion de cier s

trenamision hercditaria de un rasgo mendeliano recesivo vinculado al LA

v kfi’{a«_':vmr plasmaticc.nec¢s§rio,‘parq?l'a coagulacidn '(‘,'g‘lbbulind antlhe- e



" tos anticoagulantes, qonduécn a otros estados semejantes a 1a hemofilia.

. Para designar a estos trastomos sc propusieron numerosos nombres, -

. muchos de los cuales incorporan cl término hemofilia, como seudohemo-~

: o filia, deutci'ohcmof_ﬂia, pamhqut‘iﬁa y estados hemofiloides A, B C y -

témtnodcdlvctaas mméraﬁﬁi ademAs, mucﬁqs de bb\@mino_s no ;e.uxf E
tamnﬁtilespomue indican masloquelemejmque b q:elon Elmejor i
s o pls d 14 b ot i et -

eseldela dc‘e‘fici‘eh’cji;'avée:. facmr lX»,‘ parael cua.lsepmpuso hemofiug -‘-B-,_ " L
o ctacnormedd os iy parseda e hemii clisca A). i

mbamo, sctl’a mz‘ls wnvcmentcscguil emplcm(bel ténmno hemotllia '
OmOSiCmprc. y 'dbqs_ |gna lloscsmdos : pa rccidos con elnombre del fac-

“‘D.j-".l‘-l;l'sutgl@ confusi6n porque distintos autores emplearon clmismo - .




L ,ymor,rz}‘lgica como una propensién a sangrar de tipo familiar, que tiende a
sér grave y a veces fntﬁl. Lo prucbhan los escritos del rabino Simén ‘Ben
Ga‘r,‘n;aliel {siglo Ild.de C.) cn el Talmud de Maiménides, médico y filéso-

fo hcbuco, y de Albucasis el ar abc (siglo X!). Aunquc cn 1803, el doc -

), (2

: tor ]Olm_ C. Otto de Filadelfia hizo una clara descripcion de la enferme -

- dad, Massc aport6 una coleccién més completa de casos cn 1820, ademis

e f‘forrr'\ularbla ley de transmis ion dc la hemofilia. " El nombre hemofi -
liase debe a Schinlein (1839), quicn designd asf a la "enfermedad del -
sangrantc'AE Wright 1lamé l’a,ate‘n'ci(jn sobre’ el tiempq de coagula -

lon prolongmb en 1839 Los pr'imeros invcstigadores lmportantes en la

S W e | |
mater(a luemn Sahli Addis y Howell La liter'ltur:.‘l primitiva comprende '
monograﬁ'as muy oompletas Un adelanto lmportante consisno en la se-

L ©®w m
,On de la globulina antihemofnnca del plasma humano y,el desmbrl '

micnto d{c‘luna ',cnfcrm’cd.'jdrjdbnt_ica'én "‘cié%‘t:osi pcrms. k’ohf;cc’io una oportg

el estudio de oste trastomo.” .



CAPTIULON 1

. Ncmmcm A LA HEMOFILIA Y TRASTORNOS AFINES.
lLos prl;mcros datos sobre casos dc hemafilia comprenden los corres
pondicnics a la deficiencia de factor IX porque ambos cstados son clfmica - |
tl{njé‘n‘t'c idénticos. No _t:abe duda de que los datos excluyen mﬁchotcasos de
S . ‘r_ﬁen’c_:'r- gravcv:'dad.,_v Bién conocida éntvr»e los eumpeb-si‘y»fsus" cbumdtentea en
o otraq regiones, también hubo casos dc*hcm&filtanen‘]npm.‘ pcfo*-l_.'l ‘enfc‘:lr'mg"

- ;_v.dad"scri‘a rara 'c_nti-c los chinos. ~Es rara cntrc‘laif‘iengms'.. ai~pn:;icular -_. 

_entre los presuntos individios de razapura. Se registr6 hemofiliaenun -

 indio norteamericano. Se conoce bien la existencia delra'sg@;hérﬂcﬁﬂigo -

: .'.gn':,‘cie;rt‘as famnlias de la re,alezé”en‘ Europé'." :Topbs lyOsie'smdl!oa‘ jderynﬁ!q’t,ra_' fo

gt “""‘9“*4‘"&5?@.@5 macho mas trecuente que a *?:éiea'aé @
*factor X, Una roseha de comunicacione orignadasen 17 pats, aue com
Pmndc diycrsééfégi‘oﬁcs dcvnrios de élios, revelauna mlacm'tem ino .
il o Bt o 1, con i gmado 3 94, D

- 187 hemorragicon cstudiados cn Gran Brotain, 138 fueron casos de defl = - -




[,ciet‘l'cia de factor X1, 11 de_enfe'xm'e'da_d‘de Von Willebrmnd; 2 présentab'ah :

un antic‘ioag'u'l&te‘r circulante, quizd desde la nifiez y 13 o p'hdic’:'mn,clasiﬁ s

o (8) . - - o

- carse, En una scric succa de 175 familias de hemorrigicos, 101 sufrfan

. "‘_glefvici'cncia de factor VIIY; 22 deficiencia de factor IX; 39 gnfgmeg'ad de -

Von Wilebrand; 2 deficiencia de facor VI; | affbrinogenemia ,cbﬁéén“ﬂ?’
L (9) | S

.yfaz cl,«.gmdmmc dct‘Ehlcrsr:Danlqs Sc describieron deﬁciencias de factor R
' SE ! ae,an

,lll y dc fm.tor 1x cn ramas rcmotas dc la mlsmd famxlia y se informo -'_ﬂ o

quctalcs dt.ficicncias ocuuicron al mismotlcmpO. como dcﬂclencias de

los factores VIILy X1, y deficiencias de los factores VIl y VII. - Ademés,

'8¢ observaron varias otras: combinaciones.

mcid@éiaz-» Real

. Lapresen tacion aporédica ,dé_f‘lié 'HeﬁiOfili a clss :i%ca‘,;"en' ,ﬂ_i,ﬂOS.f'S‘rih ‘hig




CCAPfTULO 1N

GENITICA

La hemofilia clasica'cs un trastomo congénito grave Quc-con‘siste-

i "'qn una alteracion hereditaria del‘:?piﬁéeéor'tdrin‘i‘derﬁde:-tromboplut‘hah_e_ :

' ‘matica dobida a un’deficit congénit.dé globulina antihemofilica. - Desde ~ -

: ‘_li’kicé.;iémho. sc rcconoée"qﬁé?il" h,emol»m‘n;éjkuu; mdmnl(a"-e‘"d;oinlt'lmclon,a.l o

quese trn’s:mivt'é, como rnsgore vo mlamahlexoﬁntollgnmcn- e

que los- iactorea ogenesmpona d:lel @auqartcwmgehaumq”“ . | s

cromosomas X de las célula reproducioras.

(PR

dug e iparicncta smas, pucden trane-




El descubrimiento de un trastomo hemorragfparo hereditario y =

[ vinculado. al sexo cn el perro, que cn todos los sentidos serfa idéntico a -

~la’hemofilia humana, .pcrmitio gémdiar la genética del trastomo. Es -

‘ ‘tqéf experimentos confirmaron las oonclusionés del ggmdiovde las fami - ,‘
e pas hémo{ﬂicas .y témbiéh hizo pvc‘)siple,,t)btmer dglftberadamcnt.g hem o fi e
liifa,fenié}l' éé;‘(q-‘femen:iné. | Se reconocta q‘u‘g;‘ésto es rte‘évx"‘ivc\a.amen‘tvé'pésibier
si la mujer eahua deun padrehemofmco y de uﬂﬂmadre portadora, - .

pues de ese modo adquirirfa dos cromosomas X con el gen hemofflico ,

5 unodelpadre y otro de l&_mbad}r:e.;_ Segunla teorfa, un solo grdmofsbxhnaf _

'

Portador del gen hemofflico no ccasiona deficiencia de facior Villenla

hembraporque esdominado ,Yp'o‘r el/'cmtﬁbééfﬁd'x no qrecfado;

~ + Ademas del hecho de que no podria esperatse que los matrimo -
fios cntre hombres hemorrégicos y mujeres portadoras sean ffecuentes,

¢ sospecho:que la prosencia de doble cantidad del defecto-tiche que: ser.

inhibirfa ¢l desarmollo del embrion. - La obtencion experi -




mcntal dc hemvofilia én una perra dpmugstra que no -gs_-‘ é’sf. 'v-ébté-.qizimal

fuc ‘i.d'éntirco a sus.,’hcrmano»s on lo tocante al d‘efectoj_t;’g;laycoa'gu}l’acibon. -

s Retrospectivamen fc,v y ’considcrar?ld;)‘ "q'ue.cn: In hcmofilm .vmasculipvi;l g;a-

vc no sc logra dc;cnniﬁar vla‘pxj;éin"mc:fiva‘.‘de»faCbi:-VliI;%'en ;gl»plaéfhég;"?ha -

‘ lnh pod'i‘d'o‘ px‘ctsum’i:r‘se"québzéni-; lamujerportadorndedoscmmooomasx 5
s 1 e n pt s e

- Lahemofilia clasica acacoe cn’muy: raras ocasioncs en’las hem -

‘ blc mUtacmespm[ S

ma heredado del pade.




'_h“cmm'r{lgicn anormal ‘en una nifa negra-de 1 nwsés de cdad que posela

“una historia famitiarnegativa,  Recientemente se han descrito también -
otros casos que afectan. a hembras.
En elvmomento del parto, 1a conccn rracién‘pl_'asmética‘dél (actor =

: Vlll (AHG) es anormalmente nlta (135 % oomparacb con. el 97 5 % en los

R (13) o o 2
-V_“mdivichos normales. tcstugos) El embarazo puede aumentar la concentra -

cionmedla del hctor vju en mas dclSD %- Es posmle que cstc valorelg

bz':' vadosehalleen ’relaéicl‘)n‘ conla ma}A'o'xj'iif:bncen“traciénz ':cie:fibrbi.nidlg.v:ef\‘oleﬁ ia 3
mujeembarazada, puestoqueestos dos factorcs pueden hallarsefnnmg '
ment asociad)s E,l Valor deAHG enlos : recxén nacndos normales no o
d ardanmguna relacién conel qu e posee ‘,l’.a ma&vx"e‘sgln : 'e'lv momentoael P ar..
“fo Elfactor VlIl(AHG)nopasacon facxlldadla barrera placentana,por ,

- lo'quclos recien nacidos con un déficit de cste factor pueden presentar -

manifestaciones clficas a partir del.nacimicnto. El'cmbarazo ‘se ha.in -

tado dc lnpm coagulabilidad, que sc caracters




, un mcrcmcnto en los. factores quc: participan cn la foxmacidn de trombo -

o ‘ 114)
o _plasuna intr fnscca yecn cl paso de pmtmmbina u trombina, . El facnor lX ‘

L ' (15)
,:r;_,‘;’(!’!C*) sc halla también aumcnhdo en el cmbarazo

. (16) o
Strauss ha demostrado que los casos esporadicos constimyen apro-

:E.imhdﬁménté' 1/3.de todog;los..vi’c-:as'oé de l)émqiﬂihi-ﬁ y -1/51&6;1@; kdefhgmfi- = |

filia B. Estos casos habfan sido 4&:@1’@;;51{.;5;&@ o.aignormcia-

de 12 historia familiar. ‘Enlas famtliaspor eleawdildu, apresencia-

esporadica csmyo de forma Ilamativa-asociada con enfermedadigrave.Ca



_ grave, los casos en quc'cl nivel de factor VIl era inferior al 0.5 %, mien
:{"tfas'que no er_zin gra\"es'aqucllbs oti_'os.en que oscilaban entre el 1y 35%;

% hn dnmmtn ado quc cnnc cl S y cl 10 % dc pacicntes con hcmofn -‘
an, (18)

lm A y li smtc.tizan molcculns dc huorcs Vlll y L\’ que ncutralizan com-

z?;-:"pxemn‘mjmc sus. anticuerpos rcspectivos, p_e'ro_' 'c;i:ccen d_c a¢t’iv,i‘dad de coa

gulacién "En ‘tanto que la krrjéybrfa‘d;e_;pacient»és ‘con he'mofi;ia AyB no '--If i
seden sintetizar, respectivamente, los factores VIll'y IX, Se han descri

1o variantes de cada uno de cllos en que una protefna afin a la AHG, no -

fdiferente""‘méfcgnlistﬁo_s genéticos.

: npol‘morﬂsmo semeJante noseha comp mbadoaun en la enferme

funcional, pero que antigénicamente provoca reaccién cruzada, inactiva -
anticoagu ante paralaAllGo para el ‘factor IX. Esdecreerque este g

poltmorfismodelahemofil iaA yB represcn te un grupoheterogéneo con



Schan comunicado los ‘casos de 3 'nfc'ctos"f;de*e_nféﬁne_ddd,dé:f»':(l'lhr_is -
mas, ]cu‘yb-’plasma mostraba prolongacion del tiempo de pmtxombinp& -

. u_nu._ fase ante la tromboplastina de cerebro bovino. En "estogﬂ-.pyqt;i_éﬁtgq;se .

_:_é":yénbtrd{u’n}inhibidor‘dye lq_re_accioﬁ' entre el fncmrx. 'e!':fa't‘:\q‘oyr Vilyel -

extracto de cerebrobovino, El constituyente anormal responsablede es =
h dorparece ser el factor IX; ‘qiie _éé funclonalmenteinactivo, pero ‘V
antigénicamente indiferenciable del factor [X anotinal. Laenfermedadde

stmas se puede, por tan to, "éla;sl:fric';fz'i’r‘_‘éﬁf"cbs,;ﬁti‘ppsf: 1) hemofilia B'(en- o

ermedad dz Christmas*), que es el defecto observadoienilos 3 packcates =

eron reaccion andmala al cerebro bovino y: cuya sangre contlene =

aprotcina antigénicamente indiferenciable del-factor.IX; y 2) hemofilia



éin'teti'z“m' el factor VIIL. Al parccer, ¢l bazo tienc potencialidad dc alma
“cenar o liberar ¢l factor VI, o de provocar la liberacion de este factor

a partir de algun otro punto. Se cree que alrededor de los 375 del factor

-';‘V[H"circillanté sc sintetizan cn cl higado, 1/5 en cl'bazo y cantidades in-

R . (19) SR o
feriores, en cl timo y médula 6sea. Se estudia el posible trasplante de: -

-bazo humano cn los casos ctiticos 'de hemofilia,




o cafuiow

' . (20),(21),(22)
COAGULACION -

o Las enfermedades llamadas hemorragiparas sc caracterizan por la’

f:ic‘ilidzid_bfy profusién con que la sangre sale de los vasos, con traumatis -

,_ t_ mos loves 0 pequefiag _'sql’uc'ionésb de keo,rzlht,ihm»c'lad de piel 0 mucosas, y ‘ain -

. sin quc existan cstos motivos. Tiencn como base ctiopatogénica la altera

© ci6n del mecanismo de 1a hemostasia, en el cual intervicnen tres factores:

'f_e'lr‘:va's”culasr_,, l;hs'plz'\q_uetéé, y los fhcﬁ;eé,plagmétims de la coagulacién. . -

j_'S:_u,,pa'rticipacidri'se,rbliedg tamhién;di_s’tinguirén las tres fases si —-
guientes 1) Vascular .- Cuando un vaso se lesiona, se contrae de inmedia
to, tanto por'un reflejo nervioso de tipo axdnico, como por la accidn de -

S e CE s R T B
sustoncias vasoconstrictoras: catecolaminas, serotoninas;-la circulacion - .

sc hace lenta y las plaquetas-se sinian en la periferia del vaso.

Plagactas . = Enscguidade:

la fasc puramoente

vasaular, las plaquetas se .

“adnicten entre sty forman ‘el !tapon hemostatico”. Este fenémeno es re-




| 'vc'fsri_bllc’y su fuehtg de cnergfa cs.ol> Vdibfo‘sfato de adenosina, que se forma
en las blaquetas y .cn el endotelio v?mcular. El tap6n deja espacios‘que
, pucden sc_r d;ravesngS‘por los gri;mcims, El paso inmediato es la agre
gag’ion' irlré\ietsible de Ins plz;quetas, o metamorfosis ﬁvis\cos g, qzixe'relquig
| retra/as do ;mmbipé. Q;uéstaﬁ'c_ia quc sc forma enla thﬁSfCrQ plaqu‘iet'a'ﬁ-‘f B
"' ria, y forma un tapon '-oii_:‘mpa"ct‘cv)‘quc nb'pu‘qdpn'atrnvgs.vzvuf los clcmcntos -

. formos de lasangre.

~3)Plasmatico. Ademas de la fibrina que sella el trombo plaquetario, in =

tervxenenentonces losfactoxes plasméncos de la ooagulacndn,queweden

hacfﬂ'lbpor dos , m[ag que se des u;nan como | mecanismos | mtrfnsecov ex - - |
trihseco . En Vel‘ prlmem,acu.‘:an elementosqucsc cncuentran dentro de los -
"3909 sangu fneos. facmreley X Il,llamados de contacto,queforman un
complejo de acnvaciénque.enpresenciade calmo, asuvezacnva al faC"

or 1X. En la sccuencia siguiente, este dltimo factor, con ¢l VI, los fos -

Hpidos plaquetarios y yen otro Complcjo au : promucve la ac




cion del factor X, En el sistema cxtrinsceo la trombopiasuina tisular, jun

to con ¢l factor Vi y cajcio, integran un complejo también activador de} - |

7 faétor.x. Dc este punto, ambog sistemas prosiguen cn forma id@ntica.

