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INTRODUCCION

El cuidado de un paciente empieza por el intento de deter-
minar la naturaleza de su cenfermedad mediante un minucioso inte
rrogatorio y una exploracién completa, lo cual no siempre es f4
cil de llevar a cabo, Yy en muchas ocasiones determina un verda-

dero reto en que la sagacidad dJel odontélogo se pone a prueba.

Es importante considerar que los padecimicntos hematolégi-
cos primarios son poco frecuentes y que la mayorfa de las veces
las alteraciones del tejido hematopoyético se presentan como re
percusién de patologfas primarias de otros frganos o sistemas.-
En base a esto resulta primordial la semiologfa minuciosa de to
dos y cada uno de los sfntomas y signos que aparentan ser de --

origen hematolégico.

Al valorar al paciente con antccedentes de cenfermedad he--
morrégica o de sangrado persistente tras operaciones dentales. -
previas, deben investigarse en forma cuidadosa sus antecedentes

heredofamiliares y personales patolégicos,

Los trastornos hereditarios de la coagulacién sanguinea se
deben a la sintesis deficiente de un factor especifico de la -

coagulacién o a la sfntesis de una molécula dusfuncional. Si -



bien estos trastornos no son comunes, han permitido obtener una
gran cantidad de informacién acerca de la coagulacién. La de--
ficiencia del factor VIII (hemofilia cldsica) se observa en --
aproximadamente una de cada 10.000 personas y la enfermedad de-
von Willebrand es algo mis frecuente; la deficiencia del factor
IX se observa en una de cada 50.000 personas y los demis defec-
tos de la coagulacién son raros (menos de 1 cada millén de ha--

bitantes).



HEMOSTASIA Y COAGULACION SANGUINEA.

Hemostasis significa detencifn de la pérdida de sangre.

La hemostasia se logra por diversos mecanismos:

1) Espasmo vascular

2) Formacién de un tapén de plaquetas (cofigulo blanco)

3) Coagulacibn de la sangre y,

4) Crecimiento del tejido fibroso para cerrar permanente--

mente la abertura creada en el vaso.

Mediante estos mecanismos se logran los siguientes objeti-
vos:

1

~—

Mantener la integridad vascular

2) Evitar la extravasacién espontinea de la sangre.

3) Mantener el estado 6ptimo de fluidez de la sangre

4) Detener una hemorragia cuando se ha producido una le- -
sién.

5) Limitar el proceso de coagulacién al sitio requerido

6) Disolver el cofgulo una vez que ha cumplido su funcién

Esto se puede lograr gracias a los vasos, las plaquetas -

y diversos sistemas de protefnas plasmiticas.

Espasmo vascular. Inmediatamente después de que un vaso-



recibe una lesién, debido a reflejos nerviosos y espasmo mioge-
no local, las paredes del mismo se contraen; esto reduce espon-
téneamente el flujo de sangre. Cuando mavor es el traumatismo-

que sufre el vaso, mayor la intensidad del espasmo.

Formacién del tapén de plaquetas. El segundo acontecimien
to en la hemostasis es un intento de las plaquetas para tapo- -
near el desgarro de los vasos. Cuando entran en contacto con -
una superficie mojable, como las fibras ccldgenas de la pared -
vascular, empierzan a hincharse; adoptan formas irregulares con-
muchas prolongaciones irradiando de sus superficies; se vuelven
viscosas, de manera que se pegan a las fibras colfgenas, y se--
cretan grandes cantidades de ADP. E1 ADP, a su ve:z, act@a so--
bre las plaquetas vecinas para activarlas, y la adhesividad de-
estas plquetas hace que se adhieran a las activadas originalmen
te. En consecuencia, a nivel de cualquier desgarro de un vaso,
la colfgena expuesta de los tejidos subendoteliales desencadena
un circulo vicioso de activacién de un nfimero creciente de pla-
quetas, estas se acumulan para formar el tapbn de plaquetas. -
Es un tapbn muy laxo, pero suele bloquear con éxito 1a pérdida-

de sangre si la abertura vascular es pequefia.

Si el desgarro producido en el vaso es pequefio, ¢l tapén -

de plaquetas puede impedir la pérdida de sangre por completo; -



si el desgarro es grande se necesita ademis que la sangre se -

coagule para interrumpir la hemorragia.

Coagulacién de 1la sangre. E1 cofgulo empieza a desarro- -
llarse en plazo de 15 a 20 seg. si el traumatismo ha sido inten

so, en 1 a 2 min, si ha sido pequeifio.

Se han descubierto mis de 30 sustancias diferentes que --
afectan la coagulacién de la sangre, presentes en ella y en te-
jidos; unas estimulan la coagulacién y se llaman procoagulantes
otras inhiben la coagulacibn y se llaman anticoagulantes. Que-
la sangre coagule o no depende de un equilibrio entre estos dos

grupos de sustancias.

Normalmente predominan los anticoagulantes, y la sangre si
gue sin coagular, pero cuando se rompe un vaso la actividad de-
los procoagulantes en la zona lesionada es mucho mayor que la -

de los anticoagulantes y se desarrolla el codgulo.
Casi todos los investigadores en el campo de la cocagula- -
cibn sangufnea estin de acuerdo en que ésta ocurre en tres eta-

pas principales:

En primer lugar, se forma una sustancia denominada activa-



dor de protombina en respuesta a la rotura del vaso o la lesién

de la propia sangre.

En segundo lugar, el activador de protombina cataliza la -

conversién de protombina a trombina.

En tercer lugar, la trombina actfia como enzima para conver-
tir el fibrinégeno en hilos de fibrina, que incluyen glébulos -

rojos y plasma, para formar su propio coégulo.

Hay dos formas principales en las que puede formarse el ac
tivador de protombina: por via extrinseca y por via intrinseca.
En ambas v{as tienen un papel importante diferentes protefnas -
del plasma, junto con los factores de la coagulacibn que en su-

mayor parte son formas inactivas de enzimas proteolfticas.

Mecanismo extrinseco. Empieza cuando la sangre entra en -
contacto con tejidos traumatizados y tiene lugar segGn las si--

guientes tres etapas.

1) Liberacifn de factor tisular y fosfol{pidos tisulares,-
El tejido traumatizado libera dos factores: a) factor tisular,
una enzima proteolftica, y b) fosfolipidos tisulares, principal

mente de las membranas de las células tisulares,



2) Activacibn del factor X para formar factor X activado -
(Xa) — papel del factor XII y del factor tisular. La enzima-
proteolitica del factor tisular forma complejos con el factor -
VII de coagulacidén y este complejo en presencia de fosfolipidos

tisulares actfia sobre el factor X para formar Xa.

3) Efecto del factor Xa para formar activador de protombi-
na — papel del factor V. El factor Xa inmediatamente forma -
complejo con los fosfoli;idos tisulares y con el factor V. para
que en presencia de iones calcio formen el complejo denominado-
activador de protombina, En unos cuantos segundos éste rompe -

la protombina para formar trombina.

4) Accién de la trombina sobre el fibrinégeno para produ--

cir fibrina.

