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INTRODUCCION 

Ea importante mencionar la importancia que tiene la -

Hemofilia como entidad patológica en la actualidad, ya que este 

padecimiento ea mas conocido por lo deacrito en la historia de-

la Medicina en forma superficial que como un problema por el -­
. I 

cual ae contJ.nuan realizando inveatigacione• profunda• ya que -. . 

·•u. origen y etiología no han aido totalmente deacubiertoa en --

· .. : nuHt:ro tiempo. 

Bxietendoa grand•• objetivo• a de1arrollar en el prs 

1ente trabajo1 primero ••t' anc:allinado a que el odont6logo ten-

ga conocimiento en forma prafundayactualiaada de múltiple• pad,a 

c?t•nto1 que como la Hemofilia eataban conaiderado• exclud-

,. 
eolio 9al>emoa una de lH cau•a• •• frecuentea de mor-

,talidad .• n 1á aaofilia •• la he1DOrr.:gia incontrolable ••cunda~ 
' . ··. . ' .. 

. --: : . . 

r,~aa proc:edimientoa0donto16gicoa. Bate alto .índice demorta-'.'9 

· lidad en la Hemofilia debe en el futuro dbminulr sustancial --

> raellte una vez que el ~ont61ogo conozca y domine el manejo y .;."".. ·· · · 

·:·t:r~taniiento de 4at.• tipo de pacientea •. ·.· 
·.¡', 

1i.aegundo objetivo ea darle al Cir~janC).Dentiat1,.-­
.·l~1 .pautae' pua. ~l di•gn6atic:o~ 91· manejo d9l. aepec:tO·.hulato16-

, ', ':.-"'· ·' ·.·· . •,-. ·' - . , .. - ·: - . :· .' . . ... ,, '., 

·~t~i~~ YJUtdttt&J.lado pÜn d4a t.ratallliento'•n el llinejo dll;¡i.ci8JL 
;~·~~e· 0h-~aftliC:~'-•~n ~l e~~ .~~trictamente '.o6So1ltoi~tc:o. Para, (ltto · ... 

- t -·' • • . • - '. . • ' . ' : - - . • • '_, . ~ ' • _,.~;. ,: ,• ' ": ' -/... ,; ' .. • 

;J:Jt};,.'J/:;\··, · · r;. · ·. · .. · '< ·· .. ··• ·.· ; · 
:"i··'.~~:~:,,~¡§;:ii:if;fo:,i;[;~;;:L;,,_, .. .. ;~t\,·:,· .. <Ju~· ·' :~ •. -., ·•·· :.:);<··.·.· 



hacemos Análisis de laa particularidades del paciente hemof!li-

co en general. 

Deacribiremoa el método para el análi•i• de au eatado 

bucal, au prevención y conaservaci6n aa! cano loa proc:edimientoa 

a seguir deade el tratamiento de una cavidad haata la• extrae -

cionea quirdrgicaa. 

De cuplir•• ••toe objetivoe, crHlllOlt que lo aportado 

en el preaente tr•ba:to ••r' de utilidad amo te•ia de amnlta~: 

para t,odo el Odont61ogo que •n · •1 "''aro· •• pseauu -,fffa• a ... 

. : un paci,nte hemOftlic:o. 



CJ\PfTUI .O 1 

11 E ivl O F 1 l. 1 1\ 

1. S in!1n imrn; v 1 ).•fin id<1n. 

ll!s1.ll! 18:\9 se emplea cJ té1111ino l lemofilin para designar una ano-

.m:alfa constitucionnl de la coagulación de la snng1-c, que depende de la 

~;. . tranamtsl6n hereditaria w un rasgo mendeliano recestvo vt~culado al -
.• .• . . ·• ¡ 

:j: ~ .';r:: , 

;( ~-o~ y se caracteriza poi· una tendencia a la hemorragia.prolongada du r .... -
',;: .. , 

:/o ·~•te toda la vida de las perionas del sexo masculino afectadas. Otras -

" • tnve11ttgncioncs comprobnron que 1n hemorragfa obedece a lndeficicncia 

''·~-"':' .. 

··· de un tactor plasmAtico necesario parala coagttlacldn ("globulina antthe-. . ...... , ·. ' . ' . 

~i JnOfOica'' o factor Vlll)~ A (:OfttinliactOri se desaibrtO que existe un trmi-

';:~.~Í'n~ tdOntico en e1cncia, por ~~icicncta de otl'o factor, el factor IX, -

. . 

l''.~mponentc tromboplastlhicodelplasilrn'', PTC, y se conoce como he -

. ' -· . . 

Rcciaitcs estudios dcmostrnron que la dcfidencin de.otros 

· mftl qllo tntcrvic:raen en la coagulnélOn o ln acciOn de cicr ~. 



tos antlcongulantcs, conducen a otros estaws scmejanres a la hemofilia. 

Para designar a estos trastornos se propusieron numerosos nombres, -

muchos de los cuales Incorporan el tOnnlno hemofilia, como seudohemo· 

filia, i.Jcutctl>hcmofllia, parahomoftlla y cstodl>I' hemofiloldas A, D; C Y 

. D. 1-111 surgido confuatdii porque dtatJntoa ·autores emplearon el mtamo • 

té:rrlltn'() do diversas maneras: ademls, muchos de loa. ténntnos no reaul· 

· ..• taron lltiles porque indican mAa lo que aemejm que lo que·aon. Elmejor 

... 

(argumento para el empleo de la palabra hemofilia en mas. oo un eatacb1 • 
' . ' .. ,, 

',?-;)'·' 

~'.)es el dela deficiencia de factor IX, para el cuallle propuao hemofilia B, 
,::_-•,,.•·, . .. . ' .· 

;:·· 

pc>rqÍJe esta enfcnnedad es muy 'parecida a la hemofilta clAstca (A). Sin 

: ' . . . 

cmbareo, scrra más conveniente seguir cmplcm<bel ténntno hemofilia 

" . coino siempre, y designar los es tadOs párccidos con .el nombre del fac • 



morrágíca como una propensión a sangrar de típo familiar, que tiende a 

ser grnve y n veces fatal. Lo prueban los escritos del rabino Simón Ben 

Gamalicl (siglo lld.de C.) en el Tnlmu~ de Maímónidcs, médico y filóso· 

fo l1ebrco, y lk: /\lbucasis el árabe (siglo XII). Aunque en 1803, el cloc -

(1), (2) 
tor John c. Otto de Filadelfia hizo una clarn descripción de Ja nnferme -

(~) . . 

~.lad, Massc nportO una colccci6n más complcrn lle casos en 1820, adem{ls 

· de formular In ley de transmisión de la hemofilia. El nombre hemofl • 

. liase debe a Sch&lleiri (1839), quien designó llSf a la "enfennednd del • 

,,. sangrante". A. E·. Wright llamó la atención sobre el tiempo de coagula· -
;''·,' 

~{~' .: 

);. ci6n prolongam en 1839. Los ?rimeros tnvestigack>res importantes en la 

;:· (4) (5) .. 
· : . materia fueron Sahli, Addts y Howell. La ltterarura primitiva comprende 

, monograffas muy completas. Un adelanto importante consistió en la se-
,:;·;:· 
·.\ 

(6). (7) 
;~t .Paracfonde la globullna andhemofQica del plasma humano y,cl deswbij 

~/ >.mtcnto ·d~ unn cnfcnncd.id idfnticn en ctc\tos perros, ofreció unn op0r[!! 



CAPÍ'I ! 11.0 l f 

INC:IDENC:IA AJ.A llEMOFll.IA Y TRASIORNOS AFINES. 

Los primeros <.latos sobre casos de hcm:>filia romprcndcn los \!arre! 

ponJicnLcs n la ddidcnda de factor IX porque ambos cstaoos son clínica • 

mente idénticos. No cabe duda de que los datos excluyen muchos casos de 

menor gravedad. Bien conocida entre los europeos y su• de•aendtentes en 

otrns regiones, tnmbi6n hubo casos de hemofilia en JnpOn, pero la cnfcrm! · 

dad scrín rnra entre los dltnos. Es rarn entre loa0 engros, en-parttculnr • 

entre los pJ"Psuntos indtvfclios de raza pura. Se registró hemofilia en un • 

indio norteamericano. Se conoce bien la existencia del rasgo hemo;11ia> • 

' -

. eo ciertas familias de la realeza en Europa~ Toma los esrudtos demostra · 
' ' ' ' -

• 1 • ' • 

. ro~ q~c la hemofilia clásica es m~cho mfls rrecuentc que la deficiencia de 

·. fa~tor IX. Una reseña de comunlc.acioncs originadas en 17 paíries, que com 

prcnuc Jivcrsns regiones de varios de ellos, revela una relactdn'ténntno • . 

. nfodio o. fnvor lle la hemofilia clAStcn de 4:1, 

. ; lR7 hcmonfigimR csn1dfr1dos en Grnn ílrotnftn, 13R fueron cn1t>1 de deft • • · 
- .'·' . . . -. -. ' ', .· ,. -· . 



ciencia de factJr XI, 11 de enfennedad de Von Willcbrmd; 2 presentaban 

un antiroagulmtc circulante, quizl'l desde la niilcz y 13 no pudieron dasi!! 

.cJ~~c. En una serie sueca de l 75 familias de hcm::>rrágicos, 101 sufrfan 

deficiencia de factor Vlll; 22·dcficiencia de factor IX; 39 enfermedad de -

Von Willebrand; 2 deficiencia de factor VII: 1 afibrinogenemia congénita , 

' ' ' ' .·. '(9) ' 
. y 3.elsthdrome de Ehlers :Danlos .. Se descrlbteron deficienctas.de.facror 

• . r • • 

' ... ·,' ' · .. · ' (10),Ül) ' 
.;VIII y dé factor IX en ramas remotas de la misma familia y se. informó -

que tnlcs .cJcftctcnctas o<:u 1·1:1cron nl m ism~ tiempo, como deficiencias• de 
, ...... ·. . - ".'. - .·.,. ' .. . . . '. . . ' 

'.--- ~-·: -~- -

\·>· 

' ' .. ' ' ' ... ·· ' ' ·., ,· ', .. , •' ' · .. 

losJactr>rcs VIII y Xl,,y deficiencias qc los factores VHI yVIJ. • A~emAs, i~:.: ~-.:_~: ... 
t.~ . .. . 

(éi' ·> se bbecrvaron varias otras roinbinnciones. 
~:~';;--:·.:.,,, -

.···.'. 
".:.-·-'.: - ,.,z--· 
~::}j<:.~ :, 

. • .. L~ pre1f!llra~t0n eap()rAdtca de la .hemofÚi a dásfc~ en n tilos sin hi! 

;d'.: ''tó'rlaprevta famtlia,r se'oblei:Vaen cerca dcl25 rir 30 3de1os .. enfenno~~ · ·· 
,::ó/~:¡'',;.i ,·, -
,;;·(<;~· ~·- '"::;~;:~i~:,'/:·\ 

}':.¡~t);~::oilo'eb·dCbc a que el p~ccso no nn·sido reconocido con anterioridad;·. o 
[;::'+:.· :-:- ,: ,'/··~·-: .. : . .. '_:. ;. i ' ' .· ; _:. . .. __ (;~ •• --·,:· .. .,. -· - .• • .:, ·•· . . .. , • 

~{)'}~··.;.· ........ : ' ',··. ', .. ''.· ·....... .. '' ', '· .. · ' ' .·· 
t~l•.'T.:·'.1)1~,;aquo.cs• fnito de uria•mutactm .. er¡que·aparccc11 por.prtmeravezva-. 
. .'.,, .. ..,.·~.· . ··'.:· · .. " .. ' >-::i ., . ,'·.'· ' .·' '; ~-·>. :~<' . 

·~é~: hem.:>tnteos. o h~mbru· p<>rt~ctoras . 

. i~!\~:1 
•• i~,~·~'C'. .. t'.:~.:~J:.'·:.:1~·'·f ·. ,·.t<e ...... ·: . ·i'·· 



cA11r1111.o 111 

CENÍfflCJ\ 

l .a hemofilia 1.:lás ica es un tr:lsto1no rongoo ito grave que· constate -

en una rute ración hereditaria detp~mao tonnacbr de tromboplutlna h,! 

· mlirica debida o un' dOficlt:congéntu;t .. '.do:globultna antthemomtca. ,Desde'." 

·.•· •.. ~= tiempo, se rc-occ quc'1a·~(iit .. uno lllOmaJrá Ccinoittuctonal 

. --, - . :.": . . '• -. : . .: ~ 

· .. ·· :. • .. · qué los·. factores o genes• ieipons abl~:de au;:aparlcldls<1e. hallm··en ·•os - · 
' . . . .. ' ; .. ,' -. - ' -; .. · .. 

Aunqüe·la 'enfennedad, s~·lt¡Ír. alrho~re;':éste la ttantrritre• a 8U 
.... ·.,,-.- '-.-···· 

·nieto a.t1º8.JctB una hija·'1an~.::;.~.·hlj08•dBlhombre ~cra~'ICJilROr~ 

. . .. ·~ .. ,:·. :' .. :_ .. ,. 
:.:>··· 

1'·\ 

del IJoltlb.rc ·. af~ctacb; ·.o~"';·~i'!P.lrt~cta :1~u, ;,¡1ue~;;t!~•~ 

. d r...;., como.·dciccio ~.ii1ki11~,.,Jal.iitt1íldt.iju1 •hlJC>a, •. y,,_i .. 
¡ » . . . . - .\. ~' : : .'. . '.'< •. '· . ,_, ' ' - . ' 



. :·!--:.",: < 1- :·. :,~·.'.- ·¡: .• ;~t:;: :tgE; ·:y;;Jj~;~ :·¡N~J~~~1[~~~~(~·?~.~~1;~:~::~'.'.~!:~~~~;;~;-~~'.it:~~'.['.~}J~~~:~~::,1:~:~:·~'.~t~,:7~~fi:;_!.'.~~;,~~~-2g·~L' ~ ·-~"-º' ~~-;~·:.·_u:{'.:::;~x~~:-~~p~; 
··- ·:··~. '- . . :__o:·;)•-:~· . ~ ; · .. ',';, • ·; . 

El descubrimiento de un trnstomo hcrnorrngfparo hereditario y • 

vinculad:> al sexo en el perro, que en todos los senttck>s serta idéntico a 

la hemofilia humana, permitió estudiar lo gcn6tica del tras tomo. Es • 

tos experimentos confinnaron las conclusiones del estudio de las fami • 

lías hemoft11cas y también hizo po. sible obtener deliberadamente 1.1emofi 
. -

Ita en el sexo femenino. Se reconocra que ésto es teóricamente posible 

s,t la mujer es hija de u.n padre hemofrlic::o y de una madre portadora, -

pues cte>ese mock> a~tiirtrra dos cromosomas X eón el gen hemotniro , 

· uno dél padre y otro de la madre. Segl1n la teoría, un solo cromosoma 

: P<>rtador del gen hemotn leo no ucstStona · d.eftciencta de facior. vm en ia 

hembrnporque es domtnack> .por el cromosoma X no ~fectaoo. 

· Ademlls del he.cho de.que no podrra espernr8e que·losmatrimo -

n los cnirc hombres. homorr6gtcos y mÚjercs portack>ras s¿an frecuentes. 
-'. . . . ,·· ' ·. . ... , ·.·. . 



~,p:. ""-~.~::- ·1~! <,.,..'.<·1r:f~-si·--~(,,_:·.} ;:-;'.~.~~-{Pf.[f--~~~;;.t~5{t~~-~~:}2~·t~t~~~;~~~7'f1.'t:-"::r!':~'.f::!~;:!(;~;,~~; .. {:-t'";~S::{t-~ :~:_!;·<-~ ~ :'.-"~ '-·:! .. {'.~ ... 
·-·::·.-:' ·:_· .' ;-\-··:~ .· . ,;:·~_:..._,-,º_):· . «-f.'-,.~-· ':.:,: 

,_. __ 

mental de hemofilia en una pcrrn dcmucsrrn que no es asr. · Este animal 

fue i.dén tico a sus hcnnMos en lo tocante al defecto tk:la coagulación. -

lktrospcctivnmcntc, y considcrnnoo que en la hcmofUin masculina gra-

·.ve no se logrn determinar la prc\senci1rde facror Vfliien elpla8miJ•'ha -

· brfa podioo pl'Csumirse que cn .. ltrmuJ~J;'.portacbrn cleck)s ero~ X 

;~hcn1orn ICos · J :i cnfc.nncdm.1 no podrCa ser peor. 
- - ' -: . . ' - ~-. ; . ' . 

· ·r .a··hcmofUtn ·cláskn '1cacc:J.(ll'l;·muy·.rnraa ocaaionca en4·a ·hem -

._: :.·.· 

'< > ..... ·.···•brnsy, L-lrando .. csrc·hccho seprc1cn~a,• es debido en generOl>~fi.afta·uni&I 

:.mnt,t"Ímontnlcntrcun varón hcrriotniFP y.µna·mujer P;>rtadora~ Una'he-

:~.ofUia g·rave debida a un 46fklt<fL?ft~cror Vlll(Ali(lÚoQ.í.~:awece. -
• • -:;_ • , - __ -, .,. ,:·· • : • • - 1 ,' .·,_ : _: • ···<:: 1 ••• ·' ,-, , _,. • ~·" .' : < •• 

.:;:·e ... ·_.:'.,_ ,.:.:~:,::.·: : .. 

i .•.· ' ; ,'· .. cn.Üernbi-as (~nfimln~ por esiu'cltoa·:cromos6intcol)i.na~•dÍllÚle.•1na ' -

~/>:: :!lll!Jcr portadora y un padre no hemoffiic:O ... Esros·cat~i: 8evéxpllclll por 
···:.. • • ¡ • ·..• ' 

;·' : . ,Jh pos tbfo ·mu rae~ . espoo éMea qú~-pro\to~ll ·un gen·ihem~tnico:tft el' ao· 
···,_;.-.·' '···:· .• ·' ... ' ¡' : ... ," .... ',.':'. ' '.· ·. ·• '· .. ••· 

' ., '·. '. .·· . . ' ·.· ... '.·· .·• .···(12) '' . ' .. ··,·· ' . . . ' > • · .. ,' •· 
.. ,,, ·'llloso.ma,hel'cdado dcl'padrc •..... L&J~hC,r:y·.colaborack)~s:desc.rlbtercxiun -· 

¡: - -~ '."" 

.:c·cnsodc·d~ttct~dc:~1obull~a··mt1hcmofl'ltcn<tncrory,nrf:·amiuna:dtA~~ 
") '·. ' '_. ,· . '··;·_,' · .. _·· ,:: ··,·: :. ·'".,:: :-·'. '. ,t,;" . ,' - ·•. ·. .' .. :.. '' ':. ·:,._ .. <··, 



hcrnorrí1~icn nnomrnl en unan iiía ncgTn de 1.¡ ml'sc.s de cdadque poseiíl 

unn l!istorin fnmilinr ncgntivn. l\ccicntcmcntc se hnri descrito trunbién -

oÚ'ns casos que nfcctrm. n hcmbrns. 

En el momento del parto, la concentración plasmática del factor -

:• ''. . . ' ' 

Vlli(AHG) es anormalmente alta (135 3 oomparacb con el 97. 5 3 en los 

'·. . (13) 
indtvicllos normnlcs.tcstigos). El embarazo puede aumentar la eoncentra 
'·"I· . : ' . . ' -

clón media del factor VHI en más del 50 3. E~ posible que este valor el~ 
' ._ ' 

,- .:· ¡.,.. ; t' . • -· • .. • ·_ ', 

vadO se halle en relaci~n con la mayor concentración de fibrinógeno en la · 

muJcrcmbarazada, puesto que estos dos factores pueden hallarse. fntim,!! 

