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CAPITULO TI.

INTRODUCC ION

La Hemofilia es una alteracidén constitucional de -~
la coagulacién sangufnea, se hercda como cardcter iiendeliano
recesivo ligado al sexo y es transmitida por la mujer, afec-
tando solo al homhre; se caractcriza por una tendencia perma

nente al sungrado excesivo, el tiempo de la congulacién es -

prolongado.

Ia transmisidén de la Hemofilia se comnrende si ce
tiene en cuenta que el factor hereditario hemoff{lico estd 1i

gado al cromosoma sexual femenino x.

En el 4dvulo existen dos cromosomas sexuales igua—-
les xx (llamados homocigotos), mientras que en el espermato
zoide existen dos diferentes, xy (llamados heterocigotos). -
Antes de la fecundacidén las células sexuales maduran y se di
viden, fenémeno que se¢ consigue mediante la eliminacién de -
uno de los cromosomas ligados al sexo. Bl dvulo elimina nece
sariamente un cromosoma X, por no poseer de otra clase, mien
tras que el cspermatozoide puede eliminar el x o el y, El —=
producto de la fecundacién tendrd la férmula sexual Xy y se-
rd un varén cuando la fecundacién se efectue entre un dvulo-

con ¢l cromosoma X y un espermatozoide que posea el cromoso-



na y.

Pero gi la fecundacidn se realizd entre un espersa
tozoide cue antes de dividirse elinziné su cromosoma ¥, o tea
cuc solo tiene el cromosoma X, el resultado de la unibn cox

cl Svuio dard xx, o Sea una hexbra.

3i sciilamos por x' el cramosomt al cual ve ligad:z
la carencia del fuctor, hny cue hacor notar gue, nor lo regu
lar, en lus aujeres de {funilia hewofilica  éste cromosoma he
nofflico ¥ gse orcuentra neutrzlizcdo sor el oiro croiosonc-
sexual normal i, motivo por el cual 1o enferzedad —o ce mani
fiestu er ellas, auncue gean canccess de transmitirla, L8 —--
tranomieidn 2l varén de este erovmocona x' determina el pade-

cimiento de la enfermednd, ya cue o nosce, en =u dote gené-

cica otro cromosome noruul pars nodsr neutralizorlo (& x')i-

aues ¢l obro cromocoma mi.oceulins es el y.

A continuacidn se resumen las princinules contine--
gencics ove pueden suryir en el nmatrinonio de personcs hesio-
f{licas, ern orden a lag consecuenciase gobre sus descendien--

tes.

1lo.- Cuando lo wnidn ce realiza entre una mujer --
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trensmigsora de hemofilia x'kX y un varén normal, las wozibili

dades son:

Xtx + Xy = X'X,

by

W, wrty, XY

Los hijos varones tendrdn el 50% de vrovabilidades

de ser hemofflicoe (x°'y) y las hijns tarbidn el 5

vertirse en mortad

tir 1la afeccidn.

Los hijo

rén ninguno 12 e .

ductoras de elln,

nunca la enfermednd, noero a

con vodrdn sufrirla losz nietos, o oo

agquellas,

5 Ge con-—-

orzs canzs (x'x) y, vnor tants, de tr.nsmi-

la unidn entre un hemofilico X'y c¢on una -

descendencia auelr asi:

tunto varones como hembras, no puadece-—

o,

Lumedad, nero todaas lag hezbras serdn cone

o8 hijos de log hermofflicos #'y no ucdecen

través de las hijas cue la condu

» 1los hijos wvarones e -

300~ Otra contingencia, la ads rara, es 1o repre--



gentuda vor la unidn de un vardén hemofflico x'y con una hem-

bra conductora x'x. ELl resultado serd:
X'y + A'x = X'x', xX'x, X'y, Xy
Existirdn hembros transmisoras y afeciadas de he--
mofilia wor conicner doe cromosomas henofi{licos y faliarle -

los reutraliszadores nornnles X.

sta nrobabilidad es extroordincricmente rara, —--—

L=

mies el producto de estos dos cromosomss x'xz' hemofilicos -
tiene escasas probcobilidades de viabilidad, con todo, se ha-—

observado la existencia de mujeres hemoff{licas homocigotas.

Ahora bien, la conducta del hemofflico debe llevar
se dentro de cicritos limites, csto obedece & gue el heaofili
co salvo a su deficiencia us totalmente normal, vor lo cuel,
cuando es niiio se le debe de cnimar a reunirse con los demds
nifios y desarrollar al mfximo suc nntitudes, es decir, es de
importancis poicoldrica el que los nadres, hermancs ¥y naesS—-—
tros le pronorcionen igualmente atencidn aue a los cdends ni-

flos y no se les sobre nroteja.
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ictualnente, gracias & los dltinos descubrimientos
nédicos, el porvenir de los enfermos es halagador, aldn paro-
los mfis gravemente afectndos; ahora es pocible cue el hemoff
lico renlice estudios escolires con un alnino de faltes, ade

mda pucde reslizarse como versona con gran actividad y forta

leza flzica.
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Ca2ITULO TII.

HISTORIA DE L& HENOFTILI A,

En ¢l afo de 1839 ge emplez el término Henofilia -
nara designar una alteracidn constitucional de la coasuli———

cién sanpuinez.

Henofiliz, culen-—-
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La referencia méds antigus de 1o Heaofilia, en lo -
gue se menciona el caso de los hijos varonecs de las hermanas

de 3Jephoris, cuc murieron a consecuencia de desangramiento.

Lag tres primeras hernunas realizaron la circunels
sién a sus ressectivos hijos, ocaciondndoles la muerte; se -
salvé de tal contingencia el hijo dn 1la cuarba hernann, 2l--
que no se le realizd dicha intervencidn, debido al consejo -

de Rab{ Gamaliel.

El primer caso de Heuofilia que ge nregenid en los
Estados Unidogc de Norteamérica quizd haya sido el renortado-

por jichusick, en 1791 en el Salen, lzos. Gasselte; donde nu-



blicz una necrologia de Issez %oll, de 14 afion de edzd, cuyn
nuerte fus ocacionada por una ligera cortada en uwe oie, gin-
aue la Henostasiz se haya nodido efectusr; cinco herminos de

esto nersona tambidn fzllecieran o causaz de heridocs nmenores—

o golpes. Ll re de ellos tuvo dos esgosas ¥y con ecadl ana-
varios hijos; los cgue murieron de ton peculizr meneri fueron

los hijos <o Lo arimera 2snoan

Ernn 1733 se tienen noticias de la Hemofilin en una
publicocidn efectunda vor wn outor andnine ccerco do wna
morragiz, pero no fue sino hasta 1403 ewn gue el Docvor OLto-
de FPiladelfia aetnlld este exéra iz enferpedad en un revorte-
del disvwensario wédico (Mediezl Renository) sobre una Tani--
lia de Plymouth, oue despube de leves raagufios sangraba con-
facilidad., B1 Doctor Otto demoutrd oue ésia discrasis coagu—
latoria estd li-ndn 21 sexo, aque los vorones la nadecen y ——
lag hembras l:z iroinsmiten. 31 eseribid: "Es una circunsien--
cia sorpresivaz cue los vorones estén sujeter o dsia extrafia-
afectacidn... lunaue las hembras estén excentins, ellas son -

centnces de trensmitirla a sus nijos varones!.

El Dr. John Beading Mass, en 1303, reportd una —--

cuenta de la notable disvosicién de hemnrragiaz nor heridas-



leves en varios individaos de la misma familia. lckusick re-
construyd la genealogia de la cuenta gque hay sobre catorce -~
generaciones, cncontrando que el primer sangrienie conocido-

fue Oliver Apnleton, de Ipswich, nacide en 1677.

La congulacidn lenta fue observada en 1813, mero ~
hasta 1433 .right descubrid la téenica pare medir 1o coagula
cidn, demostrundo que el tiemno de coamulzeidn era néds pro--
lonrado en la Hemofilim, y a partir de ahi se generzlizdé co-

mo una corecteristicu bdsica de la Hemofilia.

Addis sentd las bases de lo que serfa el descubri-
niento del Pactor VIIL, en 1911, y demostrd aque se nolia co-
rresir el tieaoo de cozgulacibn, al scr preparads vor dilu--

cidn y mcidificacidn una norcidn de 1la globulina del nluisma,

En 1935 Peter y Taylor denostraron gue ¢l defecto-
de la Hemofilia se debe a la deficienciz del factor antihemo
f{lico (zlobulina antihemoff{lica), es decir una vorcién glo-

bul{nica.