Mecanismo intrinseco. Empieza con el traumatismo a la pro

pia sangre y se producen las siguientes reacciones en cascada,

1) Activacibn del factor XII y liberacién de los fosfolfpi

dos de las plaquetas por traumatismo a la sangre.

Cuando el factor XII se perturba, como ocurre cuando entra

en contacto con la colégena, adopta una nueva configuracién que



lo convierte en una enzima proteolitica denominada factor XIla.

Simulténeamente el traumatismo de la sangre también lesio-
na las plaquetas, bien sea por adherencia a la colfgena o a una
superficie mojable (6 por lesién en otras formas), y esto libe-
ra fosfol{pidos de plaquetas llamada frecuentemente factor III-

de plaquetas.

2) Activacibén del factor XI, El factor XII activado actfa

sobre el factor XI para activarlo,

3) Activacién del factor IX por factor XIa. El factor Xla

en presencia de calcio actfia sobre el factor IX y forma IXa.

4) Activacibn del factor X -— papel del factor VIII. E1-
factor IXa, junto con el factor VIII, el factor IIl plaquetario
y en presencia de calcio, forman un complejo para activar al --
factor X. Cuando hay poco factor VIII o pocas plaquetas esta -

etapa resulta deficiente.

5) Accién del factor Xa para formar activador de protombi-
na — papel del factor V. Esta etapa en la via intrinseca es -
esencialmente la misma que la (ltima etapa de la via extrfinse--

ca. El factor Xa se combina con el factor V, el factor III pla



quetario y caclio, para constituir el complejo llamado activa--
dor de protombina. La Gnica diferencia es que los fosfolipidos
en este caso provienen de las plaquetas traumatizadas, mis bien
que de los tejidos traumatizados. El activador de la protombi-
na, inicia al cabo de unos segundos la rotura de la protombina-

para formar trombina.

Excepto por las dos primeras etapas de la via intrinseca -
se necesitan iones calcio para proseguir todas las reacciones.
En ausencia de calcio no tienen lugar las reacciones de la coa-
gulacién. En el cuerpo vivo la concentracibn de ion calcio nun
ca cae por debajo de valores suficientes, ya que antes de que -
la concentracién de ion calcio pueda alcan:zar este valor bajo,-

la concentracién reducida de iones calcio mata a la persona.

Al final de cualesquiera de los dos mecanismos, la trombi-
na que se ha formado actfia sobre el fibrinégeno formando molécu
las de fibrina, que tienen la capacidad de polimerizarse con --
otras moléculas de fibrina y en unos segundos forman hilos de-

fibrina que forman el retfculo del coigulo.

En las etapas iniciales de esta polimerizacién, los fila--
mentos dc fibrina no estﬁn unidos transversalmente entre sf{ y -

el cofgulo es débil. Sin embargo, en los siguientes minutos el



10

factor estabilizador de la fibrina (FXIII), es activado por la-
trombina, para que actue como enzima y produzca iones covalen--
tes transversales entre los filamentos vecinos de fibrina, con-
tribuyendo a la fuer:a tridimensional de la fibrina, La red de
fibrina aprisiona dentro de ella glébulos sangufneos, plaquetas
y plasma, Los hilos de fibrina se adhieren a las superficies -
lesionadas de los vasos sangufneos; as{ el codgulo se fija a -
las aberturas vasculares e impide la pérdida de sangre. Pocos-
minutos después el cofgulo empicza a retraerse y exprime la ma-
yor parte del plasma en 30 a 60 minutos. Cuando el cofgulo se-
retrae, los bordes del vaso sangufnco desgarrados se vefinen y -
pueden ser invadidos por fibroblastos que mis tarde forman teji
do conectivo en todo el cofgulc, esto empieza pocas horas des--
pués de formarse el codgulo, y la organizacién completa del cof
gulo en tejido fibrosc en plazo de 7 a 10 dfas en lo que 1llama-
rfamos crecimiento del tejido fibroso para cerrar permanentemen

te la apertura creada en el vaso.

Bloqueo del crecimiento del cofgulo: cuando se produce el-
cofigulo, el flujo de la sangre se lleva la trombina y otros pro
coagulantes liberados durante el proceso de la coagulacién, --
alejéndolos tan ripidamente que su concentracién no puede aumen

tar con rapidez para fomentar mayor coagulacién.
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Prevencién de la coagulacibén sangufnea en el sistema vascu

lar normal:

Factores de la superficie endotelial: los dos factores mis
importantes son la lisura del endotelio, que impide la activa--
cibn de contacto del sistema de coagulacién intrinseca, y una -
capa monomolecular de proteina cargada negativamente que repele
los factores de coagulacién en las plaquetas. Cuando la pared-
endotelial es lesionada se pierde su lisura y su carga electri-

ca negativa.

Accién antitrombina de la fibrina y del cofactor antitrom-
bina-heparina: los anticcagulantes mis importantes que hay en -
la sangre son los filamentos de fibrina que se forman durante -
la coagulacién y una globulina alfa llamada antitrombina I1II o-

cofactor antitrombina-heparina.

Cuando se forma el codgulo, del 35 al 90% de la trombina -
producida es absorbida por los hilos de fibrina, esto impide la
difusién de la trombina hacia el resto de la sangre. La protom
bina que no se absorbe se combina con antitrombina III, y ésta-
bloquea el efecto de la trombina sobre el fibrinégeno e¢ inactiva
1a trombina unida durante los siguientes 12 a 20 min. Los com-

plejos de antitrombina-- trombina, son destrufdos posteriormen-
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te por macréfagos.

La heparina impide la coagulacibén de 1a sangre al combinar
se con la antitrombina y acelera el proceso de unién con la - -
trombina mil veces mis ripido. Cuando llega a haber exceso de-
heparina la trombina se elimina de la sangre casi instanténea--
mente. Este complejo (AT-H}, reacciona en forma similar con .-
otros factores de coagulacién activados, especf{ficamente sobre

los factores XII, XI, IX y X.

FIBRINOLISIS.

El sistema fibrinolftico se encarga de disolver el cofigulo
que se ha formado, el precursor es el plasminégeno y cuando se-
activa libera la enczima plasmina que desintegra el cofgulo. --
Los tejidos y la sangre conticnen sustancias que pueden activar
el plasminégeno en plasmina, incluyendo 1) trombina; 2) factor-
XIla; 3) enzimas lisosémicas de tejidos dafiades, y 4) factores-

del endotelio vascular.

Los estreptococos producen una sustancia llamada estrepto-
cinasa que también actGa sobre el plasminégeno para producir --
plasmina. En la orina esta el activador llamado urocinasa, que
tiene importancia para la lisis de coigulos que se desarrollen-

en el sistema urinario.
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DEFINICION:

Este es el trastorno clisico de la primera etapa de la coa
gulacién., Es una enfermedad hereditaria caracterizada por una-
tendencia a las hemorragias esponténeas y trauméticas por la de
ficiente coagulabilidad de 1a sangre; es esclusiva del sexo mas
culino, pero se transmite por una madre portadora, Existen dos
formas de hemofiliai A) (deficiencia del factor XIII) y hemofi--
lia B) (deficiencia del factor IX). Las dos muestran idénticas-
manifestaciones clinicas, anomalfas de las pruebas de laborato-
rio y una transmisién genética ligada al sexo. Se requieren en

sayos de factores especificos para distinguir entre ambas.
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DIAGNOSTICO

El diagnéstico se efectGa en el laboratorio después de ser
sospechade por los sintomas clfnicos y los antecedentes familié

Tes.