' Erki.'la tereera secuencia, cl fqétor X, activado en prcséncia del factor

: v, lés m::hcionadps qufclfpidos ycl C‘,‘" mo;ivan la trapsfomac@dn dé‘pr;)'
o 4,‘»l‘i_£§mbih§'_a' t_t'o;‘nbina,vy en -Xg c'..,'m.'x; ';mbma divide ;lvfibrmo‘ge'néﬁe‘n fi- :

brinopépticbs y ‘moanefosde fibrin a, :‘lbs‘rs cuales éubsewentgmmte_sé po- " | ’

1' ‘_':;7: limerizm ywson bestél‘)ﬂizf;s‘ ﬁomé'f@:ﬁa.mspluble.pér él ‘f'acuor XI‘xI; ,,
La formacmn deﬁbrinaesunaetapaimportanteen lospmcesosde
= 'L hemostasia, ‘tf;bmb‘qs is y 'repaiacléyl : tisular. yaque ’sd!idif_iéé el tapon he- o
. mosténOOY forma una_basg p‘a’ra la formacidnde tejidoconectivo, cunpm-

;’;f;ff,l__irfgrqciOn de ﬁbibblasrbs y féréciﬁ\ieﬁtb ‘de'_c’apﬂvares.\ ‘~ El,tap’ot‘t"’_se retrae al

liberarse,chrmtela m‘ethm-&iﬁo&is :vis}coﬂs":i'}. una pmnetna 'regfa'ct‘il'.;’ll@m‘ad'aj g
*trombostcnina. Al final, la fibrina desaparcce por fibrinolisis debida a la

“accién e la plasmina, substancia que tienc como precirsor al plasmindgeno,




;a'bundan.tc en el plésm:; sahgu_n’:ieo.
La teo;fa inicial, simplista, consi_dcr,abarscm‘) dos f_aées cn lé ‘cqagu- ‘
| f'.'laciqn: | |
l)’,Pynjjtmn’)bin‘q + Cdléipf—’fl'i‘ombopl‘astina‘,= "Dml?i“??-': e
2)’lmmbma + tv'ib‘rivr‘ibg.crioA : 'fibrin'a‘f‘ '

‘ ~Sc conocen 12‘7 factorcs pla_smat’iéos‘ y u.n"facfé’r tmmboplést'co pl'a'qug}_

. tario (factor {1I), que son:

- Tactor 1. Fibrindgeno.: Se forma cn ¢l lifg_ado; -Concentracién nor = .

'mal: de 200 a 400 mg. Peso molecular de 450,000,  Se ha obtenido en es

tadd muy puro.

~Factor Il. Protrombina. Se encuentra normalmente en el plasma en -

LY

c&ﬁ(idgde’sjde’ 20mg por ml, 6 350,1U (1Uecs la ‘éténti&adkkéaipaz_ de. tOrharj"l'lt"f
Udctmmbma) Peso 'mol‘c(:’u_lar‘dcv'ﬁfz, 700. E'lc"ctro'f‘drétié_mﬁénté se con*’f‘

i como una globulina alhl Sublo-sfntcsis cn c.lhl’gadorequ lerelaprg




sencia de vitamina K. osu aceion ¢s catalizadora, puesto que no estd demos

i trado que clla se cnaientra incorporada cn la molécuta de protrombina.

Pactor HI. ‘Fromboplasting tisular, nceesaria paracl mecanismo ex .

_ftrinseco. | C R . FEA
~ Pactor IV. Calcio. Indispensable en todas las fases de'la coagula = -
cion, 1a cual so alarga cuancb 8u cbﬁc@trhcién ,c‘s__'mmor,de 2'."_5_-‘m‘g_po‘r‘ -

lOOml, aungue csta proporcién nunca ge 'dé;cﬁnina’én fla pifactica- clinica.

" FacorV. Proacelerina o factor 13bil. Se forma en el hfgado, perbk

sin la intervencion de la \(iiaip’in‘a«K . S6lo se encuentra kén‘fgli plasma, ya -

quescconsume 'a:d‘éoavgula'r‘isé la smgre. _ Acﬂa.‘;dit’d en laprimera como- &5

én_,;'l"a:iAsclg:unda fases, eﬁ',la',ﬁ{kjéma_fomj_ajme elfacnormguiente e
- Factor V1. Acelerina, o globulina Ac del suero. Contribuye al proge -

sﬂde iaconversién de la protrombin a en ;tr‘onib_in_a\'.v Aclnalmenté Be 8 abe -

“oste factorno usiste,



Factor VII. Factor estable. Es uno de Jos factores plasmaticos esen
. ciales para el desarrollo de la actividad tromboplastinica de origen tisular.

' Se forma en el higado mediante la presencia de la vitamina K. Como no se

. consume en el mecanismo de la coagulacion, se encuentra tanto en el plas -

'ma como cn cl sucro.

 Facwr V1. Globulina antihcmofilica. (AHG). Se denomina asf por =

quc ciando falta sseip_rc;di ce 1;1 hemoflia ci_ﬁéicq (A): No se conoce el lugar '

exacmdesu pm,‘cqgng su vida "in fi?o‘fles de c')chvoviﬁ'gs-és; 'sovlodse_ep.} _
cucntr't cn cl plasma ya quc ecconsumc du rantc la ccngulacmn, y su acn -
vidaddisminuye réptdamcnteduranze ol almaccnam 1cnto de la sangre,pem '.
persito cumio s congela o plasma. B indaponsabl pora o desarrills

la actividad de tromboplastina intrfnseca.

Factor I1X.- Factor Christmas o componente tromboplistico del plasma, -

@TC). Su msencia derermina la hemofilia B o enformedad de



*"Esnecesario para la formacion de tromboplastina intrinseca. Se sintetiza
‘en-el higado cn presencia de la vitamina K. Sc enauentra tanto cn el plasma

~como cn ¢l sucro. ks activo en la sangre v plasma almaccnados.

Tactor X. Factor Stuart=Prower.  Intervizne cn la primera y segunda
“ fascs de 1a coagulacion. - Sc sintctiza cn el higado cn presencia de la vitami- -

" “na K. Sc cncucntra tanto cn cl plasma como en el suero. |

| Factor XI. Antecedente trombopléstico del plasma (ATP). Suaisen -

"’ cia determina la hemofilia C.  Se encuentra:tanto en el plosma comoen el - -

| f;’gué:rq.V;y’.E,sy‘.a(:t__ivo en la sangre cqn's*efjvadé‘y,‘é»:njg‘l :pl_,g_s_‘ma‘ndcbngel,q&;f

. Factor XiI.- Factor Hageman, Se considera que al activarse en una su- '

: p;ve‘i-_fvi‘cviév:de "'c'onvta_(:to (vidrio), se inicia‘el rhfe"émiémo:'de la.cb;gfulacldn) juﬁlﬁqj?' "

~con el ATP.  Su deficiencia es un hal! azgo de laboratorio ya que s6lo actia

' in[":\('itll'b'r'_ﬁyx no.t,i_fe‘nc"_ri'im"iffcs'taciongs ¢lfhi‘¢as'. i :

Facror XIiI. Factor estabilizador de la fibrina.




1,Constantes‘fisioldgicasdc las prucbas que se solicitan al laboratorio en -

los estados hemorragiparos.

1) Tiempo de Sanﬁ'rado‘(Duke): uno aft_tcskminuto's, Mide Ia retrac '-: .
~ ci6n capilar y la habilidad de las plaquetas pa:ﬁa-iformarvtapgnes hemost4ti-

cos.

B 'V,-Z)‘.P.meha' dgl lazo. (Rumpe}- Leedé‘f-Hc;sb‘S)‘:_r con e‘limangluillo,d‘z_el bau--
._." W ~’ma'nvomé'tm pv'rer'si'dhr intermedia ente 1a Mx y Mn, por 10 minutos; es pdsitij
:i va 'Vs',i'_‘ap“a'recen mésdelO peteduias en un »are_a,dé_a'ml. ‘Kﬂ:tidﬁjﬂ!"ﬁSiSt\éﬂ .

- ciacepilar). .

" 3)Cuentade ﬁiaqﬁ'e'tas . Dlrccta de 200 mil a400 mil plzi‘t;u:etg’s por -

mm3 “Apreciacion cn cl frotis: normiales o disminuidas.

. -4)-Yicmpo de coagulacion de Ia sangre total: f.co-White: 5 g 10 minu -+

. tos; ¢s. una prucba global det mecanismo de 1o coagulacion que adolece de -



5) liempo de coagulacién del plasma: 90 a 130 ségtmdos (también es
o una prucba global, pero un poco més exacta. Es modificada por la cehtrié'

 fugacion).

o V ' " 6) Tiempo dc T romboplastina parcial activada: 30 a 50_*se'gundb$;,"f-
5 {i; ﬁiidc_'tocbs los ‘féézores.der la coagulacwn. menos el plaquetéﬁq.' yes la -

prucba global més sensible.

. 7)Ticmpo de protrombina(Quick): 70 a 100 por cien de actividad,’

' 8)Fibrin6gono: 200 a 400 mg/100 mt.

~©9) Retraccion del cofgulo: - Se inicia a la hora, es completa s ias 18

A continuacion, cn Ia Tabla No. 1 csuematizamos. los padecimien-

~ tos hemorragfparos més frecuentes; realizados en un cstudio de 250 pa -

- cientes on ol lospital de 1a Raza, IMSS, por los Dres. R. H. Valenzuela

‘igutron,.
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"CAPITULO V

" LA ANORMALIDAD HEMOSTATICA.

g | Es de obéervalen .cbrfiénte que lai szmg‘ré nommal, e‘%trafda con las :
preczucionegdclcaso pm"‘ai _”q;.c:no sccbqtmvlvlvvincf con l§s l{q"u‘idosv tcxmra;_j: -
xes,coagula cn contadosminutos en el tubodccnsayo Cumdo ;e‘ éxtraé '
dcigual mmerasangrede un hemofmcogravc, la coagulacién puedé- tar- “ :
daruna horao mas La momalidad de la hemostas is se: atrihuyo en ‘fl‘ifg_
l’eﬂtesépocas a un dcfecto vas cular. pl aquctarlo opl asmﬁtloo de ’ la coag\_x L
et Poo venigadres cre hoy Gueexiata n defectn visuler <

xflml't_"ivb.eﬁl& hemoﬂliadésnca Se demostro que las plaquetas del he-

’ ico s_oﬁ similarcs alasplaquetasnorm a]esoonrespec to a la coagu- :
acién, sncmprc éu’c""sq"dispd{tv\'ga‘dé iijn"fdétof ‘p/lvzii?sm'a,ficroj. ‘La apar_qt)té re n
istencia de las pl‘aiqu“c;t;is ' hber:ti"bf‘ﬂb icas 'qf-'l;q aglomcrncnon y mtu ra results’ i

sccuencia y no causa del retardo o la coagulacion . Por consiguiente,

¢ considera on gencral que la mormalidad fundamental consiste en'un de



,fc;icto del plasma. 'Ekisrcﬁ'dosrh‘ipbtcs'irs principalcs 1para‘é)kpl'icar'és to -
e furrla deficicncia cn una protcina plasmatica, cl factor antihcmofilico (fac: -
it"or Viil), o exceso de un inhibidor. |
. : | | | g (5)
El estudio del defecto plasmatico empez6 con los trabajos de Addis,

. quncn d'cm_os,t»ro_mé' la .tmmbina seﬂumea con lentitud en la S’éngré del he-

',.[,tjidffli'_co. Su éo_ﬂclusibn de que el defécto radica en _lakpr'otrbnibiing era u_1
: ;»fddr_',r‘cctra, 'scgﬁn sc demostrd, bexb"éé i'cconécid la éxistencia _dek'un‘ g'ré_!?e/ ;

‘"ti‘ija"s‘_‘to‘r‘nkbfdel’_co‘nsumo de pfdtrdmblné durante el proceso de 1a coagula. ,’f'.;

u()n 7. k,lA;akir.i)?éc.‘cjiGr_ljﬁ_c‘lc”’sA_anng?tyk' has ndcplasm'l 'l,i,bi-éijrdé plaquctas en el :; |
qucseehminm muehas pmtclhas coagulm tes ocas iona notabl e acorta 3 - |
e e
., sus tancxa actlva. c‘l‘ dcnom inadofactor mtlhemomico(AHG ,factor Vlll)

una globulina ay y su peso molecular se calcula en'180,000. Elmate

o purifcado, on parte sc comporta como na crioproteth




que ysé'prcCipir.a con-el frio), propiedad que se aprovechd, junto con otras .
mas, para alcanzar concentraciones de 7 a 20 veces, y hasta de 2,000 ve
R Empbm, los preparados de actividad muy cspecifica parecen estar

" asociados con cl fibrinfgeno, aunque algunos afirmaron haberlos separa-

- ¢ode éste. L.as tentativas de puriﬁ(c‘acibn realizadas por los Blombdcks,

“los iri&nje’roh‘ a llegar ala con'clusidnikde: que en la hemofilia la ancmnali -
dadcbbc &is_catse en cl nivel donde el fibrindgdno pai-ticipa en 'elfprﬁdesb U

de la4éoagul‘aciﬁn;' _El producto texfn'inal monhd de la ‘pplim'erl’_zaﬁc"iéﬁ de e

i’iQniCa, méfeﬁg‘e‘udy‘esmdié;mas.’dethllhdb._, S

 Mlgntraéqu;,_be“bbten‘ga factor viil maspuroy nd‘sele"stablgchf-_c‘qtt; o

toda :ggariqad" su'méqs_m'iémofde accion, _'"_la,h"ipd,téé“is‘ de que la hembfi'liéf:

obedece:a una deficiencia de este factor, s6lo puede aceptarse con cier .=

reservss. Lon cefensore t 1o hipests 1 nhbidor croe e ¢

la ﬁﬁfiné_. observado en la sang‘rehémotﬂicé mediante micros copraelec- S



o 5"é‘l’dofccto' dc la coagLilkacibln;. Los d’n;tosicn ,favo'rr de e.sAtz»xrhlibOStesis con_m_ :
p»rg'n’dcn la obsérw)acidn de que al obtcncr sangre de hemofilicos con jerin- -
k g:is rcvesvtidas de siliconcs e inycctarla sin cl afladido dc antjcoagulantes

1 _iﬁdividuds normdlcs compatibles. rocurrke uha notable proiongacidn del =
tlcmpo de eo@ulacibn en losindividxqs-recgpm(l'zess? Lapbsefvaicidn de -
s ;lt_i:(;ﬁ?(_.‘jl"cv(ml;lcto del plﬁsma hemofflico con ammnto o vidrio aoéria su tiem- :
‘ PO éév‘-éoaguiagit_m_, sc cxplvirco s‘o.br’cvla basc de quc 5¢ absorl;cr!apn mhn- ;
bldorcontcni(b en el plaﬁma he_nio'fflico.. | Sin émbargo, se sabe que Lt‘ocby." : g
lo que gcﬁvé é;_'fagtor Xllk'p‘.(k)flc;‘c‘m‘tact‘c‘o ks“upevr'ﬁcf;‘é‘l’. acvz.elél_'av'lé coagdléddn :

“de lasangre her'r;dfmk:a.f;coﬁxo pbf,gjempldi;‘ el &cido eldgico y los 4cidos

g rasos de | cadena larga.

'f_‘__vf; Sdmétlgi'do plésma'hemomidq'.émino:a la aléitlv‘acion: por dori_tattb,y'

cinycetandolo cn los perros hemofflicos, no se corrigio el defecjo de la -

emOSlasns Los queabogan porlateorta del mhibiﬁbl’, desvnrtﬁaneste ' 

guthento aductendo que el plasmasactivadd por contacto queda sometido




“‘una vez mis "in vivo" a la acci6n del inhibidor hipotético. Orros experi~

. mentos que se invocan en favor de la teoria del inhibidor, consisten en la
~ aparente correccién del defecto de coagulacién del plasma hemofilico si-

- se diluye cl plasma o si se lo extrac con éter; sin embargo, se informé -

ue el plasma hemofflico canino, tratado'con éter, es incapaz de corre -

gir clvﬂde‘fg’:ct'o llemos;;'ltic'o. La Bipotesis del.'inhibidbr recibid‘un, apoyo -

i”:-"tac!icional al icbnnfxcarse un inhibichr que antes no se habla descrin)

,Epif_criei'tésjbci_é‘siongvs'sé jpiopus'lemﬁb;ms conceptos que resulta -

‘ctorr VIII poqeerfa una accidn snmllar a la dc enzamas proteolfncas,

- @6)
a trlpsma o cl plaema" A , o

I lugar donde ‘s sintstiza <l factor VHI sc desconoce. - Se sugiri6

factor, .asf como ¢l fi

brin6gcno, ‘sc sintetiza cn' el sistema reti-



«(27) R o
'r,uloendotchal Esto concuerda con la comprobacitn de que en muchas en

‘fennedades que toman la médula 6sea se hallan bajos niveles de factor -
- (28)

N LIS

El factor VIl ticne accion inmediata cumndo se lo administra por - -

: *‘v,,ré ',ir';tra\)cnosa. - Esta ncc_idn. e‘mpe'm'.f- desaparece con rq:idez; pnes _li;;?k o

mltaddcl factor ya no eStak_én la circulacion en el término de 3 a 6 horas.

En las hemorragias coplosas y en la necrosis histica, la pérdida de fac -

tor Vil puede ser mas rdpid@todavta. En las fleboclisis rep_‘e‘tt_:dask',' por =
bfrriéﬁqé_en la hemofilia c;a‘nin‘a.‘ l:a'dismmuéim ¢s més letitf‘a‘._"
}La observacxén de que los mveles de facuor Vlll se elevan inmedna-

g ' (29) ' s : - ‘
tamcme dnspués del ejercicio o tras la admlnistracidn de adrenalma, su-.

’ ‘filh:f_c;xistcncia dc una reserva extravascular de cste factor. Los;eg_ g




“factor VI inyectado se distribuye con rapidez cntre los compartimicatos -
- vasculary extravascular y que, una vez cstablecido el cquilibrio entre es

- ..tos, el descenso de su concentracion en el plasma se harfa con mayor len

; ;imd. Por otra parte, estudios dc la actividad del factor VIiI-en pacientes
“hipotiroideos e hipertiroidcos, y la transfusion de plasma en condiciones
normalcs y despucs del cjercicio, ,sugiércn, quc cn ciertas condiciones -

ocurrirl’a .t‘in“verdadcm'ihcrcrhmto de féctof viIL y nd-uha. :re_,dis trib.lqidh,5

5 El dcsarrdllo de métodos pa r‘af de.‘térr‘fivi,n’ar' el factor VI i permitlo e
edir los ntveles de las personas normales y captar deflciencnas de esta
ustmcia iid.'tan ‘grmdesf como ‘en la he'mofi:l‘ia‘,‘c‘lé‘Sicva. 'Defestekmodoy ‘se
demostroque vlé'hémqfilia no es siempre una enfermedad tan graxée"q(i;ﬁg

la forma {:lyas:i‘é:a.‘, S

- Ya se menclons el descubrimiento de hemofilia semejante a lahu - -

mana 'é'l'l\el‘ perro y los. val iﬁqbs estudios queésto pemntlera



t,k"; rhcmofi}ia en ,Vﬁfiﬂ§ ,razns‘dc pcrtos ¥ también"cn gn c@ino y un por'.,;"
.;'c'ino.‘ El trastomo porcino sc parece a las cnfermedades humanas y éa-'
ninnA, cn qu’e obedeccria a lq deficioncia de filctor VI, pero difiere en gl :
. g‘spbcto de que la didtesis hemorrigica se da en ambos ‘sexosv. en que ve>l
f{cmﬁo de smgrfa"c‘s pmldqgado, yvmuchaé vcceé :i_as hemorrggias‘de pg: v.
‘ quciias kl‘esio,ne's son 'copfoi;aé ya ygces fatales. En'éste senticb.r }a:en .-:»
femed'\d semeja a ,llaven‘frermyedad de Von Willebrand. A i’pesar de nodo A f

.ello, se hereda qomdriecesivoy-mvtosom‘co y no como domi:\mte, v




CAPITULO VI

EL PACIENTE HEMOFILICO.