Hasta entonces se considerd cue la Hemofilia era -

causade solonente por el factor VIII.
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Davlosky, en el afio 1947, descubrid que wmezclando-

la sangre de warios pacientes con‘cnfermeded hemosriflica se -~
ten{a unue correlacidn de sug defectos consulatorioz. Agge—
ler y susg solaboradores, en 1952, tratondo a un piciente ve-
rén cque nadecfs de nlteracidn hemorrdgicn, awlada @ wa tiem—
po de coarlaceidn prolongado, notaron que lus carzeterdsti--
cas nemorrd-icas no podlun ser diferenciudar de lo hemofilin
cldsica; shoervaron aue al corragirse in vitro nor cbncentq@
ciones de glopulinn antihenofilica, el paciente sreseninba -~

concentracioneg vlnandiiticas noruales de los factoares ot -

entoncus conocidos como el finrindseno, aroi
tor V, V11 y Fcetor VIII; la correlacidn del defcecio couguln

torio del no.ciente nudo Llewares 2 cabo con suers rormal, pe

ro un trotaniento vrevio a dste, vus concistid en zulfito de
pario, dio coae rgsultndo la nérdida de dsia proniedad, éste
nuevo factor fue denomincado nor ellos como comvonente de  la
trombonlastina (I T P), cue es lo nue se coloce hoy como fae

tor IX y fue lo oue nmurcd el precedente para establecer la -

hemoiilia como una enfersiedad helteroszénea.

DEFINICION.

La Hemofilia es un téraino empleado al referirse -

& un grupo de enferuedndes hemorrvdgices de origen gendtico -
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. heroditorio que consiste en 1la deficiencia del Ffactor VIII ¥

IX de 1z sangre que impide la coasulacidn.
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Ca?ITULO ITT.

~

"

1%

)

TOLTASIA

SO ANTISIOS TTON

Lo Mewnotesic es wa proceso de vital importancian -
que nrotege ol orgonismo pumano contra la nérdida de sangre,

Es wn proceso sumanmente comnlicado, cue se define como la ce

2> inducida fiujo de ¢

ore e alouwna -

sacibn egnon Ui
roturc en el asistena vascular, Esto immlica la serticinacidn

conjunta de los siguientez factores:

Tatrave:

Lorern, cxirvavasculares y voesculoares,

Bxiste una clasificacidn de 13 faetores oue narti-
cinan en la coa;xlzcidn sangufnea (12 nrotefnas y un caleio-
idnico), (cucdrs 1). Bl Facior VI ha sido deccerito, ~unoue —
en la Qctualidzd e eree cue no exigte como factor aislados-
vor lo tmnto, se hi sunrinido. Estos factores son desismados
nor nu"oxou ronanos, del T al ZTIT; esta nwaseracidn rearesen
ta el orden cronnldgico en oue fueron descubiertos y no el -

orden en gue desemmnefian sus funciones resnectivas en el DY Q-

ceso de lu coupulacidn sanguinea.

Bl objetivo de la orimera etana de la coagulacidn-
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eg activar la tromboplast1n1 nor el gistema tisular exy rin”o
co de accién risida y el sigtenz intrinseco o extravascular-
de éccién lenta, ambos sistenas contriburea al proodsito co-
afn de aroducir irombonlogtine activadn.

Y anietivo de 1o serunidae etona de la coarulocibn-

trombina, »2r nedio de

21 ovjetivo de la tercers etapc es 1l conversidn -
del fibrindsreno soluble en fibrina insolubdle. Bzte zceidn ha

sidn comruarcda con el cfecto de casceadn de un selito de agun,

(fiz, 1) La funcisn de los »lazcuetas, que consiste en la ——-

cenein ¥ asrerseifn, hace ~ue se forme un tanin henostd-

tizs en los vasos nequelios. Tn lus vesos grandes se desempe~
Harotra funcidn Qe lag nlacuetas cue es la retraccidn del

funcidn desemsefin el sumel necesarie nare tona

wia rotura cn el vaszo sunguinco como se muestra en lo fig. @
Beto es debids a 1 convercidn del fibrindseno soluble en Ti
brina insoluble, aue absorbe 1t trombina nroducida o nertir-

e 1z protxrawina Auronic lu conrulicidn. Bl codrule cue for



man las nlocguetas intravasculornente no se osronaga indefini-
damente, ya gue podrfa ser graves Una vez lograda lo nenosta
gia e iniciada 1lu reparceidn de la herida, las nlacuetas cue

se encuentran arecenies deseameian la funcidn de lisis ¥ eli

minaeidn de 1. fibrina.

AV S0 LAREE,

Bstos foctores dependen de lo tonicidad de la si--
Tud ;7 tersidn de oz tejidon mucédsicoc, submucdsicos, subeou-
L

tdneos, cutdneos, museularcs y demde, cue rodeun ¥y zosbienen

los vagos sansuincos. Loas enfernediades y trasiornose sue con-
ducen o la ctrofia del ftejido subcuts

N80y CUe Nos A% ¢37l0 e

sultado une ud

cenil, 1la frogilidaed Jde 1o miel o sdindr

me de flushing, o o la degeneracidn del tejido el stico aue—-

es el seudoxuniorw eldsitico, vpueden wnrovocar un mirnura ve--

~

Laonte e

3

nizno. Lsto, seners

ove nue los trastornos-

&

3 denos o

aue producen los fuctores introvosculares clverzdos.

AT O S )
FALRORE VadoUuLaizss,

Los vasos con sus afecciones, osi cono capilares, -

arterias y venas, pueden causar varios tiros de -drnurs vas-
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culsr, cono el escornuto, 7sue c¢s provocado por la deficiern—-
ciz de la vitamina €. Esto hazce cue se 2ltere el cemento in-
tracelular de los vaoou vecuelos, h:sta el odrpura origincdo

mor infecciones, a2af como enfermedades reneles crénicas y --

i

er; 120,
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CUADRO I

SISTEMA NUMERICO DE LOS3 FaCTORES DE COAGULACION

FACTOR NOMBRE
I PIBRINOGENO
II PROTROMBINA
III PRO:BOPLASTINA
v CALCTO ° |
v PROACELERINA, FaCTOR LADIL, -AC.
VI ACTURLIEITIE 74 50 38 UTILIZA
VII PROCONVERTINA, ACELEADOR DE Li CONVER

SIOU DE La PROVROMBINA SERICA (ACPS)-=
CON TROMBODPLASYINA AUTOPROTROIBINA I.

VIII PACTOA ANTIHEHOFILICO, GLOBULINA ANTI-
HEMOPILICA (GAH).
IX COiPONENTE TRO:BOPLASTICO DBEL °LASMA -
(CTP) FACTOR
X FACTOR DE SZJART-PROWLR
XI ANTECEDENTE 9ROMBOPLASTICO DEL PLiSHA-
(aTP).
AI1 FACTOR HAGEMANI, FACTOR DE CONTACTO.
XITT FACTOR DE LAKI-LORAND (FL-L), ESTABILI

ZADOR DE Li FIBRINA.
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VIA INTRINSECA

SUBENDOTELIO
0 5., PERFICIE CON
CARGA NEGATIVA PRECALICREINA (F.
PLETCHR )
FACTO2 XTI (HAGELAN) PACTOR XIIa
CALICREINA - GERAC
RATROALIMENTACION DE CININA ,
POSITIVA
: VIA EXTRINSECA
FACTOR VII (PROCOR
PACTOR XI (PT4) PACTOR XIa VERTTNA)

+FPACTOR TX (SHRISTMAS) Catt
FACTOR IXa FACTOR VII

oq0imTNa  FACTOR VIIT  ALTERADO--  FACTOR ITI
FACTOR VIII HEEe ALTERADO PROYEINA -  TROMBOPLAS
(AHF) FOSFOLIPIDOS TERMOLABIL  TINA T13U=
Cat+ FOSFOLIPIDOS LAR
Ca++

FACTOR COMUN

FACTOR X (STUART) FACTOR Xa PRINCIPIO DE
FACTOR V ALTERADO CONVERSION -
FACTOR V (PRO- TROMBINA PFOSFOLIPIDOS DE PROTROMBI
ACELERINA) ca*+ NA
: +PROTROMBINA (II)
ACTIVADORES DEL PLASMINOGENO TROMBINA (IIa)
PRODUCTOS DE
DEGRADACION PLASHINA FIBRINA DE ENLACE CRUZADO-MONO FIBRI
DE FIBRINA (COAGULO ESTABLE) XIITa  MB—= NOGE-
catt ROS NO.
DE
FIBRI
TA

+ SE REQUIERE DE VITAXINA K PaRA SINTESIS POR HIGADO.

