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INTRODUCCION 

Los trastornos en el mecanismo de la coagulación sanguínea. 

Tiene importancia f~ndameutal que merecen la atención y el 

conocimieulo pur parte del odontiilogo. 

Estos padecimientos son de gran importancia para dar un huen 

diag111ístico tanto en la ranm de medicina como en la rama de la 

odontología. 

Por la frecuencia que se presentan ,por las dilicul1<1des para 

efectuar su tratamiento y lo grave de sus complicaciones. 

Por esto mencionamos en especial al paciente hemoffüco para 

que el odonl<ílogo tenga conocimiento profundo de los mecanismos 

de la ccmgulacicín y sus alteraciones. 

Así como darle la pauta para el diagnóstico, el manejo 

hemostatico y el plan de tratamiento del paciente l'On trastornos 

de la cmtgulacicín. 

También lrnhhlremos de estos trnstornos de la coagulacicín en el 

cmnpo estrictamente odontológico donde analizaremos su es1<1do 

bucal,su prevención, así como los procedimientos a seguir en la 

cavidad oral, hasta las extracciones quinírgicas 1111íltiples. 

De cumplir con este objetivo se hahr:í realizado un apurte de 

consulta para el tratamiento de pacientes en el consultorio dental 

con estos trastornos en la coagulación sanguínea. 



CAPITULO I 

COAGUJ,ACION 

Es una progresión o cadena de modificaciones físicas y biológicas 

qne normalmente son desencadenadas por lesión de los tejidos y 

vasos sanguíneos y terminan por la transformaci1ín de la sangre 

líquida en un trombo o cmígulo sólido que tapa con gran eficacia 

los vi1sos rotos.' 

Estas hemorragias se caracterizan por la facilidad y profución 

con que la sangre sale de los vasos, con traumatismos leves de piel 

o mucosas.2 

Es frecuente c¡ue apnrezcan trastornos hemornígicos cuando la 

coagulación de la sangre est:í perturbada. La hemostacia 

defectuosa puede depender de: l} Producción inadecuada de una 

o nnís substancias procoagulantes de la sangre. 2) Falta de 

compoueutes uecesarios para la coagulación como consecuencia de 

una utilización aumentada. J) Presencia t~n la sangre de 

inhihidores de la coagulaciríu. -1) Activacirín 1le mecanismos 

proteolíticos del plasma.·' 

El proceso entero puede di\"idirse en tres partes: 

FENO.\IENOS EXTIU \"ASCCLAHES: El efecto físico de los tejidos 

J Cecil-Lod1, Tro1rml111!e ~letli.::i:¡¡, ln:ern.1. :\U1."\·;1 Edi1riri;1J l111er;1111eric;u1:1, S.A. e.le C.V., p;iFina.<; 1679-
1689. 
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circunvecinos (piel, mucosa, tejidos elásticos) que tienden a cerrar 

y ocluir la uhertura en el vaso sanguíneo lesiormdo y los efectos 

bioquímicos de la.~ substancias liberadas por los tejidos lesionados, 

que reaccionan con el plasma y los factore.~ de las plaquetas. 

Este segundo sistema de coagulación o sistema extrínseco tul vez 

desempeñe un papel importante en la activación de el nrec:111isnro 

de coagulación "intrínseco" de la sangre mismo en el caso de 

traumatismo y hemorragia in vivo. 

FENOMENOS VASCULARES: El vaso sanguíneo lesionado se cierra 

casi instunt:íneamente. Este proceso, conocido como 

vasoconstricción, interviene en las primeras fases del control de 

la hemorragia, despué.~ de la lesión del vaso. Esta 

vasoconstricción nerviosa refleja tiende a desaparecer al cabo de 

un tiempo relativamente corto, aunque variable, pero es posible 

que se prolongue merced a la liberación local de una substancia 

vasoconstrictora, la serotonina. La serotonina es liberada por las 

plaquetas al adherirse o pegarse a los labios de la herida o a la 

sección de la pared del vaso: produce un estrechamiento local, 

directo, de origen bioquímico, del vaso seccionado y de los vasos 

vecinos. 

FENOl\lENOS INTRA VASCULARES: Comprenden la serie muy 

completa de reacciones lisicoquímicas que transforrmrn la sangre 

líquida en en:ígrrlo sólido de lihrirrn. 1 
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Concepto l\loderno de la Coagnlación de la Sangre. -

FASE J: Aparición ele la actividad tromhoplastínica (extrínseca e 

intrínseca). 

FASE 2: Transformación de la protomhina en tromhina por la 

"tromhoplastina en presencia ele Ca++. 

FASE 3: Transformación del librimígeno en fibrina por la 

trombina. 2 

La teoría inicial simplista, consideraba sólo dos factores. 

Teoría " ele la cascada" ele la coagulacicíu. 

Los factores de la coagulación de la sangre existen en forma 

inactivacla, y pueden transformarse en variedad activa por 

estimulación. 1 

Se ha pensado que esta "cascada" de fenómenos enzim<iticos, 

podría permitir la modificación de una cantidad cnnsiderahle de 

substancia, por muplilicacirín de la aclin1cicí11 inicial por contacto 

superlicial, hasta el producto final ele la lihrina. 

FACTOR 1.- Fihrinrígeno. Se forma en el hígado. 

Conccnt.ración normal: ele 200 a 400 111~%·. Peso molecular de 

450.000. Se ha ohtcnido en estado 111!1)' puro. 

FACTOR 11.- l'rotromhjna. Se encuentra normalmente en el 
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plasma en cantidades de 20 mg% por mi., ó 350 U (lU es la 

cantidad capaz de formar l/U de trombina). Peso molecular de 

62,700. 

Electroforéticamente se conduce como una globnlina alfa-1. Su 

bio-síntesis en el hígado requiere la presencia de vitamina k, su 

acción es catalizadora, puesto que no está demostrado que ella se 

encuentra incorporada en la molécula de protrombina. 

FACTOR !11.- Tromboplastina Tisular. Necesaria para el 

mecanismo extrínseco. 1 2 J 

FACTOR rv.- Calcio. Indispensable en todas las fases de la 

coagulación, la cual se alarga cuando su conceutradón es menor 

de 2.5 mg. por 100 mi., aunque esta proporción uunca se 

determina en la práctica clínica. 

Salvo después de transfusiones masivas de sangre citratada. 

FACTOR V.- Proacelerina o F:il"tor Lábil. Se forma en el hígado, 

pero .~in la intervención de la vitamina K. Sólo se encuentra en 

el plasma. ya qne se consume al coagularse la sangre. Achía, 

tanto en la primera como en la segunda fases, en la misma forma 

que el factor siguiente. 

FACTOR VI.- Acelerirm. o glohnlina Ac del suero. Contribuye al 

) Ccci/ L11d1, Tr.1tatl11 de Me1lidt1a Interna. Nuc"'" Editorial l111cramcrk;111a, S.t\. Je C.V .• J679-J6SJ. 
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proceso de la conversación de la protrombina en trombirrn. 

Actualmente se sabe que este factor no exi.~te. 

FACTOR \'11.- Fartor estable. Es u110 de los füctores plasrmíticos 

esenciales para el desarrollo de la actividad tromhoplastínica de 

origen tisular. Se forma en el hígado mediante la presencia de la 

vitamina K. Cm110 110 se consume en el mecanismo de la 

coagulaci<Í11, se encuentra tanto en el plasma como en el suero. 1 

FACTOR VIII.- Glohuli11a antihemofflica. CAHGl. Se denomina 

así, porque cuando faltu se produce la hemofilia chísica (A). No 

se conoce el lugar exacto de su producción y su vida "in vivo" es 

de ocho horas. Sólo se encue11tra en el plasma, ya que se 

con.~111ne dura11te la coagulación, y su actividad disminuye 

r;ípidamente durante el almace11a111ie11to de la sangre, pero 

persiste cuando se congela el plasma. Es indispensable para el 

desarrollo de la activid;1cl ele tromhoplasti11:1 intrínseca. 

FACTOH IX.- Fal'for Christmas o comp_Q!lt:!J.\g_t_rnmb.!.•PJ.;llitico del 

plasma, CPRCh Su auseuria clC'termina la hemofilia TI o 

enl'ermecl;1cl ele Chrbtmas. Es necesario para la formaci1ín de 

tromhophístina intrí.~cca. Se sintetiza cu el hígado en presencia 

de la vitamina K. Se e11cue11tra tanto en el plasma como en el 

suero.1 
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Es activo en la sangre y plasma almacenados. 

FACTOR X.- Factor Stuart-Prower. Interviene en la primera y 

segunda fases de la coagulación. Se sintetiza en el hígado en 

presencia de la vitamina K. Se encuentra tanto en la plasma como 

en el suero. 

FACTOR XI.- Antecedente tromhoplático del plasma (ATPl. Su 

ausencia determina la hemofilia C. Se encuentra tanto en el 

plasma como en el suero. Es activo en la sangre conservada y en 

el plasma no congelado. 

FACTOR XII.- Factor Hageman. Se considera que al activarse en 

una superficie de contacto (vidrio), se inicia el mecanismo de la 

coagulación junto con el ATP. Su deficiencia es un hallazgo de 

laboratorio ya que sólo actúa "in vitro" y no tiene manifestaciones 

clínicas.2 

FACTOR XIII.- Factor estabilizador de la fibrina. 

l. Constante~ fisiológicas de las pruebas gue se solicitan al 

laboratorio en los estados hemorragíparos. 

1) Tiempo de sangrado (Dnke): uno a tres minutos. Mide 

la retracción capilar y la habilidad de las plaquetas para formar 

tapones hemostáticos:' 

2) Prueba de Lazo. (Rumpel-Leede-Hess): con el manguillo 

Aria.~ A.J •• Di:tr.111htku di: l.1 Hi:umlili.1, R<:!v, M~x. di: Luh. Clin. 19;5~. 1967. 

l Ci:cil-Loi:h. Trnlal!11 <li: Mi:llkina lnt(ru;1. ?'U..•\'.1 fali!nrial [111i:r;1111crh:am1, S.A. di! C.V .• p•ír.inm• 1679-
168q, 
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del baumanómetro presión intermedia entre la Mx y Mn, por 10 

minutos; es positiva si aparecen más de 10 petequias en un :irea 

de 3ml. {mide la resistencia capilar). 

3) Cuent.1 de plaquetas. Directa: de 200 mil a 400 mil 

plaquetas por mm3
• Apreciación en el · frotis: normales o 

diS111inuídas. 

4) Tiempo de coagulación de la sangre total: Lee-White 5 

a 10; es una prueba global del mecanismo de la coagulación que 

adolece de muchos errores, pero su facilidad de realización hace 

que se siga empleando. 1 

5) Tiempo de coagulación del plasma: 90 a 130 segundos 

{también es una prueba global, pero un poco más exacta. Es 

modificada por la centrifugación). 

6) Tiempo de Tromboplastina parcial activada: 30 a 50 

segunclus: mide todos los factores de la coagulación, menos el 

plaquetario, y es la prueba global más sensible. 

7) Tiempo de protombina (Qnick): 70 a 100 por cien de 

actividad. 

8) Fibrinógeno; 200 a 400 mg/100 mi. 

9) Retracción del cmígnlo: Se inicia a la hora, es completa 

a las 18 horas. 



hlE_CANISi\10 DE LA COAGULAC!ON 

Faclor de supf.'rlidr 

Xll, ____ Xll ad 

XI XI act (l'L\J 

C.1++ 

IX _____ IX act ll'TC) 

C:t++l'laq. 

\'Jl, ____ Vlll m:I (GAl-I) 

Ca++ 

x. _____ x arl 

Fncl. PhHf .3 

Lesiiin \':1~cul:1r 

\·ao;ucon,.tricción 

Aclht'si1i11 plaqurt:1ria 

U.•:;itín Tilitllllr 

111 

+ 

\'H 

C:1++ 

x __ X;u·t. 

Fnct. Plaq.J 

\' Ca++ 

8 

TROMDOPLASTINA EXTl~SEC.\ DEL l'LAS~I..\ TRmlBOPL,\STl...;A COMPLETA TRO.\IBOl'LASTISA INTRINSECA 

Protomhirm. ____ _ 

Fihrinó~cno. ________ _ 

Fihri:11a !<ioluhll· _______ _ 

DEL l'LASM..\ 

Cit++ 

Tn1111hi11:1 

Fihrirm (111:1111i111cro) + Fihrnnopl-ptidos 

XII+ Caa+ + trurnhina ,\ + B 

Fihrin:1 Ífl'•llluhlc 
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CAPITULO ll 

INCIDENCIA A J..\ llF.MOFIUA \' TRAi\"STORN'OS AFINE." 

Los primeros datos sobre casos de hemofilia comprenden los correspondientes 

a la deficiencia de factor IX porque ambos estados son clínicmnente idénticos. 

No cabe duda de que los datos excluyen muchos casos de menor gravedad. Bien 

conocida entre los_europeos y sus descendientes en otras regiones, también hubo 

casos de hemolilia en Japón, pero la enfermedad sería rara entre los chinos. Es 

rara entre los negros, en particulnr entre los presuntos individuos de raza pura. 

Se registró hemofilia en un indio norteamericano. Se conoce hien la c~istencia 

del rasgo hemofllico en ciertas t"amilias de la realeza en Europa. Todos los 

estudios demostraron que la he11101ilia chísica es mucho nuls frecuente que la 

deficiencia de factor IX. Una resella ele comnnicadonc . .., originadas en 17 países! 

que comprende diversas regiones dl.! varios de ellos, revela una relación término 

medio a favor de la hemolilia chísica de 4:1, Gran llretaíía. 138 fueron casos de 

deficiencia de factor XI, 11 de cnfermeclacl de Von Willchrm1d: 2 prcsentnlmn 

unanticoagulante circulante. quiz~l desde la ní1iez y 13 no pudieron ch1sificarse.~ 

En una serie sueca de 175 fomiHus de hcmorr:ígicos, 101 sufrían deficiencia de 

factor VIII; 22 de deficiencia de factor IX; J9 enfermedad de \'on Willehrand; 

2 deficiencia ele factor VII; 1 alihrinogcncmia congénita, y J el síndro de Ehlers 

llantos.' 

Se descrihieron deliciencins de fartnr V 111 y de l'actur IX en nnnas remotas de 

Ui¡:.:~. Ro~<" M..r.~ .tl\tl :-.1.1.1:1rl.111c: R.U .. llE~\01 1 \1\LI,\ M.;o RELATEO co:-.:oc\TIOX~: l!\iCASES. 
Dril. J. H"cnt.11 .. ..i. l. \'J!ilS. 