Debemos realizar una historia clfnica completa y un examen
fisico minuciosc. La hemofilia puede sospecharse en base al --
sexo del paciente, antecedentes familiares (en un 25 a 30% de -
los hemofflicos no hay antcccdentes), edad de inicio y tipo de-
sangrado. Puede hacerse un 4rbol genealégico mientras se reali

za el interrogatorio.

Podemos incluir las siguientes preguntas dentro de nuestro

interrogatorio:

¢Qué tan larga es la historia de las hemorragias?

¢Se han observado los episodios de sangrado desde la infan
cia o es de inicio reciente?.

¢{Cufintos episodios previos ha habido?

¢Bajo cufles circunstancias se produjo 1la hemorragia?

iSe ha presentado después de operaciones de cirugfa menor-
tales como la amigdalectomia o extracciones dentales?

iHa ocurrido posteriormente ha cafdas o a la participacién
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en deportes que ha habido choques?
¢Cufl ha sido la duracibén del episodio de sangrado?

LCuél es el tipo o caricter del sangrado?

Hematomas, equimosis o hemartrosis en el sitio de algln --

traumatismo orientan hacia la hemofilia,

La comercializacibn de la medicina en la época actual, - -
trae aparejada una serie de conductas y hfbitos no deseables, -
como la automedicacién, la extraordinaria facilidad para adqui-
rir medicamentos desde simples analgésicos hasta estimulantes -
del sistema nervioso central, puede tener efectos nocivos sobre

el tejido hematopoyético.

El desempefio de la actividad diaria es un concepto impor--
tante para establecer la gravedad de la enfermedad. El crite--
rio mis usado va desde que el paciente puede llevar a cabo su -
actividad diaria sin ningln cuidado en especial, hasta la inca-
pacidad de cuidarse a si mismo y requiere cuidados especiales -

con progresién répida de la enfermedad.

La gigivorragia es también un sintoma frecuente, tanto en
los procesos purpiricos como en la deficiencia de factores de-

la coagulacién del tipo de la hemofilia.
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Las hemartrosis producen dolor articular intenso, con impe

sibilidad para la movilizacién.

Datos para el diagnéstico de laboratorio:

Hemograma: anemia sélo en las fases posthemorrégicas. Leu

cocitosis y trombocitosis posthemorréigica.

Prueba del brazal: normal
Tiempo de sangria: normal
Tiempo de protombina: normal, pero menor consumo de protom

bina.

El examen caracterfstico es 1a medicibn del tiempo de coa-
gulacibén, que en los hemoff{licos resulta marcadamente prolonga-
do. La retraccién del colgulo esta disminuf{da y afecta sblo --
a una parte del mismo. Hay hemofilicos que presentan un tiempo

de coagulacién normal.

Si se sospecha de hemofilia deben hacerse estudios de labo
ratorio especificos del factor VIII que se encuentra disminuf--

do,

Orina: puede hallarse hematuria.
Heces: puede hallarse sangre en las heces.
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FISIQPATOLOGIA (GENETICA).

La deficiencia del factor VIII pasa de una a otra genera--
cibn como caracter recesivo ligado al sexo., La mujer es la por
tadora, generalmente, pero no presenta signos ni sintomas clini

cos del trastorno.

Las posibilidades genéticas de este trastorno se indican -
mediante sfmbolos y esquemas, Se utiliza para el varén XY, y -
para la hembra XX. Para que nazca un varén el progenitor mascu
lino debe contribuir con el cromosoma Y, mientras que la madre-
contribuye con el X, Los genes especificos suelen sefalarse me
diante indices altos. Un gen dominante se indica con una le-

tra may@iscula, un gen recesivo con una letra minGscula,

El gen anormal responsable de la deficiencia de factor - -
VIII es recesivo y se indica con la letra min(iscula h. El gen-
normal dominante con una H. Una mujer normal seria XHXH. La -
portadora hembra serfa XHxh, La portadora suele no tener sintg
mas, ya que la distribucién al azar originaria por lo menos que
el 50% de los cromosomas X fueran XH en las células somdticas.-
El cromosoma del varén {e!l Y) no lleva este gen, y no tiene H -

ni h. Que un nifio varén sufra deficiencia del factor VIII, o -
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no depende enteramente del caracter del cromosoma X que ha de -

recibir de la madre.

POSIBILIDADES GENETICAS.

Familia normal sin deficiencia de factor, Todos los hijos

son normales. (fig. 1).

Unién de un varén normal con una mujer portadora, puede re
sultar en un varbn hemof{lico o una hembra portadora, y también

en un hijo normal de cualquiera de los dos sexos, (fig. 2).

Resultados de la unidén de un varén con deficiencia de fac-
tor VIII con una mujer normal. Todas las hijas serfn portado--
ras, ya que el inico cromosoma X del varén es el que debe con--
tribuir a llevar el gen anormal. Por otra parte, ninguno de --
los hijos varones puede tener hemofilia, ya que un varén sélo -

debe recibir el cromosoma X de la madre normal. (fig. 3).

Resultados de la unién de un varén con deficiencia de fac-
tor VIII y una hembra portadora. Durante afios no se aceptaba -
la posibilidad de que una mujer pudiera sufrir deficiencia del-
factor VIII, pero actualmente ya se han publicado varios casos-

bien documentados de ello. La hija de una unién como la sefiala
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da recibirfa xh del varén con deficiencia de factor VIII, y el-
segundo Xh de la madre portadora. Pueden tener hija portadora.
Pueden tener hijo con deficiencia del factor VIII o sin ella. -

(fig. 4).

Unién de un varén normal con una mujer que sufre deficien-

cia del factor VIII. Todos los hijos varones recibirfan Xh de-

la madre, mientras que todas las hijas recibirfan XH

h

del padre,
ademfs del X de la madre. Por lo tanto, todos los varones ten
drian deficiencia de factor VIII y todas las mujeres serfan por

tadoras. (fig. S).

La unién de un hombre y una mujer, ambos con deficiencia -
de factor VIII, probablementc nunca se hatla producido, excepto
en animales de laboratorio. Todos los hijos de tal unifn sufri

rian deficiencia del factor VIII., (fig. 6).

Como hay pacientes hemofilicos sin antecedentes familiares
del trastorno, se piensa que el nmero de mutaciones ha se ser-

elevado.

La concentracién de factor VIII en cada paciente es nota--

blemente constante durante toda la vida.
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Datos recientes sugieren que puede producirse disminucién-
de la actividad del factor VIII como resultado de un cambio cua
litativo en la molécula del factor VIII, mis que una deficien--

cia cuantitativa de la globulina.