FIG. I .- ¥TaPAS DE LA CO.GULACION SANGUINEA,
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-

PIG. 2.~ Tiempo de hemorragia (A) desde el corte de un vaso-
(B) hasta cuando se detiene la hemorragia por con -
traccidn y retraccidn (C) taponamiento del vaso por
un tapén de plaquetas-fibrina.
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C..PITGL0 IV.
CLASIFICACION DE LaAS IFIOFILIAS.

2).- Lo femofilia A es tznbién 1laonzda Henofilia -
Clésica, porgoue en vurizg gencraciones se arezentd en we I3
milia recl de Buropa y fue la primero variedznd en conocerse.

Bo wns enferacdad cue ge curacteriza por ser herveditoria, re

coesiva; lizzda all sexo y denendiente del cronesoma x, cenfer-

nondo los varenes y treansnitida por las nembros.

Esta enferzedald se considersboa on un princisio co-
mo la deficiencia de un sélo factor (Globulinz Antihemof{li-
ca, Yromvoplasiindgeno), porcue se crefa que =olo éste actua

ba sobre la Protroabina; actunlmente sé sabe cue son verios-
los factores plasmiticos.

En lz hemofilia A se constazta la falta o deficien~
ciz del constituyente del factor VIII, cue posee la activi-—-
dad coagulante, vero se cncuenira nresente el constituyente-

.
con la actividaad de antfgenc del facior VIII v la actividad-
Willebrand (Weiss y Col., 1973; Bennett, 19745 ieyer y Col.,
1974).

1 tiemwo de coagulucidn en muchos »nicientes cp —-



norrmal, solo e€s anormal exn los cue

importantec del 4actor VIII.

Lz anewriz origine altera

s
[

ciones en el némero Ge er

LPOC1tC" ¥ no influye en los ncecanis
La Hemofilia A o Hempfilia
tar al saxo naceulins; se hereds como

ien

mog de

Y
resg

19.

congulacisdn,

en una deficiencia --

i

2 recesivo lifado-

£l sexo wnido al cromosomu . Hay cntecedentes fumiliires,

pero el &5 : 100 de los casog vnedrian constituir nutoce

La henorrosia esnonténes

~uede

ciones-

TTESCNTArse Corng ~-—

hemartrosic en articulaciones grandes (tovpillos, rodillas y-

cadera). I boez la henorragia espontdnez es noco frecuente.

Log nan

lentes cean hemofilia A

gangraon oxcegivamen~

te cuanco oy truiumavismos de la boca, como erupcidn dental,

heridas d¢e la lenpuo, encfi, mucoga

ries, Bstos pacicentesg vuecden mresentar una

moderada a grave y muy grave,

La cifra norscl de Globulina Antihemofilice

50 2 150 x 160.

o0 extracciones dento———m

enfermedad leve,-

eg de-
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DERICIENCIA DEL PACTOR VIIT.

La deficiencia del factor VIII pasa de una genera-
cién a otra como tendencia recesiva, ligzda .al cromosoma .-
Por lo gue ha ocurrido dnicamente en varoncs o en mujeres ho
mocigotos. Bl sindrome clinico aparece sélo en deficiencig--
rrave, en grados benignos o moderadosg de deficiencin; son —-

asintomdéticos.

E1l gen anormal, responschle de la deficiencin del-
factor VIII, se commrende si se tiene en cuenta gue el fac--
tor hereditario hemof{lico va ligrde al cromosoma cexual fe-
menino X.

-
L

En ¢l dvulo hay dos crommsomais Sexusles ifualesg —-
xx, es 1o que se conoce como homocigotos. Y en el esnermato-

zoide nay dos diferentes ¥y, ¥ se conoce como heterocigotos.

Antes de la feecunducién existe un proceso de madu-
roeidn de las células sexuales y se dividen; fendmeno gue se
realiza mecionte la eliminacidén de uno de los cromosomas li-

gados el sexo.

Bl dvulo elimina necesariamente un eronmosoma X, --—

por no pogeer de otre clase, micntras que el espermutosnecide-
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puede eliminar & x o y. La unién de xy durd como resultado -~
un varén. Pero si la fecunducidn =ze rezliza entre un esperna
tozoide oue entes de dividirse eliminé su cromosoma y o sea-
aue sbélo existe 3, ¢l resultudo de la fecundacidn con el dvu

lo dard xxz, o sea una hembra.

5i seifizlumos corn X' el cromosoma Conde esid liga--—
do la carencia del factor VIII, deberos hacer hincanie on —-

que mnor lo regular, e

¥

las mujeres de fanilia hemofilica, es

te cromoscua hewofflico x' sz encrentra neutrolizoado nor el

cromnosoma seXusl nor *, causa aor la cual Jo enfernedad -
no se munificsta en ellas, aungue secn copaces de tracomitir
la., Se trotae de mujeres gernoti{nicamente enfermas, =mero feno-
tisicanentc sancs. Bl caso del hombre es distinto, pucsto ~-—
cue €1 no posce en su dote genésica otro cromosoma normal n&
ra neutralizar a x' (el otro es el cromosona y), se detormi-

na de esta manera ¢l oa2decimiento de la enfermedad.

La heabra rortadora ouede tener actividad procoagu
lante normal poco disminuida, un nivel normal de factor VIII
no descarta el cctado portador. Aungue un nivel muy bajo de-

berfa hacer pensar en lu existencia del cromosoma anormal.

El factor VIII co uno de los clementos neccsoriog-—

pars el desarrollo de lo. actividad de 1n trombonlastina san-—
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‘;3
~ufnea y cuwndo esid totalmente ausente cs la dnicz defensa-

Zal

nexoastdlbica cficaz aue le oueda al naciente, es la srovorcio

nzda nor la ctavna vascular ée 1l hemostasia.

1ada tambidn enfermedod de

b).- La hemofilia 3, 1i:
Christmas debido al nomtre éel yrimer naciente ingldés que --

vresentd dste defecto de la zcoarulacifng es unz deficirnein-

del factor IX de la cozrulacidn, de orimen gendiico, recesi-

vz, Ligeds ol cello, sorre el cromognndt X. L2 hembra e voria

dera y el vardn nadece la enferncdad, debido o la falin del-

coavonente de iromban

£4 s
nlasnditicn,

esencial vare la foraszcidn de trombonlas
en 1z, sangre es la cousa de 1z tercera parte, anroximedamen-

te, de 1la iHemofilia,

Hay mutaciones essontdneas en casi 15 x 100 de los

(¢

ceos, en comsuracidn con 1z hemofilis A cue o 25 x 100. La
nronorcidn en cuuinto a pacientes con hemorrazias sroves eg -

mucno mayor ¢n deficiencia de foctor VIII oue e fuctor IN.-

Bsto no significa que la hensfilic 3 sea una enfermedad is-

Benime, sino cuce le sroporcidn de

3 e A ™. e -
ienves con mmlta come-
.

pleta del fuoctor en cucstidn 23 menor cen el caso de 14 iHemo-

filia B. Lz frecuencia de lu iciencia del comnonente de -
tromvoplactine del »lurnu vg e .10 2 25 x 100 de 1o cus se -

caracterizse o 1a Henofilin A,
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La diferenciz entre los factores IX y VIIL es cue-
‘el factor VIII es nenos estable durante su alaucenziento en
el plasma, y el factor IZ es relativamente estable; no hay -
factor VIII en el suero, pero si factor IX; las cifras nlasy
nfiicas del fizetor VIII no son modificadss con la cefliciern--

-

cin de 1w vitomina X, oero reduce los aniveles del focbtor IX;

por lo wito, 12 teraséuticz aaticoarvlante con dicumnrol -
abete log niveles del frctor IX y resueta los del faclor —--
VITT,

¢).- Lz hemofilic © es una deficicreia del antece-
dente ce trorboulastina del nlgosmn o fuetor iI, o5 hore edogs-
comd un donincnte simple autosdaico ni ligedo al sexo, Que -
ufecta tanivo @ los hombrec como a los aujeres; la insuficien
cia heredoda er esta forma es congénita y lleva a unc hemofl
lia ligera o.c se nanifiesta con una tendenciz hemorrdgica -~
ligera o molerads en eortes, truumetismos, extriccioncs den-—
tericg, amigdalectonfe, ete. EL fictor XTI es una Globulina -
Beta gue no sc rasta totalmente durante 1la coarsulacidn y  1la
anosoreidn sobre a4l (OH)3 ¥ BaS0g, sblo resta al plosma negu
fizg cuntidodes de factor XI, Zete foetor sigue presente en -
el suero dursnte cl vroceso de la coagulacidn; vy es indis pen
seble vara el necanismo intringeco de 1z nroduccidn de trom-