La enfermedad se caractcriza por la existencia de cpisodios reci- -

divantes de hemorragias en diversas zonas del organismo, que se pre -
. gentan do mndo espontanco o bicn después de pequeiios traumas o lesio-
ncs. Lo diatesis hemorragica.sc manifiesta.cn los primeros dlas dz vi

, aﬁﬁfbic'n', por la presencia de una hemorragia del corddn umbilical, lo

“cual es poco frequente, o mis cominmente, en el curso de la circunci-

ue en‘ocasiones requiere que se le transfunda sangre.. Las hemorra-

especlalmente en las laceraciones de los labios, lengua, frenillo dei la
¥io superlor y encfas'.';;‘ -

Lia dentictén y la calda de piezas dentarias se acompanan muchas

ion.. La hemorragia por esta causa puede ser trivial o moderada, aun .

‘glas ;lelén"jj:ésvmrtdrs‘é'en el p_rirh_cr“ afio de vida con el ini'cio_d’e la ‘;- 

; deia‘hjbuiacidn ;”desp_ués de pequefios: traumas de lan gi'iz odela boca, - - - o




~_veces de una hemorragia con una duracién de dias y a veces-hasta 'scm_@*

" nas. En casi todos los casos ocurren cpistaxis, cn especial antes de la
f ‘ pubcrmd, que pucden ser moderadas y frecuentes, o fulminantes.

: Z_Lns' petequias son poco frecuentes. La presentacion de hemorra

_ gias subcutdncas ¢ intramusculares es mas comun. Es posible que se

f)ic}i‘dd grzin cantidad de éangrc en ol intcrior de los grandes misculos,

tales como los gliteos. Un individuo afecto de hemofilia puc’dév;;!r.esen- .

Aa‘r"hé'mofragias dc las membranas mucosas a las cavidades pleural o-

peritoncal, tracto gastrointestinal, visccras s6lidas o sistema . nervio-

o central. La hematuria s comin y con frecuencia persistente, pero
respondc a una terapéutica adecuada, 'La epistaxis es poco frecuente - -

n los nifios. Hemorragias en 1a regidn retroperitoneal, en el mesents

"_"en,cl',il,'ia(jo ff#me'tdan;a‘.veée“s_un cuadro de’ap’endlc'i"tls?‘agtiq&. El o

do

ldtr cn cl abdomcn pﬁies"éntafg t:ﬁideg »pr)blc‘l'n'as; de di agndétioot dlfereg_ - : ,,{71’1 ”

Los signos y sintomas son. debidos fa mayor partc de las veces a



' :hemo?tagiasén él interriAor de -15 pared intestinal yr d¢ l‘a cavidad peri -
’ tqncal mas que a proccsbs inflamatorios, si bicn una ligera' leucocito -
sis pucdc hallarse prcsbntc eh ambos procesos.
l’cthuias y Iwmjorrngi"ajvs intracraﬁcalcs y mucosas ’Vsuclcn' sc'r’ -
; trccuenteson lasftktérﬁlbocimpenias y cn las _tmniboc.{to;::atfas. fnien - -

tras que la hematuria y las hemartrosis son mas comunes cuando exis

te 'détiéit-dé los facprcédé'ld.cohgu,lacitsn, La cpistaxis sc da m4s a

: menudoenla tmﬁibocinbpen ia que en. la hemofilia, si b;iénl,és posible -

que Se presenten excepciones a esta regla; .

[:é«?.jhemox"rég"ias‘;lfisti(v:'és."adelb"h&bde la pérdidade sangl'e.cau- o
"s'a‘_tilt‘:;l‘a_i.-dcésficjngs,grﬁﬁres ﬁmblemaé-"dé‘-mmprés i6n; - Loshematomas |
en zon as estrategxcas ,' tales como las extrcm 1dadcs , pueden _‘ obstrulr
1acircu lamﬁn s Lés hemo rrag ias enlos tejldOS dc la boca,cuello .ytg

; rax.esposiblc quelntcrﬁcran grwcmcntch rospiracion |y provo -




rjl.ns hcmorragias cspontancas .s'uclcn scr'crc-l_icas'.con'c.fo‘rtos“epi-
'éodios recidivantes quc sc presentan a inteﬁalos de 3 a Srsemanas, si
B ‘bienjcl v‘@f_ici[ del factor AHG es constante. Nifios con yn déficit sem’ev-
jant-e kd.r;'globul_inn an;ilacn'nofﬂica Pr@séntmvariaciones’ fgfcrentcs a la
i gravcdaddcl cu adro climico. ,

B El"lpécho de que 2 nifos afectos de hcmof_iliéi, »r’:on“una»‘cbncgn'tré -

_cién sercjante de globulina antihemofflica,presenten en un caso una -
'fg-tm_ hcmo_ftagié después de Ia cirauncisién que no se observe’en el
‘ot rdcién nacido, puede scr debido a la cxistencia de :u'na cantidad -*

d‘t_st‘irit"a'dc‘.s}us‘tancin{lifética.lib’er‘:idd durante la intervencién. La san

grc dol cordon umbilical de un recién nacido afecto de hernofilia clasi-

‘c‘a;sfe" hﬁ}jabdfpt@}fﬁqﬂfdlibji‘c*d'c g‘m@um antihcmofflica'en un caso -

I cncmcm"mc dcscrito, Io quc lndlca quc no cxlste una transferencia

lnsmntico que. pmcedente de la madre. pue al hljo. e '



(37)
Se dccm que los hcmoffhcoq mcjoran ¢n la adolescencia 0 después,

- pero otro analisis indico que-la.cvolucion manos accidentada de fos hemo
i ;fﬂicos de mayor cdad es atribuible: 1) a la mucrte de los cifermos mas

oy _-g‘r‘a!\‘r_cs a una cdad mas tcmp’ran;\;i 2) a que ha pasado cl per{ocb,d'e la den :

o vt’itv:’t_Ori;,j 3‘)f::a que comicnzan los aflos de la discrecién, y 4) a Jamenor ac-

tividnd por las deforrmdadcs artiaxlares pcrmanentcs

- (33) -
En un esmdio -1 hallé que en el 35 por ciento de 113 casos de he -

moﬁlia, 'l"‘a“mperte éob’:_‘eﬁnd en,él]pyzimévr aﬁ6 de la vida y. en el s7-p6r '

ciento.durantelos primeros 5 afos. ’Sc!c‘alculd,‘c.;v.‘:’e la ;longévidzﬁld del

;ec\:l&!;nzﬁiéidb'hemottli'cd‘e‘s: doce veces menor de 1o normal. En e‘s‘taki‘nf :
vestigacion, desarrollada en 1937, no se diferenciaron las. deficiencias
de factor V[Hyfactor X,

El mayor nimero de mucrtss (23 por ciento), sc produjo porex-

nguinacion tras procedimicntos quiigicds como ciruncision, cx



rr.r.a‘c;kcidn dc dienfes, amigdalectom{a y puncion de'hematom‘a}s‘. Una pro

‘ i;.*@:‘-vitsn alge menor correspondié a péqueﬂns heridas aCCiaen tales. L;a
b ;ﬁay01- parce del resto de las ﬁ\ugrtes fueron por hemo‘rr:igia intéma., -
cp:i'gmxis, ‘I,lcmorragia«cerebrai o de la médula espinal, “hemaAtu:ria,, he-
- mormgm del cordén umbilical 'o‘ los puln.lones’,b y=g§strbiht¢st_tnal.
L‘.nlos altiﬁ;os aﬂos el ﬁ;'énds‘tim dc Ia he&anﬂi#éréﬁc m(_ejo’ro .
: Enlas formas lévés de hemotli;ia"‘e;‘ pmﬂdsticb' fevs :rélat‘ivémeglte _Ab.t'n'eno.
- Al ‘ha§e¥el"diaéﬁbg’tico, cadapacnente gs bxﬁﬁs;d hébimalﬁi'ente

con’una tarjeta de infdrﬁiaciOn"oficial' que contiene el diagnéstico, gru-

posnngu fnco y l‘a‘ivdij"c'c'cidn :dc_lfhdsjpitzjl o centro que ida "Vdcl.pac‘iénté." f_

Se :iu;ns_cja_ " los ‘pf;i'cient‘és quecumplancon las inmunizaciones *
‘abifttj'alcs_i-y;'\"qigé:i'mpl;‘ijckmfi i‘nyéc_c'ionv_c}_:é"d‘e solo muy mu#na-é@ifdéd R
de liquido y raramente dan trastorno; siempre que se splique firme pre

sion digital en ¢l sitio de 1a inyeccion por cinco minuws. Las.inyeclo-




nes:dc cantidades mﬁyores,’ como las de gamma globulina com'ra él.sa -

rrampién. 'son potencialmente pcligmsns y, por-lo tanto, cstan contra - - |
‘-inbdic;radas-. Cualc;qu icra infccciones deben Lminrsc pLonta vy efiéiente -
n1cnté_y le" antibioticos dars'e por via' bucal o intravenosq, yvnun'_ca in -
™ "‘t‘;f\ﬁiu'sékﬁl‘aﬁncn_tc. Esos pacacmcs ivlu_n,ca deben tomar 'aspiriﬁ.k; o pro .
ducmsq”e l,a’cbht.e'nga'n', ‘yva que ti@e.un efecto ifritahté en la mucosa_ ‘
mtestin aj }-;“pue-denv causarge\'(.erag:;:be“r:no rragias ‘ga‘.i;t- mjntéétmaleé , “ ade- ;
mas dé un Cf;:"c‘tb 'ad\./érso: cn la"ﬁcﬁu":;tasia.v Las al:tie;"v!’mtivagié la:as.pi.,

-rina que se recomiendan son: Acetaminofén (tempra), Pirasolona Neo -

| melubrina y Codeta Mecotén.

T Lospadres de un ‘nino hemommo ‘t.illén’en que enfrentar un- proble -

ma dm’cul '-'_'y:a:‘q-’u'eﬁde'}ben* ci;idaﬂe contramuchospchgros que th*_ijriy'él‘ef; '} E

\fei)tés';pafi_uh,ni‘ﬂoinqn’n‘ﬁl, y-adéqfés-hb sobrcpro'téfgje_x‘lbf; Nodeneser ‘

' contiolado tan. constantemente como para que se sienta trabado, sinote o

CElmante

‘libertad como razonablemente sc lc pueda permitir.




(N

7}* nim;cnto de ‘l;')’disc'ip]in-a' puede ser diftctl y ocasima?menteun ninq as{
. ?'.L_-;é.kinmanejablc», por eso ry pﬁr demasiada indulgencia.

| La educacion puede convertirse en problema para alguno de esos
,1 ’,‘.n'_i:‘_i'o‘s. v‘Lo‘s casos leves conqzrx;ix"an ala ésdxe_la normal y tienen poca
dlﬁcu lmd Los aféctados severan;ente‘. -s‘ln embargn.enéontra;én ygrsaé
es cuelas dem'ag i.a’do: d;.fas .’ yestnran perm:bados po rqm; no se leé per
mtte ”;.)%g?tikc’i‘pateﬂjuvggqs orgm‘iiadis' con QUs am:igos. Del;lmaia_.en-
fermedadfaltaran por perfocbs dt;nétderabies' y pueden no ﬁ'ziuénéréé '
alritmoﬂesu 'clase.v' Esc ._fa/.i_ﬂq eéfa?é-mv @ditionés de concurrir a --.

una escuela local pequefia donde pueda recibir atencion individual, 0 -~ - o

pucde h';i“bc::ﬁ‘dn‘j;x_{es_'lc;ﬁe'la‘paita nifios t'n'\j)édit'bs!‘lb suﬁ'é:ién‘te:ﬁeﬁte cé_i' -

ca como para concurrir diariamente, o como pupilo. - -

Hay una Socicdad Hemofilia a la :querpe,rt_encccn' .nié.ichois,',padtjes de

ctadosy comparten sus dificultades y cxpericncias.



- CAPITULO VHI

DIAGNOSTICO DE LA HEMOFILIA,
Los antccedentes caracteristicos que sugicren hcmofiliaison: - -
oy hemorragia habitual o inmoderada en hombres desde los primeros -

‘,_;pﬁos‘ de la vida; 2) sitomas similares cn la mitad de los hcrmyanos, los

. primos matermos (si 1a madre también cra portadora), los tfos mater -

" nns y asf succsivamente, sin cstar afectados las hermmnas ni los parien ..

SO [;"'"3 ‘,p_atc"mos. o bicn, 3) otrars“ ¢ombin’aci0nes .
% Enla enféhﬁédad élz‘xsica‘l)ay tiempo dc ééagul,acidﬂ 'pmlong_am y

se demuestran otras anormalidades de la coagulacién. Aparte de esto,

1a sangre o ofrece ningiin otro  signo caracterfstico. La aemiade-

.pén:defde la intensidad y fremencia:de;las;hemor_rag‘iés \ Porlogeneral.

1a regeneracion es répida una vez que cesa la hemorragia. Esta puede B

" acompafiarsc de leucocitosis polimorfonuclear, como sucede en otros =

- casos de anemia posthemorrigica aguda. También pucde cstar aurfic



- :tado el nimero de plaquctas, pero éstas nunca son inferiores a lo normal.
- }\unqu'c ch ocasiones se registraron anormalidades morfolégicas de las -
~vlaquetas, cs probable que no revistan significacion. El tiempo de san -

- grfa sucle sernormal.  Durante la fase hemorragica de la hemofilia, sin -

cmbnrgo, a veces hay tiempo de sangria prolongado. El q)égulo-, una -

veyz formado, sc retrac normalmente y la prucba de la resistenciaes ne-

gativa,

‘La pim'/ci()’nb vcno'sal. si "sc hacc con I,mbili,dnd,ics»ta Cxénta de pe '
llg_’i_i)s' porque la clasticidad de la pared del vaso »alcﬂi‘za;pargcgm; la-

“herida.

- El tiempo-de coagulacién arroja variaciones irregulares esponts -
¥ puede estar comprendido entre valores'que apenas exceden los I~

mites de lo .“oﬁﬁ?‘l'_} ° “egéf a"'\,a‘ria,ﬁ horas. En algunos casos hasta se

obscrvt'\mn tlcmpos de- coagulacmn normalcs El?tfierﬁpo deprotgombina,

L ' (34) o R R e
delemnnacb por el métocb de ank es normal E!"'elmétddoﬂenms eta




pag,hay un fct‘al.(ib en fa Convel's.iéh’dc.prbtron:lbir’m en tronibiha, ‘pero -
"{:i,{:jés:‘td‘ se cofrigc aiadiendo tmmlnplastin@ Ll c.onsjumo‘ de protrombina-

3 :{'és‘j_d'et'icién_te y. si sc centrifuga la sangre oxalatn’dg con rapi@ez pgra -
climmal las plaquetas, el tiempo de coaghlacibn rdel ‘plasma recz_ﬂqiﬁc’_a-
doesmucho "rna_yovr;_q‘u’_e el del pld:;ma »dbten:ido dc {'c.k_maisﬁ[n'g:e_' oxalatada- |
centrtfugadaoon mayoi l’en}tit_ud. que connene ;nasiplaquec;s;’. E:l'jiem
pé'.»;__cibi_'c{l:;;;qt’n‘bop’lastirlea,pai-ci‘al es :piﬁlongado. Lapruebadc lagenera | -
clén dc n-omboplas tina esanormal | |

iL"a_‘ mémla 6sca reﬂéj a los cfe ctos de lapérdldangum de sangre, :

en caso de que ésto suceda. ‘Los megacariocitos son normales,

Disgméstico Diferencial,

Sino sc obticne ¢l antecedente de hemorragias reiteradas ni de fre -

encta familiar, y sinosc rcalizan cstidios dc 1a coagulacion, laenfer .

numcrosos cstados clinicos. sepin 1a-localizacion =



e de lba’hembrr‘n;’ Un hemaio’iﬁa" pmfun&) pliede 'oonfun‘di‘tse por un ést_a_’
" do supurado y puéde inteﬁtarse el avenamjento q.nixﬁ’tgi"co. La hemorra- |
i.;lt.jgia envuha pequefia varticuldddn ;;uede ooﬁmcir a‘tjn 'cuvhdro clfnicb y r:?Q
e . _d?él\ééico scmejarjte’ %11 sarcbmq. 'O.xgmb participan arl‘irz.'uvl‘a:cio‘nes ‘gr'an-v ‘

des cn un pmceso_”crdni{oo.'médé.pallaaue"e:zﬂolieaméﬁ;t‘é:"ét{.rub'éi-ml_o -

(siilsv,‘-artrit‘ié déformzmte. fen'femedad de Perthé_ o'srf;lié. t.a hemorra :

‘gia cn otras localizaciones puede sugerir.causas locales como wmor re -

“nal, neumopatfa, Glcera péptica’y asf sucesivamente.

" Existen algunos otros trastomos hemorragiparos en que se com - -

pmcba inéidénéia fam ﬂia;! "En isﬁ_;'.gjlayqrtb:‘;f'dl.tvh lapautaheredltana cg i

racteri‘sncadclahemof:lia, como lﬂtrasmisidnporlas mujeresy la-

_oaurrencia cn hombres, y cn muchos sélo hay una scmejanza superficial -

con c‘l'i“gm‘tli'p"«cﬁiﬂj,i_co ,_d"ojv_ldb,lifcriﬁf.lvl»ia:. AsT, dclosestadosq,nese tt‘avtm‘,s_ ,

ay antocodentos familia




fp"l\'t_i'l:hr, pero la mbdalidad hc%-édijtra.’rria sucle s_'ér ?aga_ y, ademds, se com
| 'p;uéba trombocitopenia, ticmpo de sangria prolongado y rctraccién dél
COagtllo deficicnte, todo ésto con un tiecmpo de coagul.%cidn normal, ‘En
:.l’u"(.-l.]‘fgrlncdm! dc. von Wi llc_:h_r:md hay tiempo de smgrru ‘pwlongado y | la
o hcrcnuadcla c’nfen_ﬁnadad co,»rrcs'pondc a uncbmin;img ’m_c-ridéliano fi'rg B

- ple.” Pucden cstar afectadas personas de ambos scxos.  En la tromboas

eniade 'Clmzm:fm‘y. en otras pirpuras tz'bmboéitqpati'c':as"lé anormali-

,d%{d'ra'ﬁd,i:éa fen,lays plaﬁueta‘s. ‘En la pirpura simplg' familiar hereditaria S




.+ Semin se indicO, los antccedentes del pacicnie hemofflico no siempre ~

_revelan un rasgo familiar, porque oairren casos esporddicos o puede ha-
 ber una herencia prolongada a través de las mujeres cn que, por casualida, .

i Vn‘,bf cnferman los hombres. Aunque en algunos casos ésto ocurre porque se '

saltcan generaciones o por ilegitimidad, cn otmsy habrfa formas leves que‘ -

p;ié'amn inadver:idés de generacion en generacion.