En los siguientes esquemas el varén se indica con un rec--

téngulo y la hembra con un cfrculo.

y xHxH

fig., 2

@)

fig. 3
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CARACTERISTICAS CLINICAS

En un tiempo, muchas personas nacidas con deficiencia de -
factor VIII morfan en los primeros cinco afios de vida, pero la
disponibilidad de un servicio dec transfusién adecuado ha sido -
importante para disminuir la mortalidad por este trastorno. Los
hemof{licos con procesos no muy graves pucden llegar a la edad-

adulta antes de sufrir hemorragias importantes,

Los pacientes con deficiencia del factor VIII por lo gene-
ral son identificados poco tiempo después del nacimiento, duran
te la circuncisién o a medida que el nific se desarrolla y co- -
mienzan a notarse hematomas de los tejidos blandos y hemartro--

sis,

El paciente con niveles del factor VIII menores del 1% de-
lo normal presentari hemorragias internas durante toda su vida.
Los traumatismos minimos pueden originar hemorragias tisulares-
extensas y hemartrosis que, si no se tratan correctamente, pue-
den producir deformidades musculoesqueléticas con cojera. La -
hemorragia en la base de la lengua con compresién de las vias -
adreas puede suponer un peligro de muerte y requiere tratamien-

to de sustitucibn répido y enérgico. Incluso un golpe trivial-



en la cabeza requiere tratamiento de sustitucibn profiléctico -

para prevenir la hemorragia intracraneal.

En los pacientes con niveles del factor VIII en el 5% de -
lo normal, la enfermedad puede pasar inadvertida hasta que el -
paciente comienza a desarrollar una actividad deportiva o expe-
rimenta una intervencién quir@Grgica. Raramente se presentan --
hemorragias espontineas; las hemorragias se desarrollan en los-
tejidos blandos y en las articulacicnes, con menor frecuencia--
afectan las mucosas (a menos que exista lesién local). Sangra-
rén intensamente (ocasionando inclusec la muerte), tras una ciru
gfa si no se tratan correctamente. Los traumatismos encefalo--
craneanos menores son capaces de inducir hemorragias graves del

SNC que conducen a la nuerte o incapacidad permanente.

Las kemartrosis por lo general afectan las articulaciones-
mayores (rodillas, tobillos y codos), y la acumulacibn de san--
gre en el espacio articular induce dolor intenso. Las hemorra-
gias recurrentes en una misma articulacién y la respuesta infla
matoria cont{nua a la hemartrosis dan lugar a necrosis, fibro--
sis y contractura muscular y articular. Esta artopatfa, degene

rativa crénica provoca dolor y puede ser diffcil (tanto para el

médico como para el paciente) diferenciarla de una hemorragia -

articular recurrente. Las hemorragias en los tejidos blandos -
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e intramusculares dan lugar a veces a una pérdida sangufnea sig
nificativa, sobre todo las que se producen en los muslos o en -
el retroperitoneo, y en esas zonas pueden desarrollarse seudo--

quistes que se expanden y afectan los huesos u 6rganos vitales.

Algunos pacientes presentan una hemofilia con niveles del-
factor VIII en 10 a 25% de 1o normal. Estos pacientes también-
pueden sangrar excesivamente tras intervenciones quirfrgicas o-

extracciones dentales.
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TRATAMIENTO.

Después del diagnéstico debe darse a los pacientes o a sus
padres instrucciones detalladas sobre atencién, pronéstico y na
turaleza hereditaria del trastorno. Deben tener atencién psico
social y evaluacién odontolégica y ortopédica periédicas. Los-
nifios deben ser educados en una forma tan normal como sea compa
tible con la seguridad fisica, pues la invalide:z emocional pue-
de ser tan grave como la producida por la hemorragia. A medida
que crecen es necesario alentar a los pacientes para gue parti-
cipen en deportes comc natacién o golf, y eviten agquelles ecn --
los que hay contacto corperal. Deberd buscarse una vecacibn --
que no sea por si misrma peligrosa. El objetivo es alentar a --
los pacientes a transformarse en adultos autesuficientes, de --
cuidar de s{ mismos y llevar uma vida tranquila. Los hemoffli-
cos no deben recibir inyvecciones intranusculares; las inmuniza-
ciones deberdn darse mientras el paciente recibe tratamicnto de

sustitucibén del Ffactor VIII.

Los pacientes con hemofilia deben evitar el empleo de AAS.
El analgésico recomendado es el paracetamsl. En algunos cases-
el dolor incapacitante producido por cemplicaciones musculoes--
queléticas pueden requerir el uso juiciose del antiinflamatorio

ibuprofen {no esteroide}, que posee un efecto mis tramsitorio y
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menor que el AAS sobre la funcibén plaquetaria. Es esencial una
atencién dental profildctica para prevenir las extracciones den
tales y cualquier cirugfa dental. Todos los firmacos deben ad-
ministrarse por V, oral o Iv: las intramusculares pueden causar

grandes hematomas.

El empleo de desmopresina puede elevar temporalmente los -
niveles del factor VIII en los pacientes con hemofilia A leve -
{niveles basales del factor VIII del 5 al 10%) en los cuales se
debe investigar la respuesta de los niveles plasméticos de fac-
tor VIII a la desmopresina. Su administracién a un paciente --
que responde, tras traumatismos menores o bien ante cirugfa --
dental electiva, puede evitar o reducir la necesidad de trata--
miento de sustitucién. La desmopresina es uniformemente inefi-

caz en la hemofilia A grave.

Ei tratamiento de sustitucibén se basa en la elevacibn de -
la cifra antihemofflica (FAH) en la sangre del paciente y mante
nerlo hasta que se logra 1a hemostasia. El tiempo medio de de-
saparicifén del FAH in vivo es de aproximadamente 12 horss. Lla-
efectividad del tratamiento se evalfa por la respuesta clinica.

La correccibén del TTP no es un indicador muy Gtil.

Preparaciones emplcadas en el tratamiento de reposicién,
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El plasma fresco congelado contiene tanto factor VIII como
IX. No obstante, a menos que se efectﬁe un recambio plasmitico
no se puede suministrar suficiente plasma completo a pacientes-
con hemofilia grave para elevar las concentraciones de factor -
VIII o IX a niveles que prevengan o controlen cficazmente los -
episodios de hemorragia. En consecuencia se han desarrollado -
la preparacibn de concentrados de plasma. Para el tratamiento-
de 1a hemofilia se dispone de 2 tipos de concentrados: el crio-
precipitado y el concentrado de factor VIII liofilizade. El1 --
crioprecipitado contiene menos unidades de factor VIII por mili
litro que el concentrado de factor VIII, pero e¢s menos riesgoso
dado que procede de un dador (nico y los concentrades son proce
sados a partir de material obtenido de multiples dadores. La -
incidencia de hepatitis no A no B transmitida de este modo es -
elevada y muchos hemofilicos padecen hepatitis crénica persis--

tente o activa.