Losiantina., Los fuctores "de contocto® del sistern de coungu-

lacidn gon el Ffactor (I y el fuactor XII. Suz enisodiogy hemo-
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rrigicos suclen ger zmenos sraves y -uwda ficiles de dominar ~-

gue los de las Hemofilins 4 y B.

d).~ Enfermedad de Jon de Jillebrand.- Esta cnfer-

nedid ge observa como trustorno a2ubtosdmico dominunte, gue oe

Bty

|

goracheriza nor disfuncidn ploouetaria, wor adhesividnd de-—-

o 4 Xl -
leetuogn,

Pl
2
by

setohr VIIIL Yotz enferaeind ——-

. . —— e p ~ de g 3 .- - Yot
a5 s un Sraco A2 asenebtrancis siolerudo-

afecta a las doo
0 intenso. is el trustorio hereditario alu comun de 1o coagu
lacifny sero salo se identificd en énoce rociente, nerced al
degnrrollo de véenican dicgmdshicas mievies afs arecinas. Al
ceneralizarse dotas nacvas nrucbas, y ol degeubrirse nuevon-
cason, comnrendidndoss mejor los mecanisios de vroduceidn —-
del srzntorno, es adaisidle gue la wnomalia resulte 1o causa

nereditaria mfs comin de heorrasin intrabucal esaontdnez.

Como yu se aenciond con anterioridad, en esta en-—-
fermedad existen cuando nenss dos defectosn demonsrables: la-
adhereneis de laz plaquetzs es wmeor, lo ocue nos indien el -
mayor $isano de sangrudo ¥y los niveles de fuctor VIII son bz
Jos entre 5 y 15 x 100. o es una hemofilia A, nues la ¢ trang
fugidn es sangre procedente de heot{licos rruves. W1 ndmero
de plaguetas es noral. Nston niecientes nueden uwreseatar el-
tiemoo de coarrmulacidn y tiemns fe sangrado nrolonsndo. En -
conoecuencin, nmieden nresenturse low signos elinicos cornete

risticos de 1las don anomul o5, eomo nebequins y eriimonis, -



enigtanis, tendencia olas mepullzduras, hemorragic en lzs -

nujeredg, hemorragiz troundsicn excesgiva, hemorragiz vosnarto

y hemorragrias moderadas o intensas censescubivas o 1

).)
I
i
]
i
i
i

dentarias, =:igdalectomia y veauefles lesiones.-—

Zn Techa reciente se comdrobd gue, a juziur por inuwunovalorg

5

cidn, el factor VIIL consiste en un commonente - zctivo (fag

tor VIILI nrococ/ulante} ¥ un cosmsoneate incetivo

VIII-ontfeena) (Zinm:rmon v Tol., 1371, 1 diferercia de loo

S <

pzcientes v nemofilin, cae wrecentiy oongentracidn norm:l o

aunentoda ée fuctor VIII-antfgeno, los de 1a
Vo Willcurand sieuser diriinuciin de la concentracidn de faoc

tor VIII procoagulante faetor VIII-anticeno.

Se¢ ha mencionada que és%e Ultimo puede ser el eva-

sivo "Factor Von Willebrand", el factor sérico nccesurio Ha-

ra la adnesividad 2loouetaria normal (Snyder, 1974).

).~ JSrudshenolilia.- Ts wna alterncidn sanguinea-~
ove ge aolica a una enferaedzd parecida a la HemoTilia y cu-

yo causa csweci{fica ns se ho dectersinads, Bm heresisa

lizedo 2l sexo, afeciz

0 2 los Vorines como & 1o
bras, se descubre en =21 comienzo de la vida debido a episow-
dios hemorriézicos de origen essontdneo o nrovocades oor lige

ros traumeatisaos,
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Sus vrincipales manifestaciones clinicas son hemo-—
rragias que pueden nresensarse en cudlouier varte o sitio, -
incluso la boca, on cuya localizacidn puede ser el rezuma——-
nienso de sansre de los bordes gingivales. Una nemorrasin in
tensa y prolonguda cn el sitio de vna extraceidn o de cunl-~
auier otra inszrvencidn bucal, sin eaburgo los manifestacio-

o~y

ales van acomaadadas de eaistaxis, de hemorrugins s

inzlez o de nevequiss y equiiosis de 1w niel.

<t
3
[&]
j=e
U3
o
o
&)
ct
-

Los <atos de labornfhario en el vaciente hemorf{lico
Ny Soa especificos, aery no ecxcluyen la »asibilidcad de oue -~

exiztan otras enferiedudes hemoririciz, 51 ndmers de mlngu

lacidn, vresrompina ¥y resraceidn del codrulo son noraales. -

de hemorragia sc encuentra alarsado y lu wrue

pa del toraicuete es nositiva en el 50% de los enfernm 3; €3~

tos deotos hucen suvoner cut 1t resnoinsable de 1as henorrge—-—

»

£ius o8 una anormalidsad canilar.



CAPITULO V.

SINLOHATOLOCTA,

"La intensidad y gravedad de la Hemofilia eco muy -~
similar dentrs de los mieadbros de uno familia, y se loczliza
intimemente relzcioncda con el dédficit del factor de courula

cidn",

41 sintoma cruciczl de la enfermedad son las hemo—-
rrogiss diffeiles de cohibir, cuyos trauzatismos son ton af-
nizos cue nagen inadvertideos. Noranlmente la enfermedad suele
revelorse en Lo infancia. Tery rore vesz antes de lon tres o
seis neges de edad, La hemofilia se lwace natente 2l eunenar-
2 canminar los nifios y recibir, con 12 consiguilentes caifdus,

loc zrimeros folnes, o con 1o aosaricidn de los vriuoros tien

Le loczlisacidn de lao hemorragics es cusdneomico-
sa, muscular y de tejidos blandos, articular y visceral. ILne
la niel y muecosas las hemorrarias ao son muy frecuentes. lLas
equimosis, que son extensas, son mucho mds frecuenies que —-—

las peteauias, y suelen nazrecer en relacidn a pequefios gol-

Ry

es o roces troundticos. Las hemorragians en cl seno de nasag
nusculures ¥ tejidos blandos son mucno mis frecuentes e ime—
portantes. Lu mangre sce exiilende con gran facilidad oy los-

tejidos musculares, algunos hematonuas nueden albersar una co



ne
e

niosa cantidad de sengre, con neligro de znenia uguda. Cuan-
do la hemorragic se sitda en el cuello o suels de la boca --

iz por comuresidn. En el wmooas iliaco --

Ieh

any oeligro de asfix

16 nemorragias pueden sinular un abdonen aido.

Luas hemorragius articulures, herrirosis, coactitu
ren una manitectacidn tdnice v tenible de 1o hemafilirc, Las-
articalociones con 2ds frccuencin cfectadas son las rodillas
tobillos ¥ codoas. En 12 nrimera fusze de Lo hemorrogia intra-
artiealer hny heaurirosis con distencidn de los fondos de sa
co @ineviales, dolor, contreactura cn flexidn ¥y Fichre de ——-
33.5 - 399 o, 31 no se corrige, 2l coho de wios dias oucde -
aparecer und artritis, con empastomients y abultaniento fusi

forme de 1= articulaecidn, fiebre y cirofia auscular refleja.

Q

Las hemorragias renciidos nueden provocar unza anqguilosis.

Dentrs de laog hemdrragizs viscerales, las ads fre-
cuentes son las aemzturing, ouc asueden durar dias o inclugso-
semanas. La obstruceidn ureteral nor codgulos sanguineos nu

de ocasioncr autéaticos edlicos nelfrfiicos (erisis de Dittle)

In 12 historia natural de los hemofilicos no es ra
ro regisiror convios en ¢l ritao y sravelud de 1las hemorra——

glasg, dewsndiendo de lug estaciones del ulio 2, incluso, de —



canbios de eﬁplazamiento gebgrdfico;yhgchos que no pueden --
ex)licarse_satisféctoriamenté 5egﬁn lbslbonocimienbos retua-
les. Del nisno nmodo, ya sin,cﬁe‘se sepa la razén, la srave—-
dad de lae manifestaciones hemsrrdgicas de algunos hernofili-

cor ‘tilende o disminuir cuando se alcanza lz edad adulta,



CAPI?ULO VI.
HISTMCRIA CLINICA.

Esiviio preoperatorip del paciente hemof{lico.

