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CAPITULO I. 

INTHODUCC IOH 

l. 

La Hemofilia es una altoraci6n constitucional de -

la coagulaci6n saneuínca, se 'hereda como carácter ;,;endcliano 

recesivo ligado al sexo y es transmitida por la mujer, afec­

tando solo al hombre; se c:::.ractc,riza por una tendenci::i. perm~ 

nen te al sa.\graclo excesivo, el tiern90 de la coaguluci6n es -

prolonc;ado. 

Ln transmisi6n de la Hemofilia se comDrende si se 

tiene en cuenta que el factor hereditario hemofílico estd li 

gado al cromosoma sexual femenino x. 

Bn el 6vulo existen dos cromosomas sexuales ic;ua-­

les xx (llamados homocigotos), mientras que en el espermat.Q. 

zoide existcn·dns diferentes, xy (llamados heterocicotos). -

Antes de la fecundación las células sexuales maduran y se dl: 

viden, fen6meno que se consic-ue mediante la eliminaci6n de -

uno de los cromosom:is ligados al ~rnxo. El 6vulo elimina ne ce 

sariamonte un cromouoma x, por no poseer de otra clase, mien 

tras que el espermatozoide puede eliminar el x o el y. in -­

producto de la fecundaci6n tendrá la fórmula sexual xy y se­

rá un varón cu<cndo la fecundación se efoc·tue entre un óvuJ.o­

con el cromosoma x y un espermatozoide que posea el cro~oso-



ma y. 

,, 
"'-• 

?ero oi lo. fecundación oc re:::i.liz6 entre un eopcr::::.:; 

to~~:>idc (Ue antes O.e dividirse c;li:.~in6 s 1.A. cror.1osoma ~r, o sea 

ouc solo tiene el cromosomo. x, el resultado de la uni6n co:: 

el 6Vt;.lo dcrá xx, o sea uno. hc::brc.. 

la carenci .. L c'.el Lictor, hr:.y oue .h:c0 c0r not::i.r C'.llO, ;ior lo re~ 

·1ofílico x• ce ~~cuentr~ neutr2!i~~do ?Or el otro croaosora~-

fiesta cr: cllnu, uunouc !JeL.<..n cc..':i:-.ces c~c trt.:.:.nsm:..tirlc;.. La ---

trttno:~isicSn 2-l VeirÓn do este cr'):::.o:...-,J:J~t x' clute::"":::ina el p~de-

cir:l:i.ento de lu. cnfcr:r.cci::cd, ya :::·-'-º ::o nosec, en :'U dote gen~-

cicu otro cro~oaomu no~.1~1 nur~ no~~r ncrrtrali~~rlo (~ x•);-

-:)ue:; el otro cr-0::1::.icomc.. .;::.~;cuJ.~-:~0 e!.: el y. 

A continuación se rcsT:ic~ lus nrinci!Jctles contin--

ccnciKs ouo pueden aurrir en el m~:r~~onio de pcrson~s ho~o-

f!licas, en oraon u las consecuenci3s notro cus dcscandicn--

tes. 

lo.- Cu.:mdo la tmi6r: :::e rc:.lliza entre una :nujcr 



tra.nomiooro. de her.iofilia x' =~ y un vur6n normal, las Do si bill. 

dudes son: 

x 1x.+ xy - x•x, .......... ' ·r 1 ,, 
.. ~ •.J ' ::y 

Los hijos varones tencl.d.n el 5(}JG de ~ro'.:Jabnidades 

de se~· hcmof:ÍHcos (x•y) y las hij::u:; ~;~ir:!bié:1 el 50;~ .i.e con--

tir 1:1. afección. 

2o.- En la unión entre 1.a: hc;nof:f.lico x•y co:1 nna -

r:Jujer san;:,. xx, lri. ::io;;i_blc G.escenC.cncia que.::;, asi: 

X. 1y + XX x•x, ... ! 1 .... ....... , xy, xy 

Los bij0s, t~nto varones como hembras, no n~dcce--

ductorQs de ell~. ~oc hijon de los hccofílicos x•y no ~~decm 

nunca lu enfermed::;c.l, Dcro a través üc las hijas ~ue la condu 

ccn oodr¡in sufrirL'l 102 ::i1~tos, o ::e:" los hijos varones de -

nquelluo. 

3o.- Otro. continr,encia, la más rura, es la renre--



4. 

sentada lJOr la wü6n de un var6n hemofilico x 'Y con ttna hem­

ora conductora x•x. El resulto.do será: 

x•y + x•x - x•x•, x•x, x•y, xy 

Exü1tirán hembrc:::i tr::msnisoras .V afectad~i.s de he-­

:::ofi li::i. :i'.)r co!:¡;cner do!:: ;;ro::ios:>::m.s lierwfílicos y falto.rle -

los ~cutrnJ.i3adores nor~alcs x. 

Esta probabilidad es extr.:~ordi~::.ri2-..mento rc.rn, --­

pues e]_ urodncto de estos dos cromoso~.:c.s x •z • he1:1ofílicos -­

tiene escasas probabilidades de viabilidad, con todo, se ha­

obscrvado la e:cisten_cia de muje:ccs hernofilicas homocigota.:J. 

Ahora bien, la conducta del he~of{lico debe llevur 

se de:-itro de cier~os lí::-.itc:::, e::;to obedece a oue el he.;ofíli 

eo oal vo a st: de ficic~1c i:::. ,, s -: 'ltal,::ente norr:io.l, 11or lo cu<C.l, 

cuando es nEío se le debe de ~.L~:1,:r ::i. reunirse con loa defll:is 

niños y der.o.2·rolL1r al :.i1xirno su:.: ::;iti tudes, en ceci:::'.' 1 es de 

ir.1portancio. pcicol61'ica el que los ;:i,-,drc::i, hernw.nos y mues-­

tros le proyioTcionon i01almenite atencLSn que a los ticwis ni­

ftos y no ce les sobre nroteja. 



Act•.ml:~entc, gracias a los 11lti::ios descubrimicntoc 

rJ~clicos, el porvenir de los enfer¡nos es hala{:;nclo1", a1m paro.­

loo nF1c cr.r:r:~.:ente nfectc,tlos; ahora es po:::ible aue el hemofí 

lico rco.lice cct1H'!.ios c::icol.:..rcs C·)ll i.m :.1ínL10 de fo.J.tr·.~1, ad.s_ 

::i¡is puedo ro:::.lizo.rcc como !Jer::ona con e:run o.ctividud :r i'ortet 

lczo. física. 



,~ 

() . 

HISTOaLI. DE M HIETOl!'ILLt. 

En el año ele 1839 se eraple'.l. el término He:Jofilio. -

pG.ra desicrwr U..'1<::, ulteraci6n constituci:mal .:le la c0ac'..llet---

ci6n so.nc-uínea. 
. . 

A .~chnlein se debe el nombYc de lfr:wfili'.l., c_uien--

La referencia más o.n-:;:i._::·.Hc rl.e l['. '.{c::to:'ilio., en lo. -

que se menciona el cuso de loe hijos varones ele las hcrG1anai;; 

de 3ephoris, o.uc :uuriero:1 a consecuencia de :le sa11¿::r<~mien";;o. 

Las treo prim.e:::-~s h13rman:w realizuron la circnnci,;. 

si6n o. oun rea9cctivoa hijoo, ocaaionáníloles l~ muerte; se -

::ialv6 de tal crmti:1rcncia el hijo úc ls. cuo.:-ta hcructffc, '.11--

que no se le realiz6 dicha intervención, debido al co<1sejo -

de Ho.bí Gamaliel. 

El primer cano de Hc~ofilia ~ue ce 9rescnt6 en loo 

Entados Unido::: de nortea:n6rica quiz1 hay'1 sicb el re•;ortado-

por ~chuaick, en 1791 en el S~lcn, íl~as. Gasnctto; aondc nu-



7. 

blic:J.. una necrología de Isnc..z .'~o:!..l, de 14 año!J de edc.d, cuy::;. 

nucrte fue oc:J.c ionudo. por una 1 i~_pra co~tc.da e11 ~-·-'"· 1ie t sin-

~ue la ~eno~t'lsi:J.. se haya ~odido efectuar; cinco hercinos de 

varios hijos; los QUB murier:m dg ta~1 l)eculi:::!.r f!li;.ner:i. fueron 

C:n 179.3 se tienen not ic ia::i de la Eemofi lin e~1 nno.-

IJL:bJ .icc.eión efec·Guu.da por ·.~.:-: :.:::.ator anóni::io -::.cerc~::. de ).::2.. he-

' de Filu.delfLi. úetalló esta extraña enfermcd3.d en tL"l re!Jorte-

tli:-l dis'Jcns:c,ri0 ·n6dico (1.!edicc.l lle 'J0sitory) sobre tmo. f:i1:1i--

lia de Plyoouth, que uesriuéc de leves rasguí'ios sangr~i.ba con-

faciliÜ<}.d. 31 Doc·tor Otto demo~;tr6 c;ue ésta discrasiv. coac;u-

lat~ria eot1 lj.~~dr~ ~l ~cxa, que los v~rones la ~l~dccen y --

cia sor,J:·csi.vet c:·c1.e los v2.rones estén Sl;jE,tc: '" ésJ.;a e::trafia-

afectación ..• ,:.unriue las henhras e:::t6n excent'ls, ellas son -

El Dr. John Bcadint, i\Iairn, en 1303, report6 uno. ---

cuenta de hi notable disi:io::iición de hemo~traeiéW l)or herilb.a-
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leves en varios inclividúo~: de la r.lis::m far:iilia. l:íc!rn~:ick re-

corn::truy6 la cenealogía de la cuenta que h::i.y sobre ca torce -

generaciones, encontrando que el pri:ner sangricn'~e conocido­

fue Oliver Ap:ilcton, de L-ps11ich, ancido en 1677. 

La co:i.:;ul::!.ci6n lent3. fue obscrv'..1d.3. en 1819, "lero -

:10.st:..i. 1·3J3 .i'right descu1:n·i6 la. ti5c:lica [:ilr2. i:iedir l:.i coac:ul_9: 

ción, de:1ostr:::ndo q:.i.e el tier.i-,io de co::i.;_·>;uls.ci6n era mé.s pro-­

lon;-arl'J er. la Hc:nofilia, y a partil· de ahí se e;ener8.-:'..iz6 co­

:ao :.ma c.;r:.cter{sti:::u b,i::;icJ. de L'l Hcmof'ilia. 

Addis sentó lns bases de lo que ser{G. el descubri­

~~cnto del FJ.ctor VII!, en 1911, y demostró que se ~o~!a co­

rre¡:;ir el tic.:1,10 ue cougulaci6n, al ser prEq1arada 'JJ::'.' úilu-­

ción y 'J.cidificG.ci6n una porción de la {:lobuJ.ina dP.l ;iL.sma. 