El crioprecipitado se prepara a partir de donantes indivi-
duales empleando la técnica de congelacién-descongelacién que -
elimina ¢l plasma descongelado antes de que se disuelvan los 41
timos cristales de hielo (que conticnen factor VIII, factor vW-
y £ibrinégeno). Las bolsas de crioprecipitado se almacenan con
geladas y sus contenidos se¢ disueclven en 10 ml de solucibn de -

NaCl al 0.9% antes de¢ su uso. La actividad del factor VIII se-



expresa en unidades, definiéndose 1 U como la cantidad dec fac--
tor VIII en 1 ml de plasma normal. Aunque la concentracién de-
factor VIII en las bolsas individuales varfa puede admitirse --
que una bolsa contiene 80 U de factor VIII al calcular el nfme-

ro de bolsas neccsarias para el tratamiente de sustitucidn.

El concentrado de factor VIII liofilizado, preparado a par
tir de la unién de plasma de hasta 5,000 donantes, se almacena-
en botellas que aportan entre 25C y 1,000 U de factor VIII. El
polvo se disuelve en 10 a 100 ml de disolvente esteril antes de
su uso. Por cuestiones de ceomodidad, el concentrado de factor-
VIII liofilizado se ha utilizado ampliamente en especial en pro
gramas de atencién doméstica, en los gue los pacientes se inyec
tan a s{ mismos el concentrado a la primera senal de hemorra- -

gia.

Cilculo de la dosis en el tratamiento de sustitucibn.

El nivel de factor VIII Jdebe elevarse transitoriamente a -
alrededor de 0.3 U (30%) para proteger contra la hemorragia - -
tras una extraccién dental o para abortar una hemorragia articu
lar reciente; a 0.5 U (50%) si ya se evidencf{a una hemorragia -
articular mayor o intramuscular, y a 1,0 U {100%) en hemorra- -
gias con peligro de muerte o antes de cirug{a mayor. En episo-

dios hemorrfgicos que suponen un peligro de muerte o tras ciru-
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gia deben administrarse infusiones repetidas al 50% de la dosis
inicial calculada cada 8 a 12 h. para mantener niveles mayores-

de 0.5 U (50%) durante varios Jdfas.

Para la reposicién del factor VIII, la dosis se calcula --
multiplicando el peso del paciente en kg por 44 vy por el nivel-
de unidades deseado (para aumentar el nivel de factor VIII de -
un varén que pesa 63 kg desde 0 hasta 1 U/ml, la dosis necesa--

ria serfa 68 x 44 X 1 o aproximadamente 3,000 U).

Debe administrarse el agente antifibrinolftico, 4cido E— -
aminocaproice (EACA), 2.5 g 4/d durante una semana para preve--
nir hemcrragias tardfas tras una extraccién dental u otras cau-

sas de traumatismos de la mucesa orcfaringea.

PROBLEMAS ESPECIALES.

Sangrado: para los episodios de sangrado mis leve dese su-
ficiente FAH concentrado para elevar las cifras plasmiticas de-
30 a 505. Por lo general no se necesita terapéutica posterior.
En enfermos graves se deber4 elevar la cifra a 75%, esta dosis-

puede tener que repetirse en lapso de 24 a 48 hrs.

Procedimientos quirfirgices: Los pacientes se preparan, --
transfundiéndoles antes del acto quirlrgico, suficiente concen-
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trado para alcanzar 75% de las cifras de FAH y mantener esta ci

fra hasta que cicatrice la herida.

El EACA puede constituir un adjunte valioso a la terapeﬁti
ca. Dense S5g intravenoso 24 horas antes de la operacién y lue-

g0 6 g intravenosa 4 veces al dfa durante 1 semana.

Hemartrosis: durante el episodio de sangrado, la articula-
¢idn debe mantenerse en veposo, flexionada hasta una posicibén -
cémoda y de ser posible con aplicaciones locales de hielo, o --
con un entablillado protector. Si el dolor es intenso, puede -

hacerse necesaria la aspiracibn,

Tan pronto como se obtenga ¢l centrol del dolor y del san-
grado, lo cual generalmente sucede en 3-5 dfas, se iniciarén --
ejercicios musculares, y cuando la hinchazén persiste se hace -
necesario movilizar la articulacién en forma activa. No se per
mitird sostener el pesc con la articulacién hasta que los teji
dos blandos periarticulares, la movilidad y la fuerza muscular-

hayan retornade a la normalidad.

Hematuria: dese prednisona por via bucal, I mg/kg/dfa: du
rante dos dias, la dosis se disminuye y se¢ suspende 5 dfas des-

pués. No administrar EACA en presencia de hematuria, debido a-



la posibilidad de formar codgulos en el interior del tracto GU-

resistentes a la lisis.,

Inhibidores de los anticoagulantes: De 5-10% de los hemo-
fflicos desarrollan inhibidores (por lo general anticuerpos --
IgG) a las infusiones del factor VIII. Las manifestaciones ini
ciales son: hemorragia incontrolable y fracaso del TTP y de la-
cifra del factor VIII para normalizarse después de tratamicnto-

adecuado con concentrado,

Las grandes cantidades de concentrado son, pcr lo general,
ineficaces para suprimir al inhibidor., La respuesta a la inmu-
nosupresién con corticoesteroides o agentes alquilantes no ha -
sido muy satisfactoria en 1a hemofilia. La terape(tica inmuno-
supresora con prednisona, 1 a 12 mg/kg/dfa y con ciclofosfamida
2.5 mg/kg/dfa ocasionalmente tienen éxito. Se ha descrito el -
éxito en el tratamiento empleando el concentrado de factor IX,-
50-100 U/kg/12 hrs. por dos dbésis en el tratamiento de pacien-

tes con inhibidores del factor VIII.

Cuando sea pcsible las hemorragias musculoesqueléticas de-
ben tratarse sin administrar factor VIII, dado que estimulari -
aln mis la formacibén de anticuerpos, y produciri una elevacibn-

en el titulo plasmitico de anticuerpos en 3-4 dosis. En pa- -
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cientes con hemorragia intensa y un t{tulo de anticucrpos ini--
cial bajo, puede administrarse una désis alta de factor VIII, -
calculada para superar al inhibidor y elevar temporalmente la -
concentracién plasmitica de factor VIII. Si de estc modo no se
controla la hemorragia, la infusién adicional de factor VIII se
t4 infitil debido al répido ascenso del titulo de anticuerpos --
que induce la infusién inicial. El concentrado del complejo --
protombinicoe contiene cantidades variables de una actividad po-
co caracterizada, que sotea la accibn del factor VIII en la coa
gulacién. En consecuencia, estos concentrados se emplean para-
tratar las hemorragias graves en pacientes con un tftulo alto -
de inhibidor. Se disponc de preparaciones especiales de concen
trado de complejo protombfnico con mayores cantidades de ésta -
actividad, pero son caras. Se ha experimentado una preparacién
de factor VIII porcino insensible al inhibidor, de la que se --

han comunicado buenos resultados.