Para identificar cuzlauier disturbio hemorrdgico -

ge requiere de 1z elaboracién de una historia clfinice cuida-

dosa, a2af como de un examen fisico atento de las losionsg —-

purniricas, y nrusbos de lobsruiorio gue orienten soure el -

estado de la resistencia plobular, ndmero de nlﬂd“ ing y fac

e

ores de 1z coarulacidn.

La anammesis nos veraite averiguar si el proceso -
es hereditario, familiar o adjuirido. Preguntando sobre el
comienzo, se advierte si las henorragias son nostruundticas,

como en las nemofilias {exiracciones dentaring, circuncisidb:
’

cafdas, sangrado articular, etc.), o esnonidneas, comn en —-
oo trombopenias, lts henofiliic inciden casi cxeclusivunmente

L Lrustorno hemorrdsico es con

e

ea varsmes, se preguntard si
tfnuo a una afeccidn febril, saisdzlitis o reumatiszo resis—
Tente vues no nocas capilarotoxicovis y vasculitis ting ——ee
Schinlein son postinfecciosas estregtocdcicas. Los herntomas
sobre cl dorso de luc manos 9 de lon nies en los gncicnos se
debe z la pirpura senil. Un nifly a4lido, regordete y 1lovdn-

aue se aueja al ser wnovido o lavansado, tal vez tenga cscor-



nito) 1as encfns hinehadas y congrentes clrededor de los  —-
dientes cariandos ftambién deben hacer cospechar de dsin enfer
zedad en los adultos gque han vivido gsolos, a base de alinen-
%05 fritos. La presencia de nenue log ¥y numerosog mngionas oo
pilares de L a 3 mm. rojos o rosados en los lubiou, yeims de
los ‘dedéos, eic., con una historiz familiar de lesiones seme~

antes en ynarientes cercanos, nes indica unc telangechaosio -
nemarrdsica heredidaria, U1 zongrade de lae enci2s hinchadasg

la »elides, la ulcerse

idn de 1n ru

rinre, lo linf2denonatin-—-

con o cin henntosnlenonernlia vy 1o infilirecidn »%ruurs de -
1z »iel, dedbern hicer nensar gue 1. metouuirg o la <drsuras -
puedenl teney wa bhase leucdnicn Si nuesiro oncicnin €5 un -
vardn con dates de eangrado artieulaor o de alguna ofra aemo-
rragin anoroal, wds una historiz familiar positive de herma-

o aens

nos ¢ tios

cioncia del factar I

ble, cue ze trni- Qe una inmufici

actomas o ¢l can rodo con

ard cn la hepofilin
nuedc ser vnosible,
c¢ncia del fuctor II.

un pacicnte

clisice o de 1la defi--
nero menos nrobi--
Los ne

ictérico o cae recibe-

Gerivados del dicumarol, o en un cleohd&lico grave, muocde de-
berse a faolta de factores VII, 7 o II, o una compinacién de
estas ecnusns, Ul sanprodo cxcesivo despuds del parto ¢ 280--
cizdo con la retencién de un feto muerto, hemotdrax HANGTE

do en cupa nrolongolo despuds de

cer pensur en 1o faol

sumo), Las hemorregins pecuells en

cirugia

pulaonar, aaben ha-

ta de fibrindeeno (eonpulonutfn nor con-

lus orejus, los dedos y ~
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los pies pueden deberse al efecto del frio sobre enfermos —-

que »nresentan ~lobulinas znormales en sangre.
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CAPITHLO VIT,
DIAGHQSTICO. ’

1) .~ Bstudio de lm reusistenciu capilar.
Se emnlecn nétodos e dosuigis y suceidn. To prueba
nds cldsica es 1o de Jumoel-TLeede, auc consg sisse en bloquear,

nedicnte un lazo o el eglisrmonendmeiro ectabilizado entre la

mdxima 7 la miniug, ol retorno veroso del -
brazo durante unoz circo winutos. 31 en este tiommno v olrecen
en l& regidn o i flexurs del codo mis ds oeis aclutlins, -
1o sruera e dome cono positiva indicuando fragilidod cawilar,

La resistencia cepilor estd disminufda en las trom

bocitopenins y o1 algunas didtesis nemoryilgicos wngiondticas

b)im

¢ lus sreebue globales, wues conprende o -

ol

e o
e

log foctores oue intervicuon ey lu cetivacidn intrinscea. Al
practicar esta pruebz,; es sreciso disnoner de tuvos de hemb-
lisig muy limwmios y tener rucho cuidudq e desoreciur lag —-
primercs gotas tras ln puncidn venosa. Si no se deccearsan Po
drf{a ocurrir aue en ellas huriecrs una cierta cantidad de tran
boplustine histicu, liberads durm.te ol traum tismo de la ~-
puncidn, con lo cual so wondrfz en marcha el sistems de acti
vacidn exirincecu y 1o nruebza serderis su velor. Seitn liec——

Wnite, el tiempo normal e inferiosr o los once minuios. Se —
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orolonga en las didtesis nlasmopdticas: hemofilias, hinopro-
trombinemias, afibrinogenenins, en tratamientos anticoagulon

tes con hevzrina, ete.

¢).- Tienpo de san;rado.
Los métodos mds comfines son el de Duke y el de Ivy
Bl métndo de Dulkze s¢ efecida realinendo un: incisidn de unos
5 g de'longitud en el 1ébuls de lz oreja, las fotas que --
fluyen esnonidneamente se recosen con pancl Tiliro, =in eX--
"

orimir lo regién incidida. EL tiemmo normal cs inferior a 5-

minutos,

Bl méicdo de Ivy, =1 mfis exacto, consiste en colo-
car sobre el brazo un esfigsomandmetro a 40 mm He, gue debe-
rd permanccer cduranie 1o pruebz, Yy vnracticar tna incisidn de
2 mm, de lurgo por 2 mm, de nrofundidad on 1z cara anterior-
del antcbrazo, @ 5 cm. por debajo de la flexura del codo, --
con papel filtro se recog< la socnfre que mane code 30 sg. el
tiempo normal de sangrado es irnferior a 8-10 minutos, El —-—-
tiempo de sangrado se prolonga cuzndo falla el mecanismo de
vasoconstriceidn hemostdtica y Suabién cuendo no se forma --
aCecucdanente el tandn plzcuesario, como en las trombonenias
o trombopatiac. Lo hemorragiu se detiene en ocusiones, nero-
al cabo de un tiempoe 1z heride vuelve a sangrur, este sangra
do secundario ncontece cn las didtecis plasmonitiicus, narti-

cularmente en la hemofilia.,
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@).~ Retraccibn dei codsulo.

Vormalmente a los 15-20 minutos se inicit la ree--
traceidn, 7 ¢s completz a los 60 minutos a 37°C. Lo retro—--
ccidn del codpulo ep defectuosze o nule en trombbcitopcnias -
intensas 7 en una ecuceial trs.bocitornatic cue es lu trombo-

estenic o enfermeded de (linzmernn,

e).~ ecuento de Ticauvetos.

L cifrz normel de nlaocuetas osgeila entre 150 000-

7 350 000 uow mm3. Tes monifcstaciones hemorrdricas se pre--—

gerntin 2w o eg menor de 10 000, o gu calided =28 ceficisnte.

.

mos hemost!
Tromboolastina, acumular por absorciin factores de congula—-
.cién y serotoning, e intervinieron en la retraccién del cod-

sulo.

Un ndmero excesivo de vlaquetas aroduce un codgulo
dcficiente nsue cs prorio de sindromes mieloproliferativos co
mo leucemic granuloc{tica erdnics:, mebtanlasia mieloide con -
mielofibrosis, policitemia y algunos s{ndromes poco frecuen-
tes aque e caracterizan por la gran yproliferacién de mepnca-~

riocitosg.
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La ingestidn de determinadas drogas origina la —-—-
trombopenia debido a aplasia medular, también lo invasidn —-.
neopldsica de la médula. Se caracteriza por la deficiencia -
del Pactor XIII y retraccidn del codgulo, con tendercia a he

morragia mds o menos zcentuada.

Con el recuento de vlzguetas y el consumo de nro—-

Ltrombina sc dizgnostice o degcearta el factor AIIL,

Hay dos grusos de métodos: los indirectos o de fo-
nin, ¥y log dircctos. Bl recuento indirecto conciste en con—-
tar sobre una exiensidn sengmifnec el mimere de slzguetas re-
ferido al ndmero de hematfes y obtener luego el ndmero de —-
plaguetas a partir del recuvento de hematf{es. Los métodos di-

rectos consisten en recuentog en cédmaru.,
).~ Piempo nurcinl de Yrombonlastina.
La normalidad se comprende entre 30 ¥y 45 scgun—-—
dos; cifras superiores a 50 sg. traducen el 95 nor 100 de —-—
los casos de alteraciones en los factores VIITI y IX., Tombién

aunenta cuando hay déficit de los factores IX y XII.