En 1936 Petcr y Taylor de~ostraron que el tlefecto­

de la Hemofilia ne debe a la <leficiencia del factor antihem~ 

fílico (:::lobulina an·!;ihemofílica), es clecir una 9orci6n glo­

bulínica. 

Hasta en"tonc".ls se conoiclcr6 c'.le la Hemofilia era -

cauoad::;. solc,nente por el factor VIII. 
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D:i.vlosky, en el ~r7ío 1947, descubrl:S que '!iczclc.ndJ­

la sangre de varios pacientes con •cnferrneu:ld ho:;:Jfílico. se -

obtení::i un:\ correlaci6n de oni:; defectos cor,guln.torios. ;\('.;~e­

ler y ~us :1laboradorec, en 19~2, tratondo a un u~cicnte va-

-po de con.c;uL:ción prolo:1['.:J.do, :;o';o.rJn que J.··.n c~tr::::.cto~ü::ti--

cló.si-::a; ob~:crr:cron oae nl corrc¡;;irsc in vitro nor conecntra 

ciones de cJ.or-'ulin.·\ ccnti:1c·:iofílic::i, el nacü:1te 1rc::cr.~:tba 

ento:ic·-:s c:)I:Qc:Ldos co.:io el fi<,r·i:"!.S;:cno, nrotc;:!bin:l, el fr.:c-­

tor V t 'flI .'! :;:'c.ctJr VIII; la co:'rüLcci.Sn :lel clefccto co:lgUl.'.:'.; 

torio üel 0 .ciente r¡•J('o llv1r:::.~··t>e a c.::.bo co:1 :.:::uero i:or:ncü, P2_ 

ro un tr:.2.tc.:1ionto :1revio a 6ste, t'.'.t·) c:J11s"!.stió ea sulf: to lle 

bario, c1:i.o e )-:JO r):)sul tn.do lu -p6rdida de éutn pro'1iedad, 6ste 

nuevo :"::.cto!' fue deno;ninc~do por ello::i como cor:i:!omm.te de la 

trombo~l~stin~ (e T P), ~ue es lo ~ue se co~oce hoy co~o fac 

tor IX y fue lo oue r:J<.,re6 el p1·ecedente p:J.ra estc.blccer la -

he:nofilia cor.to una enfer:jedad ~ietcro~éneo.. 

DEFINICION. 

La Hc1Jofilia es tm t6:':nino emplc~ulo ul referirse 

:::.. un gru110 de enfcr:.wdn.do a hemorrágicuo de origen ¿;;en6t ico 
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hcrcllitario que consiste en ln deficiencia. del factor VIII y 

IX G.c l:i sane.re que impide lu coac;uli:.ci6n. 
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C.QITULO III. 

L;::. :1c·1:l~-.te.Di:::. es tm pr:>ceso ele vits.l ir.iportanci::i. -

Gnc !)rotcr.;c ~:l 01\:_;C!.nis:-:!.::> i.:u1~2~10 co11trL-:. la J6rdido. de sc.ncrc. 

Es un !)roces o SLU~::>.:Jente cor.i:ilicado, c1_ue se define como 1'1 ce 

roture· en e~ siste:n. vascc:lar. E:::;to i:.1plica la p::.::-t:i.ci:iaci•5;1 

c011jtmta. dC! los Gi[;uientcs fccctores: 

Exi:nc u.'1a cl~i.sificaci6n de 13 f::~ctores nuo narti­

ci!Jcm en la c,1~,.:_~,·.J.:;.".!i6n s::i.nc;u{ncn (12 oroteina::i .Y 1.m c~lcio­

i6nico), (cu~dro l). El F2ctor VI ha sido descrito, nun~uc -

en la actualid~~ ::;e cree ~ue no existe co~o ~actor nislndo;­

'.J'.>r lo tc,nto, se ii:.' sm1r .'..:üdo. Es tos :factores rion denit:nados 

:ior 1111:·.:oroo r0rirt.ne>s, :li:~:. T nl :,~~IJ; c:r.;t8. !1UL:cruci6n re_:lresen 

ta el orden cronoló;:;ico en ouc f1teréln dcccuhicrton y no el -

ornen en o.uc dcser.1pe:tan sus func::.oneo rcsnectivas en el pro­

ce20 ele l:J. coueul::i.ción ::i~::'t;u:ínca. 

in objet:Lvo do la !]rir~era ctu~1a ele la coo.[;uluci6n-
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es activo.r la. tro!:lboplastino. nor el sistemc-i. tisular cxtrínc~ 

co de acción d.?irla y el sistena intrínseco o cxtrav::i.scular­

tlc ucci6n lento., ambos sistc::ir,::; cor.trib'1:;·co. al pro·pó~ii to co-

tro:-::binr.!., .,~.,~ .. :ieüio ele 1~ tro:.1boJl:J.stino. ?Ue [íC orici.nó en -

El objetivo de la tercera cto.p~ es lu conversi6n -

del fibrin6r:er.o soluülc en fii;rina insolt:_·:)le. i~s·t:"" ::i.cci6n h~1. 

,;ii:>i c0r.J1 .. ,r:::lo. e )n el c!'ccto <le C:J.Gc~:::l~~ U.e un z.~-.1 to :le :it.,"..l.a. 

(i'i:-;. 1) La fu.nciSn ele 1~1s 7lrwuet~1s, q_ue consiste en la --­

:~·:!L·~ ··ei."'!Ci~. ~.~ =-1{:r·1:·_ .. :-.cij;p~, h:J.cc (:un se forr::.c un tu.15n hcrnostá-

!'ia:.otra fu:1ci6n C.e la!J -:ilo.o~ietct,; r.nc ec lu. retracci6n del -­

co{rulo, eot~ f~~ci6n dese~Jeaa. el 8~,el n~cecario n~ro. t~~~· 

una rotura en el v:1so s~c1cuínco co1:io ce r.mc strc. er: lct fic:. 2 

i5sto es V.e!:i'.!o a l:'. conV•)rsi6:-i. üel fihrircóccno Golublü en fi 

brina insol;;":JJ.e, auu absorbe lo. tr,mhin::i. nr'.)C.ucida a :ic.rtir­

Lce l:~ ;irotc'' ~:,ilw. '1.t;r:.~n-i.;c Le co·.cul..ción. El co1'cculo r".H: for 



man lr.w '.'l:.:.quctae intravascul::.r:1(.mte no se Dro,a¡:;a iridcfini­

do.rnente, ya q;.i.e 11odr!a ser grave,;· ,Una vez lo,¿-:ruda le. he!:!ost~ 

8iu e iniciada ll, reparaci6n de lu herida, h:s ;Jlaquctus quo 

ac encucntri..:~-.t ~1rcce1!.tcs d.e!"~e.:i:ic.~c~n la :'Lt.11ci6n. d.e lisie :' eli 

minCLci.Sn 1!e Le fj.b~'i1w .• 

Esto:: L'.ct:ircs dependen de la tor:.icüLad. de ll: s~l.--

lt.ul ~/ +~r;rsió:: :~e :..o:: te ,j-lJ.oG raLlcÓs.:coc, subriucósicon, sr.:.bcu.-

ducon u la ~trofiu del teji<lo auhcut{~ea, r~ic no~ da C)'lO re 

:::e de r:uslünc., o '.'. 1'' dc;:enürclción del tcjit'.o el::'..stic::> (me-­

ea el scF1do:·:u.rrtoi·.~:-~ cl:~s·Gico, 1)UCúen i:irovo.::.J.r Lt:1 7J'.Ír!1ura bo-­

ni~no. Ecto, .~-:e~H:.:~·~:.. . .1·~nte es :nono.a <::·r::~vc n_ae loG trastornos­

que producen J.os f: ... ct0J:.~es intrL~V8.8c:.1l~iros :.:l·i.:;er[!.Ü:Jt:. 

Lo~ vaoos con suc afeccione3, 2si cono cupilaree,­

urtcrias y venas, pueden cuusar varios ti~os tlc ,drnur~ vas-
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cul:;r, cor.10 el eocorouto, r_1uo os provocado por 18. :loficien-­

ciu de la vi ta1r.ina C. Esto hr.-ce i::ue so <:.l te re el ccr.wr..to in­

tr~cclu!ar ~e los vucoa DBQ~oíloa, h:.ota ol odr~ura ori~in~do 

~or in~eccioneo, 28Í co~o onfer~adadeo ron~les cr6nic~s y --
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CUADRO I 

SISI'EMA ~:UI,iliHICO DE LOS F.tCTORES DE COAGULACION 

F.üCTOR 

I 

II 

III 

IV 

V 

VI 

VII 

1/III 

IX 

X 

XI 

XII 

XIII 

HOMíHE 

PHOTROiifBIHA 

1.rno;mo ?LAST !NA 

CJ\.I,CIO • 
I>R011f;ELGHI:í.1.' F.-1.c·roH LA:oIL, -AC. 

AC'fffoL?.::J!fcE -[A ;¡o JE UTILIZA 

?ROCOiIVEClTJN,l., .:,cEL!~ UcDOR DE L.·, CONVBR 
SIOlf DB Lü r::o ',10;.mrNA SEiUC;i (AC?S )--= 
CON Til0'.JBO?I,AS0IN1l i1U'rOr1 ROTR'.);[Bifü1. I. 

FACTO ( .. l.UTIHEl'IJOPlJrICO, GLOBULINA JLT'l'i'I­
HEMOFILIC1I. ( GAH). 

COEPOHEHTE TRo;,mO?LAS'i' I80 DEL 9111.SJ'M -
(CTP) FACTOR 

FAC'fOrt DE S:;:J,1.HT-PROWBR 

ANTECEDEHTE .rHOlrIDOPLASTICO DEL .!?LASMA­
(ATP). 

FitCTOR iHGBr1lAil, Fii.C'xOR DE CON~!;1.CTO. 

FACTOR DE LAKI-LORAND ( FL-L), ESTABIL.f 
Z,l.DOR DE Lil I~IBRii'TA. 