Seguridad de los productos sanguineos. Dado que los pro--
ductos sanguineos pueden trasmitir el SIDA, su empleo en la he-
mofilia plantea un serio problema. M4s de 50 hemofflicos desa-
rrollaron SIDA en EE.UU. en 1985. La mayoria de los pacientes
que han recibido terapia de sustitucién con concentrade de fac-
tor VIII o bien con grandes cantidades de crioprecipitado pre--

sentan anticuerpos en plasma frente al virus de la inmunodefi--



ciencia humana (HIV) causante del SIDA. LEn 13 actualidad se -
desconcoce que pacientes anticuerpos-positives desarrollarin el
SIDA. (Cecmo las preparaciones de plasma de mGltiples deonantes -
poseen un riesgo muche mayer de transmitir la infeccién que las
preparacicnes de un derante Gnice, se reccmienda tratar los epi
sodios hezorrfigicos en niftos pequefics recientemente diagnéstica
dos de hemofilia A con crioprecipitade, dado que se requeririn-
pocas unidades para controlar incluso los episodics hemorrigi--
cos graves. Lcs dates prelininares de factor VIII para dismy--
nuir el riesgc de trasmitir la hepatitis puede inactivar el HIV,
La principal causa de muerte en la peblacién de hencfflicos si-

gue siendo la hemorragia.
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CURSO Y PRONOSTICO

Los pacientes con las formas nis leves de hemofilia suelen
llevar una vida normal, pero pueden sufrir hemorragia profusa -
después de extraccién dental, lesién o intervencién quirfrgica.
Los pacientes con enfermedad grave quizi requieran admisién fre
cuente al hospital, y pueden sufrir deformidades articulares in
capacitantes. La transfusién en el hogar permite el tratamien-
to temprano del sangrado y reduce a un grado importante la mor-

bilidad,

Puede adiestrarse al paciente o a su familia para que rea-
lice goteo intravenocso en su hogar, evitando as{ muchas visitas
al servicio de urgencias del hospital. Es nccesario conservar-
contacto regular con un médico experimentado para que, cuando -
se requiera tratamiento hospitalario, éste pueda darse con rapi
dez. Muchos pacientes con enfermedad grave pueden llevar una-
vida productiva, en tanto que otros son invilidos crénices. Si
bien la superviviencia a aumentado mucho por el tratamiento de-
sustitucibn, con frecuencia la hemorragia provoca la nuerte. -
En 1la mayorfa de los hemofflicos sometidos a transfusién hay da

tos d¢ antigeno o anticuerpo de 1a hepatitis.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En la mayorfa de los casos es necesario practicar valora--
ciones espec{ficas para los factores, mediciones del funciona-~

miento de las plaquetas para establecer el diagnéstico.

Hemofilia y enfermedad de Von Willebrand

Caracter{sticas clinicas: estas enfermedades que son los -

trastornos hemorrdgiccs mds comunes (hereditarios), son simila-
res en cuanto a la prolongacién del TPT y reduccién del nivel -
del factor VIII. Sin enbargo pueden distinguirse ccn base en va
ries criterios. EI patrén hereditario es diferente: la hemofi-
lia se¢ transmite por el cremosomz X, de modo que estf ligada al
sexo, limitada a les varenes, con pocas excepciones, ¥y se salta
generaciones; la enfermedad de Von Willebrand se transmite por

herencia autosémica, afecta a varones y mujeres, y no necesaria

mente salta generaciones.

Datos de laboratorioc: el tiempo de sangrado de la hemofi--

lia es normal, ya que sus plaquetas son normales en nimero y -
funcibn; en la enfermedad de Willebrand de grave a moderada, el
tiempo de sangrado ¢s prolongadc en la mayoria de los pacientes,

debido a un defecto de la funcién plaquetaria.
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Una observacién adicional ayuda a hacer la distincién en--
tre éstas enfermedades: la respuesta a l1a transfusién. En la -
hemofilia, es predecible la elevacién y cafda de la actividad -
del factor VIII, los niveles posteriores a 1a transfusibn de or
dinario corresponden al factor VIII transfundido, y la activi--
dad de este factor cae con un tiempo medido de supervivencia de
8 a 12 horas; la elevacién del factor VIII posterior a la trans
fusién en pacientes con la enfermedad de Willenbrand va seguida
usualmente por una elevacién persistenta y un aumento a niveles

miximos 24 a 48 horas después de la infusién.

La enfermedad de Christmas (deficiencia del factor IX), un
padecimiento menos comén, es indistinguible clinicamente de la-
hemofilia. El patrén clinico, de herencia y las caracter{sti--
cas clinicas generales de su manejo son idénticos. E1 diagnés-
tico se establece con basc en una reduccién notable del factor

IX ¥y un nivel normal del factor VIII.

Orientacivon genética; la hemofilia clésica y la enfermedad

de Willebrand difieren en el consejo genético y tratamiento, -
Ltas hijas de padres con hemofilia clésica son siempre portado- -
ras; en contraste, las hijas de un progenitor con enfermedad de

Willebrand tienen sélo el 50% de probabilidades de heredar este



trastorno hemorrdgico. El diagnéstico puede hacerse por medio -
de la medicién cuantitativa de 1a actividad coagulante del fac-
tor VIIiI, del antigeno relacionado cen este facter y de la acti

vidad del cofactor de 1a ristocetina.

El tratamiento de la deficiencia hereditaria de los facto-
res de la coagulacién requiere transfusién de plasna o componen
tes preparados del plasma. Las dosificaciones necesarias para
obtener hemestasis satisfactorias, la vida media de les facto--
res y los volGmenes de distribucién en cada enfermedad son dife

rentes.,

Debido 3 que en la hemcfilia la funcibn en las plaguetas -
y el tiempo de sangrado son normales, el tratamiento de estos -
pacientes consiste en el remplazc del facter de coagulacidn del
plasma. Los concentrades del factor VIII son eficaces en el --
tratamiento de los episodios hemorrégicos y en la preparacién -
para cirugfa. TLebe administrarse suficiente factor VIII para -
elevar el nivel del plasma a cuande mencs el 25% de lo normal,-
en caso de problemas hemorrdgicos leves, como <¢n una hemorragia
articular o nmuscular tempranas, cpistaxis o hemorragia gingival.
Debe mantenerse el nivel del factor VIII por encina del 5% en
casos de hemorragia o sospechas de la misma, en el cuello, len-

gua, garganta, abdomen, tdrax o sistema nervioso central; tam--
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bién en caso de traumatismo haya o no evidencia de hemorragia.

El célculo de la dosificacién es sencille ya que 0.4 U. -
del factor VII/kg de peso corporal elevari el nivel del plasma
en 1% de lo normal. Es neccesario administrar infusiones repeti
das en muchas situaciones, en virtud de que el factor de coagu-
lacién tiene una vida media en ¢! plasma de aproximadanmecnte 10
hrs. Puede ser necesario mantener el tratamicnto por dfas o se

manas después del traumatismo grave o cirugfa.