).~ Tiemno de nrotrombing,
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Se conoce también como tiemno de Quick. Determina-
el tiemmo de congulaciin de un nlasma descalcificndo en pre-
sencia.- de un exceso de tromboplastina tisular. liide el con--—
junty de factores plasmdticos que intervienen en la activae--

cibdn extrinseca (Protrombina, Factores I, V, VII y X).
h).- Consumo dc¢ Protrombina.

Lsta oruebn detectn defeoctos nlagueturios cunlita-
tivos, =mide la deficicncia de trombonlastinoscnasa, oue es -
liberada por lus vlacucties y es muy deficiente en los Deta--

L4

des Hemof{licoz y on las trombpiening.
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CAPITULO VIIT.

TRATAGIENTO .

Bl tratamiento de la Hemofilia en ésta énoca, debe
enfocarse tonto &l aspecto orsdnico, vreviniendo y tratando-
lzs hemorragias, como el Pcicoldsico, evitando que indivi---

G138 por lo demds normzles =me conviertan en invdlidos, indt

ler

lec nara s{ y para 1o sociedad.

E1l zsnecto educacionnl es de suma imnortuncia, ya-
ozc e evitaria 2 loos nitios ejercer deportes gue nresenten -
neligro de traumatismos, y procuraindo orientur sus activida-
des laborales futurcs hacia vrofesiones de noco riesgo fisi-
co. Bl consejo gendtico es imperativo. Los portadores ae do-~
ta tara no devieran cacarsc entre si. Brn el tratamiento de-—
loc enisodios hemorrfricos hay medidas de tive locul ¥ gene-
rel. Las medidas de Yino Iocul, consinten en la comprensidn,
aviicacidn de frio o trombins bovinn en un intento por deie-
ner el sangrado., Estas medidas se efectian cuando el luger -
de le hemorrugic es accesible,

Las avulsiones o extracciones dentarins deberdn --
efectuarse nor manos exneftas en este tipo de pacientes y --

previa adminiotrecidn del factor deficiente.
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Lzs medidas de tipo senmeral requicren de la admi--
nigtracidn sustitutiva del factor deficiente en 12 cantidad-

oue sea 7areciga pars lograr la Hemnostosia,

Sesén Rizza (1975) nos exnone, en Sorua de orienta

cidn, 1o cortidnd de factor VIII cecseuble en diversas situze

ciones de sanrrado y el Jroducto 2 utilizar.

528100 () TRAD BaanGYUSION  PROLIL03
Heonmorragsin esgonsd T=20 0 (N=5) Dlasgac Mresco -
nen no eomlicrcda= congelado,
en articualacioncs— Criouracirifado
y wizeuloc.

HewoSemsa . exbangos 20-40 (5-10) Globuline Anti-
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transfusidn de sangre total i no cer que deba combatirse una
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anenia aguda. El factor VIII es perecedero en la sangre con-
servada a 4°C. (A diferencia del fzctor IX), y es por ello -

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

Vo3,

Ia posibilidad de enplear concentrados de factor -
VIII ha constitufido en un gran avance en el tratemiento de -
los hemofilicos. De estos, el mds utilizado es el criopreci-

pitado, que se obtiene a partir del plasma congelado.

En los casos de hemorragia, la administracidén del-
crioprecipitado (que es obtenido a vartir de una unidad de -
plasma) por cada 4 kg de peso, al principio, y la mitad de -
esta dosis después,‘éada 12 horas, La vida media del factor-
VIII es de 10-12 horas, lo gue hace preciso el trajamiento--

mantenido para lograr el cese del sangrado.

En las hemartrosis se suele administrer una canti-
dad de crioprecipitado superior, a razén de una unidad por -
cada 2-3 kg de peso y el empleo concomitante de corticotdes,
durante unos dias, resulta también beneficioso. Las medidas-
de recuperacién de ias hemartrosis son: Inmovilizar las arti
culaciones hichadas; asviracidn de la sangre contenida en la

cavidad articular una vez gue ve ha logrado un nivel de fac-
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tor VIII suficiente. Después se procede a la movilizacidén ac
‘tiva, sin sobrecargar la articulacién, con todas las medidas
de fisioterapia precisas para conservar el juego normal de -
la articulacién. Recientemente se han logrado fabulosos éxi-
tos con las sinovectomias y sustituciones articulares en pa-

cientes hemof{licos con anquilosis irrecuperables.

Existe en el tratamiento sustitutivo de la Hemofi-
lia un gran inconveniente que es la aparicidn de anticuerpos
anticoagulantes, circunstancia que antes o después -acontece-

en el 20% de los enfermos.

El uso del d4cido C-Aminocaproico {(caproamin (R) ),
4 gr. cada 4 horas, disminuye ¢l sangrado que se opera en -—-
1los hemofflicos después de las extracciones dentarias, el --
uso en otras hemorragias de los hemof{licos sc¢ considera con
trovertida debido a que impide la lisis de los codgulos, su
utilidad en los casos de hematuria estd contraindicada, ya -

que puede ocasionar obstrucciones ureterales.

En sangrados nasales y bucales, los taponamientos,
compresidén con algodones empapados en una sustancia llamada-
Amicar (R), por lo general logra detener la hemorragia con -

la ayuda de una o dos aplicaciones de crioprecipitados o con
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centrados.

Si el paciente hemof{lico presenta hematuria (san-
gre 21 orinar), deberd ponerse en reposo absoluto. Si no de~
saparece en 48 horas, deberd remitirse a un Centro u Hospie-

tal respectivo.

Si existe Hemoptisis (sangre al toser), vémito de-
sangre, melenas (defecacién con sangre), hematoma del cuellg
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 personalmen

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 institucién inadecuada.

Las medidas caseras como thés, pafios calientes, be
bidas y otros remedios y medicamentos ex§ticos, pueden ser -

dafiinos y es preferible no tomarlos.
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PRODUCTOS ANTIHEIOFILICOS.

Plasma congelado: Es desprovisto de plaquetas, es-
t4 congelado y conservado a -20°C, el plasma conscerva Inte-—
gramente los factores de coagulacidn, pero no es fécil su al

macenamiento ni su transporte.

Plasma fresco: Bs la fuente de uno y otro de los -
factores antihemofflicos. Aunque en menor grado, plontea el

probiema de la cantidad, como la sangrec.

Sangre conservada: Contiene a los factores esta~—-
bles en particular los factores antihemoff{licos B o factor -

IX o factor de Christmas.

Sangre fresca: Aporta todos los factores de la coa
gulacién, incluyendo los factores l4dbiles y por consiguiente

el factor VIII antihemof{lico.

Plasma antihemof{lico: Es un plasma tratado por —-
.liofilizacién, es muy fdcil de conservar y de transvoriarse,
se recongtruye con agua destilada antes de su empleo, debe -
ser inyectado inmediztamente después de su reconstitucién, -~
conserva casi {ntegramente la actividad del factor IX y ene-

tre el 50 y el 100 x 100 de la actividad del factor VIII.
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Fraccidn antihemofilica: Es un concentrado de fac-
tor VIII que se presenta en forma de polvo seco y su recons-—
titucidén es con agua destilada antes de su empleo, se admi-—

nistra por via intravenosa en perfusién.

Crioprecipitados o CP VIII:Es uno de los concentra

dos del factor VIII que contiene fibrindgeno.

Es una preparacién muy concentrada, ya que 10 ml.~
de la misma aporta del 50 al 75% de factor VIII contenido en

une unidad de plasma fresco (200 ml).

Esta concentracién mos posibilita a la administra-
cién de considerables cantidades de factor VIII en un vold--

men minimo.

P.P.5.B., esta preparacién contiene la protrombina
¥ la proconvertina, el factor de Stuart y el factor IX. Su -~
presentacién se localiza en forma de polvo seco y su recons-
titucidn es con agua destiloda un poco antes de la inyeccién,

los frascos son de 10 y 25 ml.

La activided de P.P.S.B. precisada en cada ampolle

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

EMPLEO DE HEMOSTATICOS LOCALES.