~ N1!son. lo¡:. M.iric. lll11n;h,,,k, :'\1.,r¡:.1r.:1.1 .uu.l R.un~·rcn. O: llEMDPilll.lA 1:-.,· S\\'EtH::-;: A~·1.t .\h-J. 
S~.md111"'·· 170. M15. l'l~IJ \hui. 17!. 7~'l. l'l'J(). 
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Ja misma familia u y se iufornui que tales deficiencias ocurrieron al mismo 

tiempo, como dt·ficicncias de los füt'!urcs Vlll y XI y deficiencias de los factores 

VIII y VII. Adennís, se ohsern1ron ,·arias otras comhinacioncs.7 

J. Incidencia Heal 

La prcsentacMn cspor:idico1 de Jo hcmofilb chiska en niiios sin historia previa 

familiar se ohscrn1 en cerca del 25 ú 30% de los enfermos. y ello se dehe a que 

el proceso no Jrn sido reconocido con anterioridad. o hien, a que es fruto de una 

mutación en que aparecen por primera \'ez vnrones hcmofllicos o hembras 

portadoras. 

Di¡:¡:,,., ffo"<'lllat~ :111<1 ~l.•d,•t 1.111.-: ftG.: Hl'.\IA~ fiLCJOD COACTL'LAlJíJ~. Il/.,~·¡,.,,..,J! 5.:1.-/111(,~ 
f'uf>lj,·;.iüu1 ... íhfonl, Ecl. J. J•J:<~. 

7 F.m1l. l' .• unJS,,1•cr ... P.J.:OCLIP.Rn:cE OF UIFFERF.~IE PJUrrm:o.\IROPLASTI:\' DEFJCIE~C/AS 
IN REL\TE/l .\! . .\LE íll/.'.Ellr:RS, íl· •. r U .• ,... 111, 11 .. ~. JfJ.:. 1 1 1~.r.. 
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CAPITULO III 

EL PACIENTE HEMOJ.'ILICO 

La enfermedad se caracteriza por la existencia de episodios recidivantes de 

hemorragias en diversas zonas del organismo, que se presentan de modo 

espont.'ineo o bien después de pequeños traumlls o lesiones. La diátesis 

hemorrágica se manifiesta en los primeros días de vida o bien, por la presencia 

de una hemorragia del cordón umbilical, lo cual es poco frecuente, o más 

comúnmente, en el curso de la circuncisión. La hemorragia por esta causa 

puede ser trivial o moderada, aunque en ocasiones requiere que se le trasfunda 

sangre. Las hemorragias suelen presentarse en el primer año de vida con el 

inicio de la deambulación, después de pequeños traumas de la nariz o de la 

boca, especialmente en las laceraciones de los labios, lengua, frenillo del labio 

superior y encías." 

La dentición y la caída de piezas dentarias se aco,mparian muchas veces de mm 

hemorragia con una duración de días y a veces hasta semanas. En casi todos 

los casos ocurren epista:1.is, en especial antes de la pubert.'ld, que pueden ser 

moderadas y frecuentes, o fulminantes. 

Las petequias son poco frecuentes. La present.'lción de hemorragias 

subcutáneas e intramnsculares es más connín. 

Es posible que se pierda gran cantidad de sangre en el interior de los grandes 

músculos, tales como los glúteos. Un iudh'iduo afecto de hemofilia puede 

presentar hemorragias de las membranas mucosas a las cavidades pleural o 

' Didi.~ho!im. P., 1111d Li:wi~. J .11.: CONGENITAL DISORDERS OF THE MECHANJSMO FOR 
COAGULATION OF RLOOD, Po!dintric.~ 22;278, 1958. 
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periotoneal, tracto gastrointestinal, vísceras sólidas o sistema nervioso central. 

La hematuria es connín y con frecuencia persistente, pero responde a una 

terapéutica adecuada. La epistaxis es poco frecuente en los niiíos. Hemorragias 

en la región retroperitoneal, en el mesenterio y en el ilíaco recuerdan a veces un 

cuadro de apendicitis aguda. El dolor en el abdomen presenta grandes 

problemas de diagnó.,tico diferencial. 

Los signos y síntomas son debidos la 1nayor parte de lns veces a hc1norragins 

en el interior de la pared intestinal y de la envidad peritoneal nuís que a 

procesos inflamatorios, si bien una ligera leucocitos puede hallarse presente cu 

ambos procesos. 

Petequias y hemorragias intrncrunenles y mucosas snelen ser frecuentes en las 

trombocitopenins y en las tromhocitopatías, mientras que la hematuria y las 

hemartrosis son nuís comunes cnando existe déficit de los factores de la 

coagulación. La epistaxis se da nuís a menudo en la tromhocitopeuin que en la 

hemofilia, si bien es posible que se presenten excepciones a esta regla. 

Las hemorragins hísticas, ademüs de pérdida de sangre, causan en ocasione..-.; 

grnves problemas de cmnprensión. Los hematomas en zonas estrntégicas, tales 

conto las extremidades pueden obstruir la circulacitln. Las hemorragias en los 

tejidos de la boca, cuello y t<írax, es posible que interfieran gravemente la 

respiraci<Ín y provoquen asfixia . 

Las he111orragias espnnt.íncas suelen ser cíclicas, con curtos episodios 

recidivantes que se presentan a intervalos de 3 a 8 senmm1s, si bien el délicit del 

factor AIIG es constante. Niiios con 1111 clélicit semajante de glohulina 
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antihen1oí11icc1 presentan vnriaciones referentes a Ja gra\"edarl del cuadro clínico. 

El hecho de que 2 nifios afel'los de hemofilia, rou una co11ce11tro1cirín semejante 

de glohulina antihemnfílica, preseuten en un cuso mm gran hemorragia después 

de Ja circuncisión que nn se obser\'c en e1 otro recién nacido, puede ser debido 

a In existencia de una canlidad clistinla de suslancia histka liberada durante la 

intervcnririn. La sangn· dl'I cordón umhilical de un recit!n nacido afecto de 

hemofilia cl:ísica, se hallaha totalmente libre rle l.(lr>hnlina :111tihemofílica en un 

caso recie11ten1e11te descrito, lo qne indica que uo t•xistc una trHnsferencia del 

factor plasm:ílico que, procedente de la madre, pase al hijo! 

Se decía que los hemofílicos mejoran en la adolescencia o después, pero otro 

análisis indicó que la e\'Olución menos accidentnda de los hemofllicos de mayor 

edad es atribuible: 

1) A la 1nuerte de los enfermos m:.ís µ,ran~s a una edad nuí.'i 

2) A <Jlle frn pasado d período de la dentichin. 

3) A que comienzan los mios rle la cliscreciciu. 

4) A la menor acli\'idurl por l:1s defur111idad1" :irticulure., 

permanentes." 

temprana. 

En 1111 estudio se hall1í <111e en el JS por dento rle 1 U c;füJS de hemofilia, la 

muerte sohre\'ino l'l.1 t>I primer aiio rll• 1:1 \ida, t•n el 57 por dento durante los 

primcro.'i 5 aflo."i. 

Se cnlc11ltí qut• 1:1 lougl',·irh1d cll'I redén 11add11 fu~mofílico e .... dnl'e n~ces menor 

D1t!,-1:,,1:·, f' ..• : .• ~ L<"I'.•. l.H.· ( O.'\fiE ... IT \l f)/~Okllf:k.'> or THl \IF.C/f.-\:-.:IS~f(J FOR 
C'O.-\Ol"L\TIO'.• cir llU.101>. P~ .... ·~·-' ~~;::7.~. l95o, 

D~1Hud1. W .. 11;•~ f;:,:,,,. i': HE.\101'/l/Ll.-\. l"nt! l 1u1.-r.;t), Fr.11.,1• r;.,:rur, L.'1. l·•r :-0.,11ur .. d Eu¡'l:r.,c~. 
T:L· .• -·;:;. ,,; 111. ·•'/ /·.' ... ·. ,.-. l. ;í,9, 1'1'2 
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de lo normal. En esta investigación, desarrollada en 1937, no se cliferenchlrou 

las deficiencias de füctor VIII y factor IX. 111 

El mayor mímero ele muertes (23 por ciento), se produjo por exsanguinación 

tras procedimientos quirrírgicos como drcuucisión, extrncción de órganos 

dentarios, muigclalectomía y puución ele henrntomas. Una proporción algo 

menor correspondió a peque1ias herida.~ accidentales. La mayor parte del resto 

de las muertes, fueron por hemorragia interna, epistaxis. hemorragias cerebral 

o de la médula espinal, hematurias, h<•morragia del curclí111 nmbilical o los 

pulmones, y gastrointestinal. 

En los últimos mios, el pronóstico de la hemofilia grave mejoró. En las formas 

leves de hemofilia el pronóstico es rellltivamente bueno. 

Al hacer el diagnóstico, cada paciente es pro\'isto habituahuente con una 

tarjeta de infornmci6n oficial <JUC contiene el diagnóstico, grupo sm1guíneo y Ja 

dirección del hospital o centro <¡ue cuida del paciente. 

Se aconseja a los paciente.~. que cumplan con las imnuuiznciones habituales ya 

que implicau inyecciones de s!Ílo muy pequeña cantidad de líquido y rarameute 

dejan traslor110, siempre que se aplique firme presión digital en el sitio de la 

inycccicín por ciucn mirmto.i;. Las inyccdoncs de c~mtidades ntaJurcs, como las 

de gamma J,tlnhulina t·uutra s:1ra111pifí11 , son pote11cialruc11te peligrosas y, por lo 

tanto, eshín contrn indicud:.is. Cuale.~quicra inícccioues dehen trat;.trsc pronto 

y eficientemente y Jos nutihitílicos ciarse por vía bucal o iutnn-cno!m. y nunca 

intramuscularrnente. Estos pacientes 111111cn dehcn tomar uspiriua u productos 

111 
liird1. C'.I..: llE.\IOl'lllll.\~ Cl.l'.\'IC.·\L :\:\O GEJ"'ET/C ASl'ECTS, l'nn·. 11l ll!in1•h lluJ/. \ol. l. Nu . 
.J. 1~111\rr-it~ "' lli111u1•. l'lS7. 
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que la contengan, ya que ti1!1tc un efecto irritnnte en la muc.·0~1 intestinal y 

pueden causar se\'cras hemorragias gasfrointestinales, adem:ís de un efecto 

ad\.·crso en la hemostasia. Las .alh·rnati\'as a la aspirina que se rccmniendan 

son: Acetuminofen (!empra), Pirasolona (nemneluhrina) y Codeína (macotén). 

Los padres de un nifio l1t.·mofi1ico tit.•11c11 true enfrentar un problema difícil ya 

que deben cuidarle t·nntra muchos peligros que son irrelevantes para un niño 

normal, y adem:.ís 110 sohrcprotegerlo. No debe ser t•ontrolado tan 

co11st.ante111cnte como para que se sienta trabado, sino tener ta11ta libertad como 

razonahlemente se le pueda permitir. El mantenimiento de la disciplina puede 

ser dificil y ocasionahncnte un niño así es inmanejable, por eso y por dcn1asiada 

indulgencia. 

La educaci1i11 puede convertirse en problema para alguno de esos niños. Los 

casos lc\'eS concurrir•ín a la esencia normal y tiene poca dificultad. Los 

afectados sc\'eramentc. sin cmhargo cncontranín esas escuelas demasiado duras, 

y estarán perturbados porque HO ."ie les permite partid par en juegos organizados 

con sns amigos. Debido a la enfermedad folla nin por períodos cunsiderahles y 

pueden no mantenerse ul ritmo de sn clase . 

Ese nifio cslar;i rn concliciones de concurrir a una e!-iruela local pcqnefia donde 

pueda rccihir ateurh"rn individual, 11 ¡ml'dl• haher 1111:1 esl't1cla para niños 

impedidos In s11ficientcme11k L't•rca como para concurrir diariamente, o como 

pupilo. 

Hay nna Sociedad llc11111tilic:t a l:t qne pertenecen mucho padres de niños 

afectados y compnrfen sus dificultades y experiencias. 
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CAPITULO IV 

LA ANORMALIDAD IIEMOSTATICA 

Es de· observación corriente que la sangre normal, extraída con las 

precauciones del caso paru que no se contamine con los líc111idos texturales, 

coágula en dos minutos en tubo de ensayo. Cuando se extrae ele igual manera 

sangre de hemofílico gral·e, la coagulación puede tardar una hora o m~ís. La 

anormalidad ele la hemostasis se :1trihuyó en diferentes épocas a un defecto 

vascular, plaquetario o plasnuítico de la coagulación. Pocos investigadores creen 

hoy que exista un defecto \'ascnlar primitivo en h1 hemofilia chísica. Se 

demostró que las plaquetas del hemoíilíco son similares a las plaquetas normales 

con respecto a la coagulación, siempre que se disponga de un factor pfas1mítico. 

La aparente resistencia de las plaquetas hemofflicas a Ja aglomeración y rotura 

resultó consecuencia y no causa del retardo de la coagnlachín. Por consiguiente, 

se considera que la anormalidad íuudament~I consiste en 1111 dcíel"!o del plasma. 

Existen dos hipótesis principales para explil"nr ésto una deficiencia en una 

proteína plasmática, el factor antihemofilico (factor VIII), o exceso de 1111 

inhibidor. 

El estudio del dcíel'fu plasrrnítico ernpez<i con los trabajos ele Aclclis, quien 

demostró que la tromhina se forma con lentitud cu la sangre del hemofílico. Su 

conclusión de que el defecto rndica eu la protromhina era incorrceta, segtín se 

demostr<i, pero se reconocirí la exi~¡tcncia de un grave tn1storno del consumo de 

protombimr durante el proceso de la coagnlacilin. La inycccicín de sangre y 

hasta de plasma lihre ele plaqnelas, en el que se eliminan 11111d1as proteínas, 
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coagulante.'i ocnsionan 11 nolahle acortmuienlo del tiempo de coag,ulación. Sin 

cmhargo, no se consiguió aislar a Ja sustancia actín1. el denominado factor 

antihemofílico (AIIG, factor \'111) en forma pura. Desde el punto de vista 

electroforético, se comporta como uua glohulina a2 y su pr-so molecltlnr se 

calcula en ISU,000. El material puritiraclo, en parte se eomporta como una 

crioprateína, (protl'ina que se precipita con el frío), propiedad que se 

aprovechó, junto con otras nuís, 11ara alcanzar concentraciones de 7 a 20 \'eces, 

y hasta de 2,000 vcees. Empero, !ns prcparallns de aetividad muy específica 

parecen estar asociados con el fihrírnjgcno, aunque algunos afirmaron haberlos 

separado de éste." 