,'En,ﬂ‘la:hemof{lié.lg-‘@omhlidad dé*fondo*coﬁs,tmi_yé; un defectoen el
:‘]:i:inqésd dela ooagulécjon,‘_"defecto que, en ldscas@)/'s clasicos, se ménifieg‘ o
ta porla pvmlonga‘cion ‘det ticmpo de ;cbagu_lac‘mn. Diffcirlmen‘te“ confundirfa

: eldiagnostico ninguno de los estados que jse'@:'aractéfiz'a‘n" mr’a@ficieﬁ‘cia -

* “de vitamina X o prolongacion del tiempo dc protrombina, porque raras ve -

cesprolongan el'::tiehipb','dq ,Qqagu;aéipt;} En todos ellos el tiempo de }pro‘; -

trombinaesmpmlongado : l-laéfd cn la ‘@'fenne‘ﬁadjvljémofr&giéa; del r : . ‘,

én nacidosla precocidad del proceso hemorrigico, la falta de manifesta -

oncs: hercditarias y la rem

ision répida y permancntc con cl tratamiento




égieCando,‘luac;cn’ qud la dirtcr;ﬁr’x'criécién’ con la hemofiiig resuité ff‘icil.r
‘Existcn, - empcro, va’rios' trastomos que pucden simﬁlarmuchp la -

.h‘ér'noﬁlia clasica. [Enuno de cllos,la dcficic.ncia’ de fa;tor le’,' hastala -

'.‘f?ﬁ:ﬁ;qc.]aliclad h/crédimria.cs parccida a la de lq hemofilia. O;ras dificultades : :

_para reconocer a la hemofilia surgen del hecho de que no son raros los ca

sos csporﬁdwos sin ni’n‘gl‘m‘ dntécédcﬁ te familiaf y tgmbiéﬂ pt_)ﬂlué pu‘cde. ‘.  '
habcr casos de mcnm gfavcdad que ¢l cuadm ‘élﬁéioo,‘ qucdan normales “s
1 laspmebascomunes de la coagul]ac:idhyy.“ _s:(.mgejgmplos’de-este‘i,difimlt‘ad T |
]' 1oé casosque,en otra ;e-p‘c;ca,sg;';cons:ivderaron; dis‘tiﬁtbskal"lv_a verdadera hémé
fuila:g se c’lasiﬁcar@n en pfinc@éébmo 'fahorﬁ;xlta' deMoéna hasta que

pormtim:)se demostm_b, que eran’ idénticos‘_a‘l‘a hemofilia_lgve.t~"'8n ‘é’.fa"s'o;s -

" mmo estos quiza haya que hacer déterrnmaciorigs_ de factor VllLen el plas-

ma para lograr una identificacion exacta.




CAPITULO Vil

OTRAS VARIEDADES DE I‘l‘EMOFlLIA

El cuadro ¢linico que se describe por lo general, és el de lzi hemo-
ftln clasica. Durante mucho tiempo se prestd escasa atencion a las co .
- iﬁuniéqciones de que exisié una forma leve de esta énfénnedad; En .talgs :
v’éébsv,'evl tiempo de coégglaci»énv y.hasta“élv consumo »d‘e"p’rdn‘fombina_;ue, -
ron Ehdi‘rhqlcs’, ’yk los sfn‘t;)masleves. pués por lc_i" gcne:ai. las heﬁda# pe"

quéﬁkasfacnrrearon pocos trastomos y las het‘hartm_s"is ‘fueron infrecuen -

tes. . Sin embargo, en muchos casos hubo anteccdentes de un proceso he-

>rrigico grave, en particular a rafz de una exfract:ién;’den{tal ouna --

gdalcctomi‘a La sangre de estos pacientes no aéo;to bien el tiempo - o

ccalcificacion ni corrigié en forma adecuada el defecto dé.»l“o‘misumo R .

‘ﬁi::ﬁ;}‘t‘n’bin'a‘lde la sangre hehﬁofﬂica bonip‘robada.

Apcion entr + da praeedad cliniea dol defocto hemostatico y los ni-

%n la gron mayorfa de los hombres cnfermos se halld que existe es =



_ @38 2
veles sanguineos de factor VIl Asi, 1) en la hemofilia clasica se halla -

yon valores menores de 16 2 por ciento, por lo general del 0 por ciento ;
" 2) en la hemofilia moderada, que sc caracteriza por hematomas subcut4 -

: _f nc'os"y hemorragias postoperatorias, con un ticmpo de coagulacion enesen

¢ianormal, consumo de protrombina normal y niveles de factor VI por -
dcbajo del 3 por clento.  S6lo cn cstas dos clascs de pacicnics hay tiempo - o
dc protiombina parcial prolongado; 3) En la hemofilia leve, los niveles de-

fé(:'tgi; VI son inferiores al 10 por cicnto, muchas veces entre Sy 10 por

ciento. Tales pacientes desarrollan una vida bastante normal, aunque es

tﬂl;‘ét_pué‘stos‘ a ‘hemlarrag’.‘iaspe'iigmsas'a rafz de ope;ac"iones o heridas; =
).En-otros pacientes mas - Subhemofilia - con niveles de factor Vill del

P

) a1 30 por ciento, puede haber antecedentes de hemorragia en capapro =

longada cnel postoperatorio. Los niveles dc"f”nc’to‘r" vIIL :nofiftﬁal edtan -en-

1 65y136por Cicx_j\'t_o'. R




, (37) , : o
Se cnmdxé en pamcul'\r la hcmnhlm leve, cuvas mamfcstauoncu =

,_'__pi'iﬁcipa.lcs son la propensidn ‘a las equimosis, la dificultad para coﬁibir -
hq ,hctﬁormgias por cortes al afeitarse v Ia hemorragia prolongada des -
pués de ia'amigdalcctomfa 6 nna extraccion dépml. l.os ahtecede‘ntc\sbpué
dgn-fsmi‘ rdsﬁn_wcnte "ncgativus;', a ycccs con krc’s'uilm'cbsvdc‘s_astroso‘s. E)s-
m fﬁﬁﬁ_n ,dc_hcm’ofilia no c% infrécuchtc, Ent‘rc‘l}()l fmniliés con h.cmofi‘liva .
A cn S‘ubccia? 25 prcsent;‘x’wn" héﬁmofillia lcvc;:‘1’8 h@moﬁkia decradd }'158 -

, (38) '
v\hcmoﬂlm gmvc Fl mCle m{xs J’idcdlgno para reconocor @S10s Casos con

siste cn realizar laprucha de la generacién de tromboplastina, seg_uid_é £

por la medicién cuahtitafiv_a del factor VIIL. i-S,e‘sugirid[qué.;la‘hemofilia'lé- et

c.serfaun mutante alélioo que ocurre en ¢l mismo locus quc el gennor = -
mal o que cl gen de 1a hemofilia clasica: También sc sugirié-que algunos’

asos dc hemofilia leve ocurren por deficicncia de un factor no reconocido,

dcmas dul tac.tm Vlll ambuﬁn sc xcgustmmn formns dcsusadas




L emofilia Love,

L.a-gran variacion cxistentz o la grhvcdnd.dél pmccsd ljcmoﬁ’lico 4es .‘
um 2 las obscrvncioncs. mas Viniiportnnté:s bqu'c’sc h'nn.pbt_cnido cn la hémo- |
; fi,l.iv.'i mediante lﬁ correlacion entre las mmifcstaéiénés clﬁjicns y lbs hg -
,]‘j‘lyazgos 'dc’léboratorio. Si nosvbasamps en las gbs‘ebrvacione’s_brevias». ac._'.ég |
tarcmos qyuvé‘l_‘os' lndividuos :grqﬁefnente afectos no posgén dbl.j’frﬁeuxen'cia -
: cantidadcs aprcéiableé de gk»)bl.ll'iﬁ:at..aﬁtihémofl’lica (AHC) eni el_plas.ma, ‘0, -
blcn , pdsqe_n ..cm¥iQadcs vinfcrj;)fqé al3 por‘ ciento. "La:AHG én ;a‘héyqt;fa :

de :eﬁfé‘hhos afectos con la fozfné leve bs»c':ilab_entre 5y 20°por ciento y un - v .

;f,pgqiij_eﬂr'cf) ntimero es menor del 5 por ciento. Vhloréé de ,A‘lvlyclsuberiprés' al

. 5 por cicnto suelen observarse en los pacientes afectos levemente. Cuando -

~-los'mecanismos hemostaticos actian de modo prolongado, como sucede en

- los estados postoperatorios, cs posible que s¢ presente una hemorragia -

ﬁ&n”s‘iftbri‘a'fénf_ _(mx'indivicll‘jqc'oﬁ'Auri_,val}df‘dc AVIG situ ndoontrc '30v45 por- by



_,;‘t‘:ic4nto. Sc ha formul’acb que cada individho ﬁosée Qn vzruorrconstante L% cé"-, '
racteristico de este f‘a’ctor' dé la éoagulapidn. Debcrfa.insisﬁrse de nut‘evo

‘; en _la posibilidad de que los enfermos con un déficit leve,no presenten ma/—j' »
',-;tiifes’t"acidnes hemorragicas hasta que sufran una lesion considerable, o RER
bncn’ déSpi:és de intc;vcn‘cioriés quimrgicas;qorriékﬁt;:sv. Eules’ como t_m.sif ,,‘
lcctom fa o cxtracci&n @tal.

o La,.‘presencia de una'di_{iteais_ hemafrﬁgiba anormal, en particular de

* hemartrosis que datan desde lainfancia, se han observado también en = =

' otros miembros de la familia y se limitan a los varones ,‘con gignos eviden- -

tes de la existencia de una herencia ligada al sexo, sugiere la presencia de

una ﬁ‘e'mb_filia.r “Un elevad’o‘aumawo_del‘tlempo de éoagujacioﬁ saguinea es

In rasgo-caracterfstico en los pacientes con hemofilia grave. EI tiempo de K

coagulacmncn los hfc‘ctvo-s‘_ dc las formas _lcbcs de esm enfermedad puede ha

arsc ligeramente prolongads o incluso normal, ya quc una cantidad del 1




por Ciento de AHG es suficient{; pnrravorigin arun ticmpp' de coagulacnoﬁ -
normal.r La lprueba del consumo de protrpmbina v la piuebn de trombbpla_.g
tina son mis scnsibles y detectan cl déficit de AlIG cuando sus niveles. pre
" gentan valorces inferiores del 5 al 20 por ciento cn cl plasma.

La,p_mrcba’ de ;rpmboplastma,al iden;iiiéar cl ﬂ_facto»r deficitaﬂo, .s:ep‘_a- - |
rala hcmofi_ua B debida a un déficit dcp'rc e Ia licmc}fuia clésic;fx',:z‘l. la -

cual récucfdzyx Clhicaméntc. El npo dc scucbhemo‘fillia (e:nfermedad de'v vo‘n-'
Wlllebrand) en que existe una anomalfa vascular gpnuh déficit de AH-C._},px;_e_:; -

“senta cpistaxis y un ticmpo de sangrfa prolongado que caracteriza lé:pri -

mcra ké;:;_omaltfa, aét'como hé,rr:l»v,,rbfmk’s is, y un tiempo de sangrla noxma_lque
“ ’°“P1’°P‘°s del defcit do ‘_Ai{lc .'
- ;‘v‘fa_sffbrué:l_:as;‘r_njxtéé propo fciqnf'mhn ., r‘;r.le,'dvié" dlag'nOstlco muy senci]lo
L ostrest‘POSdC Plasmacorrlgen. cada uno de CllOS,las hemoﬁhasqu e _

" no prescntan ol mismo tipo de déficit.



' Ldmucrtc débida a dcsangramicnm dcspués dc iritcrv_cnciones qui'
nirgicas o traum‘ns graves cs,cn la acualidad ,mcnos‘comt“m dcbido a que - 
sqadm ihistfa h_abiﬁmlmentc plasma frcsoo‘o sangre. La proteccion con
: ‘_.;qu’c sc dc_:sénvudlvc el lactgnté y cl niﬂo pequeﬁo osaurcce la vérdadéra r;_'.a -
:vtliv:ralcza de h cnfermedad, l;i aal s h’\mikﬁ‘(’:'s’ta kopn"c‘la.fida‘d a ﬁxedi daque
' Llnlﬂouccc y sc expone a trﬁﬁmas de varios tipoé_; La‘hcrhaftmsis résu_i
i tmtcdc Ahcn’xo'rragiask rcpcuq;m qri_gma a mcnudo éiw’dicqc'ldn "emcapgci‘ S

© dad. Sc ha ¢mitido la I1ip6tesis_dc que la?tﬁejor gﬁfa;de’labora‘tqrio para ‘-‘7' |

‘\f,'v‘}eié,_ci_q@z‘ii-' el pronéstico, consiste en determinar las concentraciones hemdti - s

caschHG -L‘o_'s‘énf'cnnosb con cmtldadenodetectables de AHG ysuel'éh
hallarsc afc'émé dc grqvedad. mientras ,que‘losv-p'z;éiqz'nteé_don‘;,dbncelitrac}o;' g

 nes superiores al'5 por ciento presentan la enfermedad en su forma leve. -




" 2. Enfermedad de Von Willcbrand
(Seudohemofilia, Hemofilia Vascular).

Sow

La cnfermedad de Von Willebrand consiste cn la presencia de una -
« - diftesis hemorrigica hereditarin que sc caracteriza por un dficit mode -

| f»ifirado'ok gr‘aire del factor VI (AHG),que se 'c’ombina,o‘on». un trastormno capi-
L o 3%y .
< 'lar, lo quc ocasiona un tiempo de sangrfa alargado. Esta enfermedad fue

- descrita por Von Willebrand, quien observd este proceso en varios nifios

ue vivfanen las islas de Alad, en el golfo de Bomia, cerca de las cos -

. tas de Finlandia, donde esta enfermedad se presenta con una gran frecueﬂ

ia. Von Willebrand designé originariamente ‘es‘ta’vénf‘e'm_édéd como seu- . :

: dOhAcmo‘vﬂI‘_ica.‘v

Los_,sighds principales consisten en un tiempo de sangrfa muy alar ..

Y

3ado; tiempo de coagulacion normal, recuento plaguetario normal, retrac

:t6n del c6agulo normal ¢ incidencia, tanto cn hembras como cn varones.




. SL hé (')bsm-'vadorqn‘ usnosraltim'.):sr afios que la_é Ipl:‘\quctzqf's Vcn-ésm enferme -
d:l_glﬁb presentan udhcéiVidad m vivo'', El ticmp§ de sangria pfolongado’ o
~sc relaciona  con un fa_llo de lgs plaguectas para yadhc‘ﬁ_rsc a la pared \v"as -
?i“culu‘r,‘ de Jo que rosqlta un retrasoen la formacion dcl tapsn plaquetarﬁo .
- v.Muc'hoy's autores cqnsideran que la_falt# do adllesivigéd'b:llilquetariq en cste
proccso debe incluifsc cn‘ la dcﬁ“‘»‘:.‘b‘,’;‘;de la cnfcrmedad ,Se ban dﬁé’?rito’
.;énomﬁlfns vascularcs on un numcm MSerabic ' dc'_;":é:q‘iénms °°“[e“¢ .
'ﬁ ; f;vlvstbrfr'z‘év);“..Estgs zinomalt‘.afs-'_ya‘scmgres"cOnéistran"énlétpresencia de bép_i |

© - lares tcrﬁjosos_;"distorsiéh ados ‘en los lechos ungueales y en las vénulas -

dc las conjuntivas bulbarcs. ~ Estos capilares anormales del lecho ungueal

nosccontrqran despu 6s de P plmCion'\dos g &
1 shtomamis froosento on los afectos de ésta enformedad, indepen
* diontomento dol dfiic asociads el factor VI, consia cn la prodor.ia de
cpistaxs capontincas y graves, st bon puden tambicn prosentarsehemo-

rragins intracrancales groves. Sftomas comuncs a ambos tipos de altera- .




. ciones, es decir, a la alteracion vascular y al doficit del factor VI, son
o las hcmorragias de las cnclas, lengua y las que sc presentan después de -
_extracciones dentales o después de la calda de los dicntes temporales. La

- existencia de grandes hematomas ocasionados por pequefios traumas es un

“hecho que sc prescnta tambicn con frecuencia. El dato de laboratorio mas

“significativo cs un tiémpq“dc sangria aidfgado; El ticmpo dc coagulacion,

':ti’crhpo de protrombina, recuento plaquetario y retraccion del coagulo son
" normales. La prucha del tomiquete pucde dar resultados equivocos, si -

 bien la mayorfa dc autorcs han hallado una prucba de la fragilidad capilar

positiva cn'gran parte de sus cnfermos. No obstante, casi sicmpre se ob-

nencn cn la enfarmedad de s}pniWi]lcbrandjrcsqltacb's;dci}moé;rdti"vds deque

~1a integridad vascular sc halla alterada si se practican todas las prucbas'= -

exxsten tes para comprobar el trastomo de las'm iéxﬁ as. El 'rdféfkici,lf' de ‘kA'HC“ o

©s,cn ocasiones, lo suficicntemente grave domo para provocar unaaltera - -

a v de la prucha‘de la gene-

ién de la prucba del consumd de 1a protrombin




racién de tromboplastina. La cantidad de globul'ma é_mtihemofﬂica és.-supg~~

‘ rib.r a la que se halla en los enfermos afcctos de hemofilia leve. El défi - .