VIA Il1T~1IN3ECA 

SUDENDOTZLIO 
O SLPERFICIE CON 
CA.'WA NEG;;.'rIVA 
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PRECALICREINA (F. 
FLETCHR) 

Fii.CTOj XII (fL\GEL!AN) FACTOR :erra 
CALICREINA - GERAC 
DE CININA 

FACTOR :CI (PTA) 

RJ!:'EROALDSNTACION 
POSITIVA 

FACTOR XIa 

+FACT01l IX (JHlUSTi\l<\.S) Ca++ 

F.1CTOR VIII 
(AHF) 

T.tWii!:OINA 

FACTOR IXa 
FACTOH VIII 
ALTER.A.DO 
FOSjyOLIPIDOS 
ca++ 

FACT011 cor.ro:¡ 

FACTOR X ( STU.1.RT) FACTOR Xa 

VIA EXTRINSECA 

FACTOR VII (PiiOCO~ 
VE.H'.CnTA) 

FACTOR VII 
AL'í'ERADO-­
PHOTEINA -
TERi'ilOLABIJ, 
FOSFOLIPIDOS 
ca++ 

FACTOR III 
'EROf!IBO?LAS 
TINA Tl.3U:: 
LAR 

F.11.C'fOR V (PRO- TJ0!1IBINA 
ACELERINA) 

FACTOR V ALTERADO 
FOSFOLil'IDOS 

PHINCIPIO DE 
CONVERSION -
DE PROTROiiIDI 
NA -Ca.¡.+ 

+pnoTRor.mnH (II) 

ACTIV•iDORES DEL PLASr.IINOGENO TROMBINA (IIa) 

PRODUCTOS DE 
DEGRADACION 
DE FIBRINA 

P.LASf.JINA FIBRirlil. DE ENLACE CRUZADO-MONO FIBRI 
(COAGULO ESTABLE) XIIIa Il!E-:: NOGE': 

ca++ ROS NO. 

+ SE RE:QUIERE DE VITAi1lINA K PARA SINTESIS POR JUGADO. 

1''IG. I .- I•:'i',~T'AS DE LA GO:JiULACION ~.JANGUINEA, 

DE 
FIBRI 
NA -
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FIG. 2.- Tiempo de hemorragia (A) desde el corte de un vaso­
(B) hasta cuando se detiene la hemorragia por con -
tracción y retracción (C) ·baponamiento del vaso por 
un tap6n do plaquetas-fibrina. 
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C;c.:?ITULO IV. 

CI·.'-.SIFIC!;..GIOH DE LAC i:~~~}J1?1LIA8. 

a).- J,..i. Iic:r.ofilia A es t~~1bién ll'rJ:::.c::i Her.tofiliu -

Gl:~::;ica, :,ior(lUC C'.l V'.éTÍC.C ¿~e~!CffO.Cioncs SC -pre;2entÓ en tU"l2. f.:;: 

Gilin rec~l Ce Etc:·opo. y f·;,.p let pri;,'!erc. varictl::.d en CJ!1ocerse. 

r.::-...::cl.J los varoncn y t!'a.nsr..i tida por l::i.s hcmb:c:::.:J. 

::io la clcficicnciCL ele un s6lo factor (Globulina .illtihcr.10fíli­

cr., S:ro:::iboplastinócer.o), 1)orc_ue ne creía riue zolo éste uctua 

b~ sobre lu P~otro~bina; uct~almente se sabe Que son vurios­

los :fG.ct.orea plam:1:1ticoo. 

En la he~ofiliu A se constata la falta o dc~icicn-

ci;;~ Jol con::i-~ituyc!1te éiel fo.ctor VIII, que posee la activi-­

dad coo.¡rul'.l~!te, ?ero ce oncu0ntra prcncnte el consti tuyentc­

con la actividuQ de untíe,eno del factor VIII y la activitlud­

Willcbrnnd (,'/oiss y Col., 1973; Dennett, 1974; :.:oyor ;¡ Col. 1 

1974). 

Sl tiemno de coo...:;ulación en muchoo !"<Cientes oe --
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norr::al, solo eri anormal en los c:_t1.e tienen unu deficic!"lcia --

importuntc del factor VIII. 

L~ unc~ia origin& altcreciones e~ el nd~ero Ce eri 

troci tes y no influye en los r.iccanis~:io::: de co:iettluci·5n. 

La üemafilia A o Hcr1Iofili.a v~r~~dcru, ouole ~fcc--

t:l se::o ;:,!1ido el cro:::osor.ia :C. Hny rn1t-:ceclentes f~;.".1ili .. !'es, -

pero el 100 de loa c~ao~ p0dr~an c~natituir cut~cionos-

he:no.rtrosis en <::xticulaciones e;randes (to"oillos, rodillas y-

.cadera). :::1 boco.. la henorraGiu. espontánea. es poco frecuente. 

Lo::.i mJ::'..c.1n;es c'm hc:nofilia A sanerc:.n exce::iivar.ien-

te cuanc;,, ::~•Y t~': 0.ur.i:1:;isr;-¡os ele la bocu.. co:no erupción der..tal, 

heridaa ele lu l<:·rwuu, cnc:f.:i, muco:cn o cxtru.cciones d.c:1tc.----

rics. Estos pacientes ~ucden prcaentur una er..fermcdad leve,-

modere.ch: s. c;rave y muy era ve. 

La cifra. nor:,;~-:.1 de Globnlinu Antiher.iofílico. es ele-

50 el 150 X 100. 
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DEFICIEI!C!IA DEL FAC'l'OR VIII. 

La deficiencia del factor VIII pasa de una eeneru­

ci6n a otra como tendencia rccesiva, lirada al cromosoma x.­

?o!' lo a.uc ha :Jcurrido túlicamente en varorws o en r.1ujeres h~ 

mocicotos. El síndrome clínico aparece s61o en dcficieneia-­

crave, en erados benir;rios o moderados de deficicncirt; son -­

ü.sintÓmtHicos. 

El gen anormal, responsuble de la deficiencia del­

fuctor VIII, ue coc~rcnüc si se ti0nc en cuenta ~uc el fac-­

tor hereC::itario hcmofílico va ligr:J.do al cromoso::io. :ccxuo.1 fe­

menino x. 

En el 6vulo hay doo cro:.1osoocJ.C sexuales it:ualcs -­

x:c, es lo que se conoce como homocic:otos. Y en el esnermato­

zoide h:oi.y Jos diferentes ;:y, )' se conoce cor.10 h·c·~erocico·tos. 

Antes cla· la fecunC.uci6n existe un proceso de madu­

rcci6n de l~o c6lulus sexualeo y ~e dividen; fen6meno que se 

realizo. r.1ec.c.:inte la eliminaci6n de uno de los cromor:om::ts li­

gados al sexo. 

El 6vulo elimina necesariamente un cromoaomn x, --

11or no po:;iecr el.o otrtc cluac, mientras que el espcrmato~"oic1c-
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puede elimj rie.r a x o y. La uni6n de xy fü;rú como resultado -

un var6n. Pero si la fecunduci6n :?.e re:lliza entre un eoperrn.§: 

tozoide q_ue antes de dividirse climin6 su cromosoma y o oeo.­

f!Ue nólo exinte ;:, el rest.ükclo üc la fccundc.ción con el 6vu 

lo d:1rá x:-:, o sea uno. hrn1b:-n. 

Si süfíul~:.moc cor~ x 1 el cror.1os .. Jrnr..1. c~onde está lif:<J.--

do la c'-lrcnci<i clcl factor VIII, llcLc:.~o::i !1-.:.cer hincu~i:íc en 

que :;or lo rct:~lc~r, en las mujeres de fc.:-·1ilin he!::ofílicz.~, ea 

te c1·0.no:;o,:;a ile.u0fílico x' s2 c:·,ct·.cntru r.cutr~:liz~ldo i:10r el 

ero;;;onoi.'1-?. ::c1:-:u~,1 n:ir::-,:cl :-:., c;~ur;c. ·ior J.a cual 1:1. cnfcr:::cc::.d -

no ne r:l,'.J.r!if'icsta en ollao, aunque cec.~1 c:..:· .. :;clcea e.le tra:.o:::itir 

l~. Se trutu de mujGren ecratf~icumcnte cnfer~us, ~ero fer10-

tí_1icrn;1e:nte; s::mr,o. El ca:::o del hor~bre es distin·t;o, puesto 

q_v.e 61 n''.'! posee ep i.iu <lote genésicr~ otro crorr.osc:;m. n.or:nal "'.JE; 

ra ncutraliz~~ ax' (el otro es el cromosaaa. y), se dc~0rmi-

11a de enta :mrncr;1 el r).ldecimicnto '.te i:, cnfcrr.:teda.d. 

La hc:nbra nortadora nuecl.c tener actividc.d nrocou~ 

lant;c normal poco dio.Jinv.ida. un nivel norma1 ele factor VIII 

110 dcocarta el e:::to.do nortador. Aunque un nivel muy bajo de­

bería hacer pensar en lu existencia del cromosoma anormal. 

El factor VIII CD uno de los clencntos nocc~;cr:i.os­

rio.rn el desarrollo de lo. ac·fiividu.cl de la trombo,¡lustina nun-
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¿:;-.l!nea y cw-11c-10 cst<i total:::e::te ª'J.[;cnte es la únic<: dcfenca-

ne:r0st:Hicu eficaz oue le ouc:la z~l DO.ciente, es la ¡¡rooorci . .Q 

nada 9or ln ota~a vo.sculur de lG hemostasia. 

b). - La he::.ofilia 3, lla::.nd8. también cnfc~'~;cd~~d de 

~hrist~3s debido al noctrc ¿el ?ri~cr naciente inGlÓs que 

del fuctor I:( de la coa.~~1laci~n, da orí~cn gcn~tico, roccsi-

eucmcial naro. lo. for:~nción ric tro::-,bon].<.t~1tin8. y ::;u ::iuce!lcic. 

e~ l~ sa~cre C$ ln c~uor1 de l~ tercero purte, n~roxi~uQa~en-

te, de 13 He~ofilia. 