Las tentativas de purificaci1í11 realizadas por los Biomhiicks, los indujeron a 

llegar a la conclnsión ele qnc en la hemofilia la anormalidad debe buscarse en 

el nh·cl donde el fihrinógeno participa en el proceso de la coagulación. El 

producto terminal anormal de la pulímerizacidn de la fíhri11a, observado en la 

sangre hemofílicu ntcdiantc microscopía elcctr1)nica, merece un estudio tnás 

detallado. 

Mientras no se ohten~a !"actor \'lll m;is pum y nn se establezca con toda 

claridad su mecunismo efe at•dtui. la ltipütcsis de <¡uc la hl'nwfilia olJcUecc a una 

deficiencia de csfl> fodor. scílo puede accp1arse con cierta..¡ rcscr\·as. Los 

defensores de la hiplitesh del inhihidor cn•en que el exc~so de un factor 

A1.hJ1,. T:f'ATHOGE'.1-ESI!> OF liERUlll,,H'i flAHtol'illl.IA. J. l'ATll. E U-\<..i .• 15. -1!7. ¡qgg. 
¡•)~41. 

1 ~ B~rr,,11.. f:r:ul;. \!..-t .• ). ~El'-\Y.-\flli~. or THE A'.'.LlllE~lOPHll.IC fA1•TtJ}( cF. VJJ11 FR0~1 
Fl!lkl">:L'JGE-.: WITH "íll!W\llll:'. ·\'.'.'U \l-\S"GA'.'.E'IE C!H_O}UJ>E. l'to>. 5,.,_ lhf'· U1" "\l.,1L 121. 
1 iX) l. ~ •¡ • 'i 
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plasmático, que sería una antitromboplaslina, ocasiona el defrclo de la 

coagulación. Los dalos eu favor de esta hipótesis comprenden la observación 

de que al obtener sangre de hemofílicos con jeringas revestidas de silicones e 

inyectarla sin el aiiadido de anticoagnlantes a individuos normales compatibles, 

ocurre nna not,ihle prolongacirín del tiempo de coaguladrín en los indMdnos 

receptores.'-' La ohser>"1cióu de que el conlacto del plasma hemofílico con 

amianto o vidrio ncorta su tiempo de coagulación, se cxplicti sohrc la hase de 

qne absorbería un inhihidor conlenido en el plasma hcmofílicn. Sin embargo, 

se sabe qne todo lo qne acli\'C al factor XII por contarlo superficial, acelera la 

coagulación de la sangre hemof1lica, como por ejemplo, el :ícido el;ígíco y los 

úcidos grasos de cadena In rga. 

Sometiendo plasma hemofilico canino a la activación por conh1cto y 

reinyect:índolo en los perros hcmofílicos, no se corrigió el defecto de la 

henwstasis. Los que ahogan por la teoría del inhibidor, desvirhían este 

argumento mluciendo que el plasma, activado por contacto queda sometido una 

vez m:ís "in \·ivo" a la acción del inhihidor hipotético. Ofr(~S expP.rimentos que 

se irwocan en farnr de la leoria del inhibidor, consisten cu hi aparente 

corrección del defecto de coagulación d1•I plasma hemofílico si se diluye el 

plasma o si se Jo extrae con éter; sin embargo, se informó que el plasma 

hcmofllico c:.u1i110. frarado con éler~ es incapaz de corregir el defecto 

hemost:ítico. La hip1ítesis del inhihidor que :1utes no se había clescrilo. 

En ciertHs ocasiones se prop11siero11 otros co11ceptns q11e res11llnro11 insosre11ihJes. 

Tn1:;1ntiu•. L.~I.: J>E,\10~5TkATIO:'I: OF ,\/'.'T/TJIRO,\fílOl'L,\ST IC ACTl\'ITY 1:\ ~IOR:.IAL A~D 
JfEMOPflll.ll" PL\S:.!AS. Am J. l'h~~1.,/. JJ•J. !65. J•l:IJ: /l11i.J. !·O. l>i. !•>SS: ¡¡ 1 ,~ .. 1. 1.165, J•JSC.; !!•id 
•1.:isr.l'1s•1. 
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Las obsen·acioncs qnc sugieren un defecto de la :ictividad lihrinolítica de la 

sangre hcmofílica, se explicaron mediante la suposici<ín de <¡ne el factor VIII 

poseería una ncdón similar a la de enzimas protcolítit:as. corno la tripshm o el 

plasma. t.a 

El lugar donde se sintetiza el factor VIII se dt.'sconocc. 

Se sugirió que este frn.·tor, así como el fihrimigcno, se sintetiza en el sistema 

reticulocndotelial. " Esto concuerda con la comprohaci1ín de que cu muchas 

enfermedades que toman l:i médula 1ísca se halla u hajos niveles de factor Vlll. 16 

El füctnr VIII tiene arcidn inmediata cuando se lo :ichuinistra por vía 

intra\•cnosn. Esta acci<in, empero, desaparece con nlpidéz, pues la mitad del 

factor ya no eshí en Ja circulacitín en el término de 3 a 6 horas. En hemorragias 

copiosas y en la necrosis hístíca, la pérdida r!e factor VIII puede ser nuis r:ípida 

todavía. Eu las ílehndísis repetidas, por lo menos en la hcmolilía canina, la 

disminucifln es nuís lenta. 

L<t observación de que h» 11h·elcs de fartor VIII se clcva11 imncdi:1tumente 

después del ejercicio n tras la administracitín de mJrena1ina, sugiere la cxistencin 

H1i:,:•. H•Nt11.•f.' ,,·,~ \1 ,-,.~ --~ k r; !!I \t.\"I. llUJfJ/l l'fJAt;l'LA'llO"I.. m .•• ~1.<.,:( \\'~1-n1ifü; 

('uh 1,, ,,:~ .. ¡¡ •. f )\ : .. ·, . f:•!. 1 • : " • ~ 

j.I E1:.-ha¡:. O.: A:--1"!!\E\IOl'illl.ll" A n.rTOR !fACTOR \'1111 ,\:O-:I> F\fllHSO<i/; .... l'.'\'. !ll:\1AS 
BLOOO. s.·.11.il. J. r,11. L•'> !· '"'\l¡;,1!1H1, 1.:.~,lr1. 1·1~'.!. 

J~ X1W.i .. J.E.: (J~ S''~l!'10:-.1-\11C ..\,,TlliE~l•1>•111ur. CiLOlH'US fAlifj, UEFW/i;-;cr. ,-\,;t,, ~lrd. 
S,,,!<1!,\.". :-L .:•J,, ;'l~ 
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de una reserva cxtr:wascular de este factor. 17 Los experi111e11tos de transfusión 

cruzada en perros hemof11icos y normales, así como el análisis de diversos 

homogeneizados de ckgnnos, indicaron que esta reser\'a radic:.1ría cu el bazo. 

En consecuencia, se propuso que el factor VIII inyectmlo se distri!mye con 

rapidez entre los compartimientos \'asculur y extnnascular y que, mrn vez 

establecido el equilibrio entre estos, el deceso de su concentración en el plasma 

se haría con mayor lentitud. Por otra parte, estudios de la actividad del factor 

VIII en paciente hipotiroideos, y la trausfnsilín ele plasma en condiciones 

normales y después del ejercicio, sugieren que en ciertas condiciones ocurriría 

un verdadero incremento de factor VIII y no mm redistribuci<in de este. 

El desarrollo de métodos parn determinar el factor VIII permitió medir los 

niveles de las personas normales y captar deficiencias de esta sustancia no tau 

grandes como en la hemofilia chlsica "· De este modo se demostró qne la 

hemofilia no es siempre uua enfermedad tan grave como la forma clásica. Ya 

se mencionó el descnbrimiento de hemofilia semejante a la humana en el perro 

y los valiosos estudios que ésto permitiera. Se registrci hemofilia en varias razas 

de perros y también en 1111 equino y nn porcino. El trastorno porcino se parece 

a las enfermedades humanas y canina, en que obedecería a la deficiencia de 

füctor VIII, pero difiere en el aspecto de que la di:ítesis hemorr:ígica se da en 

amhos sexos, en c¡ue el tiempo de sang,ría es prolongado, y muchas \'Cces las 

17 
lkk.1/.1, E .. ~1)11)1.•. G .• rnd N<'\·,111!i1111.1 11.R.: ~OR!o.IAL A~D POST EXlERCISE PL\S,\IA 
TRANSFUSIO:\ IN l1ATIES'TS \\'JTH H.-\EMOl'lllLIA A ,,~·o \'O!I/ \\'/LLEHRA~n·s fllSE:\SE, 
s~.111. J. ll ... ~111.11. l .JOO J'/S,.¡. 

1' f'rt'•IOU, ,\.C.: THE l'L.\SMA rn:-;cE.-.:TRATION OF FAC:TOR \'JI/ '~ THE ~OR.\fAL 
l'Ol't!TATIO''· lht. J ll.1..-111.11., tu. 1 :O . .:!.11'1, t•lll.J. 
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hemorragias de pequelias lesiones son copiosas y a veces fatales. En este 

sentido, la enfermedad se111eja a la enfermedad de Von Willehrand. A pesar de 

todo ello, se hereda como recesivo autosómico y no como dominante. 



CAPITULO V 

HEMOFILIA 

22 

La hemofilia es una enfermedad hemorragica conocida desde la antigüedad, 

pues ya existe mención de ella en el Talmud hace casi 2200 mios en los escritos 

de Rabbi Simón ben Ganrnliel. La primera descripción detallada del cuadro 

clínico se publicó en 1803 y se le llamó la "enfermedad de los sangradores" y 

posteriormente se hizo e\'idente que debió llamarse la enfermedad de los \'arones 

sangradores, porque no hay mujeres hemofilicas aunque se considere la 

posibilidad teórica de que existan. 

Las deficiencias hereditarias de las proteínas de la coagulaci<ín se caracterizan 

por afectar 1111 sólo factor de la coagulación, seguir un patriín hereditario 

definido y se ohser\'au en ausencia de la enfermedad primarias que las 

determinen." 

El 90-95% de las deficiencias de las proteínas procoagnlantes corresponden a 

defectos del factor VIII o del füctor IX. El factor VIII se llama también 

globnlina antihemofílica (GAH) y es el factor deficiente en la hemofilia A o 

hemofilia chisica. El F•1ctor IX se conoce también como factor Christnrns y es 

el füctor deficiente en la hemofilia B. 

Para designar a eslos trastornos se propusieron numerosos nmnbres, inuchos 

de los cuales incorporan el término hemofilia, como seudohernofilia. 

deuterohernnlilia, parahcnwlilia y estados hcmoliloiclcs A. B, C y O. Ha 

surgido confusMn por<111e dislintos autores empicaron el mismo término de 

n,..11,. 1\. Our.mr,..~ S. Ruu·R<").-' G. ~1.iri¡ut>Z JL E......,.111.-ro A. L11p.-tt>U.t L: Af1h~iuu,:.-n<"mi.1 ~·u11;:rni1 .. 
;,h~·~u1.1. n .. 1 M.:t1. "'"l'· l.11.1111. 1~f.:\J 11J.t1;.;o: J15-.1.'.!9. 
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diversHs nmne1ns! ade1mís muchos de los términos un resultaron titiles porque 

indican nuís In 111e semejan que lo que son. El 111rjor argumento para el empleo 

de la palabra hemofilia es m:ís de un estado, es el de la deficiencia de factor IX, 

parn el cual sejpropuso hemofilia n, porque esta enícrmedacl es muy parecida 

a la hemolifü chísica (A). Sin embargo, sería m:is conveniente seguir 

empleando el ttmino hemofilia como siempre, y designar los estados parecidos 

con el nombre 

1 

el factor ele la coagnlación que est:í en déficit. 

Aspectos Genétkos211 

El gen de la hemofilia está en el cromosoma X, y se transmite en forma 

recesiva y ligad 1 al sexo. Las mujeres hcterocigotas (portadoras), qne rara vez 

manifiestan tenCJcncia hemnrnigica, transmiten el trastorno a la mitad de sus 

hijos y el gen al la mitad de sus hijas. La medición del nivel de actividad del 

factor VIII:C 1 o permite saber en forma conliahle si la pariente del varón 

hemofJlico es n mnal o portador:i (hcterocigota) y en la actualidad el factor 

VIII: Ag 110 pu~cle medirse en forma 'istem:itica. Al parecrr el hallazgo de 1111:1 

proporci<ín recltf cida entre !'actor Vlll:C y V\\'F:A~ permite nna detecci<in m::is 

exacta de porta oras qnc la siílo 1111•dici<i11 de la acti\'idad del !'actor VIII. Los 

varones con el t asforno (ht·mk·i~olos) tnmsmitcn «.•I J!.t:'ll a todas sus hijns~ que 

rara vez sufren tendencia hemornígka; todos l11s hijos son normales. En 30% 

de casos no se cscuhrcn antcceclenles familiares. 

Rudri~uc ~!JI . . .\:i,••:i: r!C O :,.;:.,; .. 1: IJE. \"u\c:u IJH, lfr:11.iutl.,: \'~1E. \'.izc1ua f'C. Hcmurih;, 111. 
~l.1nt'Tfl ,¡, p ... 1t':.1<'• .-.. 1 •. 1.1:,l1,¡:, .. :~ .i .. : \'llJ. .\~n¡i,,.1,;u ~J.,,r~.,¡¡,, ¡1.1:.1 d E•l'nl:u •k t., Hcu:.ttol.,¡:i ... 
A.C. l'J~ 'l: .VJ·::\ 
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Formas teóricas de transmisilín de genes de la hemofilia. 

X\' 

24 

Los dos pedigris superiores son los que se ohservan con frecuencia. Los demás 

son poco frecuentes. 