·.. menté'asocia<bs. El valor de AHG en los recién nacioos nonnales no -

. g1.1arda ri_~nguna relación con el que posee Ja madre e.n el momento aelpa! 

to~:/El factor VIII(AHG) no pasa con fllcilidndJa barrera place11taria, por 

Jq ~e lbs recién naclOOs "'" un délici t de este factor pucOOn p resontnr : 

.i,immtfestactoncs dfriicas a purrir deLnacimicnto; El cmbarazo<sé ,ha ,in. ~ 
.. _·. ~· 

.· tc~'~ctri~>.l'omó.un'c'srncló Je hipci·c0nguk1bilidíld,. que.se carnctcrizn por 
· ... ·., ... ¡. ' . . ... ' , _, ·- ... 



un incremento en los factores que participnn C11 la fonnactón de ·trombo -

ü4> 
plastinn intrínseca y en el pnso de protrombina a tmmbtno. El factor 1X 

(15) 
(PTcn se halln también aumentado en el cmb:iram. 

(l6) . . 
· .. Strouss ha demostrado que los casos esporádla>ll constituyen apro-

ximadamcnte 1/3 de todos.'1os.casos de hemofiUaA'Y 1/5 de,Jos de hemó- · . 

filiá B. Estás casos habílln sicb atrtbJima a muta~loft• o,~ ignormcta -

~e la historia famtliar. En las famtliaa por ~J.eaaudlacjaa¡j~pres~cta -
'. . . ' ·- . ' · ...... ·· .. - ·-,·': . . . 

~ cspord<ltca estuvo de fonna llamativa,aaoctllda con enfenn~fkl:·grave. C! : 
. . . . . . . - . 

··· '?~bfa.suponer.quetales casos. sidebfan .a muracton.g~ri~1 0·,·4Ji_.arnt -~ · ··. 

;'·\ii0n dd'un gcn•·a través de· varias ~eneraciQfle~ de;:.hcmbru:p0nad0raa, .. ;·.:. 
'; ,,"·¡¡~ l;. ::~, .•. ", ... _, '-.. '.-· . . . .· ' '·, . . ". ,' ·... ' • - ._ '. ".\;~- "' ·•. ·. .. 

¡,"\,·, ~'.\·.-.>-/.:'/ :- .. :.;:_ 

-''./s.~,8~··eXÍ>restdri:conoctda en ~~W,nés ;'·•::De .Ja·déterinin~l&l·:de .108intv~les •· 
,.--:. ·',\ 

·. ,;_;': . 

. ·L•rn~t.emas··.en·co,rnP~~acton;~.i.-".1111d?es.portack>~~~f.~t~ho~tar·corlcJ!·.·:-. 
"' « ··!·.-.·: .. , •·,;',_,; 

<;::ytfqu~,·.cn··loscaso~:esporttdJ.~,·ó.~tgen.hemofOl~,18,ip.1e1'*9tábapor •· 
.··,:··· 

¡ .. \~jÍ~~.~~~~ffl"!,,1·~~1f'~··~o.ma•··.· 
'"'-'' .... "·(: '· .. :.'.;:-.. . . :· --: .. ~;;·.: ·_ ,: ':.' .'~· . -:· '--·i . ..,,'·... : '· --,'. .... -~\.:~~'.:~~«- ~;-::.: . : ... 
·,:i~~~~¿;fij~'..i:~:,~{~~~j.t~~.:~~~~ ·~:.-.¿ . . - ;')'¡;· .. :::~. · .. -



grave, los casos en quc'elnivcl de factor vm era inferior al O. 5 3, míe!! 

tras qlic no eran graves aquellos otros en que oscilaban entre el 1 y 35 3~ 

Se hn dcmostrmk> que entre el 5 y el 1.0 % de pacientes con hcmofi .; 

(17),' (18) 
·~lía/\ y B sinlctlznn moWculas de factores VIII y IX, que neutralizan com-

:\.plcramcntc sus. ootirue1pos rc·spectivos, pero c;rccen de actividad de coa . ' ·. ' ·. ',. ' -
· gulaciOn •. ·En tanto que 1~ mayoría de. pacientes con hemofilia A y B rio - · 

- .. , ·-

·J)ueden st~tétizar, rcspcct~vamentc, los factore~ VIU y IX. Se han descri 
' ,. ' ' ' ' . -. .· ' . 

- ' - .· . _: - . 

rq v~rtante~ de cada uno de ellos en que una protefna afín a la Al-IG/no - . 

' . 

<tultcfunal, pen) que antigénicamentc provoca reacción cruzada, inactiva .- · 
:-·· .· . . ' . 

1,; ,µn anttroagulmue para la AHG o para el factor IX. Es de. creer que este. 
'.·.'1' ;'. ' 

~' polimorfismo de la hemofilia A y B represente un grupo heterogéneo tx>n 
&~:._ ;. ·.· . -: . ,. ·. ·' ' - . - : _: 1 ' ,·. • • ' ' ' 

lf,~ T,' 

~~:. ~:-: ::,,: •, . . ' - - . 

l' ~t.té1:'1tes m~canismos genéticos ... 
'i1 \:. ' ' ' ' ' 
·" ,· 

~.· ...•.... · .... lJni>oltmorflsmo semejante n~ . .se ha.comprobad> acill ~n láentcirine 
... •• •• _. "-, •_:,' - • • • • : • ' 1 .,. ••• ~.:. ' •• ,.-· 

da~.~ VoN.WiH~~rand~.·.en que l~ slhtes is dcAHÓ:se·origina, ·a1· par~cer{ 
'·'' _. 

- .''-·.-.·., 



. . 

Se hnn comunicado los cosos de 3 afectos de enfermedad de. Christ· 

mas, cuyo.plasma mostraba prolongación del tiempo de protro.mbinP. de -

· u~á fase ante la tromboplnstina de cerebro bovino'.. En esto~ pacten~ se 

/. eneontró un tnhlbidor de la reacción entre el f~clr>rX, el factor VlI·y·:el • 
.e-.:_ .. ,_ 

(;.extracto de cerebro'bovino. El .. oonstlluyente anormal. responaabl~.ciC.es • 

~.\te inhtbidor parece ser el factor IX~ que es fUnctoiullmente inactivo~ pero· 
--e,:.(·' 
·e; 

.;\ an.tfgónicamente indifcrel'lciable del factor IX·moririBl; La enfermedad~ 

;·t•cili'isnnas se puede, por tanto, clasificar en dos'/tipos:. l) .. hemoftlia o•cen. 
~. . .·· ·. . . . . . . -

::.:J·r· . 

h{:1 ~~~edad ele Ghri~ttnas•), ·.que es el· defecto ob.$~,¡m•en'fos .3 pack11tes • ·. · 
:f ~:~,~(t: '·, .· .. · .. ';1_ ' . ' ,' . ·- .• ·': ·, ·• ' :· ' 

~,:. 

'. fúria:proterna• antigénicamente'·.indiferenctahle deJ%fac1QrilX1 y 2) fü!mofilta 
. ,,.,·.¡ "/, . ... '', ' - .·. . ' 

,, .. 
,~·- :-::<·· : J' 

ji~!~i[t'.'.ºi6r1acmr· 1~, •·•. 

:: .: .·, · ¡\unquc es· sabioo que la mayoi:ra de faclOres ~·la coagulact(Jn se • 
,~."''.:, 1 .: <;;,: ~ ~-,-·.. :- • t ).· - ·; ,,\) ,' :.: ... ,. \. . .. : • . - ,; 

~ .. :~:;'i ,· . .-,.;_:.:-~·· ~ :; ' .;,:; .. ·/~.'> .. 

iiif ~!~,,~.iri cn·c1···~~·aw.··~~y,prÜ~~~.·~·~Í· ·~~2~.,~~~;~m~de 
·:\·1:f;r~..=.-:-·,_:: ., ... -, 



sintcti~nr el factor VIII. Al parecer, cJ bazo tiene potenc1aJ1dad dl. .:llmc1 

cenar o liberar el factor VIII, o de provocar la liberación de csrc facror 

a partir de algún otro punto. Se cree que alrededor de los 315 del factor 

vm cira1lante se sintetizan en el hígado, 1/S en el bnzo y cantidades in-

(19) 
feriares; en el timo y médula ósea. Se estudia el posible trasplante de•· 

· bnZo humnno en los casos críticos de hemofilia. 



CAP' !l'l.0 IV 

• (20),(21),(22) 
COAGULACION 

Lns enfermedndcs llamndas hemorrngfpnrns se caracterizan por Ja 

facilidad y profusión con que la sangre sale de los vasos, con traumatis -

mos Ícvcs o pequeñaf; soluciones de oonttnuidad de piel o mucosas, r aan -

sin que existan estos.motivos. Tienen c:Omo base ctlopatogéntca la alter!! 

ción '-'el mccan lsmo de la hcmoatasta, en el cual intervienen tres factores: 

el vascular, las pláquetas, y los factores plasmáticos de la OOágulación. 

• Su participación se puede también distinguir en las tres fases si ·-

. . : . . 

g'ú iente·s: 1) Vas rular . • Ornndo un v.aso se les ion a, se contrae de inmedi_!! 

to, tanto por un reflejo nervioso de tipo axartlco, como por la accioo de -

'susr:mcC1s .vásoconsrrictoras: cntccolaminas, sero~ontnas; la ciradación 

•, ·, .. . . 

.. . ~e haéc lenta y las plaquetas se sínlan en la pt,riferia del vaso .. 

. -· . . 

· 2) Plac1itv1;11. - l~nsegUiJ•t·Jc lu fose purm'JlClltc·vusculifr, las plaquetas .. se. 
" . 

• : ••.. a<lüct\"1 entre s 1 y loimÍlll/el )'tapóit h~i.tt1J"; El te teiiornooo ea re· 
~~: '., ,., ' • ' - . " : • '.o.': - ":.: ·:: --. • : 1-"J. --·· ;>: .. - -- _. 



vcrsiblc y su fuente de energía es el difosfato dü adenosina, que se fonna 

en las plaquetas y en el endotelio vascular. EJ tapón deja espacios que -

pueden ser atravesados por los eritrocitos. El paso inmediato es la agr~ 

gaci6n frrcversible de los plaquetas, o metamorfosis viscosa, que requi~ 

re trazas cJc trombina, substancia que se forma en la atmósfera plaqueta -

ria, y fom1u un tapón compa(:to que no pueden atravesar los elementos 

fonncs de fo sangre. 

· 3) Plasmático. Además de la fibrina q.ie sella el trombo plaquetario, in -

tervienen entonces los factores plasm.1Ucos de. la coagulación, que pueden 

. hacerlo por c:bs nitas que se di::si5Plan como mecanismos intrínseco y ex -

trlhsecó. En el primero, acblan elementos que se encuentran dentro de los 

vasos sangufneos, fac~res Xl y Xll, llamados de contacto, que forman. un 

. . . 

c0mpleJo de activación.que.en presencia de calcio, a su vez acerva al tac-~ 

. ror.IX. <En la secuencia sigúiente,cstc ulc:mo factor, con el Vlll, Jos fhs ~. 

·.·fol"'t~s plnquctarlos Y·.c.a+,,C()nstiti1ycn otro \:0mplc)ó.qt¡:..! p1umucvelaac,...' 
. - . . ' ' . - . . ' '.. . . . . ~ '. . . ' , ~ . ' . . ' .· . . . 



ción (lcl factor X. En el sistomn cxtTínscco In tromboplas1ma tisular, JU!! 

to con el factor VII y caJcio, integran un complejo también activador del • 

factor X. IX este punto, ambos sistemas prosiguen en forma idéntica. 

En la ccrccrn sca.icnciu, el factor X, nctivaoo en presencia del factor 

V, los m~ncionacbs fosfolfpidos y el ca•, motivan la transmnnactón de pro-

trombina a ttombtna, y en la cuarto, la ttombina divide al flbrlnOgeno en ·ft· 

· brtnopéptlcbs y monóm~ros de fibrina,· Jos cuales aubaeaientemente se po • 

· ltmerizan y~son estabilizados como fibrina. insoluble por el factor XIII. 

La formación de fibrina es una etapa importante en los procesos de 

' . 

: hemostasia, trombosis y reparacton tisuÍar, ya que solidifica el tapón he • 

mostático y fonna una base para la fonnaclt1n de tejioo conectivo, con pro· 

·· . lifcración de fibroblastos y crecimiento de capilares~ El tapón se retrae al 

' . . . . . . . . . . 
liberarse, rur11ne la maram·~rfosis viscosa. una protefna re~rActtl U Amada 

tromoo~rcnin·a .. Al final, la ftbrina dclapnrccc por ftbrinoli,.ts debida a la · 

acción lle la plosmina, .substancia ~e _tiene ®fno prcwraor al pl,Í'am~o, 
·''. ·:"' ·, • ... .,. ." ·, : : • . ,: .. ; ¡, '.,'\'_.;: : 



abundan te en el plasma s nngu inco . 

La teoría inicial, simplista, consideraba sólo dos fases en la coagu-

Jación: 

1) Protrombina + Calcio+- Lromboplastina = trombina. 

2) Trombina + fibrinógcno = ·fibrina. 

Se t'Onoccn 12 factores plasmflticos y un factor tromboplástlco plaqu~ 

tario (factor lll), que son: 

Fact~r i. Fibrin6geno. Se fo1111a en el hígado; . Concentración nor • 

mal: de 20q a 400 mg3. Peso molecular de 450,000. Se ha obtenick>.en es-. 

taoo muy puro. 

Factor JI. Protrombina. Se encuentra normalmente en el plasma en· · ·. 

,. : . ' 

,; , cántidacie's de 20 mgpor mi, ó 350 U (1 U es la cantidad capaz de formar 1 

Peso m'.">lccular de 62, 700. Elcctroforéticnmcnte se con ~ 

:,-duc;.como unaglobulina alfo-1. Su bio-síntcsls en el hígack> requiere la Pf~· 



i-;~ml'ia dl' virnmin<t I<. su acdón es cntnliz:Kk1rn, puesto que no está dcmo! 

trndo qt1t.· clln se cnrucntru inco1J)()radn <.m la molécula de protrombina. 

Fm.:Lor 111. Tromlx>plastinn tisular., necesaria para el mecanismo El! 

trinseco. 

. . . ·.· ' . .. ·: .· 

ractor lV. Calcio. lndispens.able én todas las fases de la coagula -

dón, In cunl se alarga ruantb S\1 oonccntrnciOn CB menor de 2·~ 5 mg por • 

100 ml, ai.mque esta proporción nunca se dctcnnina _e11 la prdctica clínica. 

. . . 

. Factor V. Proacelerina o factorJAbil. Se forma en el hígado, pe11> -

si!'. la intervenci6n de la vitamina I<. $610 se enwent~a en elplasm~. ya - . 

'' . ' 

:.:. que se consume al coagularse la smg·re. Acnla,tmto en la primera romo • 
-····-,·- ' 
'.-: 

: ·~n la segunda fases, en la mi~ma forma que elfacto!'.&igUiente. 

Factor VI. Acelerina, o sloooUna Ac del suero.·· U>ntribuye. al proce 
. . . . . . .... -

. . . 

:.s() de la conversión dela protrombiría cmti'ombina. 

,quL· este factorno 1..:).1stc. 



Factor VII. Factor estable. Es uno de los factores plasmáticos ese!! 

ciales para el desarrollo de .la actividad cromboplnstfnica de origen tisular. 

Se fonna en el hfgack> mediante la presencia de In vitmninn K. C.Omo no se 

. consume en el mecanismo de la coagulación, se encuentra tanto en e! plas -

maromo en el suero. 

Factor VIII. Glollulina antihÓm::>!!l!E!.:..~· Se denomina asr por· 

''• ' 

.· .• q~c cuancb falta se predice la hemoflia clt\sica (A); No se conoce el lugar 

.. exaéto de si¡ prodl cción y su vida "in vivo" es de ocho ho.ras. Sólo se en ~ 

<>CUcntrn en el plasma ya que sé consum:! durnntcla coagulación, y su acti -

vt~ad disminuye dpidamcnte durante el almacenamiento de la sangre, pero 

; . persiste cuando se congela el plasma. Es indispensable para el desurrollo 

:'.• '.de la actividad de trombo~lastina intrínseca.· 

Factor JX. Factor Chrfümns o componente trombopl~stico del plasma, 
,'·,",-·. 

Su a~sencta dcitcnntna la hcmofil~n Do enfermedad de Ch~istmris. · 



- -~1--. - -

Es ncccs:irto para !a formación Je tromboplJstinn intrfnseca. Se sintetiza 

en el higndo en presencia de la vitamina K. Se encuentra tamo en el plasma 

, rnmo en cJ suero. Es activo en In snngre y plnsmn nlmaccnndos; 

Factor X. Faccnr SLuart-Prowcr. lntcrvi.;:nc en la primera y segunda 

. fases du la ~:uugufoción. Se sintetiza en el hígado en presencia de la vitami-

ria K. Se encuentra t::into en el pla&ma oomo en el suero. 

. . 
Factor XI. Antecedente tromboplAsttco del plasma (ATP). Su aisen -

.cia determina la hem·:>filia C. Se en<llcntra·tanto en el plasma como en el -

suero. Es activo .en la smgre oonservada y .en. el plasma no c:ongela<b. 

FactorXll. Facror Hageman. Se oónsidera que al activarse e11 una su:" 
·., :. ' . . ' ". - .- ... · '.' .. · . . 

p~rficie de Contacto (vidrio), se iratcta el mecmisino de la coagulact6n junto -

. ' 

. con el A TP. Su deficienCia es un hnl r azgo delaboratorlo yn que s6lo acllla -

"iri vitrC>" y no tiene manifcst:iciones clfnicns. 



l. C..onstantcs fisiológicas de las pntcbns que se solicitan <11 laboratorio en · -

Jos estaoos hemorrngfparos . 

. 1) Tiempo de Sangrack> (IA.lke):uno utrcs minutos. Mide la retrae -

ción capilar y la habilidad de las plaquetas para formar tapc>nes hemostáti-

cos. 

2) Prueba del lazo. (Rumpel-Leede-Hess): con el manguillo del bau -

·.·manómetro presión intennedia ente laMx y Mn, por 10 minutos:. es positi-

va si aparecen más de 10 petequias en un {lrea de 3 mi. (mide la resisten -

· .cía capilár). 

3) Cuenta de plagúetas. Directa: de 200 mil a 400 mil plaquetas por -: 

~m3 . Apreciación en el fmtis: normales o dismtnuidas. 
, ·•• «" •. - • .• . ' 

4)Ticn1po du ooagulndón <le la snnsrc total: Lc'e-Whitc: 5 11 lO~iriu.- .· .. ·. 

ros; e~ tmapnicba gfobnJ .<le! inccnnismo tic la C{)ngulnción tjÜc adolece de ·~ ·' ::·.;¡, 
.,,, 

. ~.ch<,. c~"'rcs, pCro ·. síÍ 14d1 i~Úw .rC.!11 izac.16~ h tjco. quo ·~ sl¡]a ernple1111d>, "1~ 

~~-



5) 1 ieinpo de coagulación del plasma: 90 n 130 segundos (también es 

una prueba global, pero un poco mlls exacta. Es modificada por la centri· 

fugación). 

6) Tiempo de Tromboplastinn parcial activnda: 30 a 50 seguncbs; • 

· mide toros los factores de la coagulación, menos el plaquetariO, y es la -

·. • prueba global mAs. sensible. 

7) Tiempo de pror.rombtna(Quick): 70 a 100 por cien de actividad. : . · 

8) f.ibrinógeno: 200 a 400íng/100 ml. 

_ 9) Retracción del co~gulo: ·Se inicia a la hora,. es compléta a las 18 

horas. 

. . 
A continurictón, en Jn Tablri No~ 1 csQt1cnfatizamos los padc?ctm'ten· 

·. - ·. . . ' . . . . . 

tos:hemorrn~tpnros m~s frecuente~. realizados en un estudio de 250 pa,. 

cientes en el llospital <le fa Raza, IMSS~ porltis Orea. R. H. 