Huy :nuto.cioneo '3s:nntáne:::c en casi 15 x 100 de lo3 

ce.con, en com~~ración C)~ 11 hemofili~ A aue C" 25 x 100. La 

:i:ironorci6n en ct: .. trito a pHcien";;c::: co;1 lw:norro.¿:ias ·'.'ro.ves en ~ 

mucíio ma;yor en riefie:Le:ncin ele f ... ;;tc1r VIII oue r:e fnctor IX.-

í;sto no si::_-nifica rnw la har.J;,f'ili;;. 3 sea i:.no. cnfermcdo.ü :/s-

plctLl. del f:.ctor en CtH;~;~ión c2 menor en el cr,so c~c J.r. ;Jcuo-

filia D. L:-.:. frecuencia c'.e 1<1 dc.":i.cicncia lleJ. co:n:ionc,:·,tr: C:o 

r;e -

caractori~~~: <J. la :lcr.1ofili;t A. 
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La diferencia entre los factores IX y VIII es que-

. el fa.ctor VIII ca rJcnoa e::ituble durante su o.l:.mccr:::. ~icnto en 

el plunma, y el factor 17. es relativaT.ente estuble; no hay -

factor VIII e:' (,1 saero, pero si f;:,cto:r' IX; l::!.s cifras nlr1s.;; 

u::':.cic:1s del f':.:.ctor VIII no son m::i:J.ifj_co.d:c:.s con léc üefi~ier--

ciu de Le vii;:.:.:ü:ia :C, ·'.Jero rec~;ce los nivelen el.el f2.ct'.l!' IX; 

o.he.te. los ni'!Clc:c del f:·.cto!' L\: y res'.1etu. l::ic Jel f~.ctor ---

VIIT. 

e).- J,8, her::ioí'ili:::. :~ es u.-ia c'·.eí'icicr:ciu c1'el a:itccc-

rlente ce tro::bcnl::>.GtinG. del .~1l~G!iKi. '.l f:.ctor ::I 1 CC '.1cred:::.i::.­

COr:lO un dor.1L1c~nte ni:nple autosÓ:;lico ni 1icndo al sexo, que -

afecta tr.1no 2. los hombres com"J u l(:s ::mjcrcs; la ins:1ficien 

cia hcred:::da '"- e:Jta forw.a es conr-énita :1 llcv~: a u..'1::. :l(::::ofi 

lia lic:era ,, "'' ~rn mrmifieot:i con ano. tenrlonci'.l hcmorréc,ica -

Beta que no se ra2 ta totnli!iento c1.urante la e :inPLtlaci6n y la 

tt'::;~;'.)rción sol,re .ll (OH) 3 :1 :3'1S04, s6lo resta al -plo.c:-.1a ';]Oc; etc 

fí:::.s c~\litid:::.éics de fc.ctor XI. Ssc:e fcctor sipw -presente en -

el suero tlurcnto el ,,roceLJo de la coat:ulaci6n; y es indisnen 

sable \l':n·a e::_ ::icc:.uü:cr.10 ÍlÜ!'Íiu.:eco c\e l:i. urorlucci.Sn de tro;:;-

l;oDl'.lntinu. Loa f:i.ctorei-~ ":le c0nte.cto 11 del oi:ito·::1 de co1~r.u-

laci6n aon el f'.lctor U y el f-.tetor XII. Stt::i ül)i:Jodioa ho::io-



rrJ.c;icoi; i:me:'..c:1 .:::er :::eno:J ;;:::-aves ~' 1.i6.o t'áciles de do:ninar -­

q~e los de las Hemo!iliuo A y D. 

d) .- Enfermedad de ·/:Jn de .lillcbrund.- Esta enfer-

ce.::ioo, co.n1_1rcnd.iénrlo:o1e :'!lejor loe :1ec,.mis :ios '.le :Jl'oclltcci611 -­

del -¡;r!:J.nt)r:10, es ;idaisiblc cu<: l=:i. cmoí'.18.lia resulte l:•. cauca 

C:or.10 .'/C~ se :1c~:wionó con anter:Lo::-id::i.cl, en esta en--

adlH~renci::. ele: L·L::: nla0uc tc.s es ::;r··1or, lo oue nos indic'.l el -

:nc.yo11 -~i-; :oo do :::'.1nc1·:_,L1':J :,r l'.>s ni ·,'elc:J c)G fu.ctJr VIII son b:':. 

jos entre '.) y 15 x 100. '.!o ei.; una h0::1ofilin A, r;ur.s la tranE 

fuoi6n es san[":·c ]11'01~cdonte de hc·Jo1~ílicos ['Tt.:.V•):J, l\l número 

de plaquetas es no·:r;¡·:.l. 1~sto::; n~.cir.ntcs n~wrlon ·.crcnc·:i.t·.cr cl­

tie:.i.,10 rlo CY'.::.t1·1.c'L6n :t l;!.O':!no •;e ~;a.nc-rwlo ::irolonr:'lc1o. ·.::n -­

conoccu.cnci:,, 1)1tr'•:!cn 'lruncr.:c'..rne lo!c1 n.ignoo clínicos ca:r:J.cte 

rín-ticon de L'.n c10:1 ;~nom:1.li:'~c, como '10 tnauLtD y cnTi.:nocú;, _ 
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c~istaxis, tc~dcncia ~ l~s =~eull~duras, hc~orrugiu en las -

mujeres, he~orrafia trcuaéticu excesiva, hemorragia ~oa~arto 

y hemorraeias moderadas o intensa~ consecutivas a las -----­

c~trac c ionc u den~arins, ~:ifdalect'JmÍa y nea~efias ~csiones.-

ción, el f~ctor VIII c'Jnsi.:;te e:1 _m C'J'.;P;o;1ente · c.ctivo ( faE_ 

-tor '!III nr'Jco:.,:--n~_:_:.""!-'::e) y un cr:-::02:c:lte i.1K.ctivo (:~:,:tor 

VIII-:i:.t-f.,:'C~~.'J) (Zi·111•:-:::\:'J1 :r 1'01 .• , 1)71) .• c1 i:fere::ei::i. c'e lo:~ 

tor VIII pr;::!o.:tgulante y factor VIII-~1tÍ."eno. 

Se hci mcnci:lnad.1 ane 6s';c úl_ti:no puede :"er- el eva-

sivo "1''actor Von •li:!..lcbrs.nd", el f::.1ctor sérico ncce::i~'ria -:-ia­

ro. la ar1i1!:::Ji7:id:.!.c' ,,lo.aun ;;aria nor::nl (3n;rder, 197<'-). 

e). - -~C"Jcl o!le:::ioi'ili:i.. - :Ss u:1a alter''º ión sa!'lguínea-

nuc ac aolicu a una enfor~cd~d p&recida a la He~ofilia y cu-

ya causa os~ecífi~a n~ se !11~ rlccer:.~~--~d~. Es herc~i~~ri:!, no 

li.:1:•.::.<lu :-!.l ne::o, a fe c~c '.1. te-.. :- .. ~') a lo:-! vr..rJnc n coCTo a l:·~.~ hom---

bra::i, sci de ce ubre en el conicnzo de la vida debid·J a epi so-­

dios hemorr~:_dcofJ rle o:=-ígc:i es,iontáneo :J 'JrovocndoG ::JOr lig_g, 

rori traul'!l<::."!;ia.11os. 
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Sus urincipules menifestacionea clínicas son hemo­

rragias que ~uedcn orescntnrse en cualquier parte o aitio, -

incLrno lo. boca, on cuya J.oco.li~uci6n puede :::ier el rezuma--­

::lien:;a di::: :Jé.i~,-re de 100 bordes giiv.;ivales. Una ncmorr~·.,::i'.'. i!.!; 

te0sa y prolanguda en el sitio de ~na e~~~~cción o ~e cu~l-­

n_~ticr otru in -;;·:;.rv·3nci6n buco.l, sin o:nb:1rt~o le.:.; man.i fost~:c:io-

trointcctin~lac o de pc~cquius y en~i~oaia de 1~ nicl. 

Los .. :ntofl de lé;.borr:ta~·io en el nr:.c:i.ontc hemof:flico 

nJ so.: esrwcific•JS 1 :ie:·i no c;~cl·J;}'en la "'l·Jsibilili.e.d de o•w -

c;:i ·: :;:.¡n otr:-~.s CjlfCr .h.id: .... de S hef:lOl"':":Íric:: 8. ~~J. nt.'t:nt:r,) rlc ·'JJ. r~qt~ 

to.e y he.na:;Í<::s está dentro ele 1'0:1 1í,nites norruaJ.cs. k1 coet5E: 

laci6n, l)rctr:;:::iJina y rc~r,1cción c?.eJ. coá,n:ulo son nor.:1n.lcn. -

:_)ero el tie~.1'}·V ele hcmorrn.gia ;.;o cncu.erJ.tra o.larr;ado ;¡ l:J. ;ru!_ 

bu Qcl toriiqucte es nositivn e~ el 50~ ac los enfer~on; co­

to::; d.::..tofJ h'.:ccn sui;lO,,er o_ue J.~: re:::rJ,):1~:able de las he:uor1·::t--­

.r.-:2.~i8 e::: una :..~or:nalid.,:..d capilnr. 
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CAJJI'J?ULO V. 

3I!f·rmiA1'üLOC IA. 

"La intensidad y gro.·rcdarl de la Hemofilia. en muy -

sir.lil<".r dentro <le lo::i :nie.:i'o~·0;.; de uno. famili'.1., y se loco.liza 

íntil:mmcTtD rel::::.cionc.d.r. con el cléf'cit del fo.ctor rle co:.wnla 

ción", 

31 nínto~a cruci~l de la en!errae~'.1.d 3on las herao--

·~ l'""í,-.'l(·n "'e con" ..;i .. l·.,.. CU.,"O" •. +_r,·.e.u·.· •. .-;ti'~n1.of"? "10n +~n· 'M .• i'-rr;;.r:i.::.s e l.t. V:_ .... :.) <.t. - ... ..:..u _, u ...... ..., ...... ...... ..,, ___ ··' 

ni:::-Js ene U'.'.f;~,,. inadvertic10:1. :-~or::nl:nente la cnfcr:r.ctlal'i u·,:cill 

:mis ~:1e ::ics ele edad.. La hemo:::'ilj.a se :10.co -,i:ctonte o.l c-.:·:1er.ar-

2.. cat1irl~1r los ni:~i:>G ~ .. recibir, con l·J.s c~n~i¿;uie:--ites caídc: .. s, 

los ~;:cLac:·o·] col'J8S, o C'..ln 1::: aoo..rición de los -or:L..:.·Jros cl.ic:;-i 

tes. 

I1~ .. 100:~li:.;aci<)n rle lao hemorragirls 0s caté.neo;n1J.co-

sa, muscular y de tejido~ blandea, articular y visceral. En-

18. l)icl y rm.J.i;osan lo.Ll h8;n~r:cnria[~ tlO son ;nuy frccuúnteo. Lan 

equirnosis, que son cxtenr:us, son !:JlJcilo r:d.::; frecuentes que --

lo.s pe't;equi::w, y sucle:1 :t.v1.rccer en relación a. peaucfíos col­

,cc o roces truu~dticos. Lac ho~orraeins en el sen0 de musas 

mtrncul:ireo y tcji<~os hl:1nuoo 0011 nmefio rm~.n frecuentes o im--

-;:iortcmt;co. l~a :::::mero Dí~ c;:i;iondc con ¡;ran fncilicbd :i0r loD­

t r; ,j ido o iJUGt:ulu.re s, ul r;uno::: hc:nutor:w.e nuedcn ~·"1 bor,:-ar uno. C.Q 



niosa co.utid¡_¡.d de ::::i::.n;:.:rc, con '.lelicro de ane::?in uc;tub. Cuan­

do lu hemorraci~ se sit1a en ol cuello o suel? de lu boca 

h~y puliera de asfixia par com?rcsi6n. En el pcoas ilinco 

l:~s hemorr:ic;ias p·Jer!en simular un ab~:o~1en é1f".~C:.o. 