El diagnóstico ele las hemolilias requiere un examen cuidadoso ele los 

antecedentes del enfermo que sugieren sangrado anormal: la historia de 

quimiosis con traumatismos leves, los episodios de sangrado profuso o 

prolongado, el '<lllgraclo sitios múltiples, henmrtrosis, sangrado a la caída de los 

órganos dentarios decidualcs, antecedentes familiares ele padecimientos 
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hemorrúgicos, éstos tíltimos sliln son positivos en el 60% de los hemofílicos. 21 

El diagnóstico del hemofílico severo ofrece pocas dilicnltades, porque al lado 

de un cuadro clínico de enl"ermcdad hcmorr:.ígira bien dC"tinida. presente 

alteraciones con las pruebas m:ís sencillas: así .o.;e encuentran tiempo de 

coagu1ncicín anorinal, tiempo de trnmhoplastina parcinl anorntal, (20 segundos) 

nuís prolongado que eJ. tcsli~o. Pero existe una gama de scvt•ridadcs de la 

hemofilia, y hay h~mol'ilicos leves que no pn·~·entan hemorragia anormal excepto 

cuando sufren trauntatismos o i11tcn·c11cio11e!'i quirúrgicas; y se ha observado que 

25 a 40% de los hcmofílicos tienen tiempo de cnag11laci1ín no siguificatirn. En 

estos casos, el interrogatorio muy detenido e incluso cxhausti\'o puede 

proporcionar al~unns antecedentes de sangrado anormal. Para el diagnóstico 

de la hemolilia en el laboratorio el estudio de nmyor reproductihilidad y 

sensibilidad es la prueba de gcm:rad1í11 de tromhuplastina la cual permite 

adenuis diferenciar la henwlilia A de la hemolilia 11. Aún cuando en la 

actunlidacJ el factor VIII puede cuantifiral'.'ie por métodos radioisntúpicos, o con 

imnunoah.i.;orhentes ligados a enzimas usando anticuerpos t•spcl'Íficos contra 

factor VIII: C, Jos 1.:11all's pucdl·n !'l'r •1hft•nido1., clt· hemorflko!-i n bien pueden 

empicarse antinwrpn~ m111111d1111all·s. sin l•mhargo la di..,pouihilidad de estos 

recursos es todavfo muy limitada por lo qut• tienen pora aplicaci1ín clínil'a.22 

Con respecto a la cletccd(n1 de las portadoras Ül' hemofilia pueden sefialarSE! 

que la madre ele un niflo hl•mot'ílico es ncn·suriamcnte portadora ~· que para 

U~ll" :\. ().,r,11.:~- <., K .. !·k'".···· r; \1.;·, .~l Jl F.• •. 1:i..:•1 ,\. L"!'"r"'"' !.. .-\1i1o·:1 ... ,·.-: . .-n11.· •"ri;:.:1111 .. 
,,1,.,,1w.·. li••· \k•! J{,,. · 1.: . .:: •\\:• 1 :·1•11¡;,:'~r1.\(•• 

D,,r,•1tl<'• !'ó: [).,1,:1,,;•tt•" .i,, ¡>r•• 1;~. ,.- ! ,·•1 ... ·. lo·~•·"'"" 1'"1!1.1tri.•. Eu ;. ...... :.1,;,1 ¡¡.,,!! 11.t.•ntii tk \lé"'~"· 
l'J'JO 
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identificar a las que no frnn tenido hijos hemofílicos, las pruebas de coagulación 

dan una dispersión amplia debido a que poseen nh·eles de factores de 

coagulación intermedios entre los de los enfermos y fa población nor111af, pero 

sin embargo se fwn desarrollado métodos que per111iten mcJorar el índice de 

detección de portadoras de hemofifi:J, algunos de los cuales se basan en la 

observación de que la determinación simult:ínea del antígeno del faclor VIII y 

de la actividad coagulante, til•11en nnn correlación qne permite separar a las 

portadoras de fa pohlaci1in nor111al y otras consisten en pruehas de hibridización 

utilizando el gen del factor VIII clonado. Este últi1110 método se ha emple>1do 

también para el diagnóstico prenatal de la hemofilia. 

Diagnóstico Diferencial~' 

Si no se oblicue el antecedente de he111orragias reiteradas ni de frecuencia 

familiar, y si no se realiza11 estudios de la coagulucióu, la enfermedad puede 

sbnular numerosos esfHdos clínicos segtín la localizaci«Jn de Ja hemorragia. Un 

hematoma profuudo puede confundirse por un estado supurado y puede 

intentarse el avenamiento q11ir1írJ,!ico. La hrmnrragia es uua pcqueJia 

.articnfación que puede conducir u un cuadro clínico y radiológico semejante al 

sarconm. Cuando participan articulaciones l'll luherculosis. artritis deforman te, 

enfermedad de Perthe o sílilis. La hemorragia en otras localizaciones puede 

sugerir. causas lontles como hmwr renal, lll'UntopnHa, nkl'rapéplka y así 

sucesiva111cnlc. 

Mm¡,">. C.: TllE LAl/Of!ATORY PIAG:-;OSIS OF llAE~IOP/111.IA. J. Cl1u. P.•th .• J .. 101. l•J•Jo: Ur11. 
M.l., l,<JOC•. Jol'll 
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Existen algunos otros trastornos hemorragíparos en qne se comprueba 

incidencia familiar. En sn mayoría falta la pm1ta hereditaria característica de 

hemofilia, corno la transn1isión por las mujeres y In ocurrencia en homhres, y 

en muchos sólo hay una semejanza snperficial con el cuadro clínico de la 

hemofilia. Así, de los estados que se tratan, a \'eces hay antecedentes familiares 

en la p1írpura tromhocitopénica idiop;ítico, pero la modalidad hereditaria suele 

ser vaga y, adc1mís, se comprueha trombocitopcnia, tiempo de sangría 

prolongado y la herencia de la enf"ermcclad corresponde a nn dominante 

mendeliano simple. l'nedcn estar afectadas personas de amhos sexos. 

En la p1írpura simple familiar hereditaria la frecuencia es mayor entre las 

mujeres que entre los hombres y no hay anormalidades en la sangre. La 

telangiectasia hemorriigica hereditaria, se identifica por las lesiones 

características de la piel. Adenuis de estos estados, se describieron casos ele 

epistaxis familiar sin anormalidades locales ni generalizadas y con tiempos de 

sangría y de coagnlaci<ín normales. 

Segtín se indicrí, los antecedentes del paciente hemol'ílico no siempre revelan 

un rasgo familiar, porque ocurren rasos l'sponldicos o puede ha her una 

herencia prolongada a lran;s ele las mujeres en que. por casualidad, no 

enferman los homhrcs. Aunque en algunos casos t~sto ororn· porqut! se saltean 

generaciones o pur ill'gitimidacl. en otros hahría formas le\'cs que pasaron 

i11advcrlidas ele J.!Cncracii"111 en J.!l'llcracic'jn. 

En la hemofilia la anormalidad de fondo constituyc un defecto en el proceso 

de la coagulaci<Jn, defecto que, en los casos chísicos, se manifiesta por la 

prolongación del tiempo ele crrngulacirín. Dil'icilmentc confundiría el diagnrístico 
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ninguno de los estados que se caracterizan por deficiencia de vitamina K o 

prolongación del tiempo de protomhiua, porque raras Yeces prolongan el tiempo 

de coagulación. 

En todos ellos el tiempo de protomhina está prolongado. Hasta en la 

enfermedad hemorrágica del recién nacido, la precocidad del proceso 

hemorrágico, la falta de manifestaciones hereditarias y la remisiiín rápida y 

permanente con el tratamiento adecuado, hacen que la diferenciación con la 

hemofilia resulte fücil. 

Existen, empero, varios trastornos que pueden simular mucho la hemofilia 

clásica. En uno de ellos, la deficiencia de factor IX, ha.~ta la modalidad 

hereditaria es parecida a la de la hemofilia. Otras dificultades para reconocer 

a la hemofilia surgen del hecho de que no son raros los casos esporádicos sin 

ningún antecedente familiar y también porque puede haher casos que, en otra 

época se consideraron en principio como "anomalía de l\locna", hasta que por 

1íltimo se demostró que erau idénticos a la hemofilia leve. En casos como estos 

quizá haya que hacer determinaciones de factor VIII en el plasma para lograr 

una identificación exacta. 



CAPITULO VI 

ENFERMEDADES IIEMOFILICAS 

HEMOFILIA LEVE 

La gr.in variación existente en la gravedad del proceso 

hemofíJico es una de l:L~ observaciones más import:mtes qlie se 

han obtenido en la hemofilia mediante la correlación entre las 

manifestaciones clínicas y los hallazgos de laboratorio.Si nos 

ba'illlnos en la~ observaciones previas, aceptaremos que los 

individuos gravemente afectos no poseen con frecuencia 

cantidades apreciables de globnlina antihemofllica (AUG) en el 

pla~a, o bien, poseen cantidades inferiores al 3 por ciento. La 

AHG en la mayoría de enfermos afectos con la forma leve oscila 

entre 5 y 20 por ciento y un pequeño número es menor del 5 por 

ciento. Valores de AIIG superiores al 5 por ciento suelen 

observarse en los pacientes afectos levemente.24 Cuando los 

mecanismos hemostáticos actúan de modo prolongado, como 

sucede en los estados postoper.itorios, es posible que se presente 

una hemorragia transitoria en un individuo con un valor de AJIG 

situado entre 311 y 45 por ciento. Se ha formulado que cada 

individuo posee un valor constante y característico de este factor 

de la coagulación. Debería ir1sistirs1! de nuevo en la posibilidad de 

24 Nils.~un, ln¡:a M.1ri~. 0111111h.t'-'k. Man:.1M.1 .lllll R;1lllpt.<11. O.: llE~fOPHILI~\ 1:\ SWEDEN • .-\d;1 mil. 
Sc;111din.1v., 170,665, l<lSIJ: lhml. 17J.75'1.J•JQO. 
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que los enfermos con déficit leve, no presenten manifestaciones 

hemorr.ígicas hasta que sufran una le.\ión considcr.ihle, o hien, 

de.o;pués de intervenciones quirúrgicas corrientes, tales como 

tonsilectomía o eJ>.iracciún dental. 

La presencia de una diáte.-;ei~ hemorr.ígica anormal, en 

particular de hemartrosis que datan desde Ja infancia, se han 

observado también en otros miemhros de Ja familia y se limitan 

a los varones con signos evidentes de la eJ>.istencia de una herencia 

ligada al sexo, sugiere Ja presencia de una hemofilia. Un ele~·ado 

aumento del tiempo de coagulación sanguínea es un rasgo 

camcterístico en los pacientes con hemofilia grave. El tiempo de 

coagulación en Jos afectos de las fonnas leves de esta enfermedad 

puede hallarse ligeramente prolongado o incluso nonnal, ya que 

una cantidad del I porciento de AIIG es suficiente para originar 

un tiempo de coagulacilín normal. La prueha del consumo de 

protromhina y la prueba de tromboplastina son más sensihles y 

detL'Ctan el déficit de AHG cuando los niveles presentan valores 

inferiores del 5 al 20 por ciento en el pl:t<;ma. 

J,:1 Prucha de tromhoplastina, al identificar el factor deficitario, 

separa la hemofilia U debida a un déficit de PTC de la hemofilia 

clá<;ica, a la cual recuerda clínicamente. El tipo de seudohemofilia 

(enfermedad de Vnn Willebrand) en que existe una anomalía 

vascular con un déficit de AIIG, presenta epistaxis y un tiempo 
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de sangría prolongado.que caracteriza la primera anomalía, así 

como hemarlrosis, y un tiempo de sangría normal que son propios 

del déficit de AHG. 

La'> prueba'> mixtas proporcionan un medio diagmístico muy 

sencillo. Los tres tipos de plasma corrigen, cada uno de ellos, las 

hemofilia.o; que no presentan el mismo tipo de déficit. 

La muerte debida a desangramiento después de 

intervenciones-quirúrgicas o traumas graves es, en la actualidad 

menos común debido a que se administn1 habitualmente plasma 

fresco o sangre. La protección con que se desenvuelve el lactante 

y el niño pequeño oscurece la verdadera natur.ileza de la 

enfermedad, la cual se manifícsw con claridad a medida que el 

niño cn'Ce y se expone a tmuma.o¡ de varios tipos. La hemartrosis 

resultante de hemorragi;Lo¡ repetida.o¡ origina a menudo 

claudicaci1ín e incapacidad. Se ha emitido la hipótesis de que la 

mejor guía de laboratorio para efectuar el pronóstico,consiste en 

determinar la.o¡ concentraciones hemáticas de AlIG. Los enfermos 

con cantidades no detectables de SIJG suelen hallarse afl'Ctos de 

gmvedad, mientras que los pacientes con concenlracioues 

superiores al 5 por ciento presentan la enfermedad en ~11 forma 

leve. 
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ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND 

{Seudohemolilila, Hemofilia Vascular) 

La enfermedad de Von Willehnmd consiste en la presencia 

de una diátesis hemorr.ígica hereditaria, que se carJcteri7.a por un 

déficit moderado o gmve del factor VID (AIIG) que se combina 

con un trJstorno capilar, lo que ocasiona un tiempo de sangría 

alargado. Esta enfermedad fue descrita por Von Willebr.tnd, 

quien observ1í este proceso en varios niños que vivían en las islas 

de Aland, en el golfo de Hotnia, cerca de las CO!>tls de Finlandia, 

donde esta enfermedad se presenta con una gran frecuencia. Von 

Willehmnd designó originariamente ésta enfermedad como 

seudohemofllica. 25 

Los signos principales consb1en en un tiempo se sangría muy 

alargado, tiempo d1~ coagulaciiín normal, recuento plaquetario 

normal, retmcciiín del cmígulo normal e incidencia, tanto en 

hembras como en varones. Se ha observado en estos últimos años 

que las plaquetas en esta enfermedad no presentan adhesividad 

"in vivo". El tiempo de saugría prolongado se relaciona con un 

fallo de las plaquetas par.1 adherirse a la pared vascular, de lo 

que resulta un retr:L~o en la fonnación del tapón plac¡uetario. 

Muchos autores cousidcran que la falta de adhesividad 

l.~ 0;1r1~. D.M.~f.: PEFECT OF A!\'Tl·HE~IOl'/llLIC GLODULII" Jl\ va:--: W!LLEURAND'S DJSEASE, 
Ami:r. J. Di.~. Chiltl 90: 561. l<JS3 (1\h.,t.J 
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plaquetaria en este proceso debe incluirse en la definición de la 

enfermedad. Se han descrito anomalías vasculares en un número 

considerable de pacientes con este trastorno. EstL5 anomalías 

vasculares consistían en la presencia de capilares tortuosos y 

distorsionados en los lechos ungueales y en las vénulas de las 

conjuntivas bulbare.5. Estos capilare.5 anormales del lecho ungucal 

no se contraían de.5pués de ser puncionados.26 

El síntoma má.~ frecuente en los aíectos de e.5ta enfermedad, 

independientemente del déficit asociado del factor VIII, consiste 

en la presencia de epistaxis espontáneas y grave.5, si bien pueden 

también pre.5entarse hemorragias intracrdnealcs grave.5. Síntomas 

comunes a ambos tipos de alterdciones es decir, a la alteración 

vascular y al déficit del factor VDI, son las hemorragia5 de las 

encía5, lengua y la5 que se presentan de.5pués de extraccione.~ 

dentale.5 o de.5pués de la caída de los órganos dentarios 

temporale.5. La exi~1encia de grdnde.5 hematoma~ oca5ionados por 

pequeños traumas es un hecho 11ue se pre.~enta tlmbién con 

frecuencia. El dato de laboratorio más significativo e.~ un tiempo 

de sangría alargado. El tiempo de coagulación, tiempo de 

protrombina, recuento plaquetario y retracción del coágulo son 

26 
Von Willchran1I, E.A.: UBEk llEREOITARE-PSEUDOHAMOPHILIE. 1\c111 Mc1!. Sc;uulin;w. 76. 521. 
1987. 
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normales. La prueba del torniquete puede dar re.-ultados 

equívocos, si bien la mayoría de autores han hallado una prueba 

de la fragilidad capilar positiva en gran parte de sus enfermos.27 

No ob~1ante, casi siempre se obtienen en la enfermedad de Von 

Willebrand resultados demostrativos de que la integridad vascular 

se halla alterada si se practican todas las pruebas existentes para 

comprobar el trastorno de las misma.~. El déficit de AIIG es, en 

oca~iones, lo suficientemente grave como para provocar una 

alteración de la prueba del consumo de la protromhina y de la 

prueba de la generación de tromhopla.~tina. La cantidad de 

globulina antihemofílica es superior a la que se halla en los 

enfermos afectos de hemofilia leve. El déficit del factor VIlJ en un 

grupo de enfermos estudiados,oscilaba entre el 30 y 60 % de los 

valore.~ normalc.~. Otros autores observaron valores situados entre 

1 y el 60% valor medio normal. 