TABLA# 1 

,· - . ., . . . 

c'nsosde.Padechnlentosh~morrag!)>aros mAs freruentes. Edad y Sexo. 
-. :"--:'..;' ... · __ . ·. '. .·.·· - . , ' - . - ' . . . . 

' : ::_: ~ :-;...;.~~ -~--~---·--:. -.. -- ... _._ --__ ..;.,;,-.. --:..~ -;.-_ ... _ .. _'":., --------~~ -------. -..,":,,;-___ -.. --~ --~":.. -----~ ----~ ~---~~----:..~--~ --~ --~·--:.."."~-------.. -------.-:.-.-:.-. ~ -.-. ------~~-; 
Edad Sexo Leucemia l\hpura J'1rpura 

Tromb~ Anaft • 
otea .. · lactolde 

· Hipnplastas· 
MedUlares 

Total· 

. . . . . 
--~ .- - "". ----·--· -·;._ .... -·- - ~ .. ·- .. ----·- -· ------.. -----~. -- ~ ---------------------.. ------~ ---..... ----- - ~--~ --. 

. Menores de 12 meses · M 2 5 l 8 ----F 1 2 3 6 '. 
· l,3 a J5 nwsés M ·.2 10 5 17 

F 2 12 2. - 16 

M 9 25 31 3 '68 
r 10 14 : 23 l 48,. 

7 o 13 nilos l\ 1 5 13 24 4 •. · .. 46. 
f 11 · .. 5 .23 2 41 

'' 

',' 

., 

>42 .-,, .250·· 



' . .· " . ,,:;.-'-. · .. ·>· 

·· TABLA #•2 

.··. ,· ··. •. ' ; ., .' (23) 
Mecanismos· dé la .Coagulacl6n/ 

Lesidn Vaswlar .· Fal'Cor de Superficie 

---.-· .• ··.··. x1r~ct · .. ·. · .. · ! 
·x¡ ·_, _. ___ ._· ",.· /Xfact(PTA) Vasoconstrtcci6n 

. ¡q~~+ · . . · Adhesf~ ptaqueraria 

. ... . 

.. ·.··· .. ' : ' · 1 
IH 

+ ·. lX---.-_··,~=~,~~~~) l ... 
----· ... · . ·vm acr (GAH) · Agregactdn pla(Jlerada VII . · 

· ·.·• e+• .1 c.···ª.·.+.• ... : . .. /a ... i . 
-----··,.\X·acr · X-~~ X·acc. 

i t. CaV . , > V . 1 Cá':act. plaq. 3 

Tromboplastlna éxtrtnseca · · .. · .· -.. · ··.·.· ... ·•· < . ·.·.· ·.·· ... ·. . . . .. TrómbO. plasrt.ná intrínseca 
' · delplasmll . . . . · ~ Trombos)luttnaeoms>leta ~-del plasma · 

. , . . · .l ·· >¡ ca•.• · · · · 

ProtmmbiJla--·-----------------.... ·· ··rrii~btná .. ··.· · .. ··.. · · .· .. ·.·· 
" / ·.··.• . ' .· ... '.' ., . 

Ftbrlnóge .. n. o. ---·----·----- ---. • Fibrina (mon6mero) • + Flbrinopépttck>s · 
'·.·· ··. ' A·.¡.. B 

. ·> · é .··,... .·· .. ···.· ... · .. · .··· ~¡/~nJ+ Caº +. tromblf1a 
· ~~'.'-~~'"""!''."'.;,.;;..;.~'."'.:.;....;~--~~ .••. · Ftbrtna tnsol~bíe 

•· , .• ·t 
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CAPÍ11JLO V 

LA ANORMALIDAD HEMOSTÁTICA. 

Es de observación corriente que la sangre nonnal, extrafda con las 

·.· , precaicioncs del caso para que no se contamine con los líquidos textura • · 

<. ies~coagula en contac:bs minutos en el tubo de ensayo. Qianck> se extrae -

.· de igual mmera sangre de un hemoffiico grave, la coagulación puede tar· 

dar una.hora o mls~ La·monnalidad de la hemostasis se atribuyó en dife 
. . . . . .. . . . -

- ; ... ,. . . .- : . ·. . 

rentes épocas a un defecto vaswfor, plaquctario o plasmdtico de la Co~ 

,: Jact~~ Poros tnvesUgac:bres creen hoy que exista un defecto vascular .. -· 
._:':·· 

'·' 1 •• \ , 

;;::.-:··,:· ... /.: 

':i:i\pri~ttivó en la hemofllia ClÁsica. Se demostró que las plaquetas del he· 
.i'···M· .. - I·' ," ' • • 0 

' : ' ~-.... , .. 

';{::; ·:~fhlco son similores a las plnquctns.nonnales ccn respecto a la coagu-
'. ;:·~·: ~ .. ~: :-. , ' 

,'('';~,>--- :·:' -:~ :·, _,,­
;:.·, .'· ::.¡;¡;·" . -~ .- . : ' 

'.:[:'.: '/iactón, .siempre que se disponga de un foctof plasmAtico. La aparente re 
":\:-~-·.,.- .. -. ·, ' . . . . ·, . ' . . . ' '. -
>'-: ,;:,._.,. 
Í•',,,.y,"· 

r .. ,' 

. ·,: 

·.~~§?t,~i.f:l~;f /,.1';.<;, :'i\.: : ,,:; .... : .. ,,-.:. 



fccto del plnsma. Existen dos hipótesis principales para explicar ésto 

una deficiencia en una proteína plasmilttca, el factor nntihcmofíllco (fac'. • 

cor VIII), o exceso de un inhibic.br. 

(. 5) 
El esrudlo del defectt> plasmático empez6 con los trnbnjos de Addts, 

quien uemostró que la trombina se fórma con lentlrud en la sangre del he·. 

mofrlico. Su oonclusiOn de que el defectt> radica en la protrombina era i!! 

· · correcta, scglln se demostró, pero se reconoció la existencia de un grave 

. . . 

. trastorno del consumo de protrombina wrante el proceso de la ooagula. -: . 

. •' 

.· .. dón. La inyección de sangre y lrnsta de plasmalibrc de plaquetas, en el 

••que se eliminan muchas pmtelhas coagulmtes ocasiona notable acorta •. 

· miento ~J tiempo de coagulación. Sin embargo, nosc consiguió aislara· 
~ ... '.:_;. ~· - ·- ..... _,'. '. . . ' . ' . ' -

· la sus rancia activa, el dcnomtnacb factor antfhemotntco. (AHG, faclDr VIII)·. 

'. . ' 

!Rsde el punto de vista ele~troforetlco, se amaporta a>~· .. 
. . 

:. ¡. . . ,· . 

.. . ··<:mouna glotultna a2 .Y su peso molewla~.se cala.da en· 180,000; El mar! 



que se precipita ron el frío), propiedad quu se aprovechó, junto con otras 

más, para alcanzar conccntrncíoncs de 7 n 20 veces, y hasta de 2,000 v~ 

ces. Empero, los preparados de actíviúatl muy específica parecen estar 

asocinclos con el fibrinó~eno, mmquc ~gunos afirmaron haberlos separa· 

' (24) . . 
do de éste. Las tentativas de purificación realizadas por los Blomblcks, 

·los indljeron a llegar alá conclusión de que en la hemofilia la anotmali -

O dad debe buscarse en el nivel donde el fibrtn6gcno participa en el ·proceso 

de la coagulación. m prowcto tenninal anormal de la polimerización de . 

-;~' .~ 

. .,, .. Jil fibrina, observacb en la sangre hemofntca mediante microscopía ~lec-
, .... ,, 

t~~;:;:, '·,' :·~ 
:e :. timtca, merece uri es ludio mAs detallado . 
.... 

' ' 

Mientras no se obtenga factor VUl m{ls puro y no se establezca con 

¡, •• 

IDdá claridad su mecanismo de acción, la htpOtests de que la hemofilia· 

ooeac:cea una deficiencia de este factor, solo puede aceptarse con cie,r -:. 

Los defensores de la hipótesis del inhibidor creen que e~ i .·· 

., ... A ... !,,;l:l'V· de un fncror pl osmfutC:O' 'qué se rrn un il M~itrombOpl astin n, ocas iO 
,; - .. , .· -·-. ,·· .. "'·" --· - ·-·-_ .. ,,,- ... -_. :_ -, .... 



n n el defecto de la coagulación. Los datos en favor de es ta hipótesis COf1! 

prenden la observación de que al obtener sangre de hemoffiicos con jerin-

gns revestidas de siliconos e inyectarla sin el ni'iadioo de ancicoagulantes 

a indiviwos normales compatibles, orurre una notable prolongación del -

. . (25) 
· tiempo de coagulnci6n en los indiviwos receptores. La observación de -

que el contncro del plnsma hcmoffila> oon amimto o vidrio acorta su tief!l 

po de coagulación, se explicó sobre. la base de que se absorbcrra un inhi -

.bidor.contcnict> en el plasma hcmotntco. Sin embargo, se sabe que tock>.· 

, lo que active al factor Xll por .con tacto superficial, acelera la coagulacton 

·de la sangre hemofnica, como por ejemplo, el 6ctck> elágico y los Acick>s 

grásos de cadena larga. 

So~etienc:k> plasma hemotnico canino a la acUvactón por contacto y 

I'cinycctñnoolo en los perros hcmotnleos, no se corrigió el detec¡ode la -

hemos tas is. Los que cllogan por la· teorfa del inhtbick>r ,: desví~ltlan este . . . .. ' . . . . 



una vez más "in vivo" a la acción del inhibioor hipotérico. Orros e>..'Peri-

mentas que se invocan en favor de la teoría del inhibidor, consisten en la 

aparente corrección del defecto de coagulación del plasma hemofílico si 

.se diluye el plasma o si se lo extrae con éter; sin embargo, se informó -

que el plasma hemoffüco canino, tratado con Oter, es incapaz de corre -

.: gtr el.defecto hemostAtiéo. La hipótesis del inhibidor recibió un apoyo -

:. a~tctónal al i~ntificarse un tnhtbimr que antes no se había descrito. 

En ciertas ocasiones se propusieron otros conceptos que resulta -

. '.:;;·-/L~ observaciones que sugieren un defecto de la actividad. fibrinolí •. 
·.,·.,·'_,.,, .. ·.· .. · . ' ' ' . -

. ·· ti~~·-<Jeúa sangre hemofnica, se e~licaron mediante la suposición de que . 
~ .; .. ·: ', ' . . : . . . 

;" •• ~(f:ctor VIU poscerra una acción similar a,la de enzima-s proreolfticas, -
.,: : 

~; '.·'_.· . >(26); 
córrjc)Ja tr1psiria.o -el plas~a. ·. 
:.> 

··:.·::··· 

. , Ei lltgar <londb se sint·;.'tizn ~1 factor VIII se t.lcsconoc,~. Se sugirió 
., ,. ' ,· .. · . . : ·. . 



(27) 
culoenootclial. Esto concuerda con la oomprobación de que en muchas e!!. 

fermedades que toman la méci.lla ósea se hallan bajos niveles de facror -

(28) 
, 1111. 

El factor Vlll tiene acción inmediata cuando se lo administra por -

vra intravenosa. Esta ncci6n, empero, desaparece con rflPldez, pues la 

rnl~ad del facCDr ya no estC. en la circulación en el ténnino .de 3 a 6 horas. 

1 · En las hemorragias coptosaa y en la necroats hfattca, la pérdida de fac -
~·~. :-· ,· 

puede ser mAs rApida todavra. En las flebocltsis repetidas, por 

. La observación oo que los niveles de factor VIU se elevan ininedia-

.. ' . . . (29) .· .. 
tamente después delejerctcto o tras la admtntstract6n de adrenalina, su· 

gicrcn fa existencia de una reserva éxtravnscular de este factor. Los ex 
;~,.:: l¿f . . · •); :,'··.. ·- ' ' . , _, 

.:;·, ··.·.', 

~:;\\'pe'nmcnto~ .de transfusión cruzada en perros hemofflicos y normales, asr. 
:;~ : : ' ' . . , .-' . . . . ' . -

de di versos hómogcncizaoos ··c19. órganos, indicaron que ~ 
. . '. --. ' ' ' 



factor VIII inyectado se distribuye con rapidez entre los compartimi;:.lltos 

vascular y cxtravascular y que, una vez establecido el equilibrio entre C!! 

tos, el descenso de su concentración en el plasma se haría con mayor le!!_ 

titud. Por otra parte, estudios de la actividad del factor VIII·.en pacientes 

· bipotiroidcos e hfpertiroidcos, y la transfusión de plnsma en condiciones 

'nonm1Jcs y después dc,l ejercicio, súgicrcn que en ciertas condiciones -

ocurrirfa un .verdadero incremento de factor VIII y no una redistrib.lción 

m desarrollo de métock>s para determinar el factor VIU permitió -
. . 

. . ' . . 

.;i .... · ... ' ' ' . ·. ' •.. . (30) · .. · ·. . .· . . . 
n,'edir.l~~ niveles de las perso11as nonnales y captar deficiencias de esta 

· sÚ~ttllc~a no tan graides como en la hemofilia. ctás ica. De· este modo se 

• O V O 

a~:mtl~A[lrT\ que Ja hemofilia no CS Siempre Una enfennedad tan gJ'aVe C0tn0 

Ya se mencionó el dc~wbritriiento de hemofili<1 scm(;!jante _i:t la hu· -

peJ'l'O y los valiosos e13tudios que ésto permitiera .. . . . . '· ,. ·'- ' . ·. 



lró hcmofilin en varias razas de perros y tambitn en un equino y un por-

cino. El trastorno porcino se parece a las cnfcnncdodcs humanas y ca-

ninn, en que obedecería a lo dcficicncin de factor VIII, pero difiere en el 

aspecto de que la diátesis hcmorrágica se da en ambos sexos, en que el 

tiempo Lle sangría es prolongadJ, y muchas veces las hemorragias de pe -
quci\as lesiones son copio111as y a veces fatales. En este sentic.k>, la en -

fennedad semeja a la enfermedad de Von Wtllebrand. A pesar de iodo -

ello, se.hereda como receslvo aitosómico y no como c.k>minaite. 

-,'·,, 

'·:.··' 



CAPITIJLO VI 

EL PACIENTE 1-!EMOFILICO. 

La enfe1medad se caracteriza por la existencia de episodios reci· 

divantcs de hemorragias en diversas zonas del orgnnismo, que se pre -

scntnn d·.~ mndo cspontímco n bien después e.le pequeños trm1mns o lcsio -

. ncs. La <liMcsishcmorrúgica,sc manifiesta en los primeros días ctr-: vj 

dn o bien, por In presencia de una hemorrngin del cordón umbilical, lo 

' .:. - -

ci.i~Lcs poco frecuente, o más romúnmente, en el curso de la cireuncl-

· .':sión . . La ltemorragia por esta causa puede. ser trivial o moderada, au!! 

que .en ocasiones requiere que se le transfunda sangre. Las hemorra -
-.:·' 

'.gt~ suelenpr(?sentanle en el primer año de vida con el inicio de la .-
. ·,· '. . 

'deambulaciOn 1 después de pequeftos traumas de la nariz o. de la boca, ,. 
·)_-.,..!·' .\:~ .. - ·-,.. - . ' . . '. ·. ' 

'.··'.'especialmente en las laceraciones.de los labios; lengua, frenillo·dE'1 1~ 

·. :'l>io sUpq,riór y e11cf as. 

. . 

La denttetón y la carda de piezas:dent~das se acompanan.much'as 
' . ' ,, .-.- . •' . '·· 



veces de una hemorragia con una duración de diLls y a veces hasta serna 
- -· -

nns. En casi rocbs los cosos ocurren epistaxis, en especial antes de la 

'¡JubcrtmJ, que pueden ser ll1'Jllcradas y frecuentes, o fulminllJltcs. 

Las petequias son poco frecuentes. La presentación de hemorr!! 

gias subcutáneas e intramusculares es mAs común. Es posible que se 

pierda gnm contiuad de sllllgre en el interior de los grandes músculos, 

triles como Jos gluceos. Un inuiviwo afecto de hemofilia puede presen- ' 

tar hcmorrngins de lns membranas mucosas a las cavidades pleural o-

trncto gastrointestinal, vísceras sólidas o sistemn nervio-

Ln hemaruria es oomlln y con frecúencin persistente, pero 

·::.icspondc auna terapéutica adcwnda! La epistaxis es poco frecuente·· 

;·Í'i~ y en el iliaco recuerdan a veces un cuadro de apendicitis agudA. El 

:ck,l()r 'en el abdomen prescntngrandcs problemas de diagnóstico dlferen 
', • • • ' '. -· ' • '. < -

Los sibrnos y sin romas son. dcbt<i>s la mayor parte d~Jas veces a . 
- . . - ' ' . . ' . ' ' ' 

<.'' 



hemorragias en el interior de ln pared intestinal y de la cavidad peri -

roncal más que a procesos inflamarorios, si bien una ligera leucocito -

sis puede lrnllarse prescn te en ambos procesos. 

Petequias y hcmorrngias intrncnmcnlc.:s y mucosas suelen ser -

frecuentes en las trombocitopenias y en las trombocitopatras, mlen --

rrns. que 111 hcmnturia. y las hcmartrosis son mfts comunes cuand:> exi! 

te dOficit de Jos factt>rcs de Ja co~lnciOn. Ln epistaxis se da mllá a 

. ·.· .. menucb en Ja trombocitopenia que en la hemofilia, si bien es posible -

• qüe sejfresenten excepciones a esta regla~ 

Las hemorragias hrsticas,adem~ de la pérdida de sangre,cau -

san en .ocasiones graves problemas de compresión. ·Los hematomas -.,,,, - . ' - . . . . 

en zonas (:átratOgicas, tales como las extremidades, pueden obstruir 

'la circulación. Las hemorragias en los tejid:>s de la boca, cuello.y t~ · 

rax, CS po!JibJc quclntcrflcrM gravemente Ja rcspira~ión. y pravo -



Los hemonagias espontlmcas suelen ser cíclicas.con cortos epi-

sodios recidivantes que se prescntnn a intervalos de 3 n. 8 semanas, si 

bien el ~ficic del factor AllG es c:onstantc. Niilos con un déficit se~e-

jnnte ch globulina antihcmofnica prcscnt<l1 variaciones referentes a la 

grnveuad uel C..'l.ladro clíniro. 

El hecho de que 2 niftos afectos de hemofilia, con una concentra -

ción semejante de glowlina antihemofrlica,presenten en un caso una -

gr:m hemorl"agia después de la cirruncisl6n que no se observe en el 

otrn rcki6n nadlb, puede ser dcbilk> .a la existencia de una cantidad -

, distinta de sustancia hfstica Jibcrailil wrante la intcrvenéión. La s~ 

grc cJCLcordón umbilical de un recién nac~oo afecto de hemofilia clAsi· 

ca,se hallaba totalmente libre de globulina antihcmoflUca en un caso • 

fccicntcm:mtc descrito, loquc lndicoqtíc no existe uria transferencia 

·'. ' ' . . . ·. . . . . . . / (31) ' 
. del 'fact()rpJasmcattco qué,procedente de la madre, pue al htjoo' 



(32) 
Se dccin que los hemofílicos mejoran en b mlolcscencia o después, 

pero otro nnúlisis indicó que ~~evolución m::nos accidentada de los hem2 

fílicos de mayor cd~d es atribuible: l) a la muerte de los enfermos ml\S 

grnvcs n una edad más temprana;· 2) a que ha pasado el perfock> de la de!! 

. ticiOn; 3} a que oomicnzrul los aftos de la discreción, y 4) a la m211or ac-
. . . . 

tivldad por las deformidades articulares permanentes. 

(33) 
Bn un esn1dio se.halló que en el 35 por ciento de 113 casos de he -

. . . . . . 

mofilla, la m1Jerte sobrevino en el primer año de la vida y, en el 57 por 
: . .·. «·· • . ' 

red~.nacioo hemofrlico es <Deo veces menor de lo normal. En esta in· 

.•.··yest,igaci(>n,. desarrollada en 1937, no se difcrenciáron las deficiencias 

, de.factor VIII yfoctor IX. 
~ ·, 

'¡'.,1 ". 