‘ - (41) -
cit del factor VI en un grupo de cnfetmos cstudiados, oscilaba entre el -

30y ¢l 60 7 de los valores normales: Otros autoresobscrvamn valores -
| | ( 42)

. Asi_mmbs.cnttc cl 1y cl 60 % valor medio normal.

l.a prescncia de cpistaxis grave, que caracteriza la hemofilia vascu

;' l'u, scp:im bsta cnfcrméd;i«j dc la;hcniofiliz'x :lcv)c,l en ‘la.i’cuval el tiempo de |
a smgu.lcs normal. La‘cn‘férﬁu.:dad cvlc_Von.f W‘illcbran’d‘ c$ familiar, pmbé-‘. |
. blCantu _h‘crcdifuriak, kq’fcc:t;:] gf-'amﬁs s'c:‘to‘s‘y se tx"_:"n»is"ri‘ivit}e'vconib un faé,gd

" dom m antcs:mple | .‘ Al z.zc.ixﬁiﬁiSt:a>t::ﬁlasmva- frescd, vs'e . mxfx_'ige_:é_l tras tomo
dc L.l;if*:coqg"qlacj;i'ydp,_\'éllo harcsultado e‘ﬁéaz»_le’n el txjat_énﬁentd;_bﬁé las hle‘i'n‘o : :

‘ ";:‘g‘g‘i'a‘s'ﬁu‘é;s‘g;p;g’:syén tan .de’sptjl.éé’ de éﬂt#ﬁ:#idﬁes' déﬁ tgriés:l Jvl:f.‘lPlasmva ' o

i'frcé;éo\,_ c_:n' ‘c‘s"t‘_(‘)sﬂfc"asos sé»achfr‘\ivr}‘iétrn‘an_tqsl y después de la cxtraccion den-



e :Vépis’tax»is y otras manifestacioncs séc_undarias' zbll’co'mponenrté' \'/a'svculla: anor- =
~mal. un.é. fuente de crror cn cl diagnbsticp de La enfcrmedad ;de von Wi.llg:
' bfand es la confuéiOn con la hemofilia A leve, pues cl déficit de factor VIII
" 'V"es Cdmﬁn a ambas. Para la difgrénciacién sc ticne cn Cuén’td lvapmlongzjx-

cudn dcl ticmpo de sangrla cn la enferm dad de_von Wnllebr"\ﬁd cén respec :

to la 1;1 hélﬁﬂﬁlm A: No obstantc, los casos mas‘levvcs de cnfefmedad de -

;*;Vrvon-,Wlllébran‘d presentan a menudo un ticmpo de sangria normal.  Aunque

' ’.-:""i_esldé herencia qutosbmif:a. 'sc manificsta con cxpresividad variable y, o

~ mismo que la hemofilia, puede aparecer como caso esporidico. Sino se.

' comprueba un tipo dc hefeqcia "caf:a'cterrs'ri;qo," ‘laj ’,énvfémedad‘de, von Wil_lg-

*-brand se puedc dlagnosncar por adherencxa dism inu:da de las plaquetas
N o | o
Biggs clasxfica las hemorragms que se observan en la enfermedad de

'\Vr_g‘g_'\’f;Wilvl’_ebxjand'enfdos’ tipds: ‘el,p;im’éx" tipd erigl_ob'a'las hembrrhgirasiespo‘g; S

tdncas quc sc presentan cn forma de epistaxis, gingivorragias, hetorra -



5ipax‘ccevde'spués de un tr@ha, s’c:fc;l;'tcionﬁ Aprob’a»b‘l‘cmente‘joon la bajba -
ébﬁcentrat:ién hqm{\tica del fﬁcro:- \’HI y se caracteriza t)or una diftesis he
mofr:qgica de tipo cscncialmcnfc l)cmoftlico. El control de lgs Ij1em‘orrav -
gtas traumaticas sc l\alxa mis cn relacién con la ooﬁécntracmn.qcl factor
le que éon cl ticmpo dc'Sangrfa.

" ”_El hcého de que al t_rap,sfun&r plaéma normal o una fra’éc.ién plasme_l B
tigascco rrijacn ogasioncs cl t_i_cmrio»de smgrrl_"z‘z. asl'como él ti_emﬁt? de - |
.7 cmgu hcmn , Sug:i‘c}rc‘ld pqsil;ivlidzvld -d:c,quc la disé‘,g i?‘,§aéq;la!% pueda ser -
S rusulcado del 'dc‘fc‘:cto de 'L;n I'f:a/ct’or' Vasmlarbplasr:n_::itico ‘rA\’c‘ccl'saz»'»l’b paralava

sqc{bpls‘\triéciyén n‘.c")rmvél y qtié'Seyrfa;distimo'dél factor VHI (AHC),: :’Es/te‘fak, :

elplasm'\ fresco cj:é'los. mdivifduos .c,o_n‘hemomia'Afy»exis;g en cantidades -

© malfa do las plaquctas constitufa un,a~Ca§qc;eristica'-_'zi&iév_‘iomil‘.‘ Segtina.\gu- o

©nos atores, la concentracicn plasmatica de globulina antihemofftica se re-

wrvascuhr dis;in_;o del AHG se halla presente en cl blasnia‘hd_n‘nal yen - -

disminuidas cn la enfermedad de von Willebrand. En-otro grupo, tna ano-



- ducta en’ varios micmbros de cuarro familias afectas de la enfermedadde
~Von Willcbrand; cstos individuos presentaban trastomos clinicos observa-

bles.

SEnfcrmcdad :dc;Chrisnm-\s '(D’éfici'tﬁdel factor L\' y -
' Hemofilia B, Déficit del Componente Trombo -+ =
- plastinico dol plasma, déficit de PTC). . =~

e

" Ladeficiencla de factor IX constiuye una nomalfa constiticional de

sgulacion smgulea que, al igual que la hemofilia clésica, dependede

atrasmision hereditaria de un rasgo mendeliano recesivo vincylado alse

X0, Que se manifiesta como una deficiencia de un componente del plasma- |

En un 25 a'un 30 por cicnto de los cnfermos afectos,



. .en el déficit del factor VIII (AHG), no se halla una historia familiar.
Este trastomo sc reconocié por primera vez cn 1952, aunque S afios -

_antes sc habia hecho una observacion que sugerfa que la hemofilia clasica -

‘éc")drl'a‘ l‘I‘O’scr una sola cqtidadf sc observe, ’por ejcmﬁlo,, qué' ;lme]z}cklgr"-;
!nsplasmas de dos p‘a‘ci:entes‘ hehqfﬂigé. “o"c‘:uxv'_ﬂé la cprre"c:cién.'.fngm"a =
La dcf:cnencm dcv‘facrtor D\ .s,c ascmcj:\ de talmnncraa lahemoftha
CI“S‘C““’C““‘C“% de tactor VI, que V" “° cabe 3”““‘ de e lgnos de
“tor !\vno dof 1ctor ‘VIVII. | Estorige, porejemplo, pa’li'ak loshemofﬂiooS' o -
el cnﬁn Sﬁnza, que -constvitruye‘n la famiita de hemofﬂwoé nr1as' nurﬁéméa}f g

o (“) R , T S
n igua que sc oonoce La slmilimd entre ambos estados, oomprende -, sl

f'vnal.ﬂwfdadf‘héfreéiééﬂaf,i%iéntfcay_«ué'r,assmﬁea similares en ol fempo

de cmgu ] '\c :énycl conSUmo de pmtmmbina delas mgre total Tambleu v




- ““referimos a la incidencia relativa de estas dos formas de hemofilia, don-
- de seiialamos que en varios casos sc demostré ambos tipos de hemofilia
L en los mismos pacientes'y que, al igual que la deficiencia de factor VI,

-'.';vs'vc vd:vcsc_rlbié deficiencia de factor IX asociada con un defecto vascular. |

: ‘ "; l‘,hé;mnni‘fcsktaqiohés clif_l]'icas'dé la deficiencia de factor IX pueden -

r"éircst‘i}rvcmrcma gravedad. - 'l'ambi‘én',’ como en la defiéiehéia fd_efactor -

vm,sedescr:biemn tbnﬁés yle'\"rés-.; Se aﬁnndqt‘je‘l;‘\s manifestaciones -

CIfmaStiendcna tcn"exf hna‘grth;&ad'y-simi!ar en ]la'vbm’is't‘rig familia;' pero-
en1; amilia Tenna se halld que el grado de deficiencua plasmatica de fac , .‘ ' |
tor IX: era la misma, aunque las manifestac:ones clmlcas varlaban mucho.*

En ‘la_de,fki'ciénc‘ta lqygt vt Mnrlx, al iguafﬁixe enla hemi.'_:vf‘ilia,irel: A

tlempo -‘:*ér@ag“‘“““ puede ser normal df‘c.a‘.si;nbnﬁél‘fv{' en;oon'_sumo"de

pmtmmbma puede ser normal y el defecto solo se reconoce mednmte la

e (46) ,
En un gmpo de csmdlos, se ;

much L'dé:.,lja.;senerfécmﬁ :'_d‘e,t'rom.bépiﬂas‘tiﬁa




: e ' ‘ » - (47) ARy
portadora heterocigtica. En uno de cstos estudios se comprobd que en

“¢1 25 por ciento de las mujcres heterocigoticas, el nivel de factor IX era
- bastante inferior a las cifras normales. Aunque estas mujeres soporta -

ron considerables traumatismos sin pérdidas peligrosas de sangre, en -
R | | (48)
-otras portadoras se observé una pequefia tendencia hemorragfpara.

o En la énfénhe;iad de Christmas sevaplv‘tcm los m/i‘smoéfj;i‘:rk‘tc_ip\it)sﬁ - k

generales del tratam icnto que en la:Hemqf.il:iq‘Clasnt‘ca. |




_CAPITULO IX

PROTFILAXIS DE LA HEMOFILIA,
- 4
En un estudio sobre la prevencion de la hemofilia,se destact que su

pos ibilidad depende del nivel del factor coaguiador del plasma requerido -

. para una proteccion razonable y tambicn de la frecucencia de infusiones ng.

cesarias para la conscrvacién de ese nivel. Las hemorragias son frecuen

: v‘,v"'te’s en los pacientes hemofflicos gi‘avésfopri"mr:ﬁos del 1 por cien de la ac-
widad média normal de ,loszac‘:tores Vil 6 IX, ,r;n»ient'ras quc,‘k;)s hemot’l'li-

"z0s con’ actw:dad del 4 6 5 por cien rara vez sﬁ\grm sin ‘pmvoc':ac:‘iydnf."f{;ﬁ‘g o [4":?}

0 sefiala el valor de una pautade infusiones periddicas que mantenga estos
: ,fig_ivelé's'm‘rniiﬁ'%‘)s." Tiene importancia bsica el conocimiento del perfodo de

;eﬁijidesiniégfat:ion biolbgica'de un factor de fla’k magulaéidn ' afm depm - f'

_porcionar un nivel de actividad bajo, pero dtil, al paciente q&e'ksufréhn't"d'gff_ -

- ficit especifico. - El factor X1l (factor estabilizantc de la fibrina) poseeun’

rlodo. do sfcmiilt;’s:inj:t_',c‘fg_i;dt:idit de unos. 6 dfas Sc(.ons igui6 cvitar 1a hemg



. rragia de un cnfermo con déficit grhvp, madiantc una tr‘ansmsio:\fde "r_'\lfas"-'
“ma cada 5 6 6 semanas. Bl pcrfddo de scmidesintcgracion biolégica del -
factor 1X cs de alrcdedor de 31 horas, y las infusioncs scmanales de con -
~centrado del factor IX casi climinan las hemorragias graves cn los pacicn-
~ tes con csle deficit. En la hemofilia clasica, el factor VI infundido desa- -
" parecc segin su perfodo de semidesintegracion biolégica de unas 10 horas,
e _'.mg{‘h{&clcs,a&os vdc_l"f’acnoxl" vill pré_:‘cilso,s'paray cl‘sosténi’mic‘nm'd}eyl pacieg

te hemofilico exigen infusiones dii\rias o a dfes ai;cmos . En loa"a'tre‘r'tro's de

~ . deficit del factor VIII por enfermedad de von Willbrand, el factor VHI pre’
sente cn cl plasma aumenta al Inducir la produccién de nuevo factor VIII. -
‘Una infusion scmanal profilactica de plasma puede scr suficiente en este - =

~ trastormo. Un problema findamental de la profilaxis radica en el costo, -




' L'as’medidas profﬂécticas m’:‘ns importnntes consistep en lq prot"‘ec.-‘
cnén del léCtante y del nifio joven contra traumas, ¢llo se realiza selec -
| cto‘n;ando‘s'us jugue;es, con la colocacion de aimohadillas en su camité‘ y
. ‘climinand;)»lqs ﬁosibleé-fooos dc_ les‘idn‘. tales c_dmo‘ mueblés. etcétera; -
und“ vez que ‘ql‘niﬁo cmpicza a andari, sc Qigtlz}rﬁn tnnii'iién de modorigu. “

roso sus actividades. los accidentes disminuyen a medida que el nifio -

~ avanza cn-cdad y desarrolla, por tanto, un mayor conocimiento.



CAPITULO X

" FRACCIONES PLASMATICAS USADAS EN LA [IEMOFILIA.

1. Usio de Concentrados del Factor VUL (AHG).
Se han preparado concentrados de origen animal y humano, ain-en -

. curso de investigacion en pos de mayor purificacién y concentracion.

1a hemofilia y otros trastomos. La ventaja de los concentrados de plas -

n 'i»\fs';ipvre el plasma nawral radica en _lq‘el@tﬁln’acidh de 1a ‘sob‘r'ecaxga vas .

mléf pormfusmdn excesiva de prb_tem'ps;. Elpeligm de la sobrecargaicir

“culatoria, ms que del volumen de Hquidd infundido, proviene de la carga

osmdtica de las proteias infundidas. ' Las grandes cantidades de albimi-

nal'v¢c}:firas,g'lqht‘jlinasjpre‘se'myes' en el‘~plaimqLéiftorbd;‘}ldelejr__acldﬁ: de\l“ nl- e

vel del factor VIl sin perturbar la circulacién. El emplco de concentra-

ermite mayores concentraciones del factor VIII que las que anter se

= I".yakiinnmwhccidn‘fdc concentrados dclfa(:tor VIII ha conducido a mo -

‘.";‘bﬁdbiti_é.'ickiohes gnk*él trat{akmien@‘_c‘ie los _ebisodios hgmbrragicos notables de o



cqﬁ;{egu f@ con el plasfna solo y la posibilidad de alargar el interva;ld'en -
S tre dos administraciones sucesivas, all:’pezmitir que los niveles conéeg\z‘i-'
Jos perduren més tiempo. A meﬁudo, las dosis anicas do oon{:en‘tra;bs -
tle ,faetor' Vil han eliminédp lé necésidad dé trmsmsionésr‘e'petid?s;de_ = e
!’h‘Sma pél_ril: mhn:ene: niveles ;yhyemos‘tﬁftiébé de A‘ll‘!‘G. |
© Mchos e catos concentracos se halln i en Wé.ftméﬁt?,¢?‘55. e

'1:gs‘qué’y‘a aveyifABric:ari 1o pueden fenodn,traif's'e;en todos los patses. Por - o

"piv]'tadb,;v cuyas dosis cs,';Srqciéd.'éoﬁocerfﬁdde’cuaddrin;en’te.' ' o
. Se define como 1 unidad de factor antihemofflico la actividad que =

resenta 1 ml de plasma corriente de banco. con menos. de 1 hora de anti-

 Las mantfestaciones clinicas de hemofilia A por déficit del factor = = -

Iy de hemofilia B por déficit el factor IX son similares en cuanto ala.

oz crénicay recidivante que ocasionan la hemartrosis espontinea,

consiguiente, se sigue depve'ndienrddy’ del pj‘asmn‘frescb bongelado o del crfo "




los herr@tomhé e_sbén;ancos o facﬂi‘lgs y exténéos, ‘la'di‘ﬂcul‘tad 'de‘,resiaﬂarf
lhé'imnim‘mgins tras lns cxn-nccidncs«dcntariasv,‘ o) ln‘hcmat’uria’.' El c.zstgl
' qu cﬁ cualquicra de las dos cnfermedades pucde scr muy lcvé y pasar 'ip-
- n;l\réi-ricb: '11 pacientc, ham que un t{faumat'ismo o una intervénclot; quims
- ‘gic"a , c,iiusq:uhd pérdidé grave de smgre Léi‘frecqve;ricig. d‘e."avd_m‘mi.stracmn
del promcto adc,cu ado pafa corrcgirel déﬂcit d»elj‘?actor Vlllo del factor
| IAdepcndera dcl perfodode senj;iéeslﬂtééfag»ibndé sus ‘if‘eéi)ectiydélbff'::ct_cv)i- “
 ros tctarios 1 poriod s somidenmogeacen o facr Vil e cor-

0 suplazode permanencia en la circulacion es de 12 a 14 horas, y el de .

ndesmtegracmn , de 4 h'_ﬁ,_Hdra‘sf;fcféAt:e‘f-‘ytl.)islmqpeffodb;‘os_'c;i,'lan entre 8 y : :
20 horas cn ol factor IX. El mantenimiento de niveles adecuados del fac-
tor Viil'y factor IX sc basa cn el conocimiento de estas diferencias.

,_[;1 método dc crfoprecipltado de Pool y colaboradores. se origino en ‘j

scrvs ‘c.ibﬁ fdej :ﬁuc*’ amd v'lnémﬁ‘i*ééﬁté’lédd’?e, =°meteade-h'el°e"



i ‘irfo. la maybri’a del factor VI permanece en cl precipitado insoluble en
frfo, lo Qan proporciona un método simple de preparacién de potentes con
centrados de globulina antihemofilica, adecuado para uso como método ha

o (53) ‘
- -bitual en los bancos de sangre.

L Elkcrroprecipitado se prepar'a apartir de la'sangre después dela re

' cbgidn-‘,tyan pronto como sea posible y dentro de un méaximo de 6 hb;'asj'dés?

- durante varios'meses, pero en general se deshiela transcurridauna sema

"h’a"_d.i;Sde;la:vtg_acogidé;"‘en 'refrigyerédorkdeill"a _6‘0;3“;,Tan pronto oor'n"o:se -

’a"éompl"crac;() ln'dc’scbﬁgclyacri(m (18ﬂn,2,47h§tas),' 1a bolsa de plvasma‘is:e‘b - .

ntvifuga a |, 600 g, dirante 20 minutos, a 4°C. S rotira todo ct liquido

o'alas pmcdcsdc la fliillsa'. yestcmaterial con el plasm :a"[r'ég :dual, se

deaquélla Tras ‘cehtrifugac:mn en frio (4° C), el plasma fresco se conge- .