La presencia de epistaxis grave, que caracteriza la hemofilia 

va~ular, separa esta enfermedad de la hemofilia leve, en la cual 

el tiempo de sangría es nonnal. La ea:fenucdad de Von 

Willehrand es familiar, probablemente hereditaria afecta a ambos 

sexos y se transmite como un ra.~go dominante simple. Al 

administr-Jr pla~ma fresco, se corrige el lnt~torno de la 

27 
Nils!»ou, J.~I.. Bl11mh;1d;, H .• •1111!. Joh.m"""n, S.,\.: \'ON WILLEílRAi'OS 1-0. A~'lit Mt:d. Scandinav. 
159, 179: 19S8 
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coagulación, y ello ha resultado eficaz en el tratamiento de las 

hemorragias que se presentan después de extracciones dentarias. 

EL pla'illla fresco, en estos casos se administra antes y después de 

la extracción dental. La esplenectomía se halla totalmente 

contraindicada. La vitamina P, vitamina C, rutina y esteroides 

son ineficaces para dominar epi'itaxi.~ y otms manifestaciones 

secundaria~ al componente vascular anormal. Una fuente de error 

en el diagnóstico de la enfermedad de Von Willebrand presentan 

a menudo un tiempo de sangría normal. Aunque es de herencia 

autosómica, se manifiesta con expresividad variable y, lo mi'illlo 

que la hemofilia; puede aparecer como caso esporádico. Si no se 

comprueba un tipo de herencia característico, la enfermedad de 

Von Willebrand se puede diagnosticar por adherencia disminuída 

de la~ plaquetas."' 

Biggs clasifica la~ hemorragias que se observan en la 

enfermedad de Von Willebmnd en dos tipos: el primer tipo 

engloba la~ hemorragia~ espontán~L~ que se presentan en form~ 

de epistaxis, gingivorragias, hetnorragias del tracto 

gastrointestinal y menorraghL~. Este tipo se dehe a la existencia de 

un tiempo de sangría alargado. El segundo tipo de hemorragias 

aparece después de un tmuma, se relaciona probablemente con la 

211 Hou~ii:, C.: FUNDAMENTALS OF OLOOO COAGULATION IN CLINICAL MEDICINE. N~w York, 
1983, Me Gmw·Hill Bnok Cu. 
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baja concentrJción hemática del factor VIlI y se camcteriza por 

una diátesis hemorrágica de tipo esencialmente hemofílico. El 

control de las hemormgias tmumáticas que con el tiempo de 

sangría. 

El hecho de que al trasfundir pla<;rna normal o una fmcción 

pla'imática se corrija en oca'iiones el tiempo de S<Jngría, a'>Í como 

el tiempo de coagulacilÍn, sugiere la posibilidad de que la disergia 

vascular pueda ser resultado del defecto de un factor vascular 

plasmático necesario para la vasoconstricción nonnal y que sería 

distinto del factor VIII (AIIG). Este factor va<;cular distinto del 

AilG se halla presente en el plasma normal y en el pla<;ma fre.<;co 

de los individuos con hemofilia A y existe en cantidades 

disminuidas en la enfermedad de Von Willebrand. En otro grupo, 

una anomalía de la<> plaquetas e_onstituía una característica 

adicional. Según algunos autore.<>, la concentmción pl:L<;mática de 

glohulina antihemofílica se reducía en varios miembros de cuatro 

familia'i afocta'i de la enfermedad de Von Willebrand; estos 

individuos presentahan tnL'itornos clínicos ohservahles. 



ENFERMEDAD DE CIIlUSTMAS 

(Déficit del factor IX, 

Hemofilia B, Déficit del 

Componente Tromboplastínico 

del plasma, déficit de PTC.) 

La deficiencia de factor IX ·constituye una anomalía 

constitucional de la coagulación sanguínea que, al igual que la 

hemofdia clásica, depende de la transmisión hereditaria de un 

r.isgo mendeliano recesivo vinculado al sexo, que se manifiesta 

como una deficiencia de PTC (componente tromboplatínico del 

plasma) o enfermedad de Christmas, por el apellido de una de las 

primeras familias en que se lo identificó. Por ser tau semejante a 

la hemofilia clásica, también se le denominó Hemofdia B.29 

En un 25 a un 30 por ciento de los enfermos afectos, como 

sucedía en el déficit del factor VIIl (AHG), no se halla una 

hi'itoria familiar. 

E.'ite trastorno se reconoció por primera vez en 1952, aunque 

5 años antes se bahía hecho una observación que sugería que la 

hemofilia clásica podría no ser una sola entidad: se observó, por 

ejemplo, que al mezclar los plasmas de dos pacientes hemoffficos, 

19 
M1>1ir-htnkuwski, J.K., c:l :il.: HEMOPHILIA B. Acla gen. stati&t. mc:d. 7,597,ihit1,8,1,l95S. 

37 
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ocurría la corrección mutua del defecto de la coagulación. 

La deficiencia de factor IX se asemeja de tal maner.i a la 

hemofilia clásica (deficiencia de factor VIID), ya no cabe duda de 

que algunos de los estudios originales de la hemofilia se hicieron 

en la deficiencia de factor IX y no de factor VIlI. Esto rige, por 

ejemplo, Par.i los hemof11icos de Tenna, Suiza, que constituyen la 

familia de hcmofílicos más numerosa y antigua que se conoce. La 

similitud entre ambos estados, comprende una modalidad 

hereditaria idéntica y alter.iciones similares en el tiempo de 

coagulación y el consumo de protrnmbina de la sangre total. 

También, como en la hemofilia, donde señalamos que en varios 

casos se demostró ambos tipos de hemofilia en los mio;mos 

pacientes y c1ue, al igual qne la deficiencia del factor VIII, se 

describió deficiencia de factor IX asociada con un defecto 

vascular. 

Lao; manifestaciones clínicas de deficiencia de factor IX 

pueden revl'.<;(ir extrema gravedad. También como en la 

deficiencia de factor VIII, se describieron formas leves. S1~ afirmó 

que las manifestaciones clínkas tienden a tener una grnvedad 

similar en la misma familia, pero en la familia Tenna se halló que 

el grado de deficiencia pl:mmítica de factor IX er.i la misma, 
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aunque las manifestaciones clínicas variaban mucho.30 

En la deficiencia leve del factor IX, al igual que en la 

hemofilia, el tiempo de coagulación puede ser normal o cru.i 

normal y el consumo de protrombina puede ser normal; y el 

defecto sólo se reconoce mediante la prueba de generaci1ín de 

tromhoplao;tina. En un grupo de estudios, se demostró ahorJ que 

el rasgo no siempre puede ser del todo rccesivo en la portadora 

heterocigóta. En uno de estos estudios se comprobó que en el 25 

por ciento de las mujeres heterocigóticas, el nivel de factor IX era 

bastante inferior a lao; cifras normales. Annque estas mujeres 

soportaron considerables traumatismos sin pérdida peligrosas de 

sangre, en otrns portadorJ.'i se observó una pequeña tendencia 

bemorragípara.31 

En la enfermedad de Christmas se aplican los mismos 

principios generales del tratamiento que en la Hemofilia Clásica. 

El tratamiento moderno de la hemofilia se hizo posible en la 

década de 1960 con la aparición del crioprccipitado por la terapia 

de la hemofilia A. Muy pronto le siguió la elaboración de los 

concentrndos del factor VIII y IX mucho más purificados. La 

introducción de estos recursos terapéuticos ha dado lugar a un 

Jo Mulder, E., ~1011.: F.-\CTOR \'111 ACTIVITY IN CARIES OF HEMOPHILIA A. OriT.J. ltwn::it. l l, :!06. 
19S5. 

31 Dhli,.heim. P. Vand~rvuort, R.L.E.: DETECTION OF CARRIES FOR FACTOR IX (PTC) 
DEFICJENCY. Ulooll, :?O.IS0.19S8. 
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cambio importante en la calidad de vida de los individuos 

afectados. La disponibilidad de los crioprecipit.ados y de los 

concentrJdos purificados. Los concentmdos purificados de los 

factores de la coagulación se obtienen de pools de plasmas, 

dependiendo de su manufactura y lote, cada vial de factor vm 
proviene de entre 2,500 y 25,000 donadores. Debido a lo anterior 

tanto en nuestro país como a nivel internacional ocurrió que los 

pacientes hemofílicos, particularmente los tratados con 

concentrados purificados, se infectaran con el virus de 

inmunodeficiencia humana.32 

En los países industrializados se llegó al exceso de que un 

hemofílico A commmía de 60,000 a 80,000 U de factor VIll/año, 

por lo cual no sorprende que cerca del 90 por ciento de estos 

hemofílicos e.\1én infectados con el virus de inmunodeficiencia 

humana. Como consecuencia del SIDA en 1988 la comunidad 

hemofilic.a del mundo se conmovhí con la noticia de la escasez de 

los concenf.mdos. El producto purificado es de importación, y en 

1988 prácticamente no se importó, pues no lo hay en los países 

productore.~. En la actualidad se ha informado de un aumento en 

el costo de los concentmdos que llega al dólar por unidad de 

factor VID. Por todo lo anterior, existe uu proceso internacional 

32 
Ey!ikr E. Gr;1il ~111. ffa/1;1rd JO, AJ-!\f1111tlil:1ry M. Guc:ddt JJ. :-.'.1ruro1l ll1~1or:- 'Jfhu111<m in111un111ldh:h:ncy 
virw; in1~~·1ion in hem11phli;1c-.: c:ffc:~t., ofT·..:d/ .~uh.,el-;, p/antdd coun1~. 01nd :1gc:. An11 íntc:rn ~1t:.!d 1990; 
106-1 
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de revaloración del tratamiento de la hemofilia, el cual busca 

emplear recursos con menos riesgo y encontrar nuevas forma~ de 

tratamiento. El terremoto de 1985 cambió totalmente las 

perspectiva~ del tratamiento de la hemofilia pues se afectó la 

planta para captación, fraccionamiento y distribución de sangre. 

Por un lado no em posible producir criopn.>cipitados lo que 

incrementó la utilización de concentrados purificados y con ello 

la contaminación del SIDA a los pacientes. Por otro lado, el sismo 

determinó la carencia de hospitales y que el tratamiento 

ambulatorio de la hemofilia se couvirtiem en una prioridad.33 

Ya en 1986 la disponibilidad de pruebas pam investigar VIlI 

hizo notar la proporción de hemofílicos y de donadores de 

remunerados, portadores de SIDA y en 1987 la nueva ley de 

Salud evitó la comerciali7.acióu de sangre, de esta manera resultó 

afortunado que los beneficios médicos, económicos y sociales del 

tratamiento ambulatorio junto con una mejor integración del 

paciente a la sociedad, se obtuvieran acompañados al haber 

utili7.ado principalmente crioprecipitados. Con este programa, a! 

evitar las hospitalizaciones innecesaria~ y prolongada~, se logró 

eliminar el dispendio de factor VIll. A manera de ejemplo pam 

comprender c.'io último se refiere que antes de 1984 cualquier 

.1.1 Rodri¡!lh~Z Mii, Amhriz FR. Qu1111;111.1r GE, G:m:ia NE. Lcípt!z OS, \';iz1¡u.:2 PC. H.:motilio1 l. El~ctos Jd 
trntm11ii:ntn;1111hu[;1111ri11 ( 19S6-198S):Oi"111i1111ci1i11 i:n d c11n<umo del f:u.:wr VIII. :\¡.:r11¡1a.:i1íu Mi:xkanapara 
d E~1udio di: la Hc-111;1!11l11gi.1, A.C. ¡9889. JO:IJ. 
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hemorragia de los hemofílicos se trataba tardíamente con el 

paciente bospilali7.ado durante varios días. Ese sistema propicio 

un mayor deterioro osteoarticular en los pacientes y consumo 

exagerado de factor VIlI ó IX par.i cualquier hemorragia. Con el 

tr.itamiento ambulatoitio se ha logrado r.icionali7.arla y opümi7.ar 

Jos recursos indispem;ables para el mi,"lllo, usando cada vez dosis 

más pequeñas del factor VIIl pero que resultan hemostáticamente 

efectiva~. EL avance más ~;gnificativo para el manejo de la 

artropaüa bemofílica logr.ido en nuestro país es la integración de 

un grupo multidisciplinario <¡uc ha podido abatir el consumo de 

bemoderivados.34 

La experiencia aquí reportada resulta útil para paises en 

desarrollo, con grandes deudas nacionales, ya que demuestra que 

los hcmofilicos se pueden manejar con recursos propios, evitando 

así la dependencia de productos purificados de co~ios inaccesibles. 

Como se utiliwron parcialmente c1·ioprecipilados, y en razón de 

haber disminuido el consumo, es posible que esta comunidad de 

hemofílicos se haya expuesto a menos riesgos. 