El mayor nllmcro de mu.crees (23por ciento), se prodljo por ex··.· 

Sl.l)~Uinación trAfi procectimfont()S q~i rurgicÜs ·CÓmo clrcunclsión, C" 



tracción de dientes, amigdalectomra y punción de hematomas. Una p~ 

porl"iün nlgo menor correspondió a pcquc11ns heridas nccidcntulcs. La 

mayor parte del resto ele las muertes fueron por hemorragia in tema, -

cpistnxis, hemorragia.cerebral o de la médJla espinal, hematuria, he-

morrngia del oordón .umbilical o los pulmones, y gastrointestinal. 

En los tlltimos ni\os el pronóstico de fo hemofilia grave mejoro. 

·~ » : • • 

. ·. · .. · .. En 1~ fonnas leves de hemofilia el pronóstico es relativamente bueno . 

. Al ha.ccr el diagnóstico, cada paciente es provisto hahiEUalmente 

.con una ta1jeta de infoimación of~cial que contiene el diagnóstico, gru-

· po sélllgufnco y la dirección del hospital o centro que cuida del paciente'. 

,· . . . 

S,c nu>nscja ., los pacientes que cumplan can las inmunizaciones ~· 

hnbitunlcs yo qilc implican inyecciones de sólo muy pequefta ·~antidad , -

. (ie lf9uioo y raramente dan tras torito~ stempre que ae.,-.:>U~e finne pz! 
'<~ ': ., ·, 1 • '.. • • ' •••• ' ' • 

sióndlgit~l en el sitio de laJnyecciórfP,r cinco minuros. Laa.inyeccto-



ncs oo cantidades mayores, como las de gamma gJobulina contra el sa -

rmnpión, son potencialmente peligros ns y, poi· lo tanto, csrán contra - -

inc.licmfas. Cunlcsquiera infecciones deben trmnrsc pronto y eficiente -

mente y los nntibióticos darse por vía bucal o intravenosa, y nunca in -

tramuswlanncntc. Usos pacientes nunca deben tomar aspirina o pro -

duetos que la contengan, ya que tiene un efecto irritante en la mucosa -

.. intestinal y pueden causar severas. hemorragias gastrointestinales, ade-

mlls <.I<.! un efecto adverso en la hemostasia. Las altemattvas a la aspi -

tina que. se recomiendan son: Acet~mofén (tempra), Pirasolona Neo 
' .. ' , . - ' 

, melt~brina y C.Odeína Mecotén. 

LOs padres de un nifto hemofnioo tienen que enfrentar un proble -
~: 

~, ma dlffcil ya que deben cuidarle ~tra muchos peligros que son lrrele~ 
i ' . . . . . . . - . 

r:'.' 
Yattes·paraun niftononnal, y ademl\s no sobrcprotegedo. No de~ ser 

ner t~tc Ubcrtod como rttzC>nnbl~rribno/ se le. pueda pcnn itir .. · Elmant.2 



' ' 

nimicnto de la disciplina puede ser diffctl y ocasionalmente un nifto asf 

es inmMejablc, por eso y por demasiada indulgencia. 

Ln ccilcación puede convertirse en problema para alguno de esos 

niños. Los casos leves concurrir(ln a la escuela normal y tienen poca 

· ' dific1.1 ltad. Los afectados severamente, sin embargo, encontrarán esas 

escuelas demasiado cbras, y estadn perturbados porque no se les pe! 

: . . . ' 

mite participar en juegos organizacbs con sus amigos. Debtoo a la en-

'· fermedadfaltaran por perfocbs considerables y pueden .no mantenerse . . ' - . . 

ai rtl'lrio de su clase. Ese nh'lo estarA en cond\ctones de concurrir a 

una escuela local pequefta ~nde pueda recibir atenciOn .lndtvidlal; o - · 

;;~_-,_~ (: . 

;; J>u~de habcruna eswela para ntnos lmpedtcbs lo suficientemente cer-
·---·. 

· '<tn co1110 para concurrir diorinmcntc, o como pupilo. 

> 11 ay un n Sociedad Hcmofi 1i a n In que pertenecen m·.1 chos padres ,de . · 

. ··ri¡n~~ :1f'ct:iclos,ycomp:1l'tcn sus dificultades y cxpcricncfos. 



CAPÍTIJLO VI 1 

DIACNÓSTICO DE LJ\ l IEMOFIL!1\. 

Los ontccedcntcs curnctcrístícos qllc sugieren hemofilia son: - -

1) hemorragia habitual o inmoderada en hombres desde los primeros -

l'OOS de ln vidn; 2) síntomas similares en ln mitad de los hermanos, los 

. primos matemos (si la ~adre también era portnoora), los tíos mater -

nos y asr succsivnm::ntc, sin estar nfectnijos lns hcnnarrns nt los parien 

tes paternos, o bien, 3) otras combinaciones. 

En ht enfermedad clásica hay tiempo de coagulación prolongad:> y . 

. se demuestran otras anormalidades de la coagulación. Apa!te de esto, 

· la sangre no ofrece ningún otro signo característico. La anemia de -

pende de la intensidad y frecuencia de las hemorragias. Porlo general, 

. Ja regeneración es Tapida una vez que cesa la hemorragia. Ésta puede . 

nrompnftorsc de lcucocitosis pollmorfonuclenr, como sucede en otros • 

CllSos de anemia posthemorrágica ugudii. También puede cstnr aurftcn"'. 



tado el número de plnquctas, pero éstas nunca son inferiores a lo normal. 

Aunque en ocnsiones se registraron anormalidades morfológicas de las ~ 

ulaquctas, es probable que no revistan significación. El tiempo de san· 

gliél suck ser nomrnl. l:Arrantc la fase hcmorrágicn de la hemofilia, sin 

pmbargo, a veces hay tiempo dé smgrra prolongacb. El coágulo, una • ·. 

ve~ fonnnlk>, se retrne nonnalmcntc y l::i pnrcbn de la resistencia es ne· 

gati~n. Lá punci<'in venosa, si se hoce con habilidnd, está exenta de pe -

· ligros porque la elasticidad de la pared del vaso alcmza para cerrar la • 

her.ida. 

·· E.l tiempo de coagulación arrojá variaciones irreglllares eapont4 • . . 

. ~ . . ' 

.· ·:~b~y puede estar comprendido entre valores que apenas exceden los Ir· 
,.-- _,_' . ' . . 

., ·:;···.;· 

'.observaron tiempos. c.lc coagulaclOn nonnales. El tiempo de protl01nbina, 
·-,~~-. . . ' . ·• 

>· •. . ' (34) 
.dett;?.nninalb por.el métocb de QJick, es normaL · En el mét0<b en c:bs et.! 



pns hay un retardo en la conversión de protrombina en trombína, pero -

·ésto se corrige ru"iadicnc.k> tt"Omboplastina. El consumo de procrombina-

es deficiente y, si se ccntri fuga la sangre oxalatndn con ropidez para -

. eliminar lns plaquetas, el tiempo de coagulación del plasma recalcifica-

· do es ri)ucho mayor que el del plasma obtenlcb de una sangre oxalatada -

·. ¡:entrlfugada con mayor lentirud, que contiene mf\s. plaquetas. El tiem -

; .. 

pode tromboplastina parcial es prolongado. La prueba de la· genera -

ción.· de tromboplastina es anormal. 

· La méwla ósea refleja lo~ efectos de la p6rdidn aguda de sangre, · 

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

,e··. 

Si no se obricnc el antecedente db hemorragias r~iterndasnlde fr~ 
--, ' ' '. - .. 

. . '.: . - · .. · _ .. - ' . 

. ·cuel'lctaifamilinr, y si no se realizan cstúdlos de la coagulación,· la· en fer 
··,-~: ... -.;.·.:'..:_:' .. ,, '. . . . ' . . . . ' ·.. . . . . _' . ·-

shT\tilnr·numcrosós cstnl.k>s clfn icos ~o~i~ hdocol,tzactOn. • 



. __ ··,.-= 

Un hematoma profundo puede confundirse JXlr un est,!! 

do supurado y puede intentarse el avenamiento quinlrgtco. La hemorra· 

·. gia en una pcquefta articulación puede conwctr a un cuadro clínico y ra -

diológico semejante al sucoma. Clu1ub participan arliculaciones gran-

des en un proceso'crdnlco, puede.pensarse err<meamente en tuberrulo -

'sis, artritis dcfonnante, enfermedad de Perthc o sífilis. La hemorra -

gi.a en otras localiz.aciones puede sugerir causas locales como tumor r~ 

. nal, neumopatfa, úlcera p6ptica y asr sucesivamente. 
. . . . . . ; . ' . . 

. . . 

Existen algunos otros trastoinos hemo,rragrparos en ~ue se com - '···'· 

. prueba incidencia familiar; En sumayorra f'1lta la pauta herCdltaria C,! 
.··:·;".-···' :; ' . ' ' .. 

ra~terrstica.dc ia·hcmofilin, como la trasmiaidn.por.las.mujeres y 

oa.1rrencia en hombres, y en muchos sólo hay ~na semejanza superfkiw 

• >COn el c:uodm·clfhico de la hc~1:lfllta. Asr, de los cstack>~ (JJ~sc tratm, 

:·" 

ovcecs hny .nntcccdc..11tcs fmnUinrca en In Pdrt11rn tmmbc>ttmpefttca tdlo. 
-.·.- ." •·• r• ' · '.' . ·· °'.'.· ·¡. ··,. _'.,: _,_~. ,·,·:-'·-~~.e .. ···'· : .. · · - : · .. .., 

' • .. -'. 



p'1tica, pero la modalidad hereditaria suele ser vaga y, además, se co'!! 

prueba trombocitopenia, tiempo lle snngría prolongack> y retracción del 

cof1gulo deficiente, toro esto con un tiempo de congulación nonnal. En 

lu cnfcrmcuad de von Willdmim.1 hay tiempo de sangrr(I pmlongatlo y la 

herencia lle Ja cnfcnnodau corresponde a un <.bminantc mendeliano si'!! 

ple. l.\1cden estar afectadas pcrson as de amoos sexos .. En la crombo3_! 

tenia de Glanzmmn y. en otras púrpuras trombocitopAticns la anonnali-
. ' - ' .. . . 

'la ~rec::uencta es mayor entre las mujeres que entre los hombres y no hay 

&rjormalidades en la sangre. La telangiectasia hemorrdgica hereditaria, 
. ~' . -: .. . ·- ( ' 

. . . . . . 

· ; , se'i~tifica por las lesiones características de ht piel. Ademlls de. es-,· 

'tos estact>s,sc describieron casos de epistaxis familiar sin anonnalhJa. • . 

... i,des]ocafos nl generalizadas y oon tiempos cb sangrra y de coagulación ·• 



Según se indicó, los nntcccdcn.tcs del paciente hcmofílico no siempre 

rcvdan un nis~o familiar, porque orurrcn casos esporMicos o poede ha· 

bcr unn herencia prolongada a través de las m"Jjcrcs en que, por casualidé.'1''•. 

no cnfcnnan los hombres. Aunque en algunos casos ésto ocurre porque se 

·saltcM generaciones o por ilegitimidad, en otros habrfa fOnnas. leves que 

pasaron inadvertidas de generación en generación. 

En la hemofilia.la aionnalidod de fonc:k> oonstltuye un defecto en el 
. . . 

· proceso de la coagulación, defecto que, .. en los casos clAsicos, 'se manifies 
.. . .· . . . -

. . 

ta por la pro10ngaci6n del tiempo de coagulaciOn. Difícilmente ronfundirla 

' . ·' . -. 

eldlagnóstico ntrigllno de los estaros que se caracterizan pcfrdeftctencia -

•¡je vitamina K o profongaci6n del :iempo. de protrombina, porque raras ve - · 

·. ces•p'rotongnn el tiempo~ roagulaciOn; En tock>s ellos el tiempo de pro -
. - . . - . . . . . . ' ' . 

. . 

t?ombina está prolongack>. I·hlsta en la cnfermedndhcm::>rr{Jgi~a 4el're ---

c~é:ll nacioo.Japrccocidac.l del proceso h,emorrftgia>, In falta de m~,lfesí:a • 

c;oncs,l1crcdltririns y la 1·cmis Ión rl\pid~ y ~Tmnncntc cx>fl el .tr1min\lento , 
• .'. ; >. • ,' .' • :-· ' ','·_ •e'•<> '<', ,• ,' ' ' ·,- '• • : '/< 



adecuado, hacen que la diferenciación con la hemofilia resulte fácil. 

Existen, empero, vnrios trustomos que pueden simular mucho la -

hem~filia clásica. En uno de ellos, la deficiencia. de factor IX, hasta la -

· inodalida<l hcrcditnrin.cs parecida n la de la hemofilia. Otras difia.iltadcs 

pa,ro reconocer a la hcm~filia surgen del hecho de que no son raros los C,! 

sos cs¡x>rtidicos sin ningún nnteccdcntc familiar y también porque pu~de -

··.haber casos de menor gravcdod que el cuadro clásico, que dan normales -

las pruebas comunes de la coagulación. Son ejemplos de esta dificultad -
, ' . 

••los casos que,en otra ~ca,se consideraron distmtos a la verdadera hem2. 

filia y se clasificaron en principio com:> "anorrialfa de Mo~a", hasta que 

p0r.lltim·:> se demostró. que eran idénticos a fa hemofilia leve. En éasos -

C,Omo estos quizf\ haya que hacer determinaciones de factor vm en el plas-

rna.para lograr una identificación .exacta. 



CAPÍ111LO vm 

OTRAS VARIEDADES DE HEMOFILIA 

El cuadro clínico que se describe por lo general, es el de la hemo-

filin cl~sicn. f:X.nmtc mucho tiempo se prestó escasn atención a las co .. 

· municnciones de que existe una forma leve de esta enfermedad. En tales 

:(.casos, el tiempo de coagulación Y. hasta el consumo de protrombina iue • 
~·· ' . ' 

1i'.ron normales, y los síntomas leves, pues por lo general, las heridas pe-
;~¡ . 

j1j~úei\ns acarrearon pocos trastornos y las hemartrosis fueron infrecuen -

;::t~s. Sin embargo, en muchos casos hubo antecedentes de un proceso he-

:;-;··,··, 

·/iTiorrAgico grave, en particular a rafz de una extracctOn dental o una - -

~.'.an_1~gd~lcctomía. La sangre de estos pacientes no acortó bien el tiempo -

Ü16)·ccaktficact<ln ni corrigió en forma adecuada el defecto del oonsumo - . 

d·i·p~~•trombina ·oo la sangre hcmotrlica oomprobada. 
,_,:. :·· ' . . ' 

.. -

. ~n. In gf:ln mnyorrn <le los homhrcs enfermos se hnlló que existe es · . 
'. ' ·' . . ·, ··. -. 

aci6n entr' ln gnl\'r'd:id (·lfnkn del defecto hcmostritico y los íÚ· 



(35) 
veles sanguíneos de factor Vlll. Así, 1) en ln hemofilia clásica se halla ~ 

ron valores menores del 6 2 por ciento, por lo general del O por ciento; 

2) en la hemofilia moderada, que se cnractcrizn por hematomas subcutá • 

neos y hemorragias postopcrntorins, con un tiempo uc coagulación en es~ 

- .: . cia normal, consumo de prot rombin a nom1 nl y n ivcks dl' factor Vlll por • 

tlcbajo· lbl 3 por ciento. Sólo en estas tbs chlscs de pncícntcs hay tiempo 

dq protrombina parcial prolongado; 3) En la hemofilia leve, .los .niveles de 

. . 

; fador VIII son inferiores al 10 por ciento, muchas veces entre 5 y 10 por 
'. .. 

:·, ~ ¡ ,. < : ' ' • ' 

\ dento. Tales pacientes desarrollan una vida bastante normal, aunque es ,,,·., .. . -

,tAn expuestos a hem:nragins peligrosas a rarz de operaciones o heridas; -
:;: 

> . . (36) 
::4)_Eñ otros pacientes mAs - Subhemofilia ~ con niveles de factor vrn del 

.20 al 30 por ciento, puede haber antecedentes de hemorragia en capa pro -
' ,. .,,., . ·. 

't()ftgada en el postopcratorio. Los niveles de factor Vlll normal dtán en-

_ .• irci 6.5y l36por ciento. 



(3 7) 
Se cnt1.1dió en particular la hemofilia leve, cuyas manifcstncionc:: -

prilll·i~nlcs son la propensión a las cqllimosis, ln dificultad para cohibir -

las hctnorragins por cortes ni nfcitnrnc y In hcmornig:ia prolongada des -

· pués de la nmigdalcctornfri o 11na extracción dcntnl. Los :mtcccdcntc..; pu!: 

den ser falsnmcntc "ncgt1tivos", n veces con rcsultmk>s desastrosos. Es-

Ú1 fomrn de hemofilia no es infrcc..11cntc. Entre lOl fmnilins con hemofilia 

A en Suecia, 25 presentaron hemofilia leve; 18 hemofilia m:::>dcrada y 58 -

(38) 
... l1cm:>filin gi:avc. EJ medio mlls fidedigno parn reconocer estos casos co!! 

· .sis te en i·cnlízar la pn1cbn de la generación de tromboplasriirn, seguida -

: pür la medición cuantitativn delfactor VIII. Se sughió quela hemofilia l~ 

Üc seria un mutante aléliro que ocurre en el mismo locus que el ger. nor -

.- . . 

'.mal o qú0 el gen de In hcmC>fília clásica. Tambi6n se sugirió que algunos · 

.,casos de hemofilia kve ocuácn por deficiencia de un factor no re
1

ronocick>, 
' " 

También se registrnron fonnns,dcsusá~as. 



l. 11 cmo fi Ji n 1.e v• ~. 

Ln gr:m v:irint'ión cxistcnt::: ':'n In grnvcd:1d del proceso hcmofílico es 

111111 u·:- las obscrvm:ioncs más importantes que se han obtenido en la hemo • 

fl.lta mcuiruuc Ja corrclncíón entre lns mnnifcstncioncs clínicns y los ha -

llazgos de laboratorio. Si nos basamos en las observaciones previas, acel! 

taremos que los individuos gravemente afectos no poseen con ftea1encia -

cantidades apreciables de globultna antihemofílica (AHG) en el plasma, o -

· . bien, poseen cruttidadcs inferiores al 3 por ciento. La AHG en la mayoría 

: '. 1 

• .. de enfennos afectos con la forma leve oscila entre 5 y 20 por ciento y un -

·.. ' 

.pcqucfto ntímcro es menor del S por ciento. Valores de .AHG superiores al 

5 por ciento suelen observarse en los pacientes afectos levemente. Cuando 

.. ' '. . _: 

Jos mecmismos hemostáticos aéti:rnn de modo prolongacb, como sucede en 

Jos estados postoperatorios, es posible que se presente una herriorrngia ,. . . . . - . 

)rónsirorla en un individuo con un valor de J\JIG situ ne.to ene.re 30 y 45 por -
·: . .";>-. 



ciento. Se ha fomrJlado que cada individio posee un valor constante y ca-

ractcrfstico de este factor de la coagulación. lkbcrfa insistirse de nuevo 

en la posibilidad de que los cnfcnnos con un dMicít lcve,no presenten ma· 

nifestacióncs hcmorrágicas hasta que sufran una lesión considerable, o -

.· .. bien, después e.le intervenciones quinlrgicns corrientes, tules como tonsi-, ··· 

. Jcctomfa o cxtrncctOn dental. 

La presencia de una dUitesis hem~rraglca mormal, en particular de 

' . 