~rcn una :iio..:nif2!"'t:-~ció:: .J~:!~Jicc. y ,ce:.1.; ble tlc 1:1 }1e;·.~.Jf:ili:·d IJ~l.D­

arG ic··.11:_-~ciJ:i.·:.:.s con ·:!1s i'rocucn:·:L·t ::.füct::!.dE!.s s:J!1 12u roi..~illas, 

;i.rtic'_tl~~.:r· ~la~~ he.-.r .. r-t::."'osis con cJistcn:;.i.6n de lo!:; fonr..loo de GE: 

co ::i:10·1ialo::;, :l.Jlor, contr8.ct:tra en flexión y ."iobrc c.'e ---

8.):..;.rcccr ·l.Ula nrtrit;ia, con cm"!JO.S~c..:::1icnt.J y ú.0:...1.ltu~;iicnto fu=:Ji 

fo1~::10 d.e l':. ~~!'tic~li:.i.ción, ficbru y ,r.~tr._;fia :':lil.~CLl.lc.¡"' rcf'J.e5a. · 

Las lle~norr~:gi:is re ?C.! t idt,_~ ~1ucél en -pr·JvocL·.:.r un2. anquilon :iG. 

cun11tc f1 nor: l:_~~ :1c;n_~:turi~:.o, o·.~("· ')'.¡erlcn dur:J.r dias o i!1Clu.s'J-

seraunas. La obntrucci6n uretorc.~. :1or coágulos sanguíncol:l i;m~ 

de oc.:.:.nion::.r :;;.c;tC:nt:!.co<; c~lico::; nt:."rL.Lc:>:; ( c.::-isis c1-c Di tt1e) 

En 1?. hin Loria n;J..t·-iral rie lofl he11of flicoc no es ra 

ro rec;isor.;.r c:·,;.io:t:ie en el rit::10 ~' r:r~:vc.::.ld do 1:1s he:norr:i.-­

.sius, deü':nd:!.om1o c1o :!.~~é; cntacionor: r1<'1 a?io o, ü1c1Llso, de -



cambios de e::1pla.zamionto geográfico; hechos quo no pueden -­

cx _1lica.rsc ::::::i.tinfactori2.r:iente oegún los conocir.i.icn~o'.J :.c"~uu­

les. Del :.li::n:10 01oclo, ya sin CP.rn se nepa. la razón, la ;-rave-­

dad de lac ::•anifestacior1os he::¡orrágicaa de ulg:.moo .!·wr,'.;fÍli­

corc: ·tiende ~- c1isminuir cuando se ulcn.nza la. edo.d ::i.clulta. 



cA·.~rTULO VI. 

l!IS-:!'OlUA CLH!ICA. 

Est1;(~io p:o:copcrdori_o_ del paciente hemofílico. 

30. 

:?ara iucntificar C\,i::lc;-Jicr dinturbio hemJ!'rái:;ico -

se requiere' ele L. elaboraci6!! úc uno. historia clí:-iicn cuida-

r_~on:J., e.n'í COi:'lO de un cxc.;:.cn físico :itor1to de las J.or.;:.onDs -­

pu: .. ~~·::.': .. icac, y Drne:b:..1~:.: 1..:.'2 lc:."':.:·J!':·ltor.io qtto orie~1ter- sa::rc el -

est::<lo de la rcsiGtc:-icia clobcür,r, número de ¡Jlac-:.w',:-~:J :l fac 

torGa de l~ co2~~lnci1n. 

La unc:.nmccin nos ~~---:.:ii te: avcricnar si el proceso 

es hereditario, f3.i:1iliar o ud::_uirido. Preguntando sobre el -

conienzo, se adv::.crte si lan !1e~1orra.gias son !Jostru.m:.iticaa, 

co~o e::1 las iwmofilia:J ( oxtr::icciones dentnri::.s, circ:mci:::i•5:-i, 

l~s tro~bopeniaa, l::s hc~ofili~r inciden casi cxclusi~~~ente 

et.:. .,,. .. :.~l .. J:i.os, se prct:untarl si e·!. ·~:."':..1.ntorno hemorrácico ~s con 

tínuo a una af'ecci.Jn febril, ::.-:ü:;d<-üii;is o reumatis::io resis­

tente uues no noc~s capilarot)Xicu~la y vasculitia ti~o ---­

SchHnlein son postinfecciosns estreptoc6cicao. Los he~~tomao 

sobre el iloroo de lnc .mF:.:ios -J Je lo;: '!JÍ8 e en los e.ne ir.c:1.os se 

debe a la párpurc ~onil. Un ni~J ?~lido, ru~ordote y l~o~6n­

que se queja al ser novi0o o lcv~ntndo, tal vez tonca cscor-
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::i·ito; l:.lfl e:1cína hinch8.das :¡ C<:'.!1[;r[¿·.ntcs o.lredcdor ele los 

diente::; carie.dos también deben hacer cospcchur de 0i;t·.i. enfer 

-:,cd::::.d en los 8.t1.ultos que han vivi<lo solos, a base de alir.¡cn-

pil.:.rc~: de l a 3 rru:i. rojos o ros:;!.üos en lo:; lo.bio::;, ye :m.s (!e 

los.dcc:')s, e·i;c., con una his',;ori::. fm.1iliar de lesiones ::ieme-

j::.~t'!t0s en '!J:J .. ri0.nto::; cercu.11os, neo :..ndic!.l u112. telo.ncce"'~:::.;..;io. -

lci ~-iiel' (:_e:JfJr: h~tCC~"' .. )81'!~;..:::..r (¡U(:; 1 .e ~H~tC.!(:UiP.D o ln. .... ¡·.lr·~1~.11~;:_;, -

l)Ucc1e;J tener w1~1 bz..:so leucé:.iiJ2. • . :;}_ nuer;~ro ·:.,; .. :ci..::~TWe os un -

v::n·ón con d::i.tos e.e r.anr:rado o.rtic\.tJ..:.r o !lo ::i.lc-u.na otra 1i.erao­

rro.ci:l. anor.nl, rn~s 1.mn. historie. :'lmiliar po:ü"tiva de Herma-

nos o tios c0 ~0~sar~ en l~ hcraofili2. cliDico. o du ln defi-­

ci~ncia del factl~ IX; p~edc ser posible, pera cenos 9roba-­

ble, cine se ~:':''.e'. - ·~'.e 1.mct iF::iufj_ciC;ncia del fc}ctor ::1. Los he 

::i:"·cor:ms o el ::.;«~;:,·~c·ccdo CL'fi "c:.n IJetcicntc ictérico o c_.rn recibe­

üerivadon clcl dicur:mrol, o en un :::lcohólico crnvc, ..,,,_ud(· de­

bc:·sc a fal t:.i de f:J.c t orcr. V!.I, Y. o I I, o uno. e ,J;;fcinac i6n de 

esto.~; cm,wnr:, El sanr:rü.clo c¡:cc::iivo después clel parto e n.so-­

ci::do con la retcnct6n de un feto muerto, hemot6rax n d:J.nljrf: 

do en cu'.la 9r·olone:;c.~do clc1;p1_t,~s de cirucí:l puJ.monr!r, é.,,_,_11m ha­

cür pencar en Le fo.1 ta de fibrinóccno ( co:t['Ulo11;:d.a nor co:i­

oumo). I,u.D hc!norre.gian pcquc!:~:.s en lns or::ij:ts, los <~odo~· ;¡ -
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los pies pueden deberse al efecto del frio sobre enfermos -­

que Dre:::;ontan .""lobulinr.s anormaleo en sanc;ro, 
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C1VI'J'ULO VII. 

a).- Estudio del& ~caiztenciu capilar. 

f - 1 ' • lext..i.r.:.:. c:c ro~ .... ~, í;l'.·.s 

lJa ref3ister1cia c2.pilnr es-:.á rJ.isrninuída on las -Gro~ 

practicar c~t~ pru~ba, os nrociso dis~oner de tuboo de hem6-

lisi.o r:iuy lir;r'.1i0r; y tene::· :" .. <elio cuiLl'ido úc cfos_Jrcci:. ... r lé.lo 

-pri::1cr~·.s potu::; tras lrt pm1ci61; vrmosn. iii no se dcccar';an P.9. 

rlrícc ocnrrir que en ellaE hn1-·ic:c¡: uno. cierto. cantidad de trcm 

bophtotimt híctic;:i, liber<;.ci:.;. é't<:c:_i,i.te el traumutior.io de la --

punciór;, c;m lo c;;o.l e,_, r;ondría. en ni~-:rcha el sistema. de acti 

vaci6n extrirwoc'-' :r l.:t :irueba ncn1eríu nu 1mlor. :;e,--ú:i J,eo--

\IC::í.te, el tiomp:.1 :-.ornml i;:· infcr·>)r :1. 1.oi: on<:(• mi:tu~oo. Se -
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prolonga en las diátesis plasmo~áticas: he~ofilias, hipooro­

trombinemhts, afibrino[rcner.ii:::.s, en trata:üentos anticoo.[;ula~ 

tes con heu~rina, etc. 

e). - T ie:ipo do Dan;_craclo. 

Los m6toüos mfo co:núnes son el de Duke y el do Ivy. 

El ra~toco de Du'.:e ce cfec·cúa rc;lli~:arn1o un::c incisión ele unos 

5 :i-:i. rJe lv!:-=:.itt.H.:. r1n ~l 16bü2.0 de l::·:. ore.ja, l~s .~otas que -­

r:uyen es9ont1~csmente se reco~cn con 9a~c1 riltro, sin ox-­

nri:::ir Lt ref;ión incidiC:.D .• El tie~mo nor::1al es in.feriar a 5-

;:1inutos. 

El ;;:i6tcdo rle Ivy, ~l ~é.o exacto, c.:insiüto en colC>­

car sobre el brazo un enfie:,:o:.mnS::-.ctro n. 40 mm He., que debé­

rá. permanoccr c1.uran~;e l" nrueba, y !Jr::icticar L:t:.c.' i.ncici.ón do 

2 :n.'ll. de l::rco 9or 2 rr.rn. ci.e D1'ofm1didat1. en l:t cc.r:c. anterior­

del o.ntctrazo, a 5 c::i. po:- dcbec.jo de lcL flexura dc1 c:odo, 

con papel filtro .:;e recoc·: la n:::.ncre auc manE-. c;:d·.t 30 :Je;. el 

tiempo nor:;ml de snngrado es ir. ferior a 8-10 minuton. El 

tiempo de sanerado se prolonr,u cu::nclo falla el meccxJismo ele 

v~.ooconotricci 5n i-.e~:.ost:~tic:l :; -~ cnbi611 cu:•.ndo no ce forme. 

c~é'.ecwldumente el t:::.n:'in pL:cue"c;r1rio, co:no en las tr.)mboricnias 

o trombonatia~. La hemorr~ciu ee cletiano e~ ocunianes, nero­

al cabo Je un ticrr,po L: ¡¡,,1-id:.' v~Jelvc a cungr:,r, este sanera 

do ~rnctJJ:111:-:rio :tcontece en hw taá tecio plo.smo ~:hict:.s, narti­

culurm~nte en la hemofili~. 
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el).- Retracci6n del co62ulo. 