La hemofilia es también la enfenm.'<lad ortopédica; su 

principal problema musculoesquelético lo constituye la artropatía 

hemofílica. La sinovitis crónica es una complicación inevitable de 

Rotlri~lh."Z ~tH. Amhriz Fl<. P1zmtn Ch J. } ..:ol. Tr.1ta111i ... 11tn 11¡mrm1111 J1: 1,, h"'11\firr;1l!rn "'º hc=motilia 
i:\;t.-.jca. E.,ttlllio lid Grupu Coi1p.:r.1livu 1k Hi:.-molilia. (h1l Mc1l l11font ~l~x J'J8tJ 43:742. 
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las hemartro!>is recurrentes, cuando la sinovial se vuelve 

hipertrófica, el paciente presenta hemartrosis más frecuentes e 

intensas, que incrementan el daño osteoarticular aumentando la 

invalidez. En las hermartrosis recurrentes y debido a la sinovitis 

hipertrófica asociada con hemofilia, se han aplicado diversos 

enfoques terapéuticos, como la sinovcclomía quirúrgica, la 

sinovectomía química con ácido ósmico y la sinovcctomía 

radioactiva con radifármacos.35 

La sonovcctomía quirúrgica logró disminuir la frecuencia de 

hemartrosis en el 80 por ciento de los casos; su uso ha disminuido 

porque deja secuelas con limitación en los arcos de movimiento 

y porque requiere tratamiento sustantivo con factor VIII o IX 

muy intensivo ( 100% para la opemción, 50% en la primera 

semana po~1opcrJtoria y 30 % hasta la cuarta semana), en la 

actualidad la sinovectomía se encuentra en proceso de verificación 

mediante un procedimiento artroscópico. 

La sinovcctomía química con ácido ó.~mico ya 110 se usa pues 

~lis re.wltados emn muy pobre.~ y sus efectos secundarios 

detenninaban mayor lesión del cartílago articular. 

l,a sinovectomía radioactiva se ha logmdo realizar con 

diversos materiales como 90- Y , 32- P, 186- Re y 198- Au. El 

H Amhríz FR. Rutlri)!.Ul.'.'Z Mii. Mm!.11ill.nlcs tld lr;it.1111it!UIO susliUHn 1le h1 ht'.'J11111ilia. FJODS Rcv. (986: 
4:57. 
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198- Au coloidal produce atrofia y fibrosis de la ~inovial. Nuestros 

resultados confirman que en la mayoría de los casos se con~;gue 

disminuir significativamente la frecuencia de la hemartrosis y 

posiblemente evitar la progresión de la artropatía. EL 198- Au 

coloidal produce alteraciones cromosómicas en fonna transitoria 

por lo que su aplicación debe limitarse a los casos con indicación 

precisa.30 

La corticosteroides intraarticulares tienen muchos años de 

emplearse en pacientes con diversas artropatías. Su uso no se 

había indicado en los pacientes hemofílicos ha~ta que, debido al 

SIDA, se han buscado nueva~ formas de manejo en estos 

pacientes. Pueden ser útiles en estudios avanwdos de la atropatía 

porque ayudan a mejor.ir la amplitud de los movimientos. 

Nuestros resultados indican que en la hemofilia la terapia 

intraarticular con sinovectomía radioacliva permite eliminar la~ 

hemartrosis y con dezameta.~ona la movilidad mejora 

notablemente. La aplicaci1ín de estos n.'Cursos disminuye el 

consumo de factores VIII y IX, favorece la intcgrJción social del 

paciente hemoíílico y, sobre todo, reduce los riesgos de las 

tr.insfnsiones. 

Jb Rmlrí~llt'Z :i.11-t. r\mbriz FR. Quiut.11i.1r GE. 0.H.:i~ NE. Hi:mnfi\ia .:n M¿sii:o l. Eio;ilf1 d.: tr.:s ~uio~ i:tm 
tr:1tmnii:ut11 mnhul;11un11. H.:in;1to!u¡:ía lhi:ru:uu.:ri..:;ma 1989; La Hah;ina, Cuha P<íl!. 256. 



Característica.~ del consumo de factor VIII de 1984 a 1988 

Factor VIII U 
Año Ambulatorio Hospitalizados 
1984 289.530 (9%) 2,930.470 (91%) 
1985 .... 
1986 975.000 (38%) 1,570.600 (62%) 
1987 1,109.400 (39%) 1, 737.600 (61 %) 
1988 1,240.800 (56%) 976.900 (44%) ...... 

Total 
3,220.000 * 

2,545.600 + 
2,847.000 + 
2,217.700 + 

* Todo se consumía únicamente en el Valle de México. 
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** Año no valorable debido a las distorsiones producidm; por el 
terremoto. 
'"** Cifra de la que se hicieron envíos constantes a 8 Estados de 
la República Mexicana. 

+ Como crioprccipitado de donador VIII negativo, el 81 % en 
1986, 68% en 1987 y 97 % en 1988. El 100% se completó a base 
de concentr.idos purificados de factor VIII fabricados por 
empresas privadas, tanto nacionales en 1986, como 
internacionales en 1987 y 1988. 

Tratamiento ambulatorio eu hemofilia A. 
Banco Central de Sangre CMN siglo XXI 

Año No de pacientes 

1986 170 
1987 190 
1988 220 

Factor VIII U 
No de hemorragias* Consumo de factor 

15(,(l 
1775 
1805 

VIII U Paciente/Año 
14,974 
14,984 
9,397 

* 80 % correspondiente a hcmartrosis 
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Resultados de los tratamientos inti-aarticulares en hemofilia 
Banco Centml de Sangre, CMN Siglo XXI37 

Tratamiento No 
Pacientes 

Sinovectomía* 35 
radioactiva 
Corticos 38 
teroide "'* 

llcmartrosis/Mes Movilidad promedio 
Pre Po~-t Pre Post 

177 5(2.8%) 75° 81 º(8%) 

67 22(32%) 60° 89°(48%) 

-----------------------------------------
*Periodo de observación 12 meses 

** Período de ohservaci1ín 6 meses 

------·------------------

37 
X\' th \\'orltl f,.Jcr.1!11111 1d Hcmophi/1.1 C1111~r1:.~\: ~ .. w frr1111ic:r.~ in h<tcmriphili'-· re.,c:arch. Sc¡md J 
1l:11:m;1ful Jll89; .:orSupplJ: J. 
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El objetivo del presente estudio es investigar el e...tado 

anímico de pacientes hemofílicos ante el riesgo del SIDA. El 

grupo se integró con 32 pacientes, 20 de los cuales (62%) eran 

seropositivos aJ VIlI. El nivel del estado depre.<;ivo se investigó 

mediante el Inventario Multifásico de la PersonaJidad Minnesota 

(MMPI). La mayor parte de la muestm 21 casos (65%) presentó 

ei.1ados depresivos no significativos (EDNS). En los pacientes con 

VIlI +, siete del grupo de 16 a 25 años de edad tuvieron EDNS y 

sólo dos, depresión moderada (EDS); cinco del grupo de 26 a 60 

años de edad pre.o;entaron EDNS y seis EDS. En conclusión, el 

riesgo del SIDA en pacientes bemofílicosjóvenes no parece teuer 

un efecto muy notable en su estado anímico pero ~i en los 

mayores, lo cnal sugiere que el deterioro físico experimentado por 

e.o;tos últimos los hace más vulnerJbles. 
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Indice de depresión empleado para realizar la investigación 
en pacientes hemofílicos 

Pontaje 
O- 16 
17 - 25 
26- 30 
31 -

Nivel depresivo 
l. Ausencia de depresión 
ll. Medianamente deprimidos 
fil. Modemdamente deprimidos 
IV. DeprC1.ión profunda 

Nivel depresivo en el grupo geneml 
-------------------------------

Nivel No de Pacientes % 
1 2 6 

EDNS 
ll 19 59 

m 7 22 
EDS 

IV 4 13 
Total 32 
----------------------------------------·----
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Nivel depresivo en 15 hemofílicos de 16 a 25 años de edad 

Nivel No de casos 
1 2 

EDNS 
11 9 

m 3 
EDS 

IV 1 
Total 15 

Nivel depresivo en 17 hemofílicos de 26 a 60 años de edad 

Nivel No de casos 
1 o 

EDNS 
11 10 
m 4 

EDS 
IV 3 

Total 17 
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Nivel depresivo en 20 pacientes que se sabían positivos al VIH38 

Nivel 

1 
II 
m 
IV 

Total 

Grupo de 16 a 25 años Grupo de 26 a 60 años 
No de pacientes No de pacientes 

2 
5 56% 
2 22% 

9 

5 
5 45% 

1 10% 
11 

lK Rev. Méd. IMSS (~lih.) 1991, 29:109. Re.:ihidu IO tll.! Ahril de 1990. r\L·cptndo 30 de Nnviembre de 
1990. 
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CAPITULO VII 

CASO ILUSTRA TIVü39 

IDSTORIA. Una mujer de 50 años, de ra7.a blanca, casada, 

ingresó en el hospital para extracción de varios órganos dentarios. 

Se sabía que de toda la vida "sangraba fácilmente". Cortes 

mínimos y traumatismos sin importancia iban seguidos de 

hemorragia~ intensas durante ~-u infancia, y había sufrido muchas 

epistaxis, hemorr-.igia~ subcutáneas y pérdida difusa de sangre por 

las encías. A la edad de 18 años había ~-ufrido hemorragia grave, 

que continuó durante dos o tres días después de extraerle un 

órgano dentario. Después de tener un aborto a la edad de 33 años 

sangró intermitentemente durante seis meses. La hemormgia 

finalmente fue dominada con varias tmnsfusiones de sangre 

completa. Sin embargo, había intervalos de normalidad entre la~ 

etapa~ de tendencia hemorr-.ígica. 

39 
Adner, M.M., Fi~d1, G.R., St.1ruhi11, S.ll., ;1ml Aster, R.N.: Use uf .:mn11a1ihk pla1det tr•1nsfüsi11ns in 
tre<1t111ent of cnnfi!nilal is11·im1111111e thrnrulmcytopenic purpurn. N. En~I. J. MED., 280:244, 1989. 



52 

Empez1í a tener dolor intenso a const.'Cuencia de caries 

dentales diversas al final de la tercem década de la vida. Nadie 

quiso extraerle los dientes por sus antecedentes de hemorr.1gia. 

Tenía 42 años de edad cuando pudo disponerse de Gclfoam y 

tromhina típica, y utili:r.ando estos productos se logró extracción 

dental con éxito. Ingresó ahora en el servicio para completar el 

tratamiento dental; en los últimos siete años sólo bahía sufrido 

una hemorr.igia nasal de importancia, y r.ira vez hemorragia 

vaginal. 

Los padres de la paciente eran primos hermanos. No había 

antecedentes en ninguno de los primogenitores, ni en los abuelos, 

de hemorragia anormal. Dos hermanos habían muerto de 

hemorr.igia durante la infancia, otro había muerto de epistaxi~ 

que no pudo dominarse, y un cuarto hermano s:mgní hasta morir 

en el curso de una apendict.'Ctomía. El quinto se suicidó. Los otros 

cinco hermanos vivían, sin signos de hemorr.igia anormal. 

Revisando la historia clínica se ohservó variabilidad en los 
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periodos de hemormgia, y que el tiempo de coagulaci1ín a veces 

estaba algo prolongado. El tiempo de protrombina, el número de 

plaquetas y la retrJcción del coágulo eran pr.ícticamente 

normales. Los resultados de la prueba del torniquete variaban; de 

cuando en cuando emn ligeramente positivos. Una vez se observó 

que el tiempo de hemorragia era de 17.5 minutos en una oreja y 

al mismo tiempo de 180 minutos en la otra. No había signos 

manifiestos de que la inyección de sangre completa modificara el 

tiempo de hemorragia. Otra vez se observaron directamente los 

capilares; se comprobó que no se contraían adecuadamente 

después de punción con aguja. 

EXAMEN FISICO. Además de las caries dentales, por las cuales 

ingresaba en el hospital, lo único que se observó fue una ligerJ 

hepatomegalia. 

DATOS DE LARORATORIO. La paciente tenía 3.5 millones de 

glóbulos rojos por milímetro cúbico; 9.6 g. de hemoglobina por 

100 mi. , valor hematócrito de 29 por 100, y 364,000 plaquetas 
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por milímetro cúbico. El tiempo de hemorragia se interrumpió a 

los IS minutos; el tiempo de coagulación era de 13 minutos, y la 

prueba de generación de tromboplastina reveló disminución de 

factor VIII. 

EVOLUCION. La paciente recibió prednisona y tres medios litros 

de sangre fresca (vieja de cuatro a seis hora<;). Su tiempo de 

hemorragia y su tiempo de generación de trombopla<;tina se 

normali7.aron y resistió bien la extracción de tres órganos 

dentarios sin hemorragia excesiva. Al cabo de 48 horas el tiempo 

de hemorragia volvió a prolongarse a pesar de la adrnini!>iración 

continua de prednisona. Se le administní medio litro de plasma 

fresco conservado en ír-.isco de vidrio, y una vez más el tiempo de 

hemorragia se normalizó. Tnlení bien la extirpaci1ín de otros 

órganos dentario.~, sin hemorragia excesiva. 

COMENTARIO._ La historia presentada indica la variabilidad de 

la'i manifestaciones clínica~ del trastorno. Est:í cnmprohado que 

el tiempo de hemormgia se modificaba tanto por transfusión de 
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sangre completa como por los de pla.\ma. La.~ plaquetas de la 

paciente eran normales en la prueba de generación tromboplásica. 

La disminución de factor VIII y la prolongación del tiempo de 

hemorragia indicaban la similitud del trastorno que sufría este 

paciente con los casos descritos por Von Willebr:md, aunque en 

esta paciente el defecto podía ser heredado como recesivo 

autosómico. El curso clínico se modificó favorablemente por 

administración de plasma fresco. La administración de esteroides 

corticosuprarenales no se consideró que desempeñara papel 

ninguno en la corrección del tiempo de hemorragia, ya que 

nuevamente fue prolongado a las 48 horas de administrar sangre 

fresca completa, a pesar de que tal administración fue continua. 

Retrospectivamente, quizá el empleo de cintas dentales como las 

que describimos a propósito del tratamiento de la deficiencia de 

factor VIII pudier.i haber resuelto alguna~ de las dificultades que 

sufría esta paciente par.i extracciones dentales. 
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CAPITULO VIII 

TRATAMIENTO 

Tratamiento del defecto de hemostasis en el hemofílico. La 

corrección del defecto de hemostasis en el hemofílico puede 

efectuarse con sangre fresca, plasma fresco o concentrados del 

factor deficiente. La di~ponibilidad de los recursos mencionados 

es desafortunadamente, inversamente proporcional a su eficiencia, 

es decir, la sangre fresca es el recurso más accesible, pero su uso 

debe quedar limitado a las áreas rurales donde no existen 

recursos para fraccionar la sangre, ya que la cantidad de factores 

de coagulación administmda es limitada por el relativamente 

pequeño volumen de sangre que es posible administrar al paciente 

sin producir sobrecarga cardíaca. 4-0 

Pool JG, Shannon AE: Produ~t1on fil hi¡!h hulin m .t do<,c1I h:i¡,: 'Y~lt'Jn. :-.; En~l 1 ~1cd llJ85; 273: 1443-
1447, 
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El pla<;ma fresco extraído de sangre recién colectada permite 

duplicar cuando menos la cantidad de factores de coagulaci1ín 

suministrados por unidad de volumen; pero par-d el control de 

hemorragias severas, es necesario recurrir al uso de concentrados 

de factores de coagulación. Los concentrados de factores de 

coagulación de mayor disponibilidad son los siguientes: 

Crioprecipitados. Es el material obtenido cuando se congela 

pla<;ma recién colectado en una mezcla de alcohol-acetona-hielo 

seco y posteriormente se descongela a la temperatura del 

refrigerado la fracción que no se solubiliza contiene casi todo el 

factor VIll y el fibrinógeno del plasma y constituye en excelente 

concentr-ddo de estos factores. 