· hemartrosis que datan desde la infancia, se han omervado también 1;:n - -

otros miembros de la familia y se limitan a los varones con signos eviden-

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

~ urfa hemofilia. Un elevad:> aumento del tiempo de coagulación s mgurnea es 

un rasgo .característico en los pacientes con hemofilia grave. El tiempo de 

~aguh1ci(>n en los afectos de las formas leves de esta enfcnnedad puede h,! 

llarr-ióligcrnmcntc prolongndo o'' incluso nomrnl, ya qucuna cantidad del 1 



por ciento de AHG es suficiente pnra originar un tiempo de coagulación 

nonnal. La prueba del consumo de protrombina y la prueba de trombopl~ 

tina son más sensibles y dctectru1 el dóficit de AIJG cunndo sus niveles prE 

sentan valores inferiores del 5 al 20 por ciento en el plasma. 

La prueba de tromboplnstina,al identificar el factor deficitario, sepa-

rala hem:>filia n debida a un déficit de PTC de la hemofilia clásica,a la 

cual rca1crda cllhicamcntc. El tipo de scucbhcmofilia (enfermedad dé von 

'Willebrond) en que existe una anomalfa vascular con un déficit de AHG,p~ 

, , 

, , 

senta epistaxis y un tiempo de sangría prolongado que cnracteriza la prt • 

<mera anomalra, asf como hemutrosis, y un tiempo de sangrfa nonnal qué 

, ', son ,propios del déficit de AHG. 

. . . : . ' ·.,-.; 

, Las pruebas mixtas proporcionan unrne,dio diagnóstico muy senctllo. ', 

',Los tres tipos de plasmo corrigen, cada uno de ellos, las hemofilias que - , ,' · 

no prcscnton clmismo tipo de clóficit. 



La muerte debida a dcsangrnmicnto cbspués de intervenciones qui -

nírgicns o trmrmos graves cs,en la ncrualidad,mcnos común dcbioo a que -

se achninistrn habitualm::mtc plilSmn frcsro o smigrc. La protecciOn con 

que se desenvuelve el lactante y el n'fto pequei\o oscurece la verdadera º.! 

turalczn de la cnfcm1cdad, la wal se mmifiestn con claridnd a medida que 

el niño crece y se exponen traumas de varios tipos; La hcmartrosis resul 

tan te de hemorragias n:peticlas origina a mcnu<b cl111dicacldn e incapaci -

dad. Se ha é'm.itiw la hipótesis de que la mejor gula de laboratorio para • 

. . . : 

.. efecw·ar el pronóstico, ronsisre en dete.rmtnar las concentraciones herilAti - . 
. . 

:~as,dc .i\llG. Los enfermos con cantidades no detectables de AHG suelen -

hajlarsc afectos de gravedad, mientras que los pacientes con .• concentraclo- • 

nes superiores ni 5 por ciento ~rescrnan la enfermedad en su fonna leve. 



2. Enfennedad de Von Willcbrnnd 

(Seucbhcmofilin, Hemofilia Vnsa1lnr}. 

Ln cnfcm1cdnd de Von WillcbrMd consiste en la presencia de una -

diátesis hcmorrllgica hcrcditarin,quc se carnctcrlza por un d(:ficit modc • 

· rack> o grave del factor VIII (AHG~que se combina.con un trastomo capt • 

- ( 39) 
la1·, lo que ocasiona un tiempo de sangrra alargn<.k>. Esta enfcnnedad fue 

(40) 
descrita por Von Willebrmd, quien observo este proceso en varios·niftos 

/que vivfan en las islas de Aland, en el golfo de Botnia, cerca de las cos -

tas de Finlandia, donde esta enfermedad se presenta con una gran fre~~!! . · 
. . . 

Cia. Von Willebrand designó originariamente es.ta enfennedad como seu-
~· . .· . . . . . 

~·· .... . . 

··. dohemofrlica. 

Los signos principales. consisten en un tiempo desangrfa muy ala! 

... 
. :~~<.lo; tiempo de coagulación rionnnl, recuento plnquetnrio nonnal

1
, retrae 

:.:t~ del cóngufo nonnal e íncidcncin, tnnto en hcmbrns comben varones .. 



. ' 

Sl: ha obscrvaoo en vs10R últim~s nños que lns plaquetas en esta enferme -

dau no presentan m.lhcsividad "in vivo". El tiempo de sangrfa prolongado 

se relaciona con un fallo de las plaquetas para ndhcrirsc n la pared vas -

'cular, tk:: lo que resulta un retraso en la fonnnciOn clcl tapón plaquctario . 

Muchos autores considcrnn que la falta de adhesividad plnquetaria en este 

proceso debe incluirse en ln definición de la enfermedad. Se han des~rito 

anomalíns vosmlarcs en un número amsiderablc de pacientes con este -

·. · tinstomo. Estas anomalras vasculares conststfrul en la presencia de cap_! 

. lares tortuosos ~· distorsionados en los lechosungueales y en las vénulas -

de lns conjuntivas oolbarcs. Est()S capilares anormales del lecho ungueaJ . 

•.·.•·no SC' Contrafan cfCspués de Se·r ptt.DCionncbS .• 

El síntoma m6s frccuaüc en Jos afectos de esta prifcrmedad, indepe!! 

dicntcmcntc del déficit as.ociado del fnctor VIII, consiste en fo prescr....:ia de. 

. , ' . . . 
epistaxis espontáneas y graves, si bien pueden también presentarse .hemo·· 

'! ,' ,· i ·,, .·· ; ·, .. 

·rrngins intrncrnncnlc$ gr:wcs;. Sf8toml1s comunes n nmbOs tipos de ál~era· 



ciones, es decir, a la alteración vascular y al <ll!ficit del factor VIII. son 

!ns hemorragias de las encías, lengua y lns que se presentan después de -

extracciones dentales o después de la caída de los dientes temporales. La 

existencia de grandes hematomas ocasionaoos por pequeños traumas es un 

·hecho que se presenta también con frcrucncia. El dato de laboratorio más 

signiftcntivo es un tiempo de sangrfa alargado. El tiempo de coagulación, 

tiempo de protrombina, recuento plaquetario y retracción del coágulo son 

nonnnlcs. La prueba del torniquete puede dar rcsulraoos equívooos, si· -

bien la mayoría de autores han hallado una prueba de la fragilidad capilar 

p0siciva en gran parte clc sus c:nfcnnos. No obstante, casi siempre se ob· 

tienen en la cnf.~nnedad de von Willcbrnnd. rcsultack>s demostrativos de que 

la integridad vascular se halla alterada si se practicnn todas las pruebas • 

. existentes para comprobar el tras tomo de las mismas. El cÍéficit' de AHG 

··•· cs,cnoctisioncs,lo suficientemente grave como para provo~ar una,altcr~ • 

:.: trí'5n de la prueba del consum::.'<lc lll prott'()mbinn '.\' de fo prueba de la gene- . 
. ;;\·:·. ·.,, . ;'···' . ,, .. . '·.. .; :· . ·, .. · . ,• . '·. 



ración de tromboplascina. La cantidad de globuhna antihemofílica es su~ 

rio1· a lo que se halla en los enfermos Mcctos do hemofilia leve. El défi -

( 41) 
cit del factor Vlll en un g11.1po de cnfctmos cstudiaJos, oscilaba entre el -

30 y cJ 60 ~~ tic los valores normales. Otros autores observaron valures ~ 

( 42) 
situa1.bs entre el l y el óO % valor m~dio normal. 

l .n prcscncin tic cpisrnxis grnvc, que caracteriza In hemofilia VaBC!;! 
. . 

lar, separa cstn enfermedad de la hcmofili.Í levo, en la cual el tiempo de 

snngríacs nonnal. La enfermedad de Von Wtllcbrand es familiar, proba-

?: 
::; · .blcmcntc llcrcditaria, afecta a ambos sexos y se transmite como un rasgo 
!:~ 

>.dominante simple. Al administrar plasma fresco, se corrige el trastorno 

de la·coagulación, y éllo ha resulta<b eficaz e.n el tratamiento de las hem~ 

• rragias que se.presentan después de extracciones dentarias. El plasma -

.,:trdeo, en estos casos se admiJlistraantes y despu6s de la cxtracciOn den-

tal. La csplcnectomía se halla totalmeritc contrnindtcada;.ésto se mallza· 
·,·, . . ·' 

rCt éort mayor dctállc más adelante~ en ·el cnprtÜlC> de 1'Tratamterato". La • 
¿,,: . - .~. . ' - -· . . . - < " . "'- - . 1.. ' ". 

' v'itp_minn·.c, 'trieftéaccs.pl~a.··dalntnar 



epistaxis y otras mrulifestaciones sea.mdarias al componente vascula: anor·.' 

mal. Una fuente de error en el diagnóstico de la cnfc1medad de von Will~ 

brand es la confusión con la hemnfilia A leve, pues el déficit de factor VIII 

es común a ambas. Para la diferenciación se tiene en cuenta la prolonga-

. ción del tiempo de sangría en la enfermedad de von Willebrand con respe.s . 

to a lo hemofilia A.· No obstante, Jos casos mfls leves de enfermedad de -

von Wlllcbranu prcsentM a menudo un tiempo lle sangría normal. Aunque 

· es de herencia autosómica, se mmtificsta con expresividad var.iable y, lo 

mismo que In hemofilia, puede aparecer como caso esporfldioo. Si no se 

· comprueba un tipo de herencia caracterfstico, la enfermedad de von Will~ 

brand se puede diagnosticar por adherencia dism inufda de las plaquetas. 

(43) .. 
Biggs clasifica las hemorragias que se observnn en la enfermedad de 

- ' ' . ' . 

·.· vanWiUebrand en dos tipos: el primer tipo engloba las hemorragias espo!! 

··.. . > . 

t~cas que se presentan en forma de epistaxis, gingivorragias, hetnorra -
-:~ . . 

. . 

·gias deltra~ro gastrointestlnaly menorragias Est~. tipo se debe a la exi! 
: . ,.,., ~,fi:> 

. ·~t~nci.il dq un tiempo de snngrrn afotindo .. El scgurúJotlpo de hcmot;'rngias 



aparece después tic un trauma, se rclncionn probablemente con la baja -

concentración hcmtiticn del fncror VIII y se caracteriza por una diAtcsis h~ 

morrflgicn de tipo esencialmente hc..:m~fflico. El control de las hemorra -

gias traum:lticns se halla m6s en relación con la conccntrnción del facror 

VIII que con eJ tiempo de sangrfa. 

El hecho lle que n1 trnnsfundtr plasma normnl o una fracción plasm_! 

tica.sc l.-orrija en ocasiones el tiempo de smgrfa, asr como el tiempo de -

',·\·.<--~--·­
. ':;._.:,.·, 

coagulnción, sugiere la posibilidad de que ln discrgin vasailnr. pueda ser -

rcsult;,u.b del c.lcfccto de un factor vas rular plasmático nccc.sarlo para la V! 

socons.tricción normal y que serfa distinto del factor VIII (AHG). Este fa!: 

.cor vascular distinto del Al-IG se halla presente en el plasma nonnal y en -

el plasma fresco de los individuos .con hemofilia A y existe en cattldades -
:·· - ·• - ·1, . 

. . 

disminuida.e; rn la enfermedad de von Willebrand. En ot~ grupo, tina ano-

m.ftlfa de las plaquetas oonstilura una característicaadtclonal. Segllnalgú· 

nos ,aJtoJ'l!s. la co.i:icc11traci(>n. plas¡n6tica de glot.,¡Hn~ .antthem:>fntc,a. se re-
- .. .. -· - - . ,.. ' ' '. ''. - _,· ... 

.. ·' 
·' 



· dtcín en varios miembros de cttntro familias afccrns de In enfermedad de 

Von Willcbrnnd; estos individuos presentaban trastornos clínicos observa-

bles. 

3. Enfcnncdnd de Chrtsrmas (Déficit del factor IX, 
Hemofilla R, Déficit del· G:>mporiente. Trombo - · 

· Pfostfnico del plasmat déficit de PTC). 

La deficiencia de factor IX a>nstituye una momolra constitucional de 

; '.Jac:oagulaci6n smgulhea que,. al igualqüe la hemofilia clAsica, depende de 
_ •. '; :'::·.·,-' •. ¡• , . • ': 

~- ;•:· ' 

. . la fr~mtsión hereditaria de un rasgo mendeliano re.~sivo vinculad> al se-

· ico; (Jlese maiifiestaoomo una·deficiencia de un· componente del plasma -

.. ,;ilerid~ para la a>agufactón de la. sangre. El trastomo también se conoce 
'· .·., '•""• . . . . ,. ' -

· :bmodeficiencia.de.PTC (oomponente tromboplastínico;delplasma)o enfer 
... ,··, ... ·. -· . ,,. -

. n~dlid di.'! Christmas, por el apellioo de una de las primerás familias e~ • 

... '.--'· ··, ·, .· . 

r.am --



en el déficit del factor Vlll (AHG), no se halla una historia familiar. 

Este trastorno se reconoció por prhncra vez en 1952, mmque 5 aftos 

antes se hnbin hecho una observación que sugerfa que la hemofilia cllslca 

podría no ser una sola entidad; se observó, por ejemplo, que al.mezclar -

!Ps plasmas de dos pacientes hemofntcos, oairrra la corrección murua -

·. · ··cid defecto de la coagulación. 
. . 

. . . ' . 

l~a deficiencia de factor IX se asemojn de tnl muncra a lahemofilia · .. 

·. clásica (dc,:iflricncia de factor Vlll), que ya no cabe duda de que algunos de 

los csrudios originales ~ la hemofilia se hicieron en la d~ficiencia e.te fac . ": ' . ' - ,·. -
. ;ten IXy no de factor.Vtll. Ésto rige, JK)r ejemplo, para ~os .hemofniCX>s -

. . . 

de 1 cnníl, Suiza, q~1c constituyen la famtlla de hemoffiicos mAs numerosa 
. ·'. -, . ' : ·- : . ·, ,_ •':. 

·. . . · .. ··... .·· ... · (44) . . . . . . . .• . . . 
y ilntfgua que se conoce. La similitud entre ambos estac:bs, a>mprende ~ 

· :'una modalidad hereditaria idéntica y alteractories s tmtlarea en el tlempo-.. .. .. ... -· ' .. ·· '.. " , ' . 

· de co:iguiac:ión y'cLconsumo .de prQtrombtn.á dÓ'la smgre totaL Tambl6n, . 
- ',, . . . ,·. . . . --. . . 

\"" 



referimos n Jn incick,ncia rclativn de estas dos formas de hemofilia, cbn-

lle sciialamos que en vnrios cnsos S<.! demostró mnbos tipos de llcmofilia 

en los mismos pacientes y que, nl igunl que In deficienciD de frtctor vm, 

se c.lcscrlbió deficiencia de foccor lX asociada con un defecto vascular. . . 

LnR mnnifcstaciones clínicns de In dcficiencin de factor IX pueden • 

revestí r extrema gravedad. También, como en la deficienci.a .de factor -
' . . . -

'vm, se describieron fonnas leves. Se afirmó que las manifestaciones -
... _ . -_ ·. .. . 
-~ . .· 

. ' ' ,. . 

clrniCas tienden a tener una gravedad similar en la misma familia, pero -. '.' ·, .. ·· , . ' 

' _·'· ,' ' . . . -

en.faJamtlia Terma se halló que el grado de deficiencia plaSm~ttca de fac 
,• - . ,' .· ,·.- . . '._.· ,' . -

> . . .. , ·. ' . .' •. ' ·. . (45) 
torJX ~ra la misma, ainque las manifestaciones cUhicas variaban mucho. 

' , ',. . . ,_ . 

r tt:ror IX, al igual que ert la hemofilia; el 

' ' .. ' ·, •. ·. . .·· (46) 
.:>1t1cba.de la generación de tromboplastina. En un grupo de estudios, se 

itemostró ahora que.el rasgo no si~rnPrepuede serd¿l toCb,tccesfv0,en la . 
. ' 1-: 



(47) 
portadora hctcrocigótica. En uno de estos esrudtos se comprobó que en 

el 25 por ciento de lns mujeres hcteroclgOticos, el nivel de factor IX era 

· ba.stmtc inferior a las cifras normales. Aunque estas mujeres soporta -

roo considerables traumatismos sin pérdidas peUgrosas de sangre, en -

. (48) 
otras portadoras se observó una pequefta tendencia hemorragfpal'a . 

. En la enfennedad de 0.rismtas se aplican los mismos prtnctptos -

·· generales del tratamiento que en la Hemoftlla Clásica. 



CAPITULO IX 

PROFILAXIS DE LA HEMOFILIA. 

(49) 
En un esrudio sobre la prevención de la hcmofilfa,se destacó que su 

posibilidad depende del nivel del factor coagt.1lacb1'. del plasma requerick:> -

. pan~ una pmtccción rawnabk y también U(.) 1<1 frl!cucncia de infusiones n_s 

cesarins para la conservación de ese nivel. Las hemorragias son frca.i~ 

tes en los pacientes hemofílicos graves .con menos ool 1 por Cien de la ac· 

:ivtdad media nonnal de los factores VIII 6 lX, mientras que los hemotnt· 

. . . . . 
1:os · wn actividad del 4 6 5 por cien rara vez sangran sin provocación~· Es 

. '.'' ' .. . . . . . . ·. --

10 seftala el valor de una pauta de infusiones periódicas que mantenga estos 
.. - . 

' . . 
. - . .·., . . ·: 

·•· r1iveles mfnim:,s. Tiene importancia bAsica el conocimiento del período de 

',Éemldcsintcgración biológica de un faetor de la coagulación, afin de pro -
··; . - . - - .·.- - . . . 

iorcionar un nivel de actividad bajo, pero útil, al pacten te que sufre. un dé · 
_ ..•. ·.',-.'-·. . .. ·· .· . . . ' "-

' ' . . 
. : . '. . ' 

~ícit específico. El factorXJll (factor estabilizéllltc dcln fibrina) p0see·un· 

®rrowoo·scmtllos1nfograei.ón oo unqs6 llfas ... So'consiguió.cvltar lahém2 •· 



rragia d<.! un cnfc11no con uéficit grave, m~dinntc unn transfusión de !'las· 

mu cndn 5 <> 6 Rcnrnnns. El pcrrooo de scmidcsintcgrncl6n biológica del -

fncror IX es uc nlreucwr Je 31 horas, y lns infusiones acmmales de con • 

ccnrrndo del factor IX casi climillan lns hemorragias graves en los pacicn· 

(50) 
tes con este d6ficit. En la hcmoftlin clásicn, el factor Vttl infundick> oosa· 

parece scgl.1n su perfock> de semtdestntegración btoldglca de unas 10 horM. 

Los niveles altos del factor VIII precisos para el sostenimiento del paci~ .. 

te hcmotnico exigen infusiones diarias o a dfas alternos. Bn los afertos de 

dóficit del factor VUI por enfermedad de von Willebrand, el factor VUI pre 
. ;. ' .· '_' -

. . . 

sen te en el plasma aumenta al inducir la prowccidn de nuevo factorVlll. - ·· · 

Una infüs ión scman al profU4ctica de plasmo puede ser su ti dente en este 

. ' . ,· -.- ·. 

·.·. · tfosto11lo .. Un problema fundamental de la profllaxts radica en el cnsto, • 



Las medidas profilllcticas más importantes consisten en la protec-

ción del lactante y del nii'lo joven contra traumas, éllo se realiza selec -

clonando sus juguetes, con la colocación de almohadillas en su camita y 

eliminando los posibles focos de lesión, tnles como muebles, etcétera; -

una vez que clniilo empieza a rotdar, se vigilarán también de modo rlgu-

roso sus ncttvidri<.les. Los accidentes disminuyen a medida que el nifto -

.· avanza en edad y desarrolla, por tanto, un mnyor conocimienro. 



. 
CAPl11JLO X 

PHJ\CCIONES PLJ\SMJ\TICJ\S USADAS EN LA llEMOPILIJ\. 

l. UHo du C.onccmrm.k>s c.lcl Factor V 111 (Al IG). 

Se han preparack,> concentracbs de origen •imal y humano, aln en · 

( 51 ) 
curso de investigación rn pos de mayor purificación y ooncentración. 