'vil'é:hés:tafl-ﬁs‘c 0 t_emperamras-aun.mQS'bajas,f medianteur‘).cpngeladot po-

"téhfe_p.ima ‘nl\'ez'da de hielo seco y alcohol. Puede ‘_penﬁianecerbdong’éiédo SR

obrenadante, cxcepto inos 10 6 ;l‘S_fvml.  El'-‘ci‘fbprégibi"‘t:'adoj'guéd&f'adhér.i-y, - e




-~ congela de nucvo y puede almacenarse a temperatura inferior a -20°C -

-+ hasta cl plazo miximo de 1 ajio.

lin condiciones ideales, la bolsa corriente de c‘rk'fop_recipitado cdn;el_l
dndc 12’5 a 150 u. dcl fm':tor_ VI, no obstahtc,-‘ cuando sé prcphra en se -
i'_ig‘cn'un b'moo de sangre‘v,y cé;‘mcjpr‘calcuin:i’élivobnteﬁidd nﬁxe’dio_dt(a_l» hc-
o | vLo_"iﬁis:m'avcjué: cu alqliici:f-otlfa ga'ustf\nc:ii;i‘.quéf ’come'n'gva’ A‘P’.”ld",v‘x 40u /kg s
proporcxonman a los 30 mmutos de latransfusién un n.ivv,e‘l"dél 100 % l De i

stc modo cs posible calaular la dosis que se debe administrar, depenidien

do del nivel de AHG que se desec.
_En las ﬁemaft;'ésis, sise co:t_l‘s_ig‘uéy‘p_r»i nit{el.‘dél 60 al 100 % ( conla s

ministracién de 24 a 32 u. d¢ AHG/kgs 1/4 6 1/3 de bolsa por kilogra =

) rard vez se precisa repetir cl tratamiento. - En las intervenciches - -



.. torio, -y administrar lucgo un tratamicnto que mantenga el nivel de AHG

“al 40 6 50 %, durante otros 6 u 8 dfas.
En la énferfnedad de Von W'illebmnd se rgcomienda en lineas gene- " o

- rales la misma pauta de dosificacién; no obstante, como quiera que, en=

los ‘afec‘t'os de ‘cls‘te trastomo, la admin‘i'strac‘izdn de crioprecipitado puede :
‘;_‘éstiniular la sitesis ,de su propio AHG, la terapéutica en los pacientés/’.;- : 5,_'"

':51»:gu:ir:fgjrrgicq§" se comenzaré 24 horas mteéide laoperacion.

-»'ElVcrtOp:i'eci:bi't,adobrepresc‘n'ta taimbié'nn_el tratamiexitd dg eleééiéri”'éﬁ‘;ﬁ

el déficit del factor XIIl Se rocomienda una dosis tnica de 162 bolsas -

porkg. El precipitado ¢mtiena solxo‘ cantidades minimas de fibrinogeno, =

5 'Qerb' ha-definclu’l_’f insohemaglutininas. Se recomicnda tjue', ‘-,mmq'fuerite‘-i .

dgféé_te:;r_na_‘tcriél: :se‘u:tirlice_‘pylasni'aitipospecfficb‘o AB. e

3 F:'nctbr'fAnﬁhéﬁiofﬂiéb'Co_grdmd (Humrdno)y{ ‘1 3
Esta sustm cia, prcpa mda por Courtl andScsentmcl’mmcts (Los

Angcics, California), constituyc un concentrado descoado y estable de




tor hntihomof ilico ‘(f.?\c_vtor _\'Ul', A’(‘\Jl-l‘)v‘. cxcelcntc bgfainfcwgncioﬁes ope~ :
S rao ri;ts y humo rrqgius g’mycs en la terapéutica de la hemofilia A. | Es’ - |
T pm;tiwtu lioﬁlizmb quc sc rccx‘msktituyc con ?0 ml. dc agua estéril. ES
' lhbéﬁu ml»mi.nisnjzn'sc a trévés deun ﬁltm; inmedidtamente después: de ~
1"1 chconstjmciéll. . El peg'todq dc séniidéqlintegfactOn dgl factor V“‘?F de :
:?::v Ba »12_I>16r>’a‘s". Antes de Coﬁienzar la oﬁérgéioh se édinin}istﬁ uﬁacanﬁ _ -  |

‘..‘,'.Vdad del producto suficiente para alcanzar una correccién del 100%. Du-

_ rmte 5 dfas se mantendrn los niveles del factor V1II por encima del 50%, =

¥ luego superiores al 30 % hasta que se hayan retirado todos los puntos.

,l;'an. la h"éﬁ:iar'tfpsis, la dosis és de 2"5_'a'30 u/kg Da@idue‘kel_ prodxc;ci se

- prepara con. plasma fréséoddé;bm‘co, la hépat"lti,s,wifrica puede ’convst‘in;‘i},r Vo

. unammplicacidn frecuente. ~ Aln cuando no se encuentran Ihoﬁglutmgn'gs

de gmpo"eiéhgui_héo en éantidades sighlvﬂfcativ»a‘é‘:,“?és "posjibleﬂ: ‘jevltar']aqie:-"

am ia hem_o}fﬁ cacon la correccion ampl in de los }phc':icn tes queé no sean-’ de



los grupos O o Ay, medianic la adicion de sustancin cspecifica solubre de
gupo sanguinco A, de B o de ambos (sc recomicnda la SSBGS, de Pfizer).

4. Método 4 con Hemofil (Factor Antihemofilico Humano).:

- Gsta susmnc‘ia s¢ prepara a base de plnsmé fresco ryxorrma.l, en lés B "
ljylﬂnd l.,;quratofies (Costa _Mesal, :CaIifo’mia), Pr.opofcibnaiu‘n‘af"pé fenci a'»
:leAnG ‘,6 6 mas veces mayor 'q'ue los érfdprecipitadés o los pre.pta?-ados. -

3 ngncma antes 'ggilizados, con cantidades. v’relativ'aménte“ pequéﬁas de f;i. .
3rindgenoyotrasprotemas, y por éllo ;‘eéulta‘ convénjgnte para los tra -
ramientos v‘a'lé‘xfgq pl"azo.‘ Con': esié pr'epg‘fjado; | ‘elylplé‘zvo de semldes mtegrg i
?idﬁv,déli fg&:ﬁgs;'VI;t es de 10 homs La recuperacwnm yi&g“_ ‘n delor- '
dendel SOal 90 por ciento El producto seexpende er:i‘fdth;ak hohlxzada
scrcoonstimycconwml dc:agua dcsnlada Hadcadmmxstrarscin- S

tamente despus de la reconstitucion. La dosis se calaula dbacuer

do con las neccsi_dkatdes_". - Con lu sc obtienc unaclcvacxéndealredecb -

el 2porcicnrodcl factorVIll ” Dadoqucelconccnrrédc sepxepam a' ‘



: pﬂ:’nrt‘i’r’ de g_x~gnqég- c_an‘tidades de plé\sma ‘hu'mm'o frcsco de b.nn‘col, pﬂe@e -j‘
| '_coﬁtycncr lbs ngehtcs cﬁusnlcs de la hepatitis‘y-frica. El préparzidb inclﬁ-.'
, vy’c can’tidadcs indiciarias de las isoheméglutimhas de los gmpos sanguf -

A ,’vﬁ’eosrA y B Si es preciso }infu‘ndir g‘randes‘, vélﬁmgﬁes a paciéntes,que no -

'son de los grupos O o A, se recomienda 1a-adicién de sustancia solpbi§

L gis{thffica para los grupos A, Bo ‘nmbos,' lo mismd que en el faCtor‘an;i-,” s

:"‘hémof(liﬁto Co‘u'rt‘l‘ax‘i'a. ?'



CAPITULO X I

TRATAMIENTO

E! tratamiento dcl cnfermo afecto de hemofilia grnvereqiiie‘re una - -
_gran arencién a varios aspectos de la enfermedad. Como primer paso, es -
.éseﬁcial determinar si el déficit es debido al factor AHG o al factor'PTC ,

:_*asr‘f como determinar también el grado del défect_p medimte bmebas de la- -

“boratorio. Los padrcs deben estar informados de los cuidados fisicos y-

-psiquicos que requiere el enfermo. El ‘reconocimiento de las aptitudes ca

racterfsticas de cada nifio es de suma importancia, de tal manera que ‘el "

pgc_iéh‘té _dcbe ser instrufdo ',(pa.t.‘-a quepuedadesarrollar ‘,'"“3, pxi;ofesi‘é'nl‘ ade - -

cuada en.la vida adulta.

E]tratamten to del afecto de hém'o'f‘ili‘"a".,corﬁpr'endei1ai‘ter’qpéu"‘ti’k:a.:déi—__

las hemorragias locales y. de los cpisodios hemorragicos intemos ngudos, .

asf-como la preparacion ante una extraccion dental, opcraciones menores,

ervenciones urgentes vy cuidados ortopédicos.



:Li',l.’L'l'b‘R/\i’l}flE’HCA DL L AS THENORRAGINS,

il tratomicnto de las hemorraging consiste en la aplicacién de una
_ terapéutica local, administrar transfusiones de sangre total fresca, plas

i’ ma fresco congelado, o hien dar plasma liofilizado. - | S "

“Terapéutica Local.

‘ | 'ﬁspc t‘vrat;'u‘r_lieﬁt‘d sc ,bas‘fa‘ e’n_i-‘épl'i;#fgnav susta’nci’a ooagulante.as: .

~ comouna pfgsi_éﬁ 'lbcgi sjobr‘g’e_l; foco de lahemorragh La aphcamén -
detrombina pulverlzada Yeltaponamiento local Oon_?l,lésvtaixciaé' absorbi o e
eson e gelann Gelloam)ascad n nasoucin e rombiay
renahm scgmdadeuna presiénintensa sobreel fooo dela hemorra -
o o hemostiicas ctectivas e 1o herdas abierta. B muy

il:pulverizar con una mezcla de adrenalina y trombina 1a zona local,

morragia después-de Hmpiarse la zona '.Q{9¢‘“:,- ch 8



noseapos lbleejercer 15 bresidn digital sobre é‘.l‘ fbco de hemorragia La :

~ tyombina no se administrara intravenos amente. Lacau terizaciﬁn estd -

~ .yéiémp;'e"dontrainvdicada.’ Debgtﬁbsg@itar la sumra de 1a herida, ya qu:e ~
‘ijpucde pmvocarv unei‘hemori‘-a.gia :r'nﬁs‘ ‘in"tg‘n'sai"ynécm'sisvhts‘,ti}ca. | Las’-rvn}e-‘:.; .

" didas terapéuticas locales no éon_ ningin sustituto de la transfusino de la

izité;rhbéu_ticafdei rcemplazémjen;o con p!zismq congelado, eﬂ,capeci'al sila-

: - ;ﬁe_ifroi'raglﬁfae'hallailoéal»i_z‘hdh en una zona pé_ten,cialm'ente peligrosa. |

* Transfusién.de Sangre Total o Plasma.

La transfusion inmediata con sangre total o concentrado de hematfes -

8 necesaria a los enfermos que se hallan afcctos de grandes pérdidas san-

gu(hews Sxemprc que sca pOSi_lilé, s¢ ﬁrc'ﬁerct'la smgre total f resca. La

‘é‘l‘ vacian dcl ‘valdr hétyoglobrn .tcso’__‘a:lps.mvein;_‘s-_.; m‘:‘a::;ir‘hqs no suele ser nece-

1a mayorfa de los pacicntes; son suficientes valores de 10 a 11 gm.



poi 100 ml. Ll objetivo fundamental en cl tracamicnto del enfermo en fa

~se aguda o cn la preparacion para una intervencion quinirgica, al margen

de la existencia de una posible anemia grave, consisten cn inycctar a la

- circulacion una cantidad suficicate de hemoglobina antihcmofilica para al-

o ‘an/m nn nivel ad(_cu'\do mcdnmtc cl cual sc asegurc una hemostasia efi -

(57) ’ ‘ ‘
Estc objetlvo es Vfllld() para la cnfcrmedad de Christmas (PTC) B

ude Plaima Erssen ;-o_.,g.,.'ado 1 Liotzaso,
Eltratam iénp de éiecci@ consiste en irﬁisfuﬁdfnr plasmafresco :f-A :
gl oo el . Vi e i
rmno obstante :qué »;aamm,m;,;m'm;e;. su gippb es una pregméi'éh"f 5
neccsar\a Qn‘,?&msms lon . de smgre :'@t.al se ' adrninistr@fa"@i ellv pbacié .
: sc h;vm’a_ ancmioo .chén“cénoéctj'a.‘c en (iétﬁilé isj;sé'proﬁ‘ie&édeg'; el fac. i
erll(AHG)eslabil, éin perrqtb'ée vidaen bla'améxv'é‘ pcriférica eé delz |

horas y s vidamodia cs do 4 a 6 horas, de tal mancra que ef $0.por



thn de la concentracion in’iéia}:se hallar;‘? a las 4'|1ora§ v c} 25 por cieh ;
o al c.vnbovde 8 horas, etc.

El plasma fresco que se extrac pocas holra‘s déspués dc pracﬁcar
‘,';ryilajftibnaciOn's mgu‘m,ea se congcl:'i rapid'amenteﬁ mcnqs 2(’)"?. 'se alma-
; cenacnun cqngéigdor, y dc; ééta quncra’m’ﬁriti'c‘,nc;. su aétiv idad m;‘antc -
periodos vdriables . El plas_maf:re'sco oongeladié,segun ux;a vya‘lc'r,acioh -
:Hfreahzada recien ;cmente,pierdé la mitad de su’ vahdez Va 20° C al cabr;\ 2y

i ' ‘ R (58) ,;
1‘:*de un mes, transcurndo el cual.el factor Vil pennanece estable , _L, a .

~ ‘ o ' ‘ (59) .
imltad dcl factor Vlll del donantc se’ plerde segﬁn otm esmdlo, darante

a"zceﬁj:iiﬁiﬁj'ggciér_\\ para 4separa’r ‘cl plasma la vida media ddxestqlponseg e

ado congelado cs de unas 16 semanas. Otro esm,d’iyéy ‘inkd_i'ca‘,“borﬁ'el‘_ con- ¢

“trario; _quc'la‘, actividad del factof Vill en cl b:mco dqsztigre_sufrej,und ST

;dcsmt“nauun pmgmsw.\ y dc.spuc,s du '3 SCMNas- dc almaccnamtcn o~

crman Lc, du, un 30 a un 6() pm cr'n dcl valm m;cia] T




" El plasmh de la sangx"c fresca puede ser liofilizado y redisucltoen

| iﬁhé solucion salina antes de su uso. El,‘f‘actorv Vlil cn cl plasma liofiliza
do sc, mantjcnc también muy establc durante un periddo de iprcluso un afio. -

A | Un prcparz_ido comercial de ﬁlasma congclado lioﬁliza&o‘ (plas?na antihe -
L mofﬂtco) contienc valores del factor VIIi que p’rbmedi‘én 72 p@r cien del -  |

nlor dcl plaqma normal frcqco Este preparado mmcrcml cs muy unl

durantc los viajes y en aquellaa zonas do'nd_e el_plash'id fresco congelado - E i

kng')' éc_halla diépon ible.

Los csmduos rcal:zados en nuestro laboratorm hm oonflrmacb los e

e T gy e
allazgos dc Brmkhous y colabotad)res, segun los cuales una determina-'f :

da ﬁbh;ﬁéﬁtraciﬁh del ‘factoryV,l'l'l“g‘sjnét‘:esaria pyara la he_mostasia enlos -}‘j_

fectos de hemofilia. Segin estos autores, el factor hemostatico mfimo -

:_’:‘:f’:jvc:“toj_f‘,\/l‘lll_puédc ecrdcl%porcien del ﬁomal, 8l bien ptﬁ)s, a.mres .

ugieren que debe ser del 15 al 20 por clen del normal o bien més alto .



Un nivel constante del factor VI sinuado cntre ¢l 10 y el 20 pos cien
- se éonsiguc al administrar plasma a una dosis inicial de 10 ml./kg. de pg' g
o (63)

- so comporal, a continuacion 1a dosis serd dec 5 ml. /kg. cada hora. Se ha
o ohéewado con frecuencia que una hemorragia activa persiste en los pa?’f O
cientés afectos de hemofilia tratados con cantidades insuficientes de plas-

ma o'smgrc; si bicn el ticmpd de‘coaguléci&l wclve.a la normalidad. -

| ©4) ~ ~ | s

: Brinkhoul ha inslsndo en que una pau ta terapéutica transfusimal (con‘ :
fpl‘ast'nav ‘f;ie:sgo ‘cohgeladq) mns'iste en 'admihistr;\r ﬁ_na 'trahsms i6n mic;al -

l fpgr'éiéli'dél:'ﬁesd corporal, seguido por una peq:u‘éﬁa'tran‘sms'mn fdé}f .

antenimiento a intervalos frecucntes. " El valor de AHG (factor Vil se -

va,r@‘i_démehté“énbl'a'[s‘éngbre periférica mediante la transfusion inicial y |

sta elevacion ests relacionada directamente con la centidad administrada.

de aparaciﬁn ; vlr'_‘apivdka’ dcl factor VIl de,l_ﬁlqusrha,es debldaa su distribu - o

ién cn los. compartimicntos extravasculares, asf-como a su utilizacion.




“ Las traﬁSihéiénés dc sostén 8¢ prcscribirm auna dosis de O.SApor» cien
dcl peso corporal.  El valor del factor VIII alcanza valores proximos a -
" los alcanzados después de Ja primera transfusion y sc administran peque

o fas transfusiones de mantenimicnto en el curso de 4 a 6 horas. El des -

.{,Eghso‘es“meﬁbs acc‘nm’_adh_gn e_sms"berfo‘dos ‘posté:iquésyes un v,ﬁe,l, re-

) flcjo dcl cdqshyﬁodéi'facbr Vlll | Debe ‘apl'i:-carjsye uﬁa ﬂgqfosa vigﬂan -
lamandose admmistran grandes Fa}ttldaﬂifesdg p!asmafrescocongela— R :
o paco dttar o ssarolo s unfcor WA o cdoma imonar
o dclupcrvolcmia ~
i i s s e
gui’ap'\r'\cltrat'\miento @ 1'\s hcmorragias de 'qig\t_ink;a‘.;é};ali‘z acién yson

tilcs para preparar los enfermos que deben someterse a intervenciones. -

. quinirgicas. Cantidades superiores a las que se exponen en este capftulo ™

¢ son' a.veeesa necesarias dobido a que los valores plasmaticos del factor - -




G e, U ST

\'liirde-los ‘mdivid_uo_s normales varfan aﬁplirzirr»\eﬁte;}ersta oscilacién se -
'v¢a1cula entre el 60 al 175 por cien del vzﬂor medio. * La dosis in’icial cjel
: ‘ilpla,snia en ‘el trntﬁicum de los chfermos con hcmo.ﬁli.n’dcbc inye;tarse
.'_‘ilf'vcon ;ab,idCz (en el'qx’rsd de un pc:e:"fodo‘ de 45 m{nutps auna hora);joon;éll‘d
::‘,mt"‘eﬁtnﬁps.b’a’urkt’lmistraf ala zona héniorfﬁgica unﬁ cantidad delfacwr ‘Vmi“
: .uﬂcicntc péfa desﬁérfro.llar la &emostds‘i‘a; Deberecordarsequeel 50 .