Bl Doctor Lucas obtuvo fabuloses resultados con el
ugo de celulosa oxidsda saturada con solucién de bicarbonato

de sodio y trombina,

Después de las intervenciones guiridrgicas en boca,
ésta solucidn es colocada en cada uno de los alveolos radicu

lares después de ger limpiados y sed dos con gasas ostériles,

Una cantidad mi{nima-de fibrina, o de gangre par-—-
‘cialmente coagulada, puede impedir la actividad hemostdtica-

de 1a trombine aplicada localmente.

Posteriormente se protege el alveolo dental con qé
todos mecdnicos, para que no se altere el codgulo, lo que -—-
ocasionaria un nuevo sangrado. En los pacientes sometidos a-
tratamientos locales aue sufren de gsangrados secundarios Lu-
cas observd que eliminando el codgulo y repetir el relleno -
de una celulose oxidada, trombina y bicarbonato de sodio es-

suficiente para detener la hemorragia.

Alpunos investigadores piensan que no bastan los -
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tratamientos locales en la atencién de los hemofflicos. Lu--
cas atribuye esta opinién a la poca observacién prestada a -
los detalles; como el llenado cuidadoso del alveolo e inclu-
80 obtuve éxito con algunos pacientes hemofilicos que sélo ~

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 IXJ).

FERULAS MECANICAS.

Bxiste un acuerdo casi undnime acerca de que una -
vez formado el codgulo en el paciente hemofilico, se debe vi
gilar estrechamente que no vaya a desplazarse, pues se reanu
darfa el sangrado. La férula debe prepararse de manera que -

proteja al codgulo sin ejercer demasiada presidn.

Si existe presién sobre el codgulo en un paciente-
hemof{lico, sea con férula mecdnica, o con uma torunda de &a
sa, el sangrado no se suspende; lo Unico que sucede es que -
la sangre no escapa por la via normal en la parte superior -

del alveolo, 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 infiltracidn afecta los distintos planos del cuello
vy llega a cerrar las vias respiratorias. Las férulas se de--
ben emplear en conjunto con la terapdutica local o general -

para lograr la formacidn del codgulo.

TROMBINA CON SURGICEL.

El alveolo dental es rellenado con este preparado-
ejerciendo presidén. Ya formado el codgulo ¥y el sangrado ha -
cesado, se coloca un vendaje bucal de "orahesive" el cual cu
bre totalmente la herida protegiéndola de la irrigacién de -
la lengua, los alimentos, etc., permitiendo que la zona esté

mis seca.

GELFOAM COMBINADO.CON POLVO DE TROMBINA.

Con este material se llena la cavidad alveolar pe-
ro debe empacarse directamente en ella. Se utiliza sutura pa
ra mantener la preparaciédn en su sitio y aproximar los extre

mos de la herida.

Algunos autores opinan que no es recomendable lle-

nar la cavidad ésea con este preparado, porque observaron —-
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que existia proliferacién excesiva del codgulo con tendencia
a presentar exudado. Cuando se coloca una férula de acrilico
el intermediario entre ésta y la mucosa es el Gelfoam con --

trombina.

TROMBINA TOPICA.

Esta substancia puede ser humana, de conejo o de -
borrego, siendo preferible utilizar la dé\conejo 0 borrego-—

ya que es menos riesgoso la transmisién de la hépatitis.

Para su colocacién deben de juntarse los codgulos-

acumulados y ponerlos sobre la lesién.

CELULOSA OXIDADA CON CARBONATO DE SODIO Y TROMBINA BOVINA.

“

Este preparado se coleca después de limpiar el al-
veolo dental, es muy importante ia‘eliminacién de toda la —-
sangre parcialmente coagulada o la fibrina, &a que impide 1la

accién de la trombina.

Después de protegerse mecdnicamente el apésito pa-

ra evitar gue la coagulacidn se destruya.

PROTESIS INMEDIATA.

Este aparato nos ayuda a mantener un apdsito qui--
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rdrgico en su sitio, ademds no presenta puntos de presién se

veros.

La ventaja principal de l1la prétesis inmediata ra—-

dica en que restituye la funcién.

ESPOHJA EMBEBIDA EN PLaSMA O SANGRE FRESCA.

En caso de emergencia y cuzndo los materiales an--
tes mencionados no estdn al alcance del Cirujano Dentista, -
éste puede usar la esponja embebida de plasma o sangre fres-

ca.

COMPRESAS HEHMOSTATICAS ABSORBIBLES.

Comn la fibrina humana y la espuma de fibrina.

TAPOUAMIBNTO CON YESO.

Este es un método sencillo que puede emplearse ——-

cuando se prefabrican férulas de acrilico.

PTAPONAMIENTO CON CEMENTO QUIRURGICO.

‘Como el Kirkland o de Ward, los cuales estdn com—-



5Q.

puestos a base de 6xido de zinc y eugenol, o también los pre

parados a base de guayacol.

VENENO DE VIBORA DE RUSSEL.

Este veneno se puede usar como agente local por su

accidn coagulante.

SUSPITUTOS DEL FACTOR VIII Y FACTOR IX.

El factor VIII (GAH) es inestable, vor lo que ei -
plasma debe emplearse pronto despuds de recoger 1z sangre de
un donador, o centrifugarse en frio y congelarse mientras eg

t4€ fresco.

En la actualidad, el vehiculo mds comin parg lo———
grér cifras aceptables de GAH en hemofflicos antes de las in

tervenciones es probablemente el plasma fresco.

Tiene varios inconvenientes, uno de ellos, es gue—

puede transmitir 1la hepatitis.

Es altamente antfgeno, pues contiene todas las pro

tefnas de la sangre con excepcién de las de los glébulos ro-



. 51-
jos.

®n los pacientes que necesitan mucha GAH (pacien—-~
tes que presentan en su sangre inhibidores de la GAH). Puc~-
den presentar problemas de hipovolemia e insuficiencia car—-
d{aca congestiva, por ésta razdén se han vreparado concentra-

dos de GAH a vartir del plasma.fresco.

Quiz{ la manera mds sencilla de lograr estos con-—-
centrados sean los crioprecipitados de GAH, pueden obtenerse
en cualquier banco de sangre, al enfriar plasma fresco hasta
que se forme un precinitado blanco, este nrecipitado repre—-
senta GAH relativamente puro, luego el banco de sangre puede
emplear el plésma para otros pacientes que no sean hemof{li-
cos, lo que reduce los costos; el dnico inconveniente real -
del crioprecipitado es que no se conoce exactamente su poten

cia.

Bn individuos normales, la GAH puede ir de 50 ale-

1504 y tambidn que debe conservarse en un congelador.

ILa cantidad de GAH que se encuentra en una unidad-
de plasma (300 ml.), puede administrarse como crioprecipita~

dos en un voldmen de 15 ml. Después de descongelarse y sug--
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pender en solucidén salina fisiolégica.

Existen en el comercio precipitados de GAH obteni-
dos con glicina; son mds caros que los crioprecipitados, pe-
ro suventaja radica en que sélo necesitardn refrigeracidn du
rante su_almacenamiento, en lugar de congelacién como los ~-
crinprecipitados; ademds se han sometido a ensayos y se cono
ce su potencia, existen dos tipos de concentrudos de GAH pré

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

Los ordinarios contienen, en 30 ml., la misma can-
tidad de GAH que son 300 ml. de plasma normal. Los de alta-
potencia la GAH de 300 ml. de plasma en un voldmen inferior-
a 3 ml. Esta segunda variedad es especialmente til para el
tratamiento de pacientes con inhibidores de ia GAH, cuya san
gr? puede existir una cantidad de inhibidores tal que reque-
rirfa de 150 unidades de plasma fresco para alcanzar los ni-
veles terapéuticos (50x100) de GAH, evidentemente lo impoSi-

ble es aplicar demasiado nlasma fresco.

SUTURAS.

Existen divergencias acerca del uso de las suturas,

que dependen, al purecer, de cada caso en particular; por --
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una parte, la aproximacién de los tejidos mediante suturas,-

suele contribuir a proteger el codgulo.

Por otra parte, las suturas tienden a desplazarse-
ligeramente por accién de la lengua y de los misculos bucci-

nadores y no es raro que sangren los puntos de sutura.

En ciertas zonas (como heridas de la lengua), es -
casi inevitable aplicar puntos de sutura; en estos casos de-
ben de ser lo mds pequefios posibles, dehen introducirse con-
wna aguje atraundtica y su ndmero debe ser el minimo para —-
proteger el codgulo y aproximagr los tejidos, en fin; las su-
turas deberdn de conjugarse con la terapdutica coagulante lo

cal o general.

LA CIRUGIA BUCODENTOMAXILAR BN EL PACIENTE HEINOFILLICO.