''ª intrmk1cci6n de oonccntrados del factor VIII ha con<llctdo amo -

· dificaciones en el tratamiento de los episodios hemorrflgioos notables de 

. ~a hemofilia y otros trastornos. La ventaja de los concentrados de plas • 

·· · · .. ·• ma sobre el plasma naturaLradica en la eliminación de la sobrecarga vas 
,·, . . ; '_, 

cular por infusión excesiva de proternas. El peligro de la sobrecarga!;Ci! 

. ~l.llatoria, mfls que dCl volumen deJfqutcb infundtc:b, proviene de la· carga• 

· na.y otras globJlinas presentes en elplaamae1torbm la elevaclOn del nt· 

.. :Vcl. del foctorVlll sin pcrn1rbnr fo clrculaciOn .• El empleo d~ concerura • 
'· . . " \ ,, ·. 

' ' 

. permite mayorGs conccntractonea delfac10r YIUque 1u:q14e mte• se 



conseguían eón el plasma solo y la posibilidad de alargar el intervalo en -

tre chs administraciones sucesivas, al pennitir que los niveles consegui-

1os perdlren mlas tiempo. A menudo, las cbsis únicas de concentracbs -

1le factor Vlll han eliminacb la necesidad de transfusiones repetidas de -

plasma para mantener niveles hcmost4tíoos de A1JG. 

M'Jchos de estos concentrados se hallan aún en experimentaclOn, y 

bs que ya se fabrican no pueden encontrarse en tt>dos los parses. 'Por -

.consiguiente, se sigue dependiendo del plasma fresco congelado o del crr2 · 

precipitado, aiyas dosis ce preciso conocer adcruadamente. 

Se define oomo l unidad de;; factor antihemoffüco .la actividad que -

.<presenta 1 ml.de plasma corriente de banco con m::::nos. de l hora de anti"'.. 

Las manifestaciones Clínicas de hemofilia A por déficit delJactor • 

... 

. y de hemofillaB por déficit del factorJXson similares en aiaÍlto a la> . . 

ct'Ónica y recidivante que ocasionM la hemnrtrosis espot1tánea, · . 
' . ·;'. :1 ' ·- ·' .. ' 



los hcmntomns espontáneos o fllciles y extensos, la dificultad de restallar 

l:is hc1110rrngins trns lns cxtrnccioncs dcntnrins, o 1:1 hematuria. El est_! 

do en cunJqu icrn de lns dos cnfcnncdndcs puede ser muy leve y pasar in-

nclverticlo ni paciente, hasta que un trnumatlsmo o unn intervenclOn quinl! 

gica causa una pOrdida grave de saig're. La frea.iencia de admiilistractOn 

del prowcto aduarnclo pnra oorrcgir el déficit del factor Vlll o del factor 

IX dependerá del período de semidestntegraciOn .de sus respectivos f-::cto -

res dcfiétcartos. El período de semldcslntcgractOn del factor VIII es cor-

t~; su plazo de permanencia en la ctrculacton. es de 12 a .14 horas, y el de 

~erriidesirÍtegraciOn, de .4 a 6 hóras: este mismo período oscila entre 8 y 
•. · ,1. . . i.' : . 

2Ühor~ en el fnctor IX. El mmtentmientó ~niveles adecuados del fac-. 
: : : - ; .. '.. . . ." ~ .- . : . .. ' . . ' ' : . . - . - .. 

-:·· ._ ' ' . '· - ' ' . . . 

cor vm y factor IX se brisa en el conocimiento de .estas diferencias. . . . . . ' . . ' 

. .'· ... -·. . "-
. . 

• < 2 ~ Crfopredpitado. 

. . . ·. . .. .. ' . ·. . . •. . .. · . ·.. . ( 52) . . i. ···.• 

., ·· 'El. n.iétocb de crfoprecipitndo .de Pool.Y colaboradores, se.ortginoen · 



Irfo, la mayorfo del factor VUI permanece en el precipitaoo insoluble en 

frío, lo que proporciona un método simple de preparación de potentes CO,!! 

centrados de globulina nntihemofílica, adecuado para uso como métooo h,! 

( 53) 
bitual en los bancos de sangre. 

El crfopreclpitaoo se prepara a partir de la sangre después de la 1'!: 

cogidn,trut pronto como sea posible y dentro de un máximo de 6 horas des-

de aquélla. Tras centrifugación en frfo ( 4• C), el plasma fri::?SCO se conge-

la hasta - 6s•c o temperaru ras alln móS bajas, mediante un. congelaoor po-
: .. ' . . 

~ente.o una mezcla de hielo seco y alcohol. Puede permanecer rongelaoo-

.:<duránt~ varios meses, pero en general se 'deshiela transcurrida una sem_! 

''-ºª clesde la recogida, en refrigerador del a6ºC, Tan pronto como se -

}tia completado la descongelación (18 u 24 h()rns), la oolsa de plasma se -

lk1nmtc 20 minutos, rt 4•c. Se rLití ru to<.lo el" liquhb 

f\'.s~brc~n~lnntc, excepto unos toó l5ml. El crroprcdpiÚtdoquedit'actheri -
·o •. : .. ·' <. - • • , .. - . . . . -. : -
'.. . ' . ~ ' . ' 

\r:.;dÓa lns,pt11•ct1es de la bolsa, y e~tc material con el plasmn ref;ichal, se)-
.. _.... •.' . ·, ; 



,congela oo nuc·vo y puede almacenarse a temperatura inferior a -2o•c -

( 54),( 55) 
lrnstn el plnzo mñximo de 1 año. 

En condiciones ideales, Jo bolsa corriente de críoprecipitado contf!!! 

dn'l Je 125 a J.50 u. del factor Vlll; no obstante, curuido se prepara en se -

rie en un bru1ro 'b smgre, es mejor cnlculnr el contenido medio del fac -

tor VIII c.:n unns .lOO u. por boUrn •. 

Lo mism3 que cuolquicr otrn sustmcfo que contenga AHG, 40 u llcg. 

. . . . ' . . ' . . 

.proporcionarán a los 30 minutos de la trmsfustón un nivel del 100 3. De 

''.> Xd~ del nivel de AHG que se. desee; 

En las hemartrosis, si se consigue un nivel del 60 al 1()() 3 ( con la 

- '. ., . ' 

a~inistradón de 24 a 32 u .. dé AHG/kg: 1/ 4 ó 1/3 de bols.a por kilogra ".' 

. - - -

dcbct"fo lllantcn~rseunnivel del.80 al l.00%dcsde inmedl~.ta".' 

antes ele la inrcrvpncidn hasta el terc~ro o (llarto dfn ~f PQstopéra 
' -. ' ...... ' -, .• .. ', '•... ,·_;-,,.-'-'·.:'.i:··-.:·,·.-:: - , . .:, ·. '. .··:· ... · -·-

' ·.~ ... ' . ·•. 



torio, y administrar luego un tratrunicnto que mruHcngu el nivel de AHG 

al 40 6 50 3 durante otros 6 u 8 dCas. 

En la cnfcnnedad de Von Willebrand se recomienda en líneas gene:-

ralcs la misma pauca de cbsificaciOn; no obstnnte, como quiera que, en -

los afectos de este trastorno, la administración de crroprecipitado puede 

estimular la síntes.is de su propio AHG, la terapéutica en los pacientes -

qulrtlrgtcos se comenzará 24 horas antes de la operación~ 
"--.; 

El crfoprecipitado representa también el tratamiento de elecCión en 

el déficit del faclDr XIU. Se recomienda una dosis única de 162 bolsas • · 

;;por kg. El precipitado' contiene solo ~antidades minir:nas ae flbrinOgeno, ·.· 

·· .· ¡>ero ha de inclüír insohemaglútininas. Se recomienda que, como fu.ente 

de este :material se utilice plasma ttpospecffico o AB . 

.. . . ·· ·. ' ", . . 

3~ Factor Antihcmofttico Courtlmd (Humano). · 
. '· 

Est<l sustmcta, preparada por Courtlnnd Scicntific Pt'()d•cts (Los .; 

constituye un,conccntrock> dcsccoch y dstablc de fo2 . 
' -. ;·, '.¡; ' .. --·-; . . . ' . '". ._ : -.. 



cor nntihcmofílico (factor VIII, ACM), excelente pnrn intervenciones ope· 

ratorim; y hcm:.>nagias graves en ln tcrnpéutica de In hemofilia A. Es· 

1111 pm~~•~Lo liofilizndo que se rcconstiruyc con 30 ml. ele ngua estéril. ¡. 

l).!bcrfn mlministrnrsc n través lle un flltro inmediatament<? después de • 

• la reconstitución. El perfoc:b de scmldestntegracton del factor Vlll es de 

8 a 12 horas. Antes de comenzar la operación se amninistra una canti • 

dad del procklcto suficiente para alcanzar una correccldn de.1100 % . OJ· 

. ' .: . ' 

rante 5 días se mantendran los niveles del factnr Vlll por encima del 503, · 

. y luego superiores al 30 3 hasta que se hayan retiracb tock>s los puntos • 

. ·. ·' . . 

· . En la hemartrosis, la ck>sls es de 25 a 30 u/kg. Dadó que el procllctci se ... · 

prepara con plasma fresco de banco, la hepatitis vírica p.te~ constituir · 

. . . 

· una rompHcactón frecuente. Aún wando no se enwentran tloaglutintnas 

, de grupo sangul'neo en cantidades signlficattvas, es posible evltar \a ane· 

. ' . 

rriin hcmoUtica con la corrección amplia dé lo~ pacientes que no sean 



los grupos O o .A2 1 mecfü1ntc ln ndíción Je sustancia específico solubre de 

gmpo snnguínco A, de Bode nmbos (se recomienda la SSnGS, de Pfizcr). 

4. MéLOlb 4 l'on 1 lemofil (Fn1.:wr 1\ntihcmofrtil'o l lunrnno). 

Estn sustnncin se prcpnrn n bnsc de plnsmn fresco normal, en los 

Hylnnd Lnboratories (C.Ostn Mesa, California). Proporciona unap(>tencia 

je AHG 6 6 m{ls veces mayor que los crfoprecipitados o los preparados -

·~n glicina antes utilizados, ron cantidades relativamente pequeftas de fi • 

:)rin6geno y otras protefnas, y por éllo resulta conveniente para los tra -

tami~tos a largo plazo. Con este preparado, el plazo de semidesintegr~ 

·dc5it del factor Vlll es de 10 horas. La récuperación "in vivo" es delor-

.· ·, - ' 

den del 80 al 90 por ciento. El producto se expende en fürma liofilizada 

y se rcoonstiruyc con 10 ml. de agua destilada. Ha de administrarse ln -

tnedlacamcnte después de la recxmstiruci6n. Ln cbsis se cnlculn d~ aa.ie,! 

. ' ~ i ,.. ' . '' 

Dado que ~l ,ronfCtHrndo se prepara a • 



pnrtir de grnndcs cantidades de plasmn humnno fresco de banco, puede -

contener los ngentcs cnusalcs de la hepatitis vírica. El preparado inclu- · 

ye cnntitlndcs indiciarias de las isohemaglutininas de los gmpos sangur -

neos A y 13. Si es preciso infundir grandes volúmenes a pacientes que no 

son de los gn1pos O o A2, se recomienda la adición de sustancia soluble 

cspccíficn porn los gntpos A. 8 o nmbos, lo mismo que en el factor anti-

· · hemofrlico Courtland. 

i, .. 
: . ; ~· . ' 



CAPlTIJLO X l 

TRATAMIENTO 

El tratamiento del enfermo nfccto de hemofilia grnvc requiere una -

gran atención a varios aspectos de la enfermedad. Como primer paso, es 

esencial dctenninar si el déficit es debido al factor AHG o ol factor PTC , 

asf como detenninar también el grado del defecto mediante pruebás de la-

bc?ratorio. Los padres deben estar informados de los ruidados físicos y-

: psíquicos que requiere el enfc1mo. El reconocimiento de las aptitudes C!! 
::·:·:'/- -

··, racterfsticas de coda niño es de suma importancia, de tal monera que el 
'.~'.;,':_';. . 

. -.. 

:·<paciente debe ser instrufcb.pa.ra que pueda desarrollar una profesión ade -

;T_: 

:;_> cua~a en ln vida adulta. 

···El trntamien to del afecto de hemotlHn comprende la· ternpéutica de :.; 

las hcmorrngins locales y de los episodios hemorrágicos in remos ~uoos, 

,· asf·cómo la pr~pnrrición Mtc una extracción dental, operaciones lnenOres,. 
-·., .. -.;: ... :: .·· ·:·· - ' _-, .· 

,. '.int~rv~nciones urgen tes y cu i.dncios .ortopédicos .. 



l. 'l'El~l\PIÜITK:I\ DI~ LJ\S lll~i\tOIU{1\GIJ\S. 

El trntíllnicntodc lm; hcmorrngins consiste en ln nplicación de una 

tcnipéuticn locnl, ndminbnrar transfusiones de sangre total fresca, pl"! 

ma fresco congelado, o bien dar plasma lioftlizacb. 

Tcrnpéuticn l.ocnl. 

Este tratamiento se basa en aplicar una sustancia coagulante, .así 

como una presión local sobre elfoco de la hcrporragtn. LaaplicaciOn • 

de trombina pulverizad~ y eltaponamtento local con.sustancias absorbi · 

y,. 

{. bles, tal~s eomo esponja de fibrina,. celulosa oxtdasa(oxygel oiSurgicel 1 

,''I 

·,: :~ (:!Sponja de gelatina (Gelfoam)saouada en una solucton de trombtna y · 

: ªdrenalina, seguida de una presión Intensa sobre el foco de la hemorra * . . . 

gln, son mcdidas·11eniost~tict1S efectivas en las heridas abiertas.·f:·~ muy 
'~ '., .. ' . ·. , . . ' ¡J • ' 

Ütil pulvc1·iznr conuna mezcln de íldrcnnlintl y trombL'1a lazo1ta local.de. · 
,.·,, . ' ' . . . . 

::.\ . 
'~ ¡. -

'lnhci1i!)nnginucspués de ltmpíars~ fai.ófHt n~~!t!, en cspectalcui1uti:: " 
_·>_·: ... ,<. . . . -... ' ': . . .. : . : ·,. :. ·." .~~ '_:_ -· .... ,-_ ~ ..... : .... \ . . ·:~;-'·· ·<.:-:'.' 



no sea posible ejercer la presión digital sobre el foco de hemorragia. La 

trombina no se administrad intravcnosmnente. Lo cauterización estA • 

slemp1·c contraindicada. Debemos evitar la surura de la herida, ya que • · 

. puede provocar una hemorragia más intensay necrosis Mscica. Las me-

dtdas terapéuticas locales no son ningún susttruto de la transfusión o de la 

terapéutica de reemplazamiento eón plnsmn congelndo, en especial si fo. • 

· . hemorr<:tgln se halla localizada en una zona potencialmente peligros& . 

. Transfuslón;.cle Snngrc Total o Plasma. 

L~ transfusión inmediata con songre totnl o conccntraoo de tiematres 

' ' ' 

es n.ecesaria .~ los enfermos que se hallan afectos de grandes pérdidas san· · · . 

,'.:' . . . : . ' .. 

gt)tncúis •. Si.empré que sea posible, se prefiere la s mgrc total fresca. La 

el.evactón .del valor hemoglobínko a los niveles mAxtmos no suele ser ne~ 
,···,,'.· . ·. . ··.··. .. . . " . 

. . . . .· . : . 

snrl~ en Ja mnyorra de los paciente~; són suficierucs valores 'de 10 a u gm. ' 



~;.,~por 100 mi. m objerifo fundamental en el trammicnto del enfermo en f,!! 

se aguda o en In preparación para una intervención quittírgico, al margen 

Lle la existencia de una posible anemia grave, mnsistcn en inyectar a la 

cir,·uladón.uno cnntidaú sufkicntc de hemoglobina antihcmofnica paro al· 

cnn?.ol" 1111 nivél mlc'-'lHtdo mcdinntc el cual se nscgurc unn hemostasia efi -

'(57)' 
Este objetivo es vlllido para In enfermedad de Christmas (PTC). 

Uso de Plasma Fresco Congelado y Lioflllzado . 

. El tratamiento de elección consiste en transfundir plasma fresa> -

· . Congelado crloprecipita<k> especrtloo ~ gl\lpo. Muchos autores conside "' 

rai, no obstante, que administrar plasma en su grupo es una preciuciOn 

,. ·.innecesario. Una transfusión de smgre IDtal se administrarA sl el paci~ 
.-·_,,··., 

.· . ' .. 

te schalla anémico. D::lbcn cono~crsc en detalle sus propiedades: .el fac· 

· tc>r VIll(AHG) es lábil, su perrocb oo vida en la amgre periférica ea de 12 

j~ h~ras Y Sl.I Vidn media.es de 4 l\ 6 horas, de tOlJntllCrtl que el 50 Por, . 



cien de la concentración inicial se hallarñ a las 4horas y el 25 por cien 

al c.WO de 8 horas, etc. 

El plasma fresco que se extrae pocas horas después de practicar 

la ck>nación songufnea se congela rApidamente a menos 20Q C, se alma-

· .. , cena en un congelador y de esta manera mantiene su actividad durruttc -

periodos variables. El ph~ma fresco congelacb.seg\ln una valoración • 

.réa,Jtzada recientcmente,pierdela mitad de su validez a-20°C al cabo-. 

(58) 
de un mes, transcurrioo el cual.el fac~or Vlll pennanece estable. La 

(59) 
mitad del factor Vlll del cbnrutte se pierde, seg¡ln otro estudio, du r:mte 

· · la cenúifugación para separar el plasma; la vida media del resto conse.r 

. . , 

vado congelado es de unas 16 semanas. Otro esrudio indiéa, por el con· 

. · .. trnrío,. 9uc la activillnll del factor vm en el bmlco de smgre sufre una -

• • • ·.,: < • / .: ·-~ : ' ' • 

··· ·, c.lcsírw.,1!rnchín p1ugrcsívn y dcspu0s uc 3 scmnn~1s 1.k:. almacenamiento -

: . , , , , , , ( 60) 
. pcrmoo~cc liu un :m .ªun 60 pcfr ci.:m <Jcl valoi· inicial. 



El plasmn de la sangre fresen puede ser Jiofiliznoo y redisuclto en 

una solución salino antes ele su uso. El factor VIII en el plasma liofiliz_! 

do se mantiene también muy estable wrantc un periódo de incluso un ai\o. 

Un prcparmlo comercial de plasma CQngclaoo liofilízaik> (plasma antlhe -

motnico) contiene valores del factor VIII que promedian 72 por cien del • 

.•. :. . . (61) . 
· vnlor del plnsmn nonnnl frcs~. Este prcpnraoo romcrcinl es muy útil 

~rante los vinjcs y en aquellrui zonas donde el plasma fresco congelac:k> · · 

no se hnlla disponible. 

. . . 

Los csrudios realizados en nuestro laboratorio hm confirmad:> los . 
. ·. ~2) . 
· h3lfozgos. de Brinkhous y. colaborad'Jres, según los cuales una determina -

. . . . . ' . 

.,,·.· . fja concentración del factor VIII es necesaria para la hemostasia en los -

. . 

' áfcctos de hcm:-,filia. Scgtln estos autores, el factor hemostAtico mínimo 

sugie~ que debe ser del 15 a~ 20 por .cien. delnonna1 o bien mu alto . 



Un nivel construttc del factor VIII siruado entre el 10 y el 20 po¡ cíen 

se consigue al administrar plasma a una oosis inicial de 10 ml./kg. oo ~ 
(63) 

so corporal, a l"'Ontinuncil>n ln <.losís scrll de 5 ml. /kg. cndn hora. Se ha 

obse1vado con frecuencia que una hemorragia activa persiste en los pa-·. 

cientes afectos de hemofilia tratados con cattidades insuficientes de plas-. . 

ma o smgrc, si bien el tiempo de coagulación wclve a la normalidad. 