'7 por cicn de la 'z_zcbt'rlryi:dad;’dglf‘fdcno"x".?Vlblfl de‘s._aparec‘:e cumdo el p'lasm:_al per-

~ ‘manece durante una hora a la temperatura ambiente.

. En Q‘?“Si?“cs? ;“".‘",a".am.i"’f‘v‘.‘°‘masiv,0 con plasma durante ua perfo -
o prolongado de ticmpo Provoca un cdoma progresivo y dolor abdominal

sinque cese Ia;hcriibrrégia de focos tales como up alveblo dentario. Cua!‘. |

~ do sobreviene una simacion de urgencia en caso de una hemofilia refrac- -

aria ha resultado cficaz, ‘scgin nucstra casufstica, la administraéion de

Inmsionés dcblqs‘m”a‘,y, la P racti‘éa;_d@:‘ yunj;i_‘_l:gcﬁios't‘ngi:{ ‘Ié"cal. Las transfu -




R

' __sibnés con”conccntrado de hematics, smgre total o plasma se reanudan - ‘

 después dc un pcriock_) de rcboso y dependen de la concentracion de hemo - i

- globina.

- Tis muy importantc mantcncr concontracioncs contfnuas y suficien - e
tes del factor VIl en los enfermos con hemorragias histicas profundas en
Jos cuales sc hallan involucrados Grganos vitales, Situaciones semejmtes -

e

,s‘e'obs"ex_'vén‘ 'c_eri'j_rla ﬁreparaéién y en el curso de ,Vlntervenc_imes_uxgque's,’k ‘egf"f"-}'“

: p,e,cmmen;e: ,;qub_minales y en los pacientes cun hemorragias del sistzma

nervioso central. - La muerte en los afectos de hemofilia se debe con fre-

encia a-intervenciones contraindicadas.. La:hemorragiasm el mterior
de 1o tefidos fargeos y linguales' requieren un tratamiento activo con = -

lasma v una: rab'idd'iht{nbac'iaﬁrfaimgéa o larm‘gga'pard’ prevenir una ag--

ia mortal.” El'hemot6rax puede presentarse cspontincamente y caugar: -

if Ciﬂalt"a"d?_fy‘ ._:"l‘fygsp:i_ fa‘to rtasy cardiacasg tsvegg‘ : ‘La asplracwnen estos ca-.




~ 505 es urgente y debe ir precedida por la rapida administracion de canti -

 dades suficicntes de plasma fresco congelado.

2. TIPOS DE TRATAMIENTO.
jén‘ las urgencias y cimgfa rhay_or (édecuado_ para :odoé '_lfosw ’déﬁ,éi_t'f-’ ¢

' cuando no sc dispone de concentrados).

‘Unos 30 minutos antes de la intervencion se da una dosis preparato-
ria de plasm a fresco congelado tipospecitico, 20 ml /kg. de peso corporal. .

Si 1a intervencién se prolonga mas de una hora, se administran adicional-

: mentc 5 ml/kg ‘Cuando es tjeéeSdrip, se va :ree'rxipl‘y»ix‘zando la smgre dis - 7

rante laoperacim o

E : Te!‘mmada lam iéryen ci'c'snk'; se admmlsg,an 5 ml de ;Apl asma fres co-
congelah por Kilogrmo, cda 4 oras urmic 48 hors: g s amenta
e erilo st 4 8 horas curance oas 9 5 T2 hors, y inalfvencs s -

“dan 10 mi /kg cada 12 horas durance 72 hovas, .




Serd suficicnte ¢l tratamicnto dpmn'tc 7 dfas o hasta que sb’hayan r;_e'b
tirado mdas la_s’sutums, cumido fa intcrvencion es 'r_m’nima;
E", la cimgn’q mayor (abddmi.nal,..atorz‘xci'ca u ortOpédica, >0cua.ndo:'s¢
- han ’déjhclo d;tnes vcn una cavidad) suele ser prudente el mwjte‘himien‘to d‘e:

i u" minimo del 50 por cicn de los valores normales de adulto det factor de

f’fv‘i‘éit'ario, al m_cnasj_ durantc 8 a 10 dfas, y del 30 por cien durante otros 4

dias Estos »t_)iv'ele‘s son diffcilés'ide"aIszar si se utiliza 1a pauta én:edi'-'

cha, por los pfoblrc‘m_as que pléntéaila administracién de tan ngémd‘e's“ voli+ - 5

P

. menes de plasma. Se alcanzan niveles adecuados con mayor facilidady - =

menos peligro para el paciente si se recurre a log concentrados. Enlos -

enfermos con déficit de AHG (factor VIII) o enfermedad de Von Willebrand -

psprefcrxblccl .criOpx"cc_ipi"tadd o u’n;“:'»_de‘_los concen tfrados”muyv purificados. .

: El,{ch"!s")ij@!c.""\"orfi W il!ébrmid se cncucntmcn cl (}:riopreci;éiytado"yjeﬁ b_tméﬁ o

“productoy de menor concentracion..



Cuando se usa crioprecipitado, varfa la cbntidad de AHGpr'eSéme,
" de acucrdo con la rigueza en AlIG del donante y cl procedimicnto de pre-
:cipitécion. pues cada bolsa es cxtrafda de un solo donante de sangre to - |

o ral, Puede considerarse que cl M~lcf¢kistentc ‘osc"il.a chtijc 80y 100u. pa

- ;m,mr (;a unidad’pa;ifoﬁvAHdv ‘e’s'.i'gual ala caxv\t‘idad:de AHF que_sé -
encuentra cn l ml. dc p]asmanormalfrcsco dc lv)m’cp."dmld_"'a aquélla' V'
, clvalotloo por cien) La k‘t)érhp'.éut"’-"ﬂ #@sgjéqa ise‘».lbasa-’gn.estg s},f.‘ . .
pucsm e ‘» B o .

" | (,mn o se mcmmg int’c‘arv,‘czl':c‘ioljl‘, de cirugto ma;{bf,. seadrm- - o
wiatrarin 4 bolaosds crioprociptato (cada bolsn proporciona de 803 -
lOOuAIlG) por lO kgdc pcsocorpornl. unos Wmi"utosantcs dcla .
| opcﬂmony dc nucvotranscurridm 6 horasEnloq 8 a lOdfﬂSStguicn .‘

18 'sc administrarin 4 bolsas do crioprecipitado al dfapor 10kg. de =

c 0. f y lucg03 7 bolsas ' mrmteotros 4d(as C’on csta pmtadeberta - i




ﬁian rc'hcrrsc un nivel minimo  del 50 pb r cien dc NiG durante los p:imexbs
k 8‘(’) 10 dfas, y un minimo del 30 por cicﬁ on los 4 (ltimos draé.
Existen concentrados de Al IG dc alta yjt':rcza duc pfcécman menof vo
L _"lumon y un mvcl mnocsdo pét ca ntfﬁctm cubmo Lo c':mtidnd quc' se debe

68
*._.uq.n pm de mlcul.um. segun la fOrmula de Abllgaard y colahoradores de

e :""lqs,igujcntc forma: :
. ;Uhidqdés 'AHG necesarias = peso corporal (kg) X 0.5 X aumento deseéd) -

. dc AHG( % delonormal).

* Porcjemplo:

** Semecesitan 400 u. AHG para un muchacho de 20 Kg. X 0.5 (constante)pa-" -

* raelevar su AHG al 40 %,

. Deberfa mantenerse un nivel del 50 % del normal del adilo durante 8 6 10

_dfas, y luego del 30 % duranic otos 36 4 dfas.




CAPl"lULO Xl

(66) {67), (68) (69), (70)
T RA FAMIENTO ODON’l OL.OGI(,O

1. Estado Pucal.
“No hay rasgos distintivos especiales asociados con hemofilicos. Su ‘
hig‘ie'nek bucal suele ser pobre ya que pueden no cepillarse los dientes regg -

~ ‘larmente por miedo a iniciar una sangrfa y, por supuesto, este descuido -

" tiendea producir gingivitis y una mas facil sali‘d‘a de sangre de las encfas.

i La ptoporcidh de caries puede ser basiaﬁ_te elevada en algunos pa - =

- cientes. Estbs nifios a menudo son consolados con dulces para impedir = -

‘les hacer algo indeseable, o para que no se lastimen, v tienden nosélo a
cop‘éﬁmiﬂos‘, ¢n’.d¢mas‘:a sino_ftambién a toda hora. Las comidas pueden -
" estar compuestas en gran parte de hidratos de carbono debido a la ansie-

/' dad dc provocar una sangifa gingival con glimentos duros o fibrosc.. -

vyﬁsns,f_‘:u-;:;“rm v Ta falta de higiene bucal predisponcn . a las caries.

~La cxfoliacién de dicntes primarios no sucle cousar ninguin trastor-




" En el caso ocasional donde ocurre, hay una prolongada salida de smgre de

"r:la<cncfa_ con cl dicnte primario adhcr‘idvo muy flojamente a parte del tejido - |

| Slnngb‘mhminal. L mplcstin oonétamtc de la corona floja pm la lgngud !
k el lgbio,ixﬁp‘ide cl cese ﬁormal ‘dc la sahgrfa‘ Capildr por contraééibn v ta‘ *
- Pén ‘:c;tckl'ﬂnquct:is. v cl desprender el 'di"ente delae ndréfencias remmemes,

permire que cse mecanismo funcione satisfactoriamente.

" Unproblema mayor al tratar con hemofflicos, puede ser lograr la - " .

aCepta(:lCmde 1a atencion odontoldgica de rutina. Aquellos pacientes con -
 una historia familiar de la enfermedad, v sobre todo, si contiene algun -
cidente odontologico desaformnado, pueden tener un gran prejuicio que de+

er ,?S,éhéido, y se neéés‘itatén"laigﬁ y répetidéé»ﬁléq:Sidhés para que;‘z‘, -

“los pkéixd‘rc_s @mpfehg!an 'lo‘éscpéialzme'su hijo retj:ib’ayaten’éién odon:o.lc)éica:"‘

como una medida preventiva. -



El o’ddhtﬁlogo debe, en primer término, familiarizarse con la his-
toria médicd’dcl pacicnte. N'ccc'sit‘.:\ saber cspccialmente la gravedad del‘

~defecto sanguineo, ya quc ésto influira la eleccion del tratamiento.

otm tfzymlspéi'tc!ﬂ la familia no tiene un automovil privado, o si el viaje

al consultorio presenta alguna dificultad real, sobretodo siel tfanspdrte g |

, éﬁbliob es un dfnnibl;s atestado. Un vehfculo asf no es lugar para esos -

- pacientes. buede llegar para tratamiento o;kjﬁtologicd en algunas ocasio

nes, en una silla de ruedas o con una.piemaenyesada; y debe tenerun.- -

| snportc adecuado cuando se siente en ¢l silion dental. Aparte dépmpbx-: =

wonar un descanso adecuado para la piema st es necesario, el sill6%. den

W suclé estar satisfactoriamente mullido, pero en algunos modelos el =~

S rjt(p.':;tdiciqnalf7pard:p(»imlc'ﬁosfpacicmés }ticne,.bojrdq-igﬁ,: ro enfren te,:lo que:

Un niflo afectado severamente debe contar con una ambulancian - .



puede pmducu' un yhcfn atoma en lg pa‘rtvé";’ibsytc‘r{im drcilzvis ’piemas :.1 no- ée

. kl’crr ’a‘c"ol"ch’a un poco mas-. .

T :,I%:l priniqr prbcedimicnio con uh,pdéieme nucvo glebc. scr pna lﬁs;b -
- via c‘l:tn‘t;aﬂvc’:’qmpleta segg:igla de un ek‘a‘mcian buc'\l ‘mfiluciosq. Hay que 'mg
tarelcstadode las engras'_ y ia higi‘gne,b(‘nf:a"l’,ny la prclasyeh;?aiy extens,ibqv.;

;i‘evrtbdaéflaks»cdr‘les y malochisién. Las"fadiograf(as interproximabs de - L

en ser parte del V'contvm]‘rc‘gul_at de nutina. La cooperacién del nifio debe

‘qgfx""air,sje‘,l.txegq del tiempo ctﬁﬁl_éadq b‘ard,ci;tioc(:rlé S

2. Prevencion. -

Esta cs una parte muy’ 1rnportante de la atencion odontologica de un

».p_aden‘t‘ef.hémofrlvi}»céiy"héy que considerar los 'ﬁp‘é&:@ ,périddént’ales y de

aries. - Debe darse instruccion sobrc el cepillado dental v repetirse a in-

ervalos

. Elnifio y los padres deben estar plenamente informados de las

es.. El 'valor de csta tarea bastante tediosa'y. 1a leccion puede llevar




oa&.nho ’cn’jcl .'hogm- usando sélncioncs o pastillas dcy:‘scub”ridoras. El 'céj
- pillo de dientes no dehe scrr du 1o Yy s mejor usar uno blando mas Vivamé_q :
“ "tl“, U‘n copillp_ dc haterias cs una q;m;(lh ;valiosn, noysﬁlo porque facilita el
; céivi}iztcb, sinc_qué su cabc;a pequeiia permite liﬁxpiar cor.rec‘tametvl_tveﬂld -
éa%'a bucwl de lvos« moklaresi superiores y laliﬁgual‘ de los mol_are’s‘ imetio -

" res sin trauma de las arcadas. El cepillo corriente operado a mano, oca -

i swi_c_iﬁayl‘mente re"sb’arla' y produce 'abifasiméa qu‘é pdeden ala‘rm"ar al pa‘ciente.;

.5"7;gﬁd_f{pdjniveniénte q@:e no es posible con el cepillo de baterfas. " éste tiene-

cerdas blandas v pude usarse muy eficazmente para brindar estfmulo gin-




3. Enfermedad Periodontal,

Aparte de la gin'g’ivitis‘ deb'kfa ‘a‘ﬁoﬁrei‘l‘lig‘iene bucal, ésta no_e‘;u"éle'r
serun problema eﬁ nifios pequefios. En el adolescente puede haber lp§ .
:.rjn‘ismos signés que cn un paéiégte nonné.i. ' El mrétajé .nq rgpreséﬁ'ta_uyhl "‘_ k
ok pmb!em _aj wal siempi-'e que se :ehgé cuidadodc ,ﬁo trzyavx’ui\at’izar laencfa in

debidamente. Cua,lqhic-:r salida de sangre que ocurra es superficial y de -

tipo capilar y cesara normalmente. Ese curetaje debe ser meticuloso, -

‘:a'.qge el maspequeﬁo residuo de”éalmlosvﬁﬁdedg‘i causar ifri;qciﬁn gmgi ‘-'  i

"c:;'an‘,sahgrfiéy-‘foamabim de bolsa. Sin embargo, una gingivectomfa - "

esta qontramdi”cada,'gya'que‘dfecta:"m:és"que’la'"s pequefias terminaciones ca =~
ilarcs y vanedcz.origin'ag{una sangria cons»ide”r,éblg y persistente.  Cual - -

‘quicr onailocﬂz'zljz;md'a'p;équeﬂq’dc ‘gjiﬁgﬁv'itis' debe ser investigada cuidado -~

pucde ser ol resultado de un trozo de clculo, un pequefio cuer -

" po eXrraio, na obm,f.j\‘(fihq_]som'csalit:mélQ?iunn’:'”z‘tj[i'd'ﬂcmldé!dﬁ .‘t.i"mm.i_tiéaf;




, bcasionalmentc. cl ’oolgaj§ dc cncfa'éo-bz'é un molar en en‘lpcionfse;
: “inﬂ‘ama y debe ser tratado pinfando debajo de é; cuidndosbamcnvt‘c con viole -
tade gg_nciana al 1 por ciento o con 4cido tric;.lordacétioo y glicerina. Oua_i |
. quicr infccclm huc:_nl ngud;n dcbe ser tratqda p‘vént@x 'y cficazmentc, y si‘, -
]my ;uguna dudacn ‘c"u’anto' al ['fatamientd, debo SOIiciFar el ’coﬁs‘éj..o del mé
dtmacargodclpacientc lps"mtib‘mtic‘ors deben darse_splzﬂimﬁe’nt‘e_ purvfa
bucal ‘dg ;ntravéﬁosa y | nunca irv!tram:usv_culam"lenvt‘e._‘ j

- '@i;.;.-@n_’s»etvaclon .

La dificultad principal en relacién con l‘é;'cdnéer_vacid'n es lacontra-

.V'maiééé'i&g ala ancstesia local. Las inyeccioncs profundas para un bloqueo

del ;_i:lehtérip inféifiqr yenel v__piéofde’ 1a boca nunca deben darse, ni"‘siqmera g

“en un caso leve. - En esas inyecciones ocurre con frecucnciaun dafo alos

_vasos y esas zonas tienen espacios tisulares, por los que la sangre puede -

~pasar gin dificultad. Aun en un pacicntc normial puede producirsc un hemas

]

¥ en el hemofflico la sangre o coagulada puede pasar a los eficos -



del Ai’élla y hasta al med,‘”'i"“? pm‘vocnndo grz;ve trasqprdé resﬁi:#toﬁp-
y muextc Esto dltimo ocurri6 en dqs casos informados después de una

| a_x_u_:stesi'é regional del dentario inferior para conservacién. En casos le -
ves puede ser petmisiblé infiltrar en los tejidos firﬁgmenm adherfmg en
el borde gingival en el ladnfhucél. s la preparacion de fa ca'vtduvliya, muy :

d ordsé. 'En una zona asf, la hemorragia suele ser autolimitmte y acce~ i

ihleparaci control si es necésixio-. La enestesia por infiltracion gola- -

ente debe usarse con acuerdo del médico vespbnuble'qﬁien;@onoceilaﬂs B

sbaciones hematologicas.