::or:1!aJ.mente a los l'.)-20 minutos se inicit·. la re--­

truccidn, y os completu a 10c 60 ~i~utoo n 37°C. La retra--­

cci6n ticl co:.'t¡:;L~lo eo deicctuo;:;::.:. o nula en trornbot:itopoaü.o -

La cifra normal do nl~ouct~s occila entre 150 000-

y 35:J 000 ,,;:·:· r.un.3. JJ8.0 mc.nj f'c0t<1cioneo he;:iorr<á~~ic~w se ;ire-­

:.~e1:·c:::1 '::''::;•'.o es menor de :,o OGO, o c .. ~ cali6·:d 0c 1:c:Lici.011te. 

IJ::c 11laq_uet~1::; tienen scic ftL."lciones en la:-· :r:c,::::mis 

moo hc;n~st~ticos, entre los cuulos e~i~te activacién ~o 1~ -

Tromboolasti:'.a, acumular por :J.bcorci-Sn factoreo do ca:.t¿;:.lla-­

.. ci6!:i y oe~·otoni~1:",, e inte:::-vinieron en la retr1.::.cción del coó.­

gulo. 

Un mi.moro excesivo de l)laquetr:.c _:¡rocluce un coágulo 

deficiente ~~e oo pro~io de síndromes ~ieloproliferativos c~ 

mo leucemia cr2nul~cíti~~ crónica, mcta~la~in ~ieloido con -

mielofibrosiG, policitemia y aleunos síndromeo poco frecuen­

tes a,ue 1;c caracterizan por la <:ran prolifera.ci6n de r•ier~aca.­

riocitoo. 
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La inr~cstión de detcrminae::,s droga.o origina la --­

trombopcnia debido a aplasia medular, ta:nbién la invasión -- · 

neopl~oica de la m6dula. Se caracteriza nor la deficiencia -

del Factor ZIII y rctro.cción del coác.ulo, con tcnücr.cia o. he 

~orra~ia mio o menos acc~tuada. 

Con el rcc1'.onto de uL:.quetas y el con;:t;r::o de ~1.:.·0-­

trombina oc dic.gnooticc. o dc::::ct:rta el factol' XIII. 

Huy dos crunos de :nétodos: los im:~ rectos o de fo­

nio, y los directos. El recuento indirecto conciste cr con-­

tar oobre ~me. c:-:ten:::i6n tJc,·;1;::tdnc:::. el :1Ú;:iero de o,l:::.q_uo·r;ns re­

ferido al ndmoro de hematíes y obtener lucro el ndrnero de -­

olaquetas a partir del recuento de hematíes, Los métodoo di­

rectos consisten en recuentos en cámara. 

f).- ~i~mno p~rcial uc ~rombo~laotina. 

La normalidad se comprende entro 30 y 45 scr,un-­

doo; cifran cureriore~ a 50 s~. traducen al J5 nor 100 de -­

loz casos de al teracionca en los free toreo VIII y IX. ·~r.:mbién 

au~cnta cuando h~y dóficit de los factores IX y XII. 

g) .- Tiem')o de ~1rotrombínr:. 
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3e conoce también como tiemno de Quick. Determin~­

el tiemno <le co:1c;ulaci5n de un T)l:.wma desco.lcifj.cndo en pre­

sencia de un exceso de trombopl<J.stina tisular. l.íicle el con-­

junt.) de f.:::ctorcs -plasmáticos que intcrvie1:cn en la activn.-­

ci6n extrínseca (Protror:1binu, I•'actores I, V, VII y X). 

h) .- Consun;·:> ¡~e :>rotrombi:10. 

"Ssta prueb:1. cletecüi defacto:o; .1laauetu.i·i::is cu~~li ta-

tivos, ~ide la ticficicncia de tro~~o~lastino~onasa, ouc es -

lib.:::;.na(Ja po:c lnE; plctcLlCtL'.s y es :nuf c1eficiunte en lo::i ::r.:-cu-­

dcs He:nofílico,:: ;r on las tr'..".lr~p 'cni:i::i. 
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CAPITULO VIII. 

T:LJ\TA .. m:NTO. 

El tratamiento de lo. Hcr.iofilia en, 6::;ta. é"?oca, debe 

en:"oc;J.rse to.nto i:.l asr1ccto or.-;:.".nico, !Jrcvinicnllo y tro.l;ando-

1;::.s hemorragia::;, co;no el P:::icol6,·:ico, evitando que indi vi-·-­

ti~ JB por lo deraén nor~ules se conviertan en invdli~o~, indti 

lec nnra oí y para l~ oocicd~d. 

In '.:.s qc e to ec1uc¡¡,cim1·_,1 e:. Je ou•na im~1ort•:mci::i., y'l­

c:·1c; ::;o evit::tría ~'l lo:::i nif:os ejercer deIJortes 0·.w Dl'esentc:--" -

9eliero de tr~uLlutismoc, y procurw1do orient~r sus activida­

des laborales fut1.1::-:ts h:;.cia nrofcciones do Doco i·icsgo físi­

co. El consejo genético es imperativo. Los port'ldores de és­

ta t:::.ra no debier::m cacar:.ic entre sí. ~~r. el tra·tumiento !'le-­

los enisodios hemorr~uicoG hay medidas de ti~o local y genc­

rt'.l. Las medid::tR de tino J.'1c<.'l, consü:ten en l'.1 co'.nprensión, 

nnlicaci6n ele frío o trombim, bovin:-'. en un intento por ::le:e­

ner el sanrrado. Estas medidas se efectúan cuando el luGar -

de 1~ hemorragi~ es acccaiblc. 

Lan avulsionea o extraccioneo dentarias deberán 

efectu:irne nor manüs e::nertas en este tipo ele. paciente::: y 

previa udmini.ot!'LJ.ci6n del facto!' deficiente. 
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r,as medidas :fo tipo c,;eneral requieren de 13. ndrd--

níotrací6n mwtitutivu del factor deficiente en l'l t:untidnd-

que sea ?rccisa pnr~ lograr ln He~ost~siu. 

ci6n, 12 c:c.r:::tic1.r.d de f::ictor VIII ter;c;:;.blc en üi·vcr::.;a;:; i:.iitu'.l-

cioncs de !:.::cr:::·.-..tlo y el -:n·ciJucto u ut Llizar. 

Hc~o~ra~iu CSJ0~~1 
!18~ ~o c~~1~Jlir~tl~­
en arti~11li~cio~cs­
y ~.r~tccnlo'-~. 

HP.i;¡¿:~c~~fl r::-:t~r!nos 

y situulo~ en zo-­
nus oelicr:)Gas. 
Extr:cccionez ele:-:\::! 
ria::;. 

Ciru,::;ín ::: .. :,·or 
Accidentes cr<-YC": 

::- ~o ( IJ-5) 

20-'1.0 (5-10) 

100-150 (25-40) 

e :inec~ l :cc.l ·) • 
CriO!)ra,. ... : :;it~do 

Gl0bulirn-' [\nti­
he::io±'il icé'. ---­
( ) .. HG) 1Ht"1~l!V.~ --

1 iofiliz·.Ju. 
CrioT)reci nitado 

Crioprecini tado 
a. AHG hu1Ja-::1a 
lio:filiz'.lcb .. 
RHG a:li.n;l.l, 

(Se cx9re2n entre par6ntesis el tanto nor cianto de ~ctivida 
des que cabo encontrar a. l<ls 24 horar: de la tr<.<.nofusi,Sn). 

En el trata~iento de lu Heao:filia l no se necesita 

transfus1ón de snnr;rc total a no :::ar que deba co::tbo.tirsc una 
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aner:lia acuda. El factor VIII es perecedero en la sanc:re con­

oervada a 4°c. (A diferencia del f<;ctor IX), y es por ello -

que la sanffre total no puede emplearse con fines sustituti--

vos. 

La posibilidad de eapleur concentrados de fc.ctor -

VIII ha constituido en un gran avance en el tratar.iiento de -

los hecofílicos. De estos, el m~s utilizado es el criopreci­

pitado, que se obtiene a partir del plasca congelado. 

En los casos de hemorragia, la administraci6n del­

crioprecipitado (que es obtenido a partir do una unidad do -

plasma) por cada 4 kg de peoo, al principio, y la mitad de -

esta dosis después, cada 12 horas. La vida media del factor­

VIII es de 10-12 horas, lo que hace preciso el trataniento-­

mantenido para loerar el cese del sancrado. 

En las hemartrosis se suele administrar una canti­

dad de crioprecipitado superior, a raz6n de una unidad por -

cada 2-3 kg de pee o y el empleo concomí tan te de corticnr:tdes, 

durante unos días, resulta también beneficioso. Las medidus­

de recuperaci6n de las hemartrosis son: Inmovilizar las arti 

culaciones hichadas; aspiraci6n de la sanere contenida en la 

cavidad articulLlr una vez que se hu locrado un nivel do fac-
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tor VIII suficiente. Despuds se procede a la movilizaci6n ac 

tiva, sin sobrecarear la articulaci6n, con todas las medidas 

de fisioterapia precisas para conservar el juego normal de -

la articulaci6n. Recientemente se han logrado fabulosos ~xi­

tos con las sinovectomias y sustituciones articulares en pa­

cientes hemofílicos con anquilosis irrecuperables. 

Existe en el tratamiento sustitutivo de la He~ofi­

lia un gTan inconveniente que es la aparici6n de anticuerpos 

anticoagulantes, circunstancia que antes o despu~s acontece­

en el 20% de los enfermos. 

El uso del ácido C-Aminoca.proico ( caproamin (R) ) , 

4 gr. ca.da 4 horas, disminuye el sangrado que se opera en 

los hemofílicos despuds de las extracciones dentarias, el 

uso en otras hemol'ragias de los hcmofílicos se considera con 

trovertida debido a que impide la lisis de los coágulos, su 

utilidad en los casos de hematuria está contraind:!.cada, ya -

que puede ocasionar obstrucciones ureterales. 

En sangrados nasales y bucA.les, los taponamientos, 

compresi6n con algodones empapados en una sustancia llamada­

Amicar (R), por lo general loera detener la hemorragia con -

1a ayuda de una o dos aplicaciones de crioprccinitados o co_!! 
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centrados. 

Si el paciente hemofílico presenta hematuria (san­

gre al orinar), deberá ponerse en reposo absoluto. Si no de­

saparece en 48 horas, deberá remitirse a un Centro u Hos]?i-­

tal respectivo. 