La enfermedad de Willebrand tiene un doble efecto de hemos
tasis primaria, tiempo de sangralc preolengadc y TFT prolongado.
El tiempo de sangrado puede corregirse por un periodo breve des
pués de transfusién, aunque este efecto no corresponde en magni
tud o duracién a la mejorfa de la actividad del factor VIII. In
fusiones pequefias de plasma o crioprecipitado de ordinario no -
tienen efecto alguno en el tiempo de sangrado. Lla correccifn -
en el tiempo de sangrado que sigue a la infusién de grandes vo-
lGmenes de crioprecipitado es transitoria. E1 tiempo de sangra
do regresa a la prolongacién previa a la infusién, cuando la ac
tividad del factor VIII ha alcan:zado su nivel mfximo de retraso,
No es necesario corregir el tiempo de sangrado por mis de 24 a
48 hrs. después de la cirugfa. El tratamiento subsecuente se -

dirige al mantenimiento de los niveles del factor VIII por enci
ma del 50% de lo normal.



39

Deficiencia del factor IX. La vida m&s prolongada del fac
tor IX, 18 a 20 hrs. auvmenta el intervalo entre las administra-
ciones en el trataniento de sustitucidn. Los niveles deseables
del plasma del factor IX son similares a les sugeridos para les
episodios hemorrdgicos graves y leves en la deficiencia del fac
tor VIII. Sin embargo deben infundirse cantidades mayores, de
0.8 a 1.0 unidades del factor IX/kg, para obtener un aumento -

del 1% en el nivel del plasma.
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CONSIDERACIONES GENERALES SOBRE EL TRATAMIENTO ODONTOLOGICO EN
EL PACIENTE CON HIMOFILIA

Antes de efectuar cualquier tratamiento, son necesarios -
una historia y un examen médicos completos. El tipo y gravedad
de la hemofilia debe conocerse, porque pueden afectar el plan -
de tratamiente y/o la técnica. La consulta con el hematblogo -
del paciente estd indicada, E1 tratamiento odontolégico scguro
es un esfuerzo ceniunto entre el odontélogo y el persoral médi-

co apropiado.

Odontologfa preventiva

La odontologfa preventiva es la mis alta prioridad para el
hemofflico. La hemofilia no se manifiesta con ninguna varia- -
cibn anatémica o morfolégica en la dentadura, mucosa 0 estructu
ras 8seas de soporte. Sin embargo, debido a 1) la falta de su-
ficientes programas de educacién de salud dentaria y de motiva-
cién del paciente, y 2) el concepto equivocado de que los pro-
cedimientos rutinarios de higiene bucal provocarén episodios he
morrdgicos graves, el hemofflico suecle presentarse con una en--
fernedad bucal avanzada. Los programas de odontologfa preventi

va para el hemoff{lico deben dirtigirse entonces a esos problemas.
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El odontblogo debe aconsejar al paciente, y en cl caso -
del nific aconsejar al padre. Al paciente hay que instruirle -
en el uso de un cepillo para dientes blando, de nultipenachos
y tamafio aprepiado. Las técnicas espec{ficas de cepillado de-
ben modificarse para adaptarlas a la edad y habilidad del pa--
ciente. La modificacibn de las téenicas pueden ser necesarias
para el paciente con movimiento restringido debide a la hemar-
trosis. Se recomienda un dentrifico de saber agradable, prefe

rentemente conteniendo fluoruro.

El cepillado dentario no debe cvitarse por el temor a que
sangre la encfa. Cualquier hemorragia leve que ocurra no ticne
mis significacidn que en cualquier otro paciente. Es solo por
medio de una buena higiene bucal que puecde climinarse esta efu-

sibn.

Todos los pacientes deben ser instruidos en el uso del hi-
1o dental. Si el hilo se pasa correctamente no traumatizard la
papila dental ni causarf hemorragia. Los menores de 8 afios ca-
recen habitualmente de la coordinacién para hacerlo en forma -
adecuada y es muy importante limpiar entre los molares prima- -
rios debide a sus zonas de contacto anchas, que atrapan alimen-

to y placa; el padre se encargari Je esta tarea,
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En las zonas geogrdificas que carecen de fluroruro adecuado
en las aguas, est{ indicada la administracién sistémica hasta -
los doce afos de edad. Ademds se recomiendan aplicaciones tépi
cas en el consultorio cada tres meses. Si el nifo hemof{lico -
es muy propenso a la caries, la aplicacién diaria en el hogar -
de fluoruro en forma de gel debe ser considerada como parte del
régimen preventivo del paciente, Se insiste a los padres sobre
una dieta bien balanceada, con énfasis en 1a reduccién de ali--
mentos que contienen sucrosa. Con un correcto cuidado hogarefio,
frecuentes visitas preventivas al consultorio, y motivacién pe-
riédica, los problemas dentales del hemofflico pueden disminuir

se 0 eliminarse.

Profilaxis bucal

La eliminacién del tfrtaro debe hacerse criteriosamente en
un intento de evitar el trauma del tejido, de modo que debe dar
se mis tiempo al procedimiento por el mayor cuidado que requie-
re. Un trauma minimo y una ligera hemorragia no es causa de --
alarma. El1 trauma indebido y el raspaje profundo pueden provo-
car episodios hemorrigicos serios. Si hay tértaro subgingival -
en cantidad y tejido fungoso, puede ser aconsejable la terapia
de reemplazo. Esto se determinarf individualmente. Los facto-

res a considerar incluirfan: 1) trauma anticipado y 2) grave--
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dad de la hemofilia.

Cuando se usa terapia de reemplazo, hay que hacer el raspa
do de toda la boca en una visita, para evitar cl gasto de mflti

ples administraciones de sangre.

Se puede utilizar e! raspador ultrasénico para eliminar -
el tirtaro supragingival. Los instrumentos de mano es mejor --
usarlos para el raspaje del tértaro subgingival, ya gque puede -

lograrse con menos trauma.

Con razonable cauteia les dientes pueden pulirse sin tera-
pia de reemplazo. La efusidén causada por la tasa de goma es su
perficial y mfnima y es controlada por la funcién de las plague

tas.

Terapia para ccntrol del dolor

En el pasado la literatura odontolégica no aconsejaba el -
uso de anestesia local para el tratamiento en hemofflicos. Las
inyccciones podrian terminar en un hematoma, el cual podrfa obs
truir la vf{a dc aire y poner en peligro la vida. Se han repor-
tado casos de muerte ccasionados por inyecciones dentales que -

originan c¢stos problemas.



4

Con la terapia de reemplazo, las técnicas anestfsicas es--
tin cambiando. Si el paciente recibe una transfusién hasta el
nivel del 50%, sc piensa que puede ser tratado como cualquier -
otro paciente, Las anestesias infiltrativa y regionales pueden
admitirse con seguridad. Es importante que el paciente reciba
terapia de recmplazo justo antes de la visita al odontélogo., Si
no se aspira sangre al inyectar y no se desarrolla hematoma, no
es neccsario hacer nada mds. En el caso de un hematoma, hay -
que aplicar hielo inmediatamente, El paciente continuarf con
terapia de reemplazo v se le trasladard al hospital, segin lo -
disponga el hematélogo. Debe insistirse en que la anestesia in
filtrativa o regicnal se usa solanmente después de la necesaria

terapia de reemplaco.

Para todas las inyecciones se usa una aguja calibre 27, -
la que permite la aspiracién con un trauma tisular mfnimo. La
solucién se inyecta lentamente para evitar el traupa que podria

llevar a un hematoma.