Cada bolsa de crioprecipitado contiene de 80-100 unidades de 

glohulina antihemofílíca y se obtiene de una donación de 525-600 

mi. de sangre total, de este volumen 75 mi. son solución ACD. 

El crioprecipitado se conserva congelado. 
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Fracción lihre de glohulina antihemofílica. Es la fr-dcción 

plasmática que se ohtiene después de separar el crioprecipitado, 

es útil en el tr-dtamiento de Ja hemofilia n, las deficiendas de 

protromhina y antitromhina m. Puede conservarse congelada 

por varios meses. 

Los concentrados de factores de coagulación comerciales. Su uso 

está limitado por su elevado costo y es prohahle que el riesgo de 

transmitir hepatiti'i, sida y otras enfermedades vir-dles sea mayor 

debido a que se obtienen de mezclao¡ de plasmas. 41 

Cirugía en el hemofílico. En la actualidad es po~füle mantener la 

correccicín de la hemostasis en un hemofílico por todo el tiempo 

que requiere el tr.rnsoperatorio y el posopcrdtorio de cualquier 

procedimiento quirúrgico, gracias a la disponibilidad de los 

41 
Rizzo, lr: The 1t1•1:i.1¡:mcnt ot p.1!lt"!lh w1th i.:11.1¡:ul;11ion 1:1dor 1ldici.:ui.:1c,. En: 81¡:¡:~ R: HU~fAN BLOOD 
COAGlll.ATIO:-.' llE~I05TAIS .•SO THRO~IHOSIS BLACKWELL SCI PUBLIC\TIONS OXFORD. 
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concentrados que hemos descrito. Se requiere contar con el 

suficiente material terapéutico antes de iniciar un procedimiento 

quirúrgico electivo para lo cual es necesario calcular el 

concentrado necesario pard una corrección del 100-120% 

inmediatamente después de la transfusión iniciada en las 6 horas 

previas a la cirugía y considerdr que es necesario repetir la dosis 

cada 8 horas. 

al día de la .cirugía y durante las 24-48 hrs. siguientes, 

posteriormente puede disminuirse la cantidad de crioprecipitados 

en la deficiencia de factor VIlI a una dosis cada doce horas 

cuando no hay complicaciones. El tratamiento total puede 

requerir de 10 a 14 días pero cuando la herida se infecta o el 

tejido se distiende por la formación de un gran hematoma puede 

ser necesario mantener la corrección por 3-4 semanas. La 

duración del tratamiento es similar en los pacientes con hemofilia 

B. 
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Tratamiento de las hemorragia., en el hemofílico. La cantidad de 

factor necesario pam controlar las hemorragias en los hemofílicos 

depende de varios factores se requiere una mayor corrección de 

la hemostasis si se trata de sangrado inducido por traumatismo 

que si se trata de sangmdo inducido por traumatismo que si se 

trata de hemorragia aparentemente espont:ínea o si el sangrado 

se localiza en el sistema nervioso central o si se forman grdndes 

bematomao¡ que pueden comprimir las vía'i aérea'i, arterias o 

paquetes va~ulo nerviosos como sucede con hematoma~ cervicales 

o en lao¡ extremidades. 42 

El sangrado espontáneo en músculos o articulaciones si se trata 

durante la~ primera~ horao¡ de su evoluci1ín puede requerir una 

sola aplicación del factor deficiente en una dosis que eleve su 

concentmción 15%. Si el sangrado muscular o articular es 

~2 Doranks S. 511111 K. C."1rt:.i1in O: Pr11wc:r S1U;1rt Clr1ttin~ <kl~i.:1. S11mc 1:lmr.u:1c:ri.,fJv' oftl1c: rou.:tur Bol Méd 
Hu~p. lnfoul (:0-tCxJ l'lS1)-l:IJ.1. 
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producido por un traumati'iIDO es necesaria una corrección de 20-

30% por 24-48 hrs. El mismo criterio es aplicable si el 

tratamiento se inicia tardíamente. La hemorragia del si'itema 

nervioso central, el sangrado pleuropulmonar y los hematomas 

comprensivos requieren corrección del 100-120% la~ primeras 48 

hrs. y po~1eriormente 60-80% por un período no menor de 5 días, 

el cual puede prolongarse hasta 8-10 días. 

Para el sangrado de cavidad oral y para controlar la hemorragia 

que sigue a las extmcciones dentarias, se ha logmdo disminuir la 

cantidad de pla.'illla o concentmdos necesarios tratando al paciente 

con antifibrinolíticos; la experiencia a este respecto se ha obtenido 

con ácido épsilonaminocaproíco a dosis de 25 a 50 mg. por Kg. de 

peso cada 6 horas. La administración de antifibrinolíticos a dosis 

alta.~ y por períodos prolongados puede dar lugar al desarrollo de 

tromhosi~. 
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Eníermedades hemorní¡.:icas a~ociadas a otros defectos 

hereditarios de la coa¡.:ulación, La~ deficiencia~ de factores de la 

coagulación diferentes de factor VIll y IX, constituyen 

probablemente menos del 5% del total de los enfermos. En 

México se han identificado familias con deficiencia de factor X, 

de factor XI de factor VII. También se estudió una íamilia con 

bipofibrinógenemia y alteraciones cualitativa~ del frihrinógeno 

cuyo caso índice fue una niña con afirinogenemia congénita 

absoluta. 4.l 

41 
lldtu A. Dornntt.· .... S. Rutz-I<eycs G, ~l:in¡ua JL E~ca111:mA. Lopen:ua L: A1ihru1rJ!!'.c:uc:111iit 1.:ong1!ni1a 
1th!-n\ut:i. Bul ~hhl Ho~I" lnt~uu (~1C>;J l91JO: 40: 325·J29. 
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CAPITULO IX 

TRATAMIENTO DONTOLO .ICO 

l. Estado Bucal 

No hay . rasgos distintivos especial a~ociados con 

hemofílicos. Su higiene bucal suele ser pobr ya que. pueden no 

cepillarse los órganos dentarios regularmente ,por miedo a iniciar 

una sangría y, por supuesto, este descuido tiende a producir 

gingivitis y una m:io; fácil salida de sangre de l:L~ encías. 

J,a proporción de caries puede ser h L<;lante elevada en 

algunos pacientes. Estos niños a menudo son consolados con 

dulces para impedirles hacer algo indeseahJ o para que no se 

la~timen, y tienden no sólo a consumirlos en Jmao;ía sino también 

a toda hora. Las comidas pueden estar comp1 estao; en gran parte 



64 

de hidr.itos de carbono debido a la ansiedad de provocar una 

sangría gingival con alimentos duros o fibrosos. Esos factores y 

la falta de higiene bucal predisponen las caries. 

La exfolacicín de órganos dentarios primarios no suele 

causar ningún trastorno. En el caso OCL~ional donde ocurre, hay 

una prolongada salida -de sangre de la encía con el órgano 

dentario primario adherido muy flojamente a parte del tejido 

blando marginal. La molestia constante de la corona floja por la 

lengua el labio, impide el cese normal de la sangría capilar por 

contracción y tapón de plaquetas, y el desprender el órgano 

dentario de las adherencias remanentes, pennite que ese 

mecanismo funcione satisfactoriamente.44 

Un problema mayor al tratar con hernofílicos, puede ser lograr la 

aceptación de la atencicín odontohígica de rutina. Aquellos 

pacientes con una historia familiar de la enfermedad, y sobre 

Arch.:r, W.JJ. E. Zuhro\~. H.J. 1:·J~~i: FATAL !IE:-OIURIHIAGE FOLLOWISG REGIONAL 

ANAE.STJIESIA FOR OPEit.\TJ\'E DE:"\TISTRY IS A llAE!\10PHILIC. Oro1I Sur~. 7 • .U14-470. 
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todo, si contiene algún incidente odontológico desafortunado, 

pueden tener un gran prejuicio que debe ser vencido, y se 

necesitarán largas y repetidas discusiones para que los padres 

comprendan Jo esencial: que su hijo reciba atención odontológica 

como una medida preventiva. 

El odontólogo debe, en primer término, familiarizarse con 

la hi'itoria médica del paciente. Necesita saber especialmente la 

gravedad del defecto sanguíneo, ya que esto iníluir.í Ja elección 

del tratamiento. 

Un niño afectado severamente debe contar con una 

ambulancia u otro trmu;porte si la familia no tiene automóvil 

privado, o si el viaje al consultorio presenta alguna dificultad 

real, sobretodo si el transporte público es un ómnibus atestado. 

Un vehículo así no es lugar para esos pacientes. Puede llegar para 

tratamiento odontológico en algunas ocasiones, en una silla de 

ruedas o con una pierna enyesada, y debe tener un soporte 

adecuado cuando se siente en el sillón dental. Aparte de 
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proporcionar un descart~o adecua.do para la pierna si es necesario, 

el sillón dental suele estar satisfactoriamente mullido, pero en 

algunos modelos el asiento adicional parn pequeños pacientes tiene 

borde duro enfrente, lo que puede producir un hematoma en la 

parte posterior de las pierna~ si no se le acolcha un poco más. 

El primer procedimiento con un paciente nuevo dehe ser 

una historia clínica completa seguida de un examen bucal 

minucioso. Hay que anot1r el estado de las encía~ y la higiene 

bucal, y la presencia y extensión de tod:L~ la~ caries y maloclusión. 

La~ rndiografía~ interproximales deben ser parte del control 

regular de n.rtina. La cooperación del niño debe lograrse luego del 

tiempo empicado para conocerle. 

2. Prevenci.!i_n_, 

Esta es una parte muy importante de la atención 

odontológica de un paciente hemofílico y hay que considerar los 

aspt.'Ctos pcriodontalcs y de caries. Debe darse instruccirín sobre 

el cepillado dental y repetirse a inte1·valos. El niño y los padres 
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deben estar plenamente informados de las razones. El valor de 

esta tarea bastante tediosa y la lección deben llevarse a cabo en 

el hogar usando soluciones o pastillas descubridoras. El cepillo de 

órganos dentarios no debe ser duro y es mejor usar uno blando 

más vivamente. Un cepillo de baterías es una ayuda valiosa, no 

sólo porque facilita el cepillado, sino que su cabeza pequeña 

permite limpiar correctamente la cara bucal de los molares 

superiores y la lingual de los molares inferiores sin trauma de las 

arcadas. El cepillo corriente operado a mano, ocasionalmente 

resbala y produce abrasiones que pueden alarmar al paciente, un 

inconveniente que no es posible con el cepillo de baterías. Este 

tiene cerdas blandas y puede usarse muy eficazmente para 

brindar estímulo gingival. 

Es útil tratar con los padres de la importancia de una buena 

dicta, poniendo énfasis en la necesidad de alimentos fibrosos y de 

evitar alimentos entre comid:L~ sobre todo a base de hidratos de 

carbono. Hay que mencionar la importancia de ir a la cama con 
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órganos dentarios limpios y no beber ni comer nada que no sea 

agua pura después del cepillado. 

3. Enfermedad Periodontal. 45 

Aparte la gingivitis es debida a una pobre higiene bucal, 

él.1a no suele ser problema en niños pequeños. En el adolescente 

puede haher los mismos signos c.¡ue en un paciente normal. El 

curet.aje no representa un problema real siempre que se tenga 

cuidado de no tr.rnmati7.ar la encía indebidamente. Cualquier 

salida de sangre que ocm·r.i es superficial y de tipo capilar y 

cesar.í normalmente. Ese curet.aje debe ser meticuloso ya que el 

m<i'i pequeño residuo de cilculos puede causar irrit.aci1ín gingival 

con sangría y formaci1ín de bolsa parodnntal. Sin embargo, una 

gingivcct.omía eshí contraindic.ada, ya que afecta m:i~ que las 

pequeñas terminaciones e.apilares y puede originar una sangría 

considerable y persistente. Cualquier zona localizada pequeña de 

Kapl.111. IU .. \\"i::rtJi~r. IL C.1r,11n. 1.11. <! \\'11lru:1n, l.J. Cl'JR7J. UE='T,\l. í.AIH:. OF THE 
HAEMOPH!LIC P,-\TIE.-..'.T. IJ<!ut. Cliu. :-.;, :-\m. July. p • .ilJJ.501. 
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gingiviti~ debe ser invei.iigada cuidadosamente y puede ser el 

resultado de un trozo de cálculo, un pequeño cuerpo extraño, una 

obturación sohre.'>llliente o una zona de oclusión traumática. 

Ocasionalmente, el colgajo de encía sobre un molar en 

erupción se innama y debe ser tratado pintando debajo de él 

cuidadosamente con violeta de genciana al uno por ciento o con 

ácido tricloroacético y glicerina. Cualquier inf1..-cción bucal aguda 

debe ser tratada pronta y eficazmente, y si hay alguna duda en 

cuanto al tratamiento, debe solicitar el consejo del médico a cargo 

del paciente. Los antibi1íticos deben darse solamente por vía bucal 

o intravenosa y nunca intramuscuJarmentc. 

4. Conservación. 46 

J,a dificultad prindpal en relación con la conservaci1ín es la 

contraindicaci6n a la anestesia locil. Las iny1..-ccioncs profundas 

para un bloqueo del dentario inferior y en el piso de la boca 

411 Ma~krlun J.B.: RESTllRATlVE llEl\'TISTI<\' FOR l\AE~101'1·\ll.IES Or. O<!nt, J. \ l'l. !4R. 193:!. 
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nunca deben darse, ni siquiera en el caso leve. En esas 

inyL>cciones ocurre con frecuencia un daño a los vasos y esas zonas 

tienen espacios tisulares, por los que la sangre puede pasar sin 

dificultad. Aún en un paciente normal puede producirse un 

hematoma, y en el hemofílico la sangre no coagulada puede pm;ar 

a los tejidos del cuello y hasta el medim;tino, provocando grave 

trastorno respiratorio y muerte. Esto último ocurrió en dos casos 

informados después de una anestesia regional del dentario inferior 

para conservación. En casos leves puede ser permisible inliltrar 

en los tejidos firmemente adherido en el borde gingival en el lado 

bucal, si la preparm:ilin de la cavidad es muy dolnro~1. En una 

zona así, la hemorragia suele ser autolimitantc y accesihlc para el 

control si es necesario. La anestesia por i11liltraci1ín solamente 

debe usarse con acuerdo del médico responsable quien conoce las 

comprobaciones hematohígicas. 