Si existe Hemoptisis (sangre al toser), v6mito de­

sangre 1 melenas ( defecaci6n con sangre), hematoma del cuello, 

golpes o dolor intenso de cabeza, es indispensable acudir .: . .'­

con urgencia a un centro u hospital. 

Si se presenta otro tipo de enfermedad como gripe, 

infecciones, resfriados, etc., se debe consultar persone.lme!! 

te al centro u hospital adecuado. 

Cualquier tipo de herida debe ser tratada en el -­

hospital o centro adecuado y no permitir suturas, operacio-­

nes, inyecciones, en cualquier instituci6n inadecuada. 

Las medidas caseras como thés, paños calientes, b~ 

bidas y otros remedios y medicamentos ex6ticos, pueden ser -

dañinos y es preferible no tomarlos. 
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PRODUc·.ros ANTIHEJf:OFILICOS. 

Plasma coneelado: Es desprovisto de plaquetas, es­

tá congelado y conservado a -20ºC, el plasma conscrv~ !nte-­

eramente los factoreo de coagulaci6n, pero no es fácil su al 

macenamiento ni su trans~Jorte. 

Plasma fresco: Es la fuente de uno y otro de los -

factores antihemofílicos. Aunque en menor r,rado, pl::mtea el 

problema de la cantidad, como la sangre. 

Sangre conservada: Contiene a los factores esta--­

bles en particular los factor~n antihemofílicos B o factor -

IX o factor de Christmas. 

Sanere fresca: Aporta todos los factores de la coa 

'gulaci6n, incluyehdo loo fnctores lábiles y por consiguiente 

el factor VIII antihemof!lico. 

Plasma antihemofilico: Es un plasoa tratado por -­

liofi1izac16n, es muy fácil de conservar ;/ de transportarse, 

se reconstruye con ai:;ua destilacla antes de su empleo, debe -

ser inyectado inmedic.tarnente despu~s de su reconotituci6n,-­

conoerva casi íntegramente la actividad del factor IX y en-­

tre el 50 ~ el 100 x 100 do la actividad del factor VIII. 
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Fracci6n antihemofílica: Es un concentrado de fac­

tor VIII que se presenta en forma de polvo seco y su recons­

titución es con agua destilada antes de su empleo, se admi-­

nistra por vía intravenosa en perfusión. 

Crioprecipitados o CP VIII:Es u.no de los concentr!: 

dos del factor VIII que contiene fibrinógeno. 

Es una preparación muy concentrada, ya que 10 ml.­

de la misma aporta del 50 al 75% de factor VIII contenido en 

una unidad de plasma fresco (200 ml). 

Esta concentraci6nnos posibilita a la administra­

ción de considerables cantidades de factor VIII en un volú-­

men mínimo. 

P.P.S.B., esta preparación contiene la protrombina 

y la proconvertina, el factor de Stuart y el factor IX. Su -

presentación se localiza en forma de polvo seco y su recons­

tituci6n es con ae;ua destilada un poco antes de la inyección, 

los frascos son de 10 y 25 ml. 

La actividad de P.P.S.B. precisada en cada ampoll! 

ta es un promedio de 25 veces superior a la del mismo volú--
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men de plasma fresco. 

EMPLEO DE HEMOSTATICOS LOCALES. 

El Doctor Lucas obtuvo fabulosos resultados con el 

uso de celulosa oxidG.da saturada con soluci6n de bic::i:-bonato 

de sodio y trombina. 

Después de las intervenciones quirúrgicas en boca, 

ésta soluci6n es colocada en cada uno de los alveolos radicu 

lares después de ser limpiados y sed .dos con gasas estériles. 

Una cantidad mínima·de fibrina, o de sangre par--­

cialmente coagulada,,, puede impedir la actividad hemostática­

de 1a trombina aplicada localmente. 

Posteriormente se protege el alveolo dental con mé 

todos mecánicos, para que no se altere el coágulo, lo que 

ocasionaría un nuevo sangrado. En los pacientes sometidos a­

trutnmientos locales que sufren de sangrados secundarios tu­

cas observ6 que eliminando el coágulo y repetir el relleno -

de una celulosa oxidada, trombina y bicarbonato de sodio es­

suficionte para detener la hemorragia. 

Al(!Unos investigadores piensan que no bastan los -
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tratamientos locales en la atenci6n de los hemofílicos. Lu-­

cas atribuye esta opinión a la poca observ.aci6n prestada a -

los detalles; como el llenado cuidadoso del alveolo e inclu­

so obtuvo éxito con algunos pacientes hemofílicos que s6lo -

fueron tratados localmente. 

Naturalmente, el grado de éxito va a depender a -­

la gravedad del cuadro (o sea, al nivel de los factores VIII 

y IX)• 

FERULAS MECANICAS. 

Existe un acuerdo casi unánime acerca de que una -

vez formado el coágulo en el paciente hemofílico, se debe vl_ 

gilar estrechamente que no vaya a desplazarse, pues se reanu 

daría el sangrado. La férula debe prepararse de manera que -

proteja al coágulo sin ejercer demasiada presi6n. 

Si existe presi6n sobre el coágulo en un paciente­

hemofílico, sea con férula mecánica, o con una torunda de g~ 

sa, el sangrado no se suspende; lo dnico que sucede ea que -

la sangre no escapa por la vía normal en la parte superior -

del alveol.o, sino que se produce una hemorragia, intratisu--
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lar y forma un hematoma, puede incluso haber peligro de muer 

te si la infiltraci6n afecta los distintos planos del cuello 

y llega a cerrar lus vías respiratorias. Lus férlilas se de-­

ben em~lear en conjunto con la terapéutica local o general -

para lograr la formaci6n del coágulo. 

TROTl!BINA CON SURGICEL. 

El alveolo dental es rellenado con este preparado­

ejerciendo presi6n. Ya formado el coágulo y el sangrado ha -

cesado, se coloca un vendaje bucal de "orahesive" el cual C.!:!; 

bre totalmente la herida prote~iéndola de la irrigaci6n de -

la lengua, los alimentos, etc., permitiendo que la zona esté 

más seca. 

GELFOAM COMBINADO. CON POLVO DE 'l'RQI,ffiINA. 

Con este material se llena la cavidad alveolar pe­

ro debe empacarse directamente en ella. Se utiliza sutura pa 

ra mantener la preparaci6n en su sitio y aproximar los extre 

mos de la herida. 

Algunos autores opinan que no es recomendable lle­

nar la cavidad 6sea con este preparado, porque observaron --
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que existía proliferaci6n excesiva del coágulo con tendencia 

a presentar· exudado. Cuando se coloca una férula dé acrílico 

el intermediario entre ésta y la mucosa es el Gelfoam con --

trombina. 

TR0!1IBINA TOPICA. 

Esta substancia puede ser humana, de conejo o de -

borrego, siendo preferible utilizar la de' conejo o borrego-­

ya que es menos riesgoso la transmisi6n de la hepatitis. 

Para su colocación deben de juntarse los co~gulos­

acumulados y ponerlos sobre la lesi6n. 

CELULOSA OXIDADA CON CARBONATO DE SODIO Y TROMBINA BOVINA. 

Este preparado se col~ca después de limpiar el al-
·~ 

veolo dental, es muy importante la eliminaci6n de toda la 

sangre parcialmente coagulada o la fibrina, ya que impide la 

acci6n de la trombina. 

Después de protegerse mecánicamente el apósito pa­

ra evitar que la coagulación se destruya. 

PROTESIS INMEDIATA. 

Este aparo.to nos ayuda a mantener un ap6aito qui--
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rúrgico en su sitio, además no presenta puntos de presi6n se 

veros. 

La ventaja principal de la pr6tesis inmediata ra-­

dica en que restituye la funci6n. 

ESPONJA Er.D3EBIDA EN PLASllIA O SANGRE F1IBSCA. 

En caso de emergencia y cuando los materiales an-­

tes mencionndos no est<in al alcance del Cirnjano Dentista, -

~ste puede usar la esponja embebida de plasma o sangre frcs-

ca. 

CO!iil?RESAS HEMOSTATICAS ABSORBIBLES. 

cn~ry 1a fibrina humana y la espuma de fibrina. 

'fAPOITA>UBi!'.i!O CON YESO. 

Este es un m~todo sencillo que puede emplearse --­

cuando se prefabrican f~rulas de acrílico. 

TAPOUAL1IENTO CON CErlfENTO QUIRURGICO. 

~orno el Kirkland o de Wurd, los cuales están com--
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puestos a base de 6xido de zinc y eueenol, o también los pr2_ 

parados a base de guayacol. 

VENENO DE VIBORA DE RUSSEL. 

Este veneno se puede usar como agente local por su 

acci6n coagula~te. 

su~uiru·ros DEL FACTOR VIII y FACTOR IX. 

El factor VIII ( GAH) es inestuble, 9or lo que t1.1. 

plasma debe emcilearse pronto desprnfo de recoger ln sangre de 

un donador, o centrifugarse en frío y congelarse mientras es 

té fresco. 

En la actualidad, el vehículo más común para lo--­

grár cifras aceptables de GAH en hemofílicos antes de las in 

tervenciones es probablemente el plasma fresco. 

Tiene varios inconvenientes, uno de ellos, es que-

puede transmitir la hepatitis. 

Es altamente antígeno, pues contiene todas las pr,2_ 

te!nas de la oangre con excepci6n de las de los gl6bulos ro-
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jos. 

En los pacientes que necesitan mucha GAH (pacinn-­

tes que presentan en su sangre inhibidores de la GAH). Pue-­

den presentar problemas de hipovolemia e insuficiencia c~r-­

diaca congestiva, por ésta razón se han prepzcrado concentra­

dos de GAH a par·tir del plasma. fresco. 

Quizá la manera más sencilla ele lograr estos con-­

centrados sean los crioprecipitados de GAH, 'l)Ueden obtenerse 

en cualquier banco de sangre, al enfriar plasma fresco hasta 

que se forme un precipitado blanco, este precipitado repre-­

senta GAH relativamente puro, luego el banco de sangre puede 

emplear el plasma para otros pacientes que no sean hemofili­

cos, lo que reduce los costos; el único inconveniente real -

del crio;ireciP,itado es que no se conoce exactamente su pote_!! 

cia. 

En individuos normales, la GAH puede ir de 50 al--

150/o y también que debe conservarse en un congelador. 

La cantidad de GAH que se encuentra en una unidad­

de plasma (300 ml.), puede administraroo como crioprecipita­

dos en un volúmen de 15 ml. Desputis de descongelarse y sus--

·~1 
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pender en soluci6n salina fisiol6eica. 