(64) 
Brinlchou• ha insistido en que una pauta terapéutica transfusional (oon 

I . 
. plasma f.resco congelado) consiste en administrar una transfusión inic1al -

~ie 1 p<>r ctet'l del peso coll>Oral, seguitb por una pequefta transfusión de -

· · .l1lanrentmlento a tn.tervalos freaientes. El valor de AHG (factor Vlll) se -
\ . . . . 

c~leva dpidamente en la sangre periférica mediante la transfusión inicial y 

' . . . . .. · . . - .• . 

dcs:iparaciOn rApida del factor Vlll del plasma es debida a su distribu -

. . 
. . 

. en los compartimlenros cxtrnvasrulares, asr como a i:¡u utilización'. 



Los transfusiones lle sostén se prcscribir:ln n una dosis de O. 5 por cien 

del peso corpornl. m valor del foctor vm nlcanza vnlorcs próximos a -

los alcMzndos después de la primera transfusión y se administr111 pequ~ 

i\ns trnnsfusioncs de mantenimiento en eJ QJrso de 4 a 6 horas. El des -

· censo es menos acentuado en estos perft.>m>s posteriores y es un fiel re· 
·.·:.• 

'flcjo del consumo del faccor vm. Debe aplicarse una rigurosa vigilan -

cía a.aan·oo se administran grandes cantidades de plasma fresco congela- . 

do parn dctc.s:tnr el dcsnrrollo cr un factor inhtbimr de edema pulmonar ' 

o de hipcrvolcmi~. 

Las pautas terapéuticas que se eXponen a continuaéión sirven de -

gufa pnrn cltratnmiento de lns hemorragias de distinta localización y son . 
. · . . . . . ·. ' 

)ítilcs pnrn preparar los enfermos que deben someterse a intervenciones 

. . ' ~ . 

·q~ inhgié~s. Cantidades superiores n las que se exponen. ~11 este capítulo · 

, ·.'¡. 

n vcccsn llcccsariás lk!bioo a que los valores plnsmt\ticos del factor - . 



VIII de los indlviwos nonnales varían amplinmente; esta oscilnción se -

calcula entre el 60 al 175 por cien del valor medio~ La dosis inicial del 

plasma en el tratamicnro de los enfermos con hemofilia debe inyectarse 

con rapldcz (en el rurso de un período de 45 minutos a una hora); con éllo 

tntcntnmos suministrar a lll zona hemorrftgica una cmtidad del factor VIII 

suftcientc para desarrollar la hemostasia. Debe rea>rdarse que el 50 -

J>Or cien de la actividad del faclOr VIII desaparece cumoo el plasma per -

mmece dlrante una hora a la temperatura ambiente~ 

En ocasiones. un tratamiento masivo ron plasma cilrante un perfo -

<:do prolóngaoo de tiempo provoca un edema progresivo y oolor abdominal 

. . .. 

sin que cese la hemorragia de focos tales romo un alveolo dentario. Oiaa 
··:;·-· 

·· .. do·sobrcvicnc una siwación de u1-gcncia en caso de una hcmofiliél refrac:;. 

joJ'ia hn rcsultaoo cftcnz, scgfm nuestra casufstiCn,la. adrninistra~i6n de 

tiiftl~tones de~ plasma y la práctica ele una hcmostnsia .locnl. Las transfu • 
,\ . ,: . 



sioncs con concentrado de hematíes, s mgre total o plasma se reanu<':m -

después de un pcriolk1 <le reposo y dcpcnck!n de In conccntrnción de hemo -

globina. 

Es muy importnntc m:mccncr conccntrncioncs contfnuns y suficicn -

tes del factor Vlll en los enfermos oon hemorragias hrsUcos profundos en 

. · .. ·:füs·cunlCR Rc.hnJlnn Involucrados ótgnnos.vitnlcs. Situaciones semejsites 

se observan en la preparación y en el rurso de lnterve.nctones uigentes, e! · 
. ~ 

pecialmente .\tlXk>minales y en los pacientes c:on hemorragias del sist:..ana 

La muerte en los afectos de hemofilia se debe con fre._ 

·· .euenda a intericnctones cantratndlcadas. Lu hemorragias en el interior. 

?::del~s.teji<i>s farfllgeos y linguales iequleren un .tratamiento activo can • 

< ;·plasmen y una rApida intllbacióft farfngc:i o larthgea para prevenir una as~ .. 

· ·.:'fbc.iámortaL El hemotórax puede presentarse csponttncamente y causar 

', ·'1· 

···dtfi~ltades respiratorias y cardtacaa:graves ~ La. aspiract6n en ea tos .ca.•; 



sos es urgente y debe ir precedida por la rflpidn administración de canti -

dadcs suficientes de plasma fresco congelado. 

2. TIPOS DE TRATAMIENTO. 

En las urgencias y cin1gfa mayor (adectiado para todos fos défiéit -

cuanoo no se dispone de conccncrndos). 

Unos 30 minutos antes de la intervención se da uno ck>sis preparato:-

ria de plas~a fresco congelado tfpospecmco, 20 ml /kg de peso corporal.·· 

· Si In intervención se prolonga miis de una hora, se administran adicional-. .. 
. . . ' ' 

mente 5 ml /kg. Cuando es necesnrio, se va reemplazando la sangre dti:· 

rante la operación. 
'' 

. ' 

Termin.adá la intervención, se adrriin istran 5 ml de plasma fresco • 

ée>ngelaoo por kilogramo, cada 4 horns .ciarante 48 horns; luego se aumenta . 
-~ ' 

·- ·,,. 
el intervalo hasta. 6 u, 8 horas durante otras 48 a 72 horas,. y finalmente se 

:uanlO ml)kgcada 12 horos durnntc.72 horas. 
" ,·; 



Serú suficiente el trnwmícnto wrantc 7 díns o liasrn que se hayan f.!: 

rirado todas las suturns, cuando la intervención es mínima. 

En la cirugia mayor (abdominal, .torácica u ortopédica, o cuando se 

hnn dejado drenes en una cavidad) suele ser prudente el mantenimiento de 

un minimo del 50 por cien de .los valores normales de adulto del factor ~ 

· fiCitario, al menos durante 8 a 10 dfas, y del 30 por cien durante otros 4 

• . ~ras. Estos niveles son difkiles de alcanzar si se utiliza la pauta antedi -

.·/cha, por los .problemas que plantea la administración de tan grandes volú.; 

·ITlenes de plasma. Se alcanzan niveles adecuados con mayor facilidad y -

· .. •' ' 

rrien~s peligro para el.paciente si se recurre a los concentrados. En los ., 

. ·' . 

enfermos con déficit de AHG (fac~or VlII) o enfennedad de Von Willebrand 

. . 

. (!S.p~cfcrible el .crioprcc\pitado o llM de los oonc_entrados muy purificados. 
::· ' ' . ·.· . 

'- . . ' . . . 

~l foúoi· e.le \Ion .Willcbrond se encuentra en el crioprecipitaoo y eñ otros 

.. p.1-0t.lücros uc menor concentración. 



Cuando se usn crioprecipitado, vn rfn la cantidad de AHG presente, 

de acucrck> con la riquczn en AllG del donontc y el procedimiento de pre· 

cipitación, pues cadn bolsa es extrafda de un solo donante de sangre to • 

.· tnl. Puede considcrnrsc que el AHO existente .oscila entre 80 y 100 u. P! 

tron AllF. (La unidad patrOn AHG es igual a 111 cantidad de Al-JF que se • 

éncuentra en l. ml. de plasma normal fresco de banco, dando a aquélla -

el vllor 100 por cien). La terapéutica aconsejada se basa en·este su· • 

puesto .. 

C'..unndo se proyecte una intervención de cirugfo mayor, se admi - .. 

' •.· ' ' . . . ' 

·ftistrnrflt 4 bolsns de crioprccipttado (cada bolsn proporciona de 80 a • 

· 100.u. AllG) por 10 kg. de peso corporal, unos 3.0 minutos antes de la 

ol'crnciOn y de nuevo tronscurridns 6 horas. En los 8 a 10 días siguie!! 

< tes se adnlinistrnrtut 4 bolsns de criopi·cctpithdo al día porto kg. de>-' 
·. . f' ; ,' ··,. ' . .:·. , ' ' . ' .· 

> ~(), yl~1cgo 3 bOlaas dlrantc otros 4 dCas Con esta pa1ca.~berra .· • 

·< 



mnntencrsc un nivel mínimo <lcl 50 por cien de AllG durante los primeros 

8 <'> lO días, y 11n mínimo dt'l '.lO 11or cien en los 4 últimos dfns. 

Existen <.:onccntrm.los de Al JG t.lc nhn iitrreza que presentan menor vo 

lúmcn y un nivel i:onocido por centímetro cúbico. 1 .:1 rnntidnd que se debe 

(6S) 
.mmr pucdl! crik11lunie, s~n In fórmula de Abilgnnrd y colaboradores, de 

lo siguiente fonnn: 

Unidades AHG necesarias : peso corporal (kg) X O. 5 X aumento deseaoo -

de AHG ( 3 de lo nonnal ). 

Por ejemplo: 

. . . 

Se necesfü11 400 u. AHG para un,muctiachOde 20 Kg. X O. 5 (a>nstane)pa-

ra elevar su AHGal 40 3, 

Debcrín mantenerse un n ivcl del 50 3 del nonnol del awlro dúrmte 8 6 10 

dfas, y luego del 30 3 c\J rmnc otros 3 o 4 dCas. 



CAPnULO XU 

. (66),!67),(68),(69),(70). 
Tl\ATAMIENTO OOONTOLOGlCO. 

1. Esrndo rucnl. 

No hay rasgos distintivos especiales asociados con hemofnlco$. Su 

higiene bucal suele ser pobre ya que pueden no cepillarse los dientes rt?g!! 

larmente por mleck> a iniciar una sangrra y. por supuesto, este descuido -

. ttende a productr·gtnglvitis y una mls fAcll salida de sangre de las encras. 

La proporción de caries puede ser bastante elevada en al~unos pa • 

. . 

e.lentes. Estos nU\os a menudo son consolados con dulces para impedir -

· .. les hacer álgo.indeseable, o para que no se lastimen, y tienden no sólo a 

,' e·,' " • " 

. ~sumirlos en demasfa sino también a toda hora. Las comidas pueden -

estar compuestas en gran parte de hidratos de carbono debido a la ansíe -

dad de provocar una sMgrfn gingivnl con alimentos duros o fibroso ... 

Esor-i:fac1111·('S ~, In f:lha de hi~it~ne hllL':ll predis¡1onl'l1 a l<•s enries. 
.. '· .· ' 

La exfoliación de dientes p.rimnrios no.suclcc:iusarningün tra~toi-, 
. '' ·., :· .:. . :'. ' . :. . -·. . ' ,. ' .. 



En el cnso ocnsionnl donde ocurre, hay unn prolongndn salida de smgre de 

la encía con el dicntw primario adherioo muy flojamente a parte del tejido· 

blnntb nrn1:µinnl. Ln molcstin ronstantc de la coronn flojn por la lengua , 

el labio,impidc el cese no1mnl de la sangría cnpilar por contracción '' ta ~ 

pón de plnquctns, y el desprender el diente de las ndherencins remnnentes, .· 

pcnnirc que ese mecanismo funcione 'satisfactoriamente. 

· . Un problema mayor al tratar <X>n hemotnicos, puede ser lograr la • 

aceptación ~~ la atención odontológica de tutina. Aquellos pacientes con • 

una historia fnmtliar de la enfermedad, y sobre todo, Si contiene alg\ln fn• . . - . . 

c,idcnttodontol6gico desaforrunaoo, pueden tener uri gran prejuicio que de -

~:ser V(!TI ddo, y se netesitarAn largas y repetidas. discusiones par;. que -

. . ' . . 

'fos padres comprendan lo escncial:quc su hijo reciba ate.nción odontológica 

>corno llnnmedida preventiva. 



........ " "''· ' e • ~· • , • - : --

El ooontólogo debe. en primer término, familiarizarse con la hís· 

roria m6dica del paciente. Ncccsit~ snber especialmente la grnvedad del 

defecto sanguíneo, ya que ésto influirfl In elección del tratamiento. 

Un ntilo afectado severamente debe contar con una ambulruicfa •t • 

otro transporte si la f~ilta no tiene un automóvil privado. o sí el viaje 

·al consultorio presenta alguna difiOJltad real, sobretodo si el transporte 

público es un Omntbus atestado. Un vehfculo asr no es lugar.para esos ~ 

. padentes. 'Puede llegar para tratamiento ocbntológico en algunas ocast2 
,. ' . 

' . 

. . nés, en una.silla de ruedas o con una.piemaenyesada; y debe tener un • 

"ºporte adecuado cualldo se siente en el sillón dental. Aparte de propor· 

: non ar un descanso aderuack> para la piema si es necesario, el sillór: den 
' ' . . . . ,· -

- . . . . . 

'.,11 suclé estn1· satlsfnctorinmentc mullido, pero en nlgunos. modelos el • 

· ~m;H_•nto nllicionalpnra pcqucilos pncicntcs tiene borde lh.11·0 enfrente,lo que . 
<• ,' ' ' ·' • • •• ' ' •• ' e 

. '' 



puede producir un hematoma en la parte posterior de las pie mas si no se 

lo acolcha un poco más .. 

El primer procedimiento con un paciente nuevo debe ser una llisto -

ria clínica completa segi..1ida de un examen bucal minucioso. Hay que on~ 

tar el estado. de los encras y la higiene bucal. y la presencia y extenF.iOn .-

··de todas las cáries y maloclusión. Las radiografías interproximales de -

. . . 

. ben ser pnrtc del cont1-ot ·rcgular de rutina. Ln cooperación del niño debe 

. . 

··· lograrse luego del tiempo empleado para conocerle. 

E.sta es una P!!rte muy importante de la atención odontol6gica de un 

.·P¡¡Ci~te hemofrHco-y hay que cónsiderar los aspecto~ periodontales y de 

. ~p.~riés: Debe darse instn1cción sobre el ccpíllodo den tal y repetirse n in• 

iterv~los. El niño y Jospndrcs deben estar plenamente informaoos de las 
. ' 

' . . 

:<raZÓne_s; El valor<de esta tarea bastante te~i~sayla lección·pUede llev~r- .. 
--~·.,.:. • ' • 1 '(•' ' • ··' ••• •• ' •• ' • ' -



se :l cnoo en el hognr usnndo soluciones o pnstillns descubridoras' El ce-

pillo de dientes no dchc ser duro y es mejor wrn1· uno blnndo mi'ls vtvameg 

tr', lln cepillo de hntr_~rins es unn nyucln vnliosn, no sólo porque facilita el 

cepillado, sino que SLl cabeza pcque1'a permite limpiar correctamente la -

cara bucal de los molares superiores y la lingual de los molares lnterio -

res sin trnuma de las arcadas. Elcepillo eorrienteoperado a mano, oc.! 

sionalmente resbaln y produce abrasiones que pueden alarmar al paciente, 

. . . 
. un)nconvcniente que no·es posible con el cepillo de baterías. Este tiene -

, i, cerdas blandas y pude usarse muy eficazmente para brindar estímulo gin-

~:' gival . 
.¡:• 

~~~:' 

:, Es útil tratar con los padres de la importancia de una arenadieta, • t{ 
~' 
!~~--' .: . ·::· -· - ~ . 

i~,P~i.endo énfasis cnla n.ecesidad de alinrntos fibrosos y de evitar alimen· 

o~ entre comidas sobre todo a base de hidratos de carbono. Hayeque men · . 
:·· -, ... ' ' . . ' , ... - ' 

_i0na1~.ln importan da de ir a ln camacon dientes limpios y no beber ni c2 
• ! ••.. ·,. • ' ' ' ·. 

'crn#ch1 que no sen ogu a pura dcspu6s del cepillado. 

1
1.·•· ... f.';:~;>:: l. . .. ·· .···· .. ·· .. ·. ·. • ·· ... · .. ·······. ' ·• .. · ' · .. 

;,:::..~.··;"._,: 
< ,' ,_ 

/.-·>;· 

!.~ ',..":. - ' .,' - - ' , - • - '"' • 

:: 1 ,, •• 't;i~~~\~¡~·>,;,,.:éf .t./.;,;. ; .. · 



3. En fcnnccktd Pcriodon tul. 

Aparte de la gingivitis debida a pobre higiene bucal, ésta no suele 

ser un problema en niftos pequefk>s. En el adolescente puede haber los -

mismos signos que en un paciente nomu:tl. El <..-u1-ctaje no representa un 

problema real siempre que se tenga tttldado de no traumatizar la encra f! 

debidnmente .. Cualquier salida de sangre que ocurra es superficial y de -

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

ya que el mfu.> pequefto restmo de célculos pllede causar irritación gingi -

. val con sangrfa y fo1macton de bolsa. Sin embargo •. una gtngtvectomra " 
··. :• -. . ' 

~s't{contratndicada, ya que afecta más que las pequeftas terminaciones C,! 

. pÜarcs y puede origina~· una sangrra considerable y persistente .. Qial - · 

' quicr·z(ma localizadn pcqucnadc gingivitis debe ser investigada cúidacb -. . .. ; . . . ·- . ' 

~<~n~~~tc y puede $Cr d rcsu ltatk'> de un trozo de cókulo, un .pcquei\o cuer 
. . '·' '·"' .· . .. . ... -
po c·xn·(lílc), unn ohntrnl'i~n snbrcsnlicntc o unn zor\ri de colusióri Úm.1mática; ./ 

,. ,,,. - ' . i ', . ' ·' ' • - .• ,' . ' ._ •• ' 



Ocasionalmente, el colgajo de encía sobre un molar en erupcidn se 

inflama y debe ser tratado pintando debajo de 61 cuidadosamente con viol~ 

ta de genciana al 1 por ciento o con ácido tricloroacético y glicerina. OJaj_ 

quier infección b.1cnl aguda debe ser trntnda prontt1 y eficazmente, y si -

hay alguna dllda en cllonto al tratamiento, debe solicitar el consejo del m~ 

dta> a cargo del paciente. Los antibióticos deben darse solamente pur vfa 

··.·.bucal o.intravenosa y nunca intramuscularmente. 

· 4. c.onservact6n. 

La difirultad principal en relación con la conservación es la a.>ntra- ·• · 

indt~áclón a la anestesia local.. Las inyecciones profundas para un bloqueo 

. . 
d~l derüario inferior y en el piso de la boca nunca deben darse, ni siquiera 

··e~ un caso leve. En esas inyecciones oa.irre con frecuencia un dallo a los 

vasos.y esas zonas tienen espacios tisulares, por los que la smgre puede • 

. . - . . 

pasar sin difirultad. Alln en un paciente nominl puede prowcirsc un ·hcina· . 

tóma,· y en el hemofnia.> la.sangre no co~lada puede pasar a los tejl<Es • 



·dél cuello y hasta al mediastino, provocando grave tras tomo respiratorio· 

· ... y múcrtc. Esto llltitno ocurrió en dos .casos infonna<k>s después de una 

anestesia regional del dentario inferior para conservación. En casos le .. 

. ves p.iede ser pennisible infiltrar en los tejlck>s firmemente adherlc:k>s en 

el borde gtngival en el lac:b·bucal, si la·preparaclOn de Ía cavidad ea muy 

de>lorosa. En una zona asr, la hemorragia suele ser aatolimitante y acce;. 

·. stble para el control si es necesario. La meatesia por infiltración sola -

merite debe uaane can acuerdo del medlex> JelPORHble quien conoce las 

. En casos oo especial dificultad los pmeedimiento conservadores -

' . . .. '. :. ' 

'~U:Óden hacerse bujo anestesia general con el consentimiento de los médt"' 

responsable de la atención general delpactente. Ésto se ~altza con 

,. -. : ' ' 

a~tnlstra<:i6n en<1otraqucal, pasando el tubo por la boca y no por9tana· 

'-. .,. 

Se necestta tntem.tdft en· el hOspltal'po··· .r 
: . . . ' . . - -



··del. ruello y hasta al mediastino, provocando grave trastorno respiratorio 

y múcrté. Esto último ouirri6 en dos .cnsos infonnados después de una 

anestesia regional del dentario tnfcrior para wnscrvnción. En casos le -

, ves puede ser pennistble tnfiltrar en los tejtG>s firmemente adheridos en 

v,elborde gtngival en el la<b,taJcal •. sl lapreparectoo de Ía cavidad el muy . 

.. Lc:k>lorosa. En una zona asr, la hemorragia suele ser a1tollmitante y acc~ 

.-::.•::· .·, 

'.i''..:~abie para el control si es necesario. La meateala por tnfUtractOn sola • .· 
:~ •. ,. • 'r .• ; , , ' 

.fJnente debe u1ane con acuenJo del médico zuponaable quien conoce las 

'P!:.:'. .. · ·· En casos ct3 especial dlfieultad los procedimiento conservadores 
:.: .. :.,." 

\ pueden hacerse bajo anestesia general con el wnsenttmiento de los médt;,¡, 

(~'\'.~ós responsable de la atención general del paciente. És.to se realiza Con 
't-:r:·' -•·; ·. ',· . 

::•~ ·::'. ;~ ,'. '. , r. 
;:·. <· 

};'{,a~tnlstración cndotraqucol, puando el tubo por la boca y no por91a na -
<-..• :·.r .. ::: .· ... -
\;;:,~·'.:·.c., 

~?.t;:Jrtz, :~n atención al calibre de la sonda C.Ue de~ pennttlr la ctrmlacldn de 
.·{ ·~~..,,< ,; ,' . . .. . ' ' 

:.'.l_; .• i .. !.!.~~~·""•• en ~trwt,iD CCir~ .. se n....,lta 1ncernacto1a m1 el 11oopttll por· 
. ~ ;~ ' ,- .-

~~~;~.t.()-.. '.<'--,.·: 



'-: .... 

un mínimo de dos o tres dfas, con fncllidadcs a la mano para control de ~ 

la hcmonngin en cnso necesario. El mnncjo bajo nncstcsia gcncrnl de -· 

esos pacientes no es una forma de tratamiento a encarar con ligereza sino 

con verdadero cuidado y asesoría técnica. 