El padre debe ser advertido que vigile cuidadosamente al -
nific para que no se muerda el labio, carrillo o lengua mientras
estfin anestesiados porque podria producirse un dafio serio y di-

f{cil de manejar.



Debido a la poca edad del paciente, el estado médico ¥ 1la
complejidad de la terapia cdentelégica restauradora y quirdrgi-
ca, hay que considerar a veces la aplicaciln de anestesia gene
ral, dentro de un hospital, pere no en el censultorio dental. -
La anestesia general cenvencional con frecuencia debe usarse --
con terapia de reemplazo, para prevenir problemas indescables -
asociades cen la intubacién endetraqueal y/c procedimientos den

tales.

Tratanmiento restaurader dental

El tratamiento restaurador nunca es comprometide; sin em--
barge ciertas técni¢as son modificadas por la seguridad del pa-
ciente, EI dique de gema con el arce de Young se debe usar siem
pre porque protege los carrilles, labios y lengua, ademfs de -
aislar e¢l campc operatorio. Esto es muy importante porque las
laceraciones de labio o lengua sen dificiles de manejar debido
a su vascularidad y relativa imposibilidad de inmovilizarlos.

Las grapas se seleccicnan y colocan con cuidads para evi--
tar la laceracién de la nuccsa. Las cufias y matrices se usan -
rutinariamente. Una cufia retraeri y protegeri la papila. La -
preparacién y colocacién de una corona no es problema si se tie

ne cuidado. Si hav una caries gingival extensa, se coloca hilo
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para retraer la encfa antes de la preparacién.

Las cucharillas para impresién deben ser remarginadas con

cera para evitar una posible laceracién intrabucal.

Hay que tener cuidado ccn el cyector de saliva, para no ---
crear un hematoma sublingual. Se puede poner una gasa alrede--
dor de la punta para impedir que el tejido quede agarrado al --

eyector.

Terapia pulpar

La terapia pulpar es preferible a la extraccién del diente,
siempre que sea posible, en el hemof{lico. Las inyecciones in-
trapulpares pucden darse con seguridad para control del dolor -
en la terapia endodfncica y producir una anestesia profunda en
pacientes que requieren pulpectomfa. No es nccesario usar tera
pia de reemplazo para inyecciones intrapulpares, ya que el peli

gro de la formacién de hematomas cs minimo.

La hemorragia en la terapia pulpar es controlada de la ma-
nera convencional. Puede usarse presién con una torunda de al-

godén y un hemostético.
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Al realizar terapia de conductos, el conducto es ensancha-
do cuidadosamente para evitar la sobreobturacién. Limar mis --
all4 del 4pice puede causar hemorragia periapical, lo cual se--
ria dificil de contrelar. El conducto se obtura 1 mm mds cor-

to que el fpice radiogréifico.

Atencién ortedéntica

La hemcfilia nc impide este tipo de tratamientos. Con cui
dado, pueden adaptarse y cclocarse bandas ortodéncicas con mini
mo trauma tisular. Lz salida de sangre gingival no es precblema
si se¢ pantiene buen cuidado en el hogar, En una encuesta a or-
todoncistas que trataban hemofilicos, se encontrd que estos no
mostraban un grado mayor de efusién sanguinea gingival cemo re-
sultado del tratamientc ortodéncico Gue los pacientes no hemcff

licos.

Dientes primarics en exfeoliacién

Normalmente, los dientes primarios exfolian sin problema -
de salida de sangre. Ocasionaimente, un diente primario reteni
do por m4s tiempo ¥ que esti flojo continuari traumatizando el
tejido gingival. Esto precduce una efusidn durante untiempo. -

Cuando las radiografias nuestran solamente una insercién de te-
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jido blando, el diente debe ser extrafdo. En esos casos, es -
aconsejable hacerlo con una sola dosis de reemplazo. Ademds el
uso de 4cido epsilonaminocproice (AEAC) previene la disolucién

del cofigulo. La dosis usual para un nific es 5 gn/dfa,dada en -
cuatro dosis divididas, Este medicamento se contin(a por siete

d{as,

Procedinientos quir@rgicos bucales

Al paciente se le da terapia de reemplazo antes de la visi
ta al odentélogo. Las inyecciones de anestésico se administran
en el espacio de la membrana periodontal, en los cuatre lados -
del diente. Se puede usar aguja calibre 30, y la técnica re- -
quierc mucha precisibn si la aguja estd ubicada correctamente,-
El diente se extrae lo mds atrauméticamente posible. Sobre el
alvéolo se coloca apbsito de gasa a presidén y se pide al pacien
te lo mantenga por varias horas. No sc¢ toma nada por boca ex--
cepto AEAC en las préximas 24 hrs. Los dos dias siguientes no
se consunen nfs que liquidos frfos. Los préximos 7 dfas la die
ta es controlada r{gidamente para no perturbar el codgulo. El-
paciente es mantenido por 10 dias con el AEAC después de los -

procedimientos quirtrgicos.



CONCLUSIONES

La hemofilia es una enfermedad congénita de la coagulacién
sanguinea, genéticamente trasmitida que resulta en prolongados
episodics de hemorragia. EI1 trastorno del mecanismo de coagula
cibn se debe a una falta de proteina plasmitica (factor VIII),-

que es esencial para que se cemplete la formacién de cofgule.

El paciente hemofilice en el ambiente odontolégico debe --
ser evaluado minuciocsanente antes de iniciar el tratamiento, pe
ro es también imperativo que goce de todas las ventajas de la -
atencién odontolégica de calidad, para mantener una salud bucal
6ptima. Por lo tante, incumbe al odontélogo entender cémo mane
jar en forma efica:z €1 prcblema del defecte de ccagulacién  del
hemofilico y qué precedimicatos pueden requerir una medifica- -
cién de las técnicas operatorias convencionales. E1 personal -
del consultorio (si es que lo hay) debe conocer las necesidades
médicas del hemof{lico y, por consiguiente, ponerse en contacto
con el hematéloge y el médico del paciente antes de iniciar el
trataniento. El hemofi{lico por medio de procedimientos preven-
tivos correctes {téenica Jle cepiliado, uso de hilo dental, pas-
tillas reveladoras) puede hoy tener los beneficios de un trata-

miento correcto y de calidad.
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Todos los hemofflicos quienes han recibido infusiones de -
productos sanguineos tienen mucha probabilidad de estar expues-
tos a hepatitis y todos son manejados como si la hubieran teni-
do y los instrumentos son esterilizados al autoclave. Estas me
didas se toman como precaucién contra la posible transmisién de

hepatitis.

La aspirina y productos que la contienen nunca se recetan
a los hemof{licos, porque altera la capacidad de las plaquetas
para formar un tapén normal, lo que complica més el problema de

la coagulacién.

Debe recordarse que el hemoff{lico es una persona normal, -
con un mecanismo de coagulacién defectuoso y no se va a desan--
grar en el acto. El valor de la comunicacién interdisciplina--

ria y de la cooperacién no puede dejar de recalcarse.
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