;-‘an_ @s@ de espécml‘dif'iaﬂtad. los ﬁioéé@imi@m cpns'etvadores :j 2

den _Imi:éi"s‘ck _b:ijoi anestesia general con el ebn_émtihg'ientq de los ,médi;.

co respénsAb}e de 1a atoncion gen’éral del paciente. Esto se realtzacun

inistracion endotraqueal, pasando ¢l wbo por 1a boca y no por‘la na - 5

riz, matcnc“’" at calibre de la 50“_",5?5“6' debcpemmr 1a circulacion de- .

los gases en circuito corrado. Se necesita internacion en el hoapital por




; dcl g,éno y hasta al medias;inb. provocando grave trastormo respiratorio -
: y micrte. Esto dltimo orri6 en dos casos informados después de una
_ ancstesia regional del dentario inferior para conscrvacion. En casos le-

ves puede ser pénniéible infiltrar en los tejidos firmemente adheridos en

lﬁdfde lgking‘iv'al en cl lado.bucal, si laf‘p:éparﬁcidn de‘ia caviddes muy -

lo:osa én:v'ﬁha' zona asf, la her_ﬁofrégia suél@ sk_er“éwtfolvtifnitz’h\‘te y »acce-"
bl par ol control i e necesario. s mestesta por nfiracin soa -
rnente debeuum cgn aeuerdo delmedlco tespalnble quien conoce l.s e
IR
Encasosde especial dlﬁcultad los pmcedimnento cjpn»o‘e:v;‘c‘bfgs' | - | -

‘pucden hacersc bajo anestesia general con el consentimicnto de los medic

os responsable de la atcncién general del pacientc. Estose realizacon

-aMinis;fhéiQn" endotraque‘nl_;;bis'mdo el wbopor laboca y no po:’la‘ni'-‘ S




un@fnimo de .dos.o tres dfas, con ch_il’idadcs. ala maﬁo para control de -

: m‘llaémorrrgiaencaso nbccsm'io. El mancjo’rbajo ancstesia gcnctal de -
‘,”f;e’sos ‘pacie‘ntc’s no ‘cs‘una férma de trafdnﬁcnto a cncarar con ligerezé sino
- f’~'¢o’nv-'\"'crdadero cuidado y dseSorfa técnica.

|  La p.reparacionv de lkaybcavi‘dad deﬁeefecmgrs’é Iq’_ii}lda;_b"s-amkénté'épn -
unbuenapoyo | dé“losk dedos , pa‘rvaf.evttar ‘lczuglqu ier ééégpadé }d'e‘_ ‘instﬁm"e'nto's o

. siempre que sea posible, hay que extenderse profilicticamente a zonas

susceptibles, Si el diente es especialmente sensible a los'instrumentos, = -

eéfﬁr_ivl‘us;azf.’fr_e‘sasfde' dnamante y hacer toda la eXtetis ion’ afuna_proﬁindidad‘

Justo por sobre el lfmitc amelodentinario al comienzo. La cavidadse pro-

fundiza xu,éga.;'en laczmtidad fréqi‘:erid:a‘rap_'idamente,‘ de manera que'la par- Ry

lorosa de la opcracién sca muy breve.  Las fresas pequefias son me-

; cblorosas quclas 'dc :atﬁ'éﬂo‘rﬁﬁs g;'ande. “Las, cavidadgs que af?cta’ﬁ .

borde gingival no deben inquictar demasiado si s¢ tiene cuidado y se -

cautc]a las rccortadorcs q::l. m ql'gcncc rvical, “Cu alquier salida




l.as grapas del dique de goma no deben usarse porque con frecuen-
el aprictan o lastiman cn forma marcada la papila interdentaria y el bor

Je gingival. Si sc usa el dique de goma, debe scr retenido con seda ence '

" rada. Cuando sc pulc 1a obturacién, es sensato evitar el uso de cepillos

,(:1‘l>l ms_poch puédén causar abras ion al tejido blando adyacentey se pue -

dencsmpax _ Las fresas y copas de‘gdmalpara‘teminac,im deber sersa

;fsféé@xias:mmdo sec usan con las hastas‘ aptOpiédas.'r

aTratamiemJo Pulparl.}
" : k‘ | .‘FI'L‘.és_:yg;xposigionze‘-sb'vitalves én‘diélces 'peﬁnangﬁtes'@edeﬁ}ggr protegl - ;
das . s1 e] operamr tie'nehuen éxito oon es tetipo de tratamiemo La pulpo-
tom iaprcsen ta unproblemademes té"sia( pem _pue,jdejs/er Aefecnv‘:‘a.;‘i') con anes 1

csia-por inhalacién, si sc dispone dc clla con un buen anestesista. - Antes-

e iniciar la induccion, hay que insertar un huen abrebocas, ‘yva ghe es me-

nos traumancoque abnrla bo;ék:f_dszyadan.\ente después. Se dl'ce'qu_e.hb hay



~.problema de hemorragia de la pulpa asociado con este tipo“ de operacion,

: f?éi‘dphrccc; bosible que la presion debida a la sangrfa pgeda su'yxj‘gir en la
Cﬁmara ‘scllavda Y producir asf la muerte pt:lp:arf - Cuando esti {ndi¢ada lé
c;cti‘rpqlcwn de una.pulpa vital, ést‘n sc rcnlizaf’n‘cv)j‘or con -ln"ah‘:dla' dc una
pasta AcSvft;iizadoré;ya'qpelé: 'ahgstesid‘ loéal ,é’s’ta_'contr;;i'n_cli_i:‘kad‘é. Des- i

pués de csto, se pueden emplear los procedimientos corrientes de tera -



caudn "‘I‘i’sc tra;am;;cntéfdcbc scr seguiido pcriodixci.:mic‘n;é,‘ oontmlmd) 4
éor 'xﬁcidid de radiograﬂ'és. el esfado apical.

- bicntés con extensas zénas radioldcidas que indiéan"infeccién pez'r'ik-nu
;a‘pié;’xl, e ,iricisivos permanentes muertos con '{\picésvabicrms,’ puedgn sér

: txmados -sf?tisfa’ctoriamentc‘ limpiando a fondo 1“59, wn@ctos pquosﬁé;o-__ :

dos qqtriéhKCS v cdlﬁovézmdo paété' reabsorbible degpués del Secadq.»" o
‘Maloclusi n.

y ";’v(lu,alqu‘iCr plan de tratamicnto para la maloclusion cn un pacien te"hg

‘Llcbec,tomar cn cuenta la séyéridéd de! problema de sangradoLa s ’7

sidad de extraccionos para aliviar apifiamicnto, la actitd del nifio con

respecto a la maloclusion y ¢l grado de-defecto sanguineo, deben ser todas

'Ck)p‘»izq,l hcmnﬁélbgo 'y.",cl"r"hédic‘x)v.:h] cargo del ’pa.c’iauev.y Normal - .;  2

L he

ccioncs scrin consideradas s6lo en e

NN

mofflico menos




dc ;raumatizar los tejidos blandos Un ejemblo de éstp es el canino St‘;pg

| v"xji‘ob'r ub’ic‘;ly(k)’fucra del arco b.uc':{lyn'\cntc,i cn tal fomm que constimye una
amonaza constéatc de trauma ;11 ‘labi.o.

. “J“;i .:11’3411'z)§()]ogfa debe serm i‘nimn,pa@ gl 11|ﬁ0gravcmc_nte afccta do,
pcm Qlé,""ilsﬂ nm‘loc‘:‘lusionvc-s son mas daﬁin’as' s; sc las "dcja.v Un ejempAlvo»‘;ﬁ.

- 2§ el ‘i‘nqi‘s_rivd s’llxpe;'ibr"en'oc.l.uisién traum.atiyc‘é.':lo;qﬁe coumcé a fﬁﬁﬁa_l . . o
lOn c‘l_e_.bolysa ep»le in"ciéiybs ihferioreé sino se jlt-)’ tra;-a;; y un aparatb .

encillo habxtualmcntelo oorrige bastante rapldo Los ;lxpar':‘ztps;remov’i -
es seus moon ganchos de Adamsosxmxlares,smextremos libres que o

Juedan @_sar_ti'zmhiééi'inadv‘e‘rt‘idam_mte se cbblan fuera de posicion,y - "



- " Sila zona de residencia del paciente no tienc agﬁaé fluoradaé, enton

ces hay que recetar tabletas con fluoruro como medida preventiva de ruti-

R

na, por cicrto cn todos los pacientes menores de 8 a 10 afos. Hay que ave

_“riguar si hay varones mas pequefios en la familia y, cn cse caso, insistir-

“para que sc controlen sus dientes. Los sfntomas del defecto no suclen ma

‘nifestarse cn lainfancia y cs bueno estimular a los padres para que den ta -

~bletas con fluoruro a los infantes varones en familias hemofflicas, como - -

~una medida precautoria para proteger los dientes contra la caries tan pron

to.como sea posible y, por lo tanto, contra la posibilidad de necesitar ex-

tracciones en los afios siguientes, - -

:Extracciones: Dentales.

. Silas extracciones son inevitables, por supucsto deberan realizarse.

I-hospital con intemacion del paciente y por un cirujano bucal experi - .

mentado, Junto con ¢l hematslogo y los médicos correspondiente




‘s’u‘elekha‘cerse bajo ’q’n‘es‘tesria geper%'xl y con la preparacion hefnatblégica
- antes séﬁalada. Se confecciona antes una Placa Hemostatica Removible
“pa‘r.a pmtégcr cl .coégulo’ sanguinco cn los alveolos y, st hay que extraer -
varios dicn;es, cntonces; pucde ser una ‘ve.maja limitar la cimgfa aun -

" maxilar por vez, pcro ésto es asunto para consultar con el cirujano. Nin -

A

gdn paciente asf debe ser-admitido como listo para extracciones hasta =

- que todos los dicntes dudosos hayan sido investigados diagnosticados cla -

“‘ramente como dientes insalvables.

" La construccion de una Placa Hemostatica Removible no presenta

problemas. ' Se necesitan buenas impresiones superior e inferior, en al-

inato, y los modelos sc hacen cn yeso picdra. La oclusion debe ser re-

gistrada de manera que los modelos puedan _set,articulé_ados,' si es nece -
ario. Los dientes a extracr se cortan de los modelos sin ningdn desgas
los _'rehbrdes gingivales, de manera que fel resultado representa.la

boca despuids de la‘;opc’m‘éidn,l; Sc,lia';cc una_‘blgé'a .rde,:icif{i:i‘éd parambrir




- CI:‘ﬁ.-)l’.';glu ren h supérior 0 lp ca‘ra, lingual dbl maxilar inferior, seguin sg
. réquiém; y se exticnde saiﬁ}c los alvcol§s de los dicnies extrafdos hacia
¢l l{uclo bu'c.‘nl. 11 objeto de Csto es proteger los_a»l‘v'wlus ¥ Sus mz‘;gulos‘

y ﬁo presionar sobre cilos. 131 aparato sc rcticne con ganchos de Adams
: LI’I 1{)9 molarcs abrqpiado_s, g}on el ag-regado de ganchos ep (S‘trosv dientes
y’bi‘cqclllos'_’nulﬁs adcl_avncc,“si é_s neccsarié. Quémdq rse‘q;‘trra‘en todos los mo
laxcscn cl arco ‘(p. ¢ QED/VDE_é.)',.la. :atcnciéq es por ganchos en lps

~dicntes anteriores v, si es nccesario, un agregado al aparato sobre las -

pa

i-’:t;:s”vdi;srtal'es def arco hasta el nivel oclusal, en forma de un bloque de

mordida para oclufr confortable pero no forzadamente con los dientes an-

agonistas. Esto se usa varios dfas después de la operacion y sc sacan -

solo para'limpieza, reubicandolos inmediatamente. - -
" La hemostasia es relativamente simple cuando sc climinan los dien.

1cs temporales.  El alveolo dentario s toponado con tromboplastina ab -



| ,ébliénf& una"s.utﬁr;a en bolsa de tébaco. . Ailimén;nfémos ai enfe&no me.  - ‘

‘ k.’diaﬁte liquidos adminisﬁadbs por via intravcnosq o rectal y no se pré'sc'r_g
bifa-nada por‘ vfa oral chlr:u‘ite“!s;horas, Aparfir de las cuales meden a'd-f
,ministrarse lquidos mediante una cuchara. No se rccégmigpdaflq gxtrac;;
o "cio’p,_."dé“mas; de 2'mélares' 6 3 iﬁc..i.sivos enunrri'ig“mo tiginpo. El plasma- ;ﬁ
1'3800 "congc"’lkado se AMinfétrara a las c‘l’c":rs;‘iAs‘ :indi’cadas'cl-:fﬁvlq Tabla No. m

: v»"'lé’;;‘}znﬁvc‘.l'miﬁisttﬁcién,dé_prcdr_ﬁSo‘na (i a2 mg/kg) sciiniciag{x 12 ‘ho‘x‘iaks' antes B
dela imervenc:dn qu imrgica y contmu a;ra duranteel pertodoen que se .

"' jfee:\'vli'cé la terapéuticaf"cbn plasma.

Hemorragia de las Mucosas. -

" Enel 1actmte es diffcil dominar una hé"rribizag}ia de lag’ mutéos ﬂS'i'y';f‘ e

s o del fronillo si no se alcanza un nivel de AlIG del orden del SO %=
' ormaldc.l adulto. Esto sc consiguc mejor en el pacieme‘_hbspita’lizat-':f‘:i g

quc scri somatido a scdacién, inmovilizacién y mantenimiento con - .

travenosa y no rocibird nada por la boca, al menos durante 48 ho--



La téfapéuflba' con plésma fresco congéla’do se empiéza con 20‘mlf\kg A
de peso con‘)‘orzil,» ééguida de 5 ml/kg cada 4 6 6 horas durante S dias. De - ‘
- beria adm inistrarsc crfoprccipimcb o concentrado para alcanzar el mfnimo

‘  del 50 % del nivel normal del adulto de AHIG.

Transcurridas 48 horas, se darin liquidos claros por vfaoral con - ;!
_V,’L'ma cucharita, teniendo cﬁidadofdc no d.eape_g‘a't el cbagulo.*s_i"s‘e_ ha fonna-
. doun gran codgulo friable cn forma de seta, debido a un pequeflo rezuma -

_micnto de sangre, a veces resulta conveniente eliminar el codgulo y reanu~

i dar é_l tratamicnto con 10 ml de pl_asma_fré#m congelado por kg de peso °°E

. poral, si gsta fuc la dogis terapéutica. Si el cogulo se despegase por cua‘g

quict maniobra del niflo antes de que se llegue aflé‘clcatrizécibﬁyc'ompléték,, :

se reanudara el tratamiento con plasma en las dosis originales.  Si se utili

“.zan crioprecipitados o concentrados, los altos niveles que se consiguen en-:

todkﬁi‘fm‘oniemo éuelen eliminar la posibilidad de esta do:ﬁpliqat;i_oh’_y permi-

ten-el tratamicnto ambulatorio, acudiendo diariamente a la consulta durante

6 dias. 1 crioprecipitado puede adminlstrarse en doals de 4 bolsas por 10.



TABLA

PAUTA DE TRATAMIENTO HEMATOLOGICO.

B L. ilemarragias de - A) Déﬁcic del factor VI

las mucosas y - 7 ‘
extraccioncs den , Las extracciones dentarias deberfan lle-
©. tarias: o - varse a cabo con el paciente hospitaliza-

do, en un quiréfano bien equipado y-con =
vigilancm de laboratorio; la hemorragia -
~ de las mucosas puede dominarse con vi=
. sitas dlarias para Lfecmar transfusiones.

‘ Plasma fresco congelacb 20 ml/kg 30 mi:
_nutos antes de la extraccién, seguidos d€
5 ml/kg cada 4 6 6 horas, durante 5 dfas

i ,Crfoprecxpitados 5 bolsas/lO kg/dfa. en
.5 dfas (puede administrarse en dosis frac-
tas dos veces al dra, si i se prefiere).

Concentrado del factor VIII, 40 u. /kg du-- -
rante 5 dtas ' ‘

o - B) .DeflCiI del factor X o
fPIasma deﬁcxente en- factor VII! 20 ml/kg, o
segundos de 10 ml/kg cada 8 horas, duran-
teSdfas. R

*Concentrado del factor X (Konyne) 40 u;/"f ,
Kg/dfa dutante Sdfas. e

: ‘;“_]Acxdo ammocaproxoo 70 mg/kg mmcdxata-
- mente antes de la intervencion, scguidos de
40 mg/kg cada 4.horas; coadyuvante enlas
©//extracciones: ck_ntarms (dcfmt de los t'acto[ -

.._fi'rc,s \’lH v l\) o ; T



2. chtoncs ‘pellgmsas
- (retrofaringeas, SNC,
~-suclo boca):

3. ’_C’imgfé::f i

- Se mantendra una correccion del 50 % duran
. ;cado todas las suturas.

: ‘Todos los pacnentes deberén someterse pre-

' viamente a pruebas selectivas para detectar
. la presencia de inhibidores; para élloes -

- util el método dé Biggs y Bidwell. ( ). .-
~“Sc administrar4 al paciente una dosis de -

.o .parala terapéutica sustitutiva, a fin de deter

" minar el efecto maximo y el plazo de semi =

T .desimegracion en el paciente en qlestwn y -
' en aquel momentn » SN

A) Déficit del factor VI

Pl:isma freaco congelado, 20 ml/kg, se- ‘
guidos inmediatamente de S ml/kg. cada

46 6 horas, 'durantc 48 loras.

_ .Concentrado del factor IX (Konyne), 40 u/
kg/dla.

Debern suministrarse una dosxs kncial a

los pacientes y trasladarlos a una institu -

cién importante, donde la duracion del tra -
tamiento dependeri de la gravedad y pch
gro represemado por la hemorragla

. Debera reahzarse en msmuciones impor-

tthS

L Antcs de la intcrvencién A) Déficit de los factores VlI[ y IX.

' ’(‘oncentrados para alcanzar una correc -
© - cion del 100 %, admmtstrados 30 minutos
_antes. de operar ' : o '

tc 4 dfas, y del 30 % hasta que se hayan sa- -_;,i :

'pmeba del farmaco que se pretende emplear




CONCLUSIONES

Al fiﬁal de 'este trabajo podemos mencionar que 10s aspectos

- ‘bé‘s‘icorsv que el C.D. debe conocer son: el padecimientc en forma pro-
‘fur‘sda y generalizada abarcando desde su aspecto etioldgico, las
* manifestaciones clfnicas hasta las filtimas investigaciones en lo re-
’ferente a su tratamiento. Debe conocer las diferentes variedades de pre-
' sentaclon y saber efectuar su dlagnostlco deferenc.lal

’1‘1ene que dominar las constantes de’ labtmatomo y 31anpre contar

o f, con la ayuda de un Henatologo. ‘Ninca debe manejar a un pac;Lente 'con

o Hemoflha en sy Ccnsultouo, sino. que por el contnamo este de:)e e~
o fectuarse sm excepclon en una Um.dad Hospltalama.

Antes de 1mc1ar el tratamento debe’ efectuarsa un plan deta-

g llado del mismo, preparar a su pac:aente en el aspecto hematologlco y

llevar a oabo el tnatanuento apegado esuuctamante dlChO ;ian.
Es mporante que conozea: cuales son las canphcamones a las que‘

_puede enfrentame Y cuales son 105 pmcedmuentos pax\a soluc:xonar-las. s




Estd por demis mencionar que este es uno de 10S pocos pade-
"‘,J’cimi_éhtbs en-'que la vida del paciente"depende'en forma sumamente -
- dmportante de los conocimientos y destreza del C.Di. y que los re-

sultados serdn satisfactorios en la medida de 1la capacidad de

1a persona que se avoqué a la solucidn de estos problemas.’ |
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