La preparación de la cavidad debe efectuarse aitda~samente con -

. .. un buen apoyo de los deckis. para evitar cualquier escapada de instrumentos 

. y, siempre que sea posible, hay que extenderse profilActicamente a zonas 

.·· susceptibles. Si el diente es especialmente sensible a los instrumentos, -

· ·.esútU usar ·fresas de diamante y hacer toda la cxtens ión' auna profundidad 
' ' 

f":'~t~ pOr sobre eJ límite am.elodentinario al comienzo. La cavidad se pro· 
"(". 

'. · ... ,,-. ,, .. r . 

. 'tUndizá luego en la cantidad requerida r6pidamente, de manera que·la par-

' .·.:''.--. ' _ .. ' . . 

\t~ <lótorosn de la operación sea muy breve. Las fresnspequei'\ns son me· 
' .~.<~.>.\ . . ' ' _-

-.--.. - ' 

>~os ciJlórosus qu¿las de tamaño más grande. Las. cavidades que af~ctan -
' ·, •'" ' ! • I 

'~(botdc gingtval n'o deben inquiotnr demasiado si se tiene cuidado y se 

usan ~ cautcfo 1()~ rceortadtlrcs del mnl'gcn c~rvi.cal. Uiaiquier salida 



Las gropas del diqu~ de gamo no deben usarse porque con frecuen-

· cia aprietan o lJsriman en fonna marcada la papila interdentaria y el bo! 

Je gingival. Si se usa el dique de goma, debe ser retenido con seda ene_!; 

. rnlln. Cu ando se puk: la obn1 rnci6ri, es sensato evitar el uso de cepillos 

duros. JxHt1Qe pueden causar abrasión al tejido blaido adyacente y se pue-

den csi;apar Lns fresas y copas de goma para tenninación deber ser S,!! 

tisfactorias ruando se usan con las pastas apropiada&. 

5 ... Tratamiento Pulpar. 

Las exposiciones vitales en· dientes pennanentes p¡eden ser prt>tegi -

das, SI .el operacbr tiene buen éxito oon este tipo de tratamiento. La pulpo· 

.. ·tomfaprcsenta un problema· de íllestcsia pero puede ser efecruado con ane.! 

.. . . 

·,;·tcsíapor inhalaciOn, si se dispone de ella con un buen mestesista. Antes-

'. dé íní~iar la inducción, hay que insertar un ruen abrebocas, ya qbe es me· 

-. ' ' . 

.. nos traumático que ábrir la bocaforzadamente después. Se dice que no hay 



' . problema de hemorragia de la pulpa asociado con este tipo de operación, 

· pel'C? parece posible que la presión debida a la sangría pueda surgir en la 

. cfunnra sellada y producir así fa muerte pulpnr. Cuando está indicada la 

cxtirpoción. tic unn pulpa vital, ~stn se realiza mejor con la ayuda de una 

·. pasta dcsvitalizad:>ra, ya _que la anestesia local está contnindicada. Des-

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

En dientes primarios, la exposición de una pulpa vital debe ser tra-

;' ta&, por de~vitalizaci6n más que intentar una protección. La obturaciOn -

: :~ldi(:tilar en los incisivos se haee por téaiicas estandard tenienoo mucho -

"~l:Uida~ de no penetrar el ápice y dañar nl sucesor permanente. El mate -

irtál de obturación debe ser rcabso'rbible para permitir la exfoliación nor -
~~-·: . . . . . 
~\.·:· . . ~ . . . 

-,~aL Los m~lnrcs primarios, por otra parte, no se prestan para obtura:-

~·,6f1 .r~dicular, y se pucuc cmpk:ar una1ómica de i::swrilizaciÓn y íllomifl· 



Ese tratamiento debe ser scguioo pcríódicamcntc, conrrolanro 

por medio de radiograffas, el estado apical. 

Dientes con extensas zonas radiolucidas que indican infecclOn ~ri-

apical, e .incisivos permanentes muertos ron ñpicés nbicrtos, pueden ser 

tratados satisfactoriamente limpiando a fon~ los conwctos por los méto;. 

dos corrientes y colocando pasta reabsorbible después del seca<k>. 

Cualquier plan cte trntamicnto P. ara la mruoclusión en un paciente he· 
. . -

. . . 

m:>frlicú' debe .tomar en cucn ta la severidad del problema de sangrado. La 

dé extracciones para aliviar apiftamicnto, la actitud del nifto con 

.............. ., con el hcmat6logo )1 el m~dico a. cargo del paciente. Nonnal • 

laE; c~ttuccioncs ·serán cónsidcradas sólo en el hemomtoo menos 

"ª"'n·,·,·,.,··. pc!'?ón el caso mtts se~io hay que tomaren é:uenta étun dientepue ·. 
".' ' .. '··. . ..... , ·-···. ' ·.· . ' . ·-

. -. ~ 



de traumatizar los tejiJos blandos. Un ejemplo dé dsto es el canino sup~ 

' rior ubicado fuera del arco bucrum::ntc, en tnl fo11nu que constituye una 

amenaza constmtc de trauma al labio. 

La npnrntología debe ser mínima pu.rn el niño gr;.wcmcntc afectado, 

; pc1u ::tlgunas malodusioncs son mós dañinas sí se las deja. Un ejemplo . 

es el incisivo superior en oclusión traumAttca.lo que concilce a forma - -; . . 

·.·,1 ' > 

;;"' ··:tón de bolsa en los incisivos tnferiores si no se lo trata, y un aparato -

e : 3Cstcillo ha}?itualmcnte lo corrige bastante r(lpickl. Los aparatos removí -
':""'-': 
~ ,_ 

»\ './:iles se usm oon ganchos de Adarns o similares, sin extremos libres que 

~~~??úl1'
1

'8J>ar~to de Andresen bien adaptad:> o un monobloc es adecuado en los ca 
0 •·• •,' . .. • . -

.. _.:.; ~~-_>.:·_ .. :,;' 

!~':·: i1o~biCn sclcccionaoos. En los hcmofnicos mas leves se puede.hacer un 
-~.··. .. - .•.. . . . 
:.:;;.:_'/('::~ --. 

:i /!Tataint~nto orto~ctco mas elaboraoo y se pue~n usar aparatos fijos. con. 
;; '. -.~:.:. _. _. 



Si la zona de residencia del paciente no Ciene aguas fluorada8, ent<l!! 

ces hay que recetar tabletas con fluoruro como medida preventiva de ruri-

na, por cierto en todos los pacientes menores de 8 a 10 ai'los. Hay que avr 

rigu ar si hay varones más pC'queftos en la familia y, en ese caso, ins is cir-

· para que se controlen sus dientes. Los síntomas del defecto no suelen m!! 

nifcstarse en la infancia y es bueno cstim'Jlar a los padres para que den ta 
. ·. . . . . -

bletas eon fluornro a los infantes varones en fnmilias hemofíliCas, como -

una medida precautoria para proteger los dientes .contra la caries tan Pl'O!! 

tO como sea rnsible y, por lo tanto, contra la p()sibilidad de necesitar ex-. 

tracciones en los años siguientes. 

7; Extracciones·. Dentales. 

,Si las extracciones son inovitablcs, por supuesto deberán 1·ealizarse 

en óJ ho~pitnl con intcmol'ióndcl paciente y por un cin1jnno bucal experi -

mcnt~u.IO, junto con d lwmutólogo.y los médicos a>rrcspondientes . 
. · ., . ' . . ' . ' . ' ' .· .. , '. ..·,,.,·_ 



suele hacerse bajo anestesia general y con ln prcpnrnción hemntológtca 

antes seftalada. Se confecciona nntes una Placa Hcmostñtica Removible 

pnrn proteger el coágulo snnguinco en los alveolos y, si hay que extraer 

varios dientes, entonces puede ser una ventaja limitar la cirugía a un -

·· r.iaxilar por vez, pero ésto es asunto para consultar con el cirujano; Nin 

. gtln paciente nsr debe ser admitido como listo para extracciones hasta -

· que todos los dientes clldosos hayM sick> investigaoos diagnosticados cla · 
' .· . -
ramcntc como dientes insalvables. 

La construcción de una Placa Hemostática Removiblé no presenta 

···• ...•. problemas. Se necesitan buenas ímpresioo,es superior e inferior, en al· . 

' gillato, y los modelos se hacen en yeso piedra. La oclusión debe ser re· 

gistrada de matera que los m::>delos puedan ser articulados, si es nece;. 

sarló. Los dientes. a ext1·acr se cortan de los modelos sin ningún qesga~ 

de manérn que el resultnoo representa la 

.. . ,'- . 

Se hace una pluCa de acrfl¡éO pnr:i rubrli: 



el pnlnd;ir en ln superior o In cnr'1 lingunl t.ld mnxil"r inferior, según se 

rcqu íc rn, y se extiende sobre los nl vcolos de los dicn tes extrnfoos hncia 

d l¡icki bt1cal. El objeto de 0sto es proteger los alvc:.'Olos y s11s coágulos 

y no presionar sohrc ellos. El aparnto se retiene con gruichos de Adams 

en los molares npropiados, con el ag·regado de ganchos en otros dientes 

ubicados más adelante, si es necesario. Q.iando se extrneil todos los m2 

lares en el ar~u (p. ej. 6ED/ DE6), ln retención es ¡x>r ganchos en los -

dicnce.s anteriores Y.• si es. ncccsnrio, un agrcgncb nl aparato sobre las· 

partes distales del arco hasta el nivel odusal, en forma de un bloque de 

mordida para ocluír confortable pero 110 forzadamente con los dientes an-

Ésto se usa varios dfas después de la opernciOn y se sacan -

sólo para limpieza, reubtcAndolos .·inmediatamente. 

La hemostasia es relativamente simple cuando se eliminan los ·die!! 

tes temporales. El nlvcoki dentario es tnJX>nacb con tromboplastina ab -

sorbible o con Gclfoam :!n aquellos casos en que se extrae un diente per -
. - . ' ' ' ' . . ' 

fo; l'<J~- el con trnrio, cu nrido se desprende un' diente remp0rat, se :" 



aplicnrá una suturn en bolsa de tabaco. Alimentnrcmos al enft:rmo me -

diante líquidos achninlstrados por vfa intnwcnosct o rectal y no se prescrj 

bid nada por vfa oral chmmte 48 horas, a partir de las cuales ÍJUeden ad-

ministrarse líquidos mediante una cuchnra. No se recomienda ln extrae-

ciOn de mds de 2 molares 6 3 incisivos en un mismo tiempo. El plasma -

.·.· tresoo oongefado se administrad a las oosis indicadns en ln Tabla No. Ill. 

' ' 

La administración do prcdnisona (1 a 2 mg/kg) se iniciartd2 horas antes 
' ' 

de la intervención quin1rgica y continua.rfl wrante el periodo en que se -

realice la terapéutica con plasma. 

: . ·, ·: 
' ' 

En el l~ctmte es difrcildOminar una oorriorragta de las mucosas • 

.orales o delfr~illo si no se alcanza un nivel de AIJG del orden del 50 3· 
·.' ·, ., 

·, ",• "' . '. 

dél.normnhlcl n~11to. Esto se consigue m~jor en el paciente hospitaliza· 
< .,. • ·' 

cid. que será som~tido a sedación. inmovilización y man.tcnimiento con • · 

nL m~nos du rnnte 48 .hb· 



La terapéutica con plasma fresco a:>ngclado se empieza con 20 ml/kg 

de peso cotpC>ral, seguida de 5 ml/kg cada 4 6 6 horas wrnnte 5 días. De -

bcria acbninistrarsc crfoprccipitaoo o conccntraoo para alcanzar el mfnimo 

del 50 % del nivel nonnal del ad1lto de AHG. 

Transcurridas 48 horas, se darftn lfquid>s claros por vía oral con -

. unn cudrnritn, rcnienoo cuidado de no despegar el co6gulo. Si se ha forma-. . . . . . . . ' 

llu un grnn cofigulo friablL: cm fonna de seta, debido a un pequei\o rezuma .·~ 

• .. miento de sruigrc, .J1 veces resulta conveniente' elimtnnr el cotlgulo y reanu-

dar el tratamiento con 10 ml de plasma fresa> congela<D por kg de peso CX>! 

. pornl, si ésrn fut! la dosis terapéutica. Si el coAgulo se de~aae por cu~ · 

.qi.iicx maniobra del nii\o antes de que se llegue ala clcatrtzaciOn completa, 

. se reanudarA el tratamiento oon plasma en las c:k>sts ortglnales. Si se utill 

~an crfoprecipitaoos o concentrados, los altos niveles que se consigUen en -

· todo momento suelen eliminar la pailibilidad.de esta cnmpltcacióny pennt -
. ' . . 

... te~ el tratamiento ambUlatorio, awdlenw diariaanente a la conaulta wrante . 
. . .· . ~ ' . . 

:/ ·() dfas. El crfoprectpit~& pú~de .administrara.e en doail de 4 bol1M porlO 

·· .< kf :'16 pe~o. co.ll'O .. ralal ~fa.·· 
- . ,,- ... 



TAílLA lll 

. 
PAUTA DE THATAMIENTO llEMA'JDLOGICO. 

1. llcmol'ragias de 
las mucosns y -
cxtrm:cioncs den 
rarias: 

A) IXJficit del factor VIII. 

Las extracciones dentarias deberfan lle~ 
varse a cabo con el paciente hospitaliza­
do, en µn quirófano bien equiparo y con -
vigilancia de laboratorio; la hemorragia 
de las mucosas puede dominarse con vi -
sitas diarias para efecn1ar transfusiones. 

Plasma fresco congelacb, 20 ml/kg 30 mi 
nucos antes de la extracción, seguidos 00' 
5 ml/kg cada 4 ó 6 horas, durante 5 dfas. 

Crroprecipitaros, 5 bolsas/10 kg/dra, en 
5 días (puede administrarse en dosis frac­
tasdos veces al dfa, si se prefiere). 

Concentrado del factor Vlll, 40 u./kg du -
ranre 5 dfas. 

B) Déficit d~l factor IX 

. ~ .·. . . 
Plasma deficiente en factor VIII, 20 ml/kg; 
seguidos de 10 ml/kg cada 8 horas, d.tran -
~Sd~s. . 

Concentraoo del factor IX (Konyne), 40 u./ 
. Kg/día, durante 5 dfas. 

Acido aminocaproico, 70 mg/kg inmediata-.. · 
mente antes de la intervención, sei'.uidos de 
40 mg/kg cada 4 horas; coadyuvante en las 
extracciones dentarias. (déficit de los facto 
res VIII y: IX}. -



2. l~cgioncs peligrosas 
( retrof arfngeas, SNC, 
suelo boca): 

Cirugía: 

A) Déficit del fncror VIII 

Plasma fresco congclndo, 20 ml/kg, se­
guidos inmediatamente de 5 ml/lcg. cada 
4 ó 6 horas, d.!rmttc 48 horas . 

. Concentrado del factor IX (Konyne), 40 u/ 
kg/dCa. 

DeberA suministrarse una dOsis inicial a 
los pacten res y trasladarlos. a una tnstin.t -
ción importante, donde In duración del tra 
tamlento dependerll de la gravedad y peli "". 
gro reprcsentndo por la hernorragia. 

~berá realizarse .en institu.ciones impor­
tantes. 

Antes de la intervención: A) Déficit de los factores VIII y IX. 

C'.oncentraoos para alcanzar.una corree -
ción del 100 3, administrack>s 30 minutos 
antes de operar . 

. ··se mantendrá una corrección.del 50 3 dur<I!! 
te 4 dfas, y del 30 3 hasta que se hayan sa".: 
cado r.odas las suturas. 

Todos los ·pacientes .deberán someterse pre~ 
viamente a pruebas selectivas para detectar 
la presencia de lnhibtct>rcs; para éllo .es -
útil el méroc:k> de Btggs y Btdwell. ( ). 
Se admlrilstrarA al paciente una dosis de -
prueba.del fArmaco que se pretende•emplear 

.. ·· para la terapéutica sustitutiva, a fin de deter 
'· minar. elefecto mAxtmo y el plázo de semi : 

desintegración en el paciente en (\lestl6n y -
en aquel momento. · · · · 



e o Ne L u s I o N.E s 

Al final de este trabajo podem:>s mencionar que los aspectos 

básicos que el C.D. debe conocer son: el padecimiento en forna pro-

funda y generalj 1.ada abarcando desde su aspecto etiológico, las 

manifestaciones clÍrÚ.cas hasta las Últimas investigaciones en lo :re­

ferente a su tratamiento. Debe conocer las diferentes val'iedades de pre­

sentación y saber efectuar su diagnóstico defen:ncial. 

1'iene que daninar las constantes de laboratorio y siempre contar 

oon la ayuda de un Hematólogo. Ninca debe manejar a tm paciente co!l 

Henofilia en su Consultot·io, sino que por el contrario éste debe e­

fectuarse sin excepción en una Unidad Hospitalaria. 

Antes de iniciar el tratamiento debe efectuarse un plan deta­

llado del misrro, preparar a su paciente en el aspecto henatológico y 

lleval' a cabo el tratamiento apegado estrictanente .·dicho ¡i.an . 

. Es imperante que conozca.· cuales son las canplicaciones a las . que 

, puede enfrentarse y cuales son los procedimientos para solucionarlas.·· 



Está por demás mencionar que este es uno de los poccm pade­

c:imientos en que la vida del paciente'depende en fonna sumamente 

;im¡x>rt:ante de los cooocim.ientos ydestreia del C.D. y que los re­

sultados serán satisfactorios en' la medida de ·la capacidad de 

la persona que se avoque a la ·5?1u9ión de estos problemas. 
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