Existen en el comercio precipitados de GAH obteni­

dos con glicina; son más caros que los crioprecipitados, pe­

ro s,;¿ventaja radica en que s6lo necesitarán refrigeración du 

rante su almacenamiento, en lugar de congelaci6n como los 

crioprecipitados; además se han sometido a ensayos y se cono 

ce su potencia, existen dos tipos de concentrudos de GAH pr! 

cipitado por elicina. Los ordinarios y los de alta potencia. 

Loo ordinarios contienen, en 30 ml., la mismn can­

tidad de GAH que son 300 ml. de plasma normal. Los de alta­

potencia la GAH de 300 ml. de plasma en un volúmen inferior­

ª 3 ml. Esta segunda variedad es especialmente útil para el 

tratamiento de pacientes con inhibidores de la GAH, cuya san 

gre puede existir una cantidad de in.'libidores tal que reque­

riría de 150 unidades de plasma fresco para alcanzar los ni­

veles terapéuticos (50xlOO) de GAH, evidentemente lo imposi­

ble es aplicar demasiado plasma fresco. 

SUTURAS. 

Existen divergencias acerca del uso de las suturas, 

que dependen, al parecer, de cada caso en purticular; por --
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una parte, la aproximaci6n de los tejidos mediante suturas,­

suele contribuir a proteger el coágulo. 

Por otra parte, las suturas tienden a desplazarse­

ligerumente por ucci6n de la lengua y de los m~sculos bucci-

nadores y no es r~ro que sangren los puntos de sutura. 

En ciertas 7"onas (como heridas de la lengua), es -

casi inevi·table aplicar puntos de sutura, en estos casos de­

ben de sor lo mis pequefios posibles, deben introducirse con­

una aguja atraumá:tica y su número debe ser el mínimo pura -­

proter,er el coá[;Ulo y aproxim~ los tejidos, en fin, las su­

turas deberán de conjugarse con la terap~utica coagulante lo 

cal o general. 

LA CIRUGIA BUCODENTOf;!AXILAR EN EL PACIENTE mnroFILICO. 

La ciruc;ía bucodentomaxilar es el tratamiento ---­

odontol6gico del paciente con hemofilia que representa un e~ 

fuerzo en conjunto por parte del cirujano dentista y el m~di 

co (en este caso el hemat61ogo) enc¿rgado de lu atenci6n del 

paciente y debe llevarse a cabo o realizarse en un hospital. 

Los pacientes hcmofílicos pueden operarse siem---
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pre y cuando se practique en los centros hospitalarios, don­

de se aseguren las reservas adecuadas de crioprecipitados y­

concentrados para la protección del paciente de hemorraeias­

pelicrosas, en todos los casos es necesario asegurar la pro­

tecci6n hemostática que impide que el factor faltante descien 

da por debajo del 30~. 

La duración del tratamiento se prolonga a cada ca­

so en particular, como son: 

8 días para una cicatrización de mucosa. 

10 días para una cicatrización cutánea muscular. 

15 días para una cicatrización tendinosa. 

21 días yara una cicatrización ósea. 

Las extracciones dentales constituyen una interve_!! 

ción quirúrgica, el tratamiento general suele ser imprescin­

dible, el tratamiento local es necesario y en ocasiones sufi 

ciente, se logra el taponamiento del alveolo con una mecha -

reabsorbible en una solución de trombina. 

Recientemente un grupo de investigadores ha logra­

do un descubrimiento fabuloso, la reproducci6n en laborato-­

rio del factor VIII humano, "una sustancia que permitirá ve!! 

cer definitivamente la forma más corriente de la hemofilia". 
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Este i!Ilportante trabajo fue realizado por la Soci_i:: 

dad Norteamericana Genentech, especializada en J.as técnicas­

de ingeniería gen~tica, eJ. resultado obtenido por cotos cíe~ 

tíficos es muy notable ya que presenta dos ventajas de gran­

valor, unu en el plano médico y J.a otra de carácter econ6mi-

co. 

En el área médica porque se trata de una sustancia 

totalmente purificada; actualmente el factor VIII que ce utl 

liza es producido a partir de donaciones de sangre y a menu­

do es transmisora de infecciones, como la hepatitis viral. 

En el aspecto econ6mico, el producto obtenido por­

manipulaci6n genética será de un costo bastante inferior al 

actual. 

Esta investigación permitirá efectuar progresoa -­

en el análisis de las bases moleculares de la hemofilia. Y -

proporciona la posibilidad de efectuar la detección precoz <E 

la enfermedad,' en el embarazo de mujeres con antecedentes fa 

miliares. 

Previamente la firma francesa Transgene había anu:2 

ciado la producción por clonaje del factor IX de la coagula­

ción, ambas aportaciones permitir{m cubrir las dos principa­

les anomalías que orie,inan la hemofilia. 
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CAPITULO IX. 

:COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS DEL PACIENTE HEMOFILICO. 

En ocasiones las transfusiones de pl~sma o de los­

crioprecipi tadoz pueden producir reacciones alérgicas en los 

pacientes tratados con estos concentrados, así como presen-­

tar calosfrios intensos o picaz6n generalizada con aparición 

de erandes ronchas o manchas rojizas en todo el cuerpo, el -

centro hospitalario con experiencia en el manej~ de estos C! 

sos dará los primeros auxilios en forma inmediata y valorar~ 

la conveniencia o no de consultar al hemat6logo. 

Tanto los crioprecipitados como los concentrados -

se obtienen de grandes mezclas de plasmas donados por difer­

entes personas, algunas ocasiones se puede transmitir la he­

patitis por un virus que se localiza en la sangre de alguna­

persona que haya donado sangre. La mayoría de los hemofíli-­

cos adultos han presentado ésta clase de enfermedad con sín­

tomas como: 

Cansancio y debilidad, coluria (orina.como coca -

cola), acolia (defecaci6n blanquecina) e ictericia (tinte -­

amarillo de piel y mucosas). 

La peor complicaci6n que puede presentar el trata-
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miento del paciente con hemofilia es la aparici6n de una su~ 

tancia en la sangre llamada inhibidores o anticoagulantes --

e irculante s. 

Se desconoce exactamente el por qué, pero s6lo un-

10% -de todos los pacientes presentan inhibidores, el resto ·-

no. 

Estos inhibidores, que se pre~éntá.n en el 10% de­

los casos no ·tiene relaci6n con la clase de tratamiento em--

pleado, ya sea en la sangre, plasma, criqprecipitados o con­

centrados; en hemofilia leve QaBi no se observan inhibidore~ 

La mayoría de los casos se presentan en la hemofilia severa-. 
o grave y aparece el cualquier edad, aunque con mayor fre---

cuencia en los pacientes j6venes. 

La explicaci6n del por qué los pacientes presentan 

los inhibidores, es que estos pacientes hemofílicos carecen­

de una substancia específica, de una proteína de la coagula­

ción. 

Sin saberse con exactitud el por qué, el organia-­

mo de algunos homofílicos "desconocen" esta sustancia en un­

momento dado y formar otra sustancia que actúe en contra de-
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aquella proteína de la coagulaci6n. 

Por ésta raz6n el tratamiento de pacientes con in­

hibidore s se transforma totalmente, pues ya no se les puede­

administrar plasma, crioprecipitados ni concentrados y los -

episodios hemorrágicos, leves o discretos deban tratarse s6-

lo con reposo, inmovilizaci6n y hielo locaa. Solo cuando el 

sangrLldo sea muy grave y esté en peligro la vida del pacien­

te, se tomarán medidas heroicas, como cambio de so.ngre y ad­

ministraci6n de enormes cantidades de crioprecipitados y ºº!! 
centrados y de algunas sustancias muy peligrosas para tratar 

de detener la hemorragia y salvar la vida del ,aciente hemo­

fílico. 

Los accidentes de sobrecarga circulatoria constit!;! 

yen el precio que se puga por la utilizaci6n de productos no 

concentrados como la sanere y el plusma en particular en el­

niffo. 

Como consecue~cia de los repetidos episodios de -­

sangrado en los músculos y en las articulaciones, es en es-­

toA sitios donde vamos a tenor con más frecuencia las compl_! 

caciones de la enfermedad, los músculos pierden fuerza, tono 

y se adelgazan. 
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Las articulaciones se ensanchan, se engruesan y -­

pierden su funci6n, pierden su movilidad normal y con fre--­

cuencia las rodillas y los codos no pueden flexionarse co--­

rrectamente ·~¡ por ello ltw alteraciones de la marcll<'- upare-­

cen precozmente en forma de renquera, con rodillas en fle--­

xi6n permanente~ente y con otros defectJs de los píes. 

Para evitar esas complicaciones, que presentrm ca­

si todos los p~cíentes hemofílicos adultos, insistimos que -

durante el desarrollo, los niños de 6 a 16 años de edad de-­

ben efectuar much~ gimnasia, bastante ejercicio, mucho depo! 

te no pelieroso, para tener ~~sculos fuertes, con articula-­

ciones bien protegidas y con ello dis.1ünuir los hematomas y 

las hemorragias y sus 16gicas consecuencias. 
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CONCLUSroHE:s. 
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El tratamiento de los pacientes hemofílicos en el­

consultorio dental puede efectuarse si se los ha promodicado 

adecuadamente; dependiendo también de la gravedad de la en-­

fermedad, así como de los conocimientos y destreza que tenga 

el Cirujano Dentista sobre dicha discrasia sanguínea. 

Estos pacientes no son problema, el :problema es el 

desconocimiento de la enfermedad. 

Esta premedicaci6n se realizaba anteriormente con­

crioprecipi tados o transfusi6n sanguínea total; en la actua­

lidad se efectúa después de valorar clínicamente al paciente 

y sus antecedentes familiares {padres y hermanos), además de 

los estudios de laboratorio pertinentes; estableci~ndose de 

esta manera un adecuado plan de tratamiento. 

Considerando los descubrimientos más recientes es 

posible afirmar que el tra·tamiento odontol6gico a este tipo­

de pacientes puede realizarse en el consultorio dental. Ade­

más, ahora es posible de·t;ectar precozmente la he.nofilia -des 

de el embarazo-, siendo esto de e,ran utilidad para los afec­

tados por esta enfermedad. 
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Los conocimientos que acerca del problema nosea el 

Cirujano Dentista será de gran ayuda para el pac;ierii:e en --­

cuesti6n, estableciéndose una relaci6n de beneficio entre am 

bos, tanto en el aspee-to orgánico como el poicol6gico. 

La destreza del Odont6logo es muy importcült8, ya -

que de esta y de sus conocirüen~os sobre la enformeu<.:d (llem.2 

filia) depcnderd el éxito del tratamiento oue realice. 

Si el Cirujano Dcntist;.i no se siente cupaz pu.ra ··­

reo.lizar el tratar:iiento a estoG enfermos, será de eran ayufü'. 

remitirlo a un centro hospitalario anccuado, 11ara n•) r:orrer­

ningún riesgo desagradable. 
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