ILa cirugia bucodentomexilar es el tratamiento —---
“odontolégico del paciente con hemofilia que representa un es
fuerzo en conjunto por parte del cirujano dentista y el méqi
co (en este caso el hematélogo) encargado de la atencién del

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

Los pacientes hemofilicos pueden operarse giem——-—
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pre y cuando se practique en los centros hospitalarios, don-
de se aseguren las reservas adecuadas de crioprecipitados -
concentrados puara la proteccidn del paciente de hemorragias-
peligrosas, en todos los casod eg necesario asegurar la pro-
teccidn hemostdtica que impide que el factor faltante descien

da por debajo del 30%.

La duracién del tratamiento se prolonga a cada ca-

so en particular, como son:

8 dias para una cicatrizacidén de mucosa.

10 dfas para una cicatrizacién cutédnea museular,
15 dfas para una cicatrizacién tendinosa.
21 dfas vara una caicatrizacién dsea.

Las extracciones dentales constituyen una interven
cién quirdrgica, el tratamiento general suele ser imprescin-
dible, el tratamiento lééal es necesario y en ocasiones suﬁi
ciente, se logra el taponamiento del alveolo con una mecha -

reabsorbhible en una solucidén de trombina.

Recientemente un grupo de investigadores ha logra-
do un descubrimiento fabuloso, la reproduccidén en laborato--
rio del factor VIII humano, "una sustancia que permitird ven

cer definitivamente la forma mds corriente de la hemofilia",
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Bste importante trabajo fue realizado por la Socie
dad Norteamericana Genentech, especializada en las téenicas-
de ingenieria genética, el resultado obtenido por csios cien
t{ficos es muy notable ya que presenta dos ventajas de gran-
valor, una en el plano médico y la otra de cardcter econémif

Co.

En el 4rea médica porque se trata de una sustoncia
totalmente purificada; actualmente el factor VIII que se uti
liza es producidoe a partir de donaciones de sangre y a menu-

do es transmisora de infecciones, como la hepatitis viral.

Bn el aspecto econdmico, el producto obtenido por-
manipulacién genética serd de un costo bastante inferior al

actual.

Esta investigacidén permitird efectuar progresos --
en el andlisis de las bases moleculares de la hemofilia. Y -
proporciona la posibilidad de efectuar la deteccién precoz &
la enférmedad; en el embarazo de mujeres con antecedentes fa

miliares.

Previamente la firma francesa Transgene habia anun
ciado la produccidn por clonaje del factor IX de 1la coagula-
cibdn, ambas aportaciones permitirdn cubrir las dos principa-

les anomalfas que originan la hemofilia.
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CAPITULO IX,
 COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS DEL PACIENTE HEMOFILICO.

En ocasiones las transfusiones de plzsma o de los-
crioprecipitados pueden producir reacciones aldrgicas en los
pacientes tratados con estos concentrados, as{ como presen--—
tar calosfrios intensos o picazén generalizada con éparicién
de grandes ronchas o manchas rojizas en todo el cuerpo,Ael -
centro hospitalario con experiencia en el manejq de estos ca
sos dari los primeros auxilios en forma‘inmediéta y valorard

la conveniencia o no de consultar al hema%élogo.

Tanto los crioprecipitados como los concentrados -
se obtienen de grandes mezclas de plasmas donados por difer-
éntes personas, algunas ocasiones se puede transmitir la he-
‘batitis por un virus que se localiza en la sangre de alguna-
persona cque haya donado sangre. La mayorf{a de los hemof{li~-
cog adultos han presentado ésta clase de enfermedad con sin-

tomas como:

Cansancio y debilidad, coluria (orina.como coca -
cola), acolia {defecacidn blanquecina) e ictericia (tinte ——

amarillo de piel y mucosas).

La peor complicacién que puede presentar el trata-
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miento del paciente con hemofilia es la aparicién de una sus
tancia en la sangre llamada inhibidores o anticoagulantes ~-

circulantes.

Se desconoce exactamente el por qué, pero sélo un-
10% -de todos los pacientes presentan inhibidores, el resto -

no.

Estos inhibidores, que se presentan en el 10% de-
los casos no tiene relacién con la clase de tratamiehto em——
pleado, ya sea en la sangre, plasma, criqprecipitados 0 con-
centrados; en hemofilia leve @asi no se observan ;nhibidore&
La mayor{ias de los casos se presentan en la hemofilia severa-—
o grave y aparece el cualquier edad, aunque coh ma&or Fremem

cuencia en los pacientes jévenes.

La exnlicacidn del por qué los pacientes presentan
los inhibidores, es que estos pacientes hemofilicos carecen-
de una substancia especifica, de una proteina de la coagula-

cidn.

Sin saberse con exactitud el por qud, el organis—-
mo de algunos hemofilicos "desconocen" esta sustancia en un-

momento dado y formar otra sustancia que actide en contra de-
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aquella protefna de la coagulacién.

Por dsta razén el tratamiento de pacientes con in-
hibidores se transforma totalmente, pues ya no se les puede-
administrar plasma, crioprecipitadbs ni concentrados y los;—
episodios hemorrégicos, leves o aiscretos deban tratarse sé-
lo con reposo, inmovilizacidn y hielo local. Solo cuando el
sangrado sea muy grave y eaté en peligro la vida del pacien-
te, ge tomardn medidas heroicas, como cambio de sangre y ad-~
ministracidn de enormes cantidades de crioprecipitados y con
centrados y de algunas sustancias muy peligrosas para tratar
de detener la hemorragia y salvar la vida del »aciente hemo-

f{lico.

Los accidentes de sobrecarga circulatoria constitu
yen el precio que se puga por la utilizacidn de productos no
concentrados como la sangre y el plasma en particular en el-

nifio.

Como consecuencia de los repetidos episodios de -~
sangrado en los misculos y en las articulaciones, €s en @S—w
tos sities donde vamos a tenor con mis frecuencia las compli
caciones de la enfermedad, los misculos pierden fuerza, tono

¥ se adelgazan.
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Las articulaciones se¢ ensanchan, se engruesan y -—-
pierden su funcién, pierden su movilidad normal y con fre--~-
cuencia las rodillas y los codos no pueden flexionarse co-—-
rrectamente y vor ello las alteraciones de la marcha apare--
cen precozmente en forma de renquera, con rodillas en fle--~-

xién permanentemente y con otros defectos de los pies.

Para evitar esas complicaciones, que presentan ca-
si todos los pzcientes hemofi{licos adultoss, insistimos que -
durante el desarrollo, los nifios de 6 a 16 afios de edad de--
ben efectuar mucha gimnasia, bastante ejercicio, mucho depor
te no peligroso, para tener mfsculos fuertes, con articula--
ciones bien protegidas y con ello disminuir los hematomas ¥y

las hemorragias y sus 1légicas consecuencias.
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CAPITULO X.
GONCLUSIONES.

El tratamiento de los pacientes hemoff{licos en el-
consultorio dental puede efectuarse si se les ha premedicado
adecuadamente; dependiendo también de la gravedad de la en--
fermedad, as{ como de los conocimientos y desireza que tenga

el Cirujano Dentista sobre dicha discrasia sanguinea.

Estos pacientes no son problema, el nroblema es el

desconocimiento de la enfermedad.

Esta premedicacidn se realizaba anteriormente con-
crioprecipitados o transfusién aanguineavtotal; en la actua-
lidad se efectda despuds de valorar clinicamente al paciente
¥y sus antecedentes familiares (padres y hermanos), ademds de
los estudios de laboratorio pertinentes; estableciéndose de

esta manera un adecuado plan de tratamiento.

Considerando los descubrimientos mds recientes es
posible afirmar que el tratamiento odontoldgico a este tipo-
de pacientes puede realizarse en el consultorio dental. Ade-
mis, ahora es posible detectar precozmente la hemofilia ~-deg
de el embarazo-, siendo esto de gran utilidad para los afec-

tados por esta enfermedad.
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Los conocimientos que acerca del problema nosea el
@irujano Dentista serd de gran ayuda para el paciente en —-—-
cuestién, estableciéndose una relacién de beneficio entre am

bos, tanto en el aspecto orgénico como el pgicolédgico.

Ia destreza del Odontblogo es muy imporiuente, ya -
que de esta y de sus conocinienlbos sobre la enfermedad (lHemo

filia) dependerd el éxito del tratamiento rue realice.

Si el Cirujano Dentistit no se siente cupaz para -
realizar el tratamiento a estos enfermos, serd de gran ayuda
remitirlo a un centro hogpitalario adecuado, para no correr—

ningin riesgo desagradable.
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