En casos de especial dificultad los procedimientos 

conservadores pueden hacerse hajo anestesia general con el 
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consentimiento de los médicos responsables de la atenci1ín general 

del paciente. Esto se realiza con administmcióu endotmqueal, 

pasando el tubo por la boca y no por la nariz, en atención al 

calibre de la sonda que debe permitir la circulación de los gases 

en circuito cermdo. Se necesita internación en el hospital por un 

mínimo de dos o tres días, con facilidades a la mano para control 

de la hemormgia en caso necesario. El manejo bajo anestesia 

geneml de esos pacientes no e.~ una forma de tratamiento a 

cncarJr con ligere7.a sino con verdadero cuidado y asesoría 

técnica. 

La preparacilÍn de la cavidad debe efectuarse 

cuidadosamente con un buen apoyo de los dedos para evitar 

cualquier deslizamiento de instrumentos y, siempre que sea 

posible, hay que extenderse profilácticamente a zonas 

~11sceptibles. Si el órgano dentario es especialmente sensible a los 

in~'trumentos, es útil usar fres:L~ de diamante y hacer toda la 

extensión a mm profundidad justo sobre el límit<~ amclodcntinario 
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al comienzo. La cavidad se profundiza luego en la cantidad 

requerida r.ípidamente, de manera que la parte dolorosa de la 

oper.ición sea hreve. Las fresas pequeñas son menos dolorosas 

que hL~ de tamaño gr.mde. L:Lo; cavidades que afectan al horde 

gingival no deben im¡uietar demasiado si se tiene cuidado y se 

usan con cautela los recortadores del margen cervical. Cualquier 

salida.47 

J,ao; gr.ipas del dique de goma no deben usarse porque con 

frecuencia aprietan o l:Lo;timan en forma marcada la papila 

interdcntaria y el borde gingival. Si se usa el dique de goma, debe 

ser retenido con seda encerada. Cuamlo se pu!e la ohtumci1ín, es 

sensato evitar el uso de cepillos duros porc¡ue pueden causar 

abrasión al tejido hl:111d11 udyacente y se pueden escapar. La.o; 

fresas y copas de goma paru lerminaci1ín deben ser satisfactoria.~ 

cuando se usan con pasta-; apropiadas. 

~7 P.1rudl. A.U. 1/ 1)S..:1: DA.'.\-r.Ef( TO 11.-\E,\JOPHILICS Of LOCAL . .\\"AESTHESIA. Hr. D.:r11. J. 
J 16.ISJ. 
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5. Trdtamiento Pulmu:. 

Las exposiciones vitales en órganos dentarios permanentes 

pueden ser protegidas, si el opemdor tiene buen éxito con este 

tipo de tmtamiento. La pulpotomía pn.-senta un problema de 

anestesia pero puede ser eí1..>etuado con anestesia por inhalación, 

si se dispone de ella con un buen anestesi~1a. Antes de iniciar la 

inducción hay que insertar un buen abrebocas, ya que es menos 

traumático que.abrir la boca forzadamente después. Se dice que 

110 hay hemorragia de la pulpa a~ociado con este tipo de 

opemci1ín, pero parece posible que la presión debida a la sangría 

pueda surgir en al ciímard sellada y producir a~í la muerte 

pulpar. Cuando est>í indicada la eJi.1irpación de una pulpa vital, 

ésta se reafür.a mejor con la ayuda de una pasta desvitali7,adora, 

ya que la ane~1esia local está contrai11dic1da. Después de esto, se 

pueden emplear los procedimientos corrientes de terapia 

rddicular. 

En 1írganos dentarios primarios, la exposición de una pulpa 
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vital debe ser tr.itado por desvitalización más que intentar una 

protección. La obturación mdicular en los incisivos se hace por 

técnica<; estándar teniendo mucho cuidado de no penetrar el ápice 

y dañar al sucesor pemianente. El material de obturación debe 

ser rcahsorbible par.i permitir la exfoliación normal. Los molares 

primarios, por otr.i parte, no se prestan parn ohtur.icióu 

radicular, y se puede emplear una técuir..a de esterilización y 

modificación. Ese tratamiento debe ser seguido periódicamente, 

controlando por medio de radiografías, el estado apical. 

Los órganos dentarios cou e:densas zona<; rndiolúcida~ que 

indican infección periapical, e incisivos permanentes muertos con 

ápices abiertos, pueden ser tr.itados satisfactoriamente limpiando 

a fondo los conductos por los métodos corrientes y colocando 

pa'>ta reabsorbible después del secado. 

6. Maloclusión. 

Cualquier plan de tr.ilamit.mto para la maloclusión en un 

paciente hemofílico debe tomar en cuenta la severidad del 



75 

problema de sangrado. La necesidad de extracciones par-.1 aliviar 

apiñamiento, la actitud del niño con respecto a la arnoclusión y el 

grado de defecto sanguíneo, deben ser todas dio;cutidas con el 

hematólogo y el médico a cargo del paciente. Normalmente, las 

extracciones ser.ín consideradas sólo en el hemofílico menos 

grave, pero en el caso má~ serio hay que tornar en cuenta si un 

órgano dentario puede tr.iumatizar los tejidos blandos. Un 

ejemplo de esto es el canino superior ubicado fuera del arco 

bucalmente, en tal forma que constituye una amenaza constante 

de trauma al labio. 

La apardtología debe ser mínima para el niño gravemente 

arectado, pero algunas maloclusiones son má~ dañinas si se las 

deja. Un ejemplo es el incisivo superior en oclusicín trdumática, 

lo que conduce a formación de bolsa en los incisivos inforiores si 

no se lo traút, y un apardto sencillo habitualmente lo corrige 

bastante r.ípido. Los aparatos removihles se usan con ganchos de 



76 

Adams o similares, sin extremos libres que puedan causar trauma 

~i inadvertidamente se doblan fuem de posición, y un apar-Jto de 

Andresen bien adaptado o aún monoblock es adecuado en los 

ca~os bien seh.'Ccionados. En los hemofílicos más leves se puede 

hacer un tratamiento ortodóncico más elaborado y se pueden usar 

aparatos fijos con mucho cuidado. 

Si la zona de residencia del paciente no tiene aguas 

Ouoradas, entonces hay que recelar tabletas con Ouoruro como 

medida preventiva de rutina, por cierto en todos los pacientes 

menores de 8 a 10 años. Hay que averiguar si hay varones má~ 

pequeños en la familia y, en ese ca~o, insistir pard que se 

controlen sus órganos dentarios. Los síntomas del defecto no 

i.11elen manifestarse en la infanda y es bueno estimular a los 

padres pam que den tabletas con íluoruro a los infantes varones 

en familias hemofílic:L~, como una medida precautoria para 

proteger los órganos d1~ntarios contrJ las caries tan pronto como 
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sea posible y , por lo tanto, contra la posibilidad de necesitar 

extracciones en los años siguientes. 

7. Extracciones Dentales. 

Si las extracciones son inevitables, por supuesto deberán 

realizarse en el hospital con internación del paciente y por un 

cirujano bucal experimentado, junto con el hematólogo y los 

médicos correspondientes. Esto suele hacerse bajo anestesia 

generdl y con la preparación hematológica antes señalada. Se 

confecciona antes una Placa Hemostática Removible para proteger 

el coágulo sanguíneo en los alvéolos y, si hay que extrJer varios 

órganos dentarios, entonces puede ser una ventaja limitar la 

cirugía a un maxilar por vez, pero ésto es asunto para consultar 

con el cirujano. Ningún paciente así debe ser admitido como listo 

par.i extr.icciones ha.'ita que todos los fü·ganos dentarios dudosos 

hayan sido investigados diagnosticados claramente como órganos 
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dentarios insalvables. 48 

La construcción de una Placa Hemost.itica Removible no 

presenta problema. Se necesitan buenas impresiones superior e 

inferior, en alginato, y los modelos se hacen en yeso piedra. La 

oclusi<in debe ser registrada de manera que los modelos puedan 

ser articulados, si es necesario. Los dientes a extraer se cortan de 

los modelos sin ningún desga~te de los rebordes gingivales, de 

manera que el resultado representa la boca después de la 

opemción. Se hace una placa de acrílico pam cubrir el paladar en 

la superior o la carga lingual del maxilar inferior, según se 

requiera, y se extiende sobre los alvéolos de los <irg:rnos dentarios 

e"'iraídos hacia el lado bucal. El objeto de eslo es proteger los 

alvéolos y sus coágulos y no presionar sob1·e ellos. El aparato se 

retiene con ganchos de Adams en los molares apropiados, con el 

48 
Slt.!W:trl, D.J. : A DENTAL SER\'ICE FOR CH/LDREN WITH HLEEDING DISORl.>ERS. Dr. Ot.!nt, J. 
119,542,54J,5.t4,8, l1J85. 
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agregado de ganchos en otros :órganos dentarios ubicados más 

adelante, si es necesario. Cuando se extraen todos los molares en 

el arco, la retención es por Jnchos en los órganos dentarios 

ool<rio•~. y, '' ~ •~ri~ f • og•<gado "1 oparato rob" I~ 
partes distales del arco hasta el 1üvel oclusal, en forma de un 

bloque de mordida para .luir confortablemente pero uo 

forzadamente con los órganos entarios antagornstas. Esto se usa 

varios días después de operac ón y se sacan sólo para limpieza, 

reubicándolos inmediatament1. 

La hemostasia es relativ miente simple cuando se eliminan 

los órganos dentarios tempora es. El alvéolo dentario es taponado 

con tromboplastina absorbibll o con Gelfoam en aquellos casos en 

que se extr.ie un órgano den ario permanente por el contrario, 

cuando se desprende un órga 10 dental ten.iporal, se aplicar:í una 

sutur.i en bolsa de tabaco. Alimentaremos al enfermo mediante 

líquidos administrativos po) vía intr.ivenosa o rectal y no se 
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prescribir.í nada por vía oral durante 48 horas, a partir de las 

cuales pueden administrarse líquidos mediante una cuchara. No 

se recomienda la extr.1cción de más de 2 molares ó 3 incL~ivos en 

el mismo tiempo. El plasma fresco congelado se administr.ir.í a las 

dosis indicadas. La administración de pn.-dnisona (1 a 2 mg/kg) 

se iniciar.í 12 hor.is antes de la intervenci1ín quirúrgica y 

continuar.í durante el período en que se realice la terapéutica con 

pla'ilDa. 

8. Hemorragia de l:L~ Mucosas. 

En el lactante es difícil dominar una hemorragia de la.~ 

mucosas orales o del frenillo si no se alcan:t.a un nivel de AIIG del 

orden del 50 % del norm;ú del adulto. Esto se consigue mejor en 

el paciente hospitali7.ado, que sení sometido a sedación, 

inmovilización y mantenimiento con sonda intravenosa y no 

recibir.í nada por la boca, al menos durante 48 hor.i..~. 

La terapéutica con plasma fresco congelado se empiC7.a con 
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20 mlfkg de peso corpor.t1, seguida de 5 mi. /kg. cada 4 ó 6 horas 

durante 5 días. Debería administrarse crioprecipitado o 

concentrado para a1cal!7.ar el mínimo del 50 % del nivel normal 

del adulto de AHG. 

Transcurrida.~ 48 hora.~, se darán líquidos claros por vía 

oral con una cucharita, teniendo cuidado de no despegar el 

coágulo. Sí se ha formado un gran coágulo friable en forma de 

seta, debido a. un pequeño resumamiento de sangre, a veces 

resulta conveniente eliminar el coágulo y reanudar el tratamiento 

con 10 mi. de pla."1Da fresco congelado por kg. de peso corporal, 

si ésta fue la do.~is terapéutica. Sí el coágulo se despegase por 

cualquier maniobra del niño antes de que llegue a la cicatriwción 

completa, se reanudar.í el tratamiento con phL~ma en la.~ dosis 

originales.Sí se utilizan críoprccipitados o concentrados, los altos 

niveles 1111e se consiguen en todo momento suelen eliminar la 

posibilidad de esta complicación y permiten el tratamiento 
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ambulatorio, acudiendo diariamente a la consulta durante 6 días. 

El críoprecipitado puede admini~trarse en dosi~ de 4 bolsas por 

10 kg. de peso corporal al día. 

Cuidado Odontológico General3 

Se dai-.í información al paciente respecto a la importancia de 

la higiene bucal, y es menester que acuda con frecuencia a 

eiramenes odontológicos. La bemori-.igia en los tejidos profundos 

de la bucofaringe puede poner en peligro la vida. 

Por eso, los anestésicos locales sólo deben administrarse 

mediante punción por aguja después de administración 

profiláctica de concentrado de füctor VIII. La extmcción también 

requiere administmción previa de cuncenti-.idos de factor VIIl. 

En individuos con hemofilia leve o modei-.ida es probable que se 

alcancen concentraciones adecuadas de factor VID con el uso de 

desmopresina, de quienes sufren enfermedad de Voo Willebrand. 

Cccil·Lud1. Tr.,1.,do tic ~fctfü·tu.1 lnr.::rn.1.JIJIJI, ~Ui:\'i1 E11ilfiri.1I fot.:r.•lllt'rlC•tll<1. S.A. Úc C. V., fl~!!· 1679-
1689. 
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CONCLUSIONES 

Después de elaborar ésta recopilación de datos bibliográficos de 

los trastornos de la coagulación y principalmente de la hemofilia, 

es fácil darse cuenta, la falta de conocimientos odontológicos 

sobre variedades de presentación y saber efectuar su diagnóstico 

diferencial. 

Por lo tanto es de suma importancia tener la capacidad y 

conocimiento profesional para poder tratar a estos pacientes. El 

Cirujano Dentista deber.í tener un juicio clínico suficientemente 

claro para poder tener éxito en el tratamiento de los pacientes 

hemofílicos. 

Si se sigue adt.'Cuadamente los pasos y los debidos requisitos 

existirá un menor riesgo de complicaciones en el tratamiento de 

estos pacientes de alto grado de dificultad, por más complicado 

que parc.'iCa, sus resultados serán favorables. 
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