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INTRODUCCIGN,

La hemoragia es un problema habitual en cirugla. La
indole cruenta sobre los tejidos, propia de toda intervencion
quirlrgica, conduce forzosamente a lesiones de los vasos
sanguineos. Cuando el fraumatlismo producide por la
intervencion sbio afecta las vias terminales dei tomente
sanguineo, la accldén en cascada de ios fendmenos de la
coagulacién fisioldgica, que se cenira en la polimerizacién de
la fibrina, crea las condiciones basicas necesarias para la
hemostasia vy lo reparacién bioldgica de fa herida, De hecho,
s6lo en heridas de superficies extensas y cuando se produce la
seccion de vasos sanguineos de mayor caiibre, se requlere
medidas de hemostasia mecdnica, que permiten combatir
tanto el resgo de pérdida de ploquetas como las
consecuencias hemodinamicas de un déficit de volumen, asi
como prevenir los problemas graves derivados de un déficit de

hemoglobina.

La confianza en la coagulacion sanguinea fisiolégica
hace innecesaric la adopcidn de medidas especiales en
intervenciones pequefias, como una exodoncia, la exiraccion
quirdrgica de restos radiculares o de piezas dentarias retenidas
o la reqlizacidon de una apicectomia. Sin embargo, estas
mismas intervenciones pueden dar lugar a complicaciones

muy graves si existe una coagulopatia. En estos casos el simple



tfraumatismo ligado a lo puncidn que implica la anestesia
troncular en fratamientos no invasives, lo preparacidon de
mufiones coronarios o e fratamlento de obfuracién pueden

dasencadenar hemorraglas importantes.

Al evaluar los iesgos y el prondstlco de una infervencion
progromada, se debe lener siempre en cuenta la sttuacion
hemostdlica del paclente, Este aspecto no sdlo fiene inferés
cuando existen Indiclos anamnesicos de una didtesis
hemorrdgica cldsica, sino tamblén, dado la existencia de un
especiro amplio de causas ailemnativas, en ef sentido de poder
reconocer precozmente ofras palologios a las  que

acomparian la tendencia hemomrdagica,

De esta manera se puede observar un grupe de
pacientes, cuyo fralamiento exige una eshrategia mualtiple v
una visidn global de la sltuacién del paciente, con
intercomunicacién de experiencias y conocimientos de varias
especigliidades meédicas, Dependiendo de la gravedad de fos
trastornes, los complicaciones que pueden legar a adquirr

proporciones de riesgo vital,

A menudo, los pacientes maés dificiles de estudiar son
oquelios que deben someterse g una infervencion quirirgica y
que presenian sdlo una historla de hematomas frecuentes, sin
antecedentes de cirugio mayor ni de hemorragias en o

familia. La Importancia de la tendencia hemondgica puede



discernirse en estos pacientes a menudo con una cuidadosa
histoia dental, La exiraccidn de un diente permanente
representa un estrés importante para los mecanismos de la
hemostasia, que el paciente rara vez menciona si no se le
pregunta directamente. Cualquier hemoragla excesiva tras un
fratamiento dentol debe ser valorada incluso en pacientes

asintomaticos.
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CAFITULO 1
GENERALIDADES DE LA SANGRE

ESTRUCTURA DE LA SANGRE

Lo sangre es una mezcla polifasica liquida circulante,
pero faclimenie coagulable cuando se defiene; de estructura
compleja, aunque relalivamente consfante y estd consiituida
por:

Elementos solidos: corpusculos  celulores formes o
figurados (hematies, leucocitos, plaquetas) y los productos
minerales u arganicos disueltos en el plasma.

Substancias liquidas: el plasma hematico, con 90% de
agua, el cudl, junto con el agua intersficial, constituye la mayor
parte del agua exiracelular del organismo humano.

Elementos gaseosos {0z, CO: |, transportados por los

hematies y disueltos en el plasma.

La sangre es un complejo polisistematico, con muttipies
unidades funcionales como son;

Sistema eritrocitico, vector de gases

Sistema leucocitario, se encarga de las funciones
defensivas.

Sistemma trombocitico, interviene en lo cohibicidn de
hemorragias.

Sistema plasmatico, a su vez inlegrado por multiples

subdrganos {las proteinas del plasma, los aniones y los

"



cationes, el agua exfracelular infravascular), cada uno de los
cuales estd dedicado a la ejecucion de determinada funcion
nutitiva, coarelacionadeora de la homeostasis  [regulacion

humoralj, o de varias a la vez.

COMPONENTES Y PROPIEDADES FISICOQUIMICAS DE LA
SANGRE,

Bl plasma sirve, para mantener las  constanies
fisicoquimicas de la propia sangre (su viscosidad, hidgratacién,
presién osmotica, pH, efc.) ademads actia como de medio de
iransporte no sélo de las sustancias aimenticias y desecho, sino
del calor y de multiples elemenios naturaies que desempenan
acciones bioldgicas particulares, como son las hormonas,
vitaminas, los anticuerpos y también medicamentos inyectados

o ingeridos.

La viscosidad de la sangre tolal depende de la
concentracion de hematies y proteinas. parlicularmente

fibrinégeno y globutings.

Los corpusculos sanguineos o masa globular la forman
tres clases de gldbulos o sistemas: el eritrocitario o de los
hematies, e leucocitario ¢ de los gldbulos blancos v el
frombocitario o de plaguetas. Los mas numerosos son los

hematies. que infegran la principal masa globular de la sangre



o valor hematécrito {45%). Su funcién principal es fransportar el
oxigeno desde los alvéolos pulmonares hasta los diversos

tejldos.

Los leucocitos son las Unicas células verdaderas de la
sangre, yo cue poseen todas las estruciuras propias de g
célula viva (membrana, protoplasma y nicleo}. Su funcidn es
contibuir a la defensa conira los agentes nocivos que actian

sabre el organismo,

Las plaquetas o tfrombocitos son elementos formes mas
pequefios de la sangre, actian en el proceso cohibidor de las
hemoragias y tombién intervienen en lo coagulacidn

sanguineaq,

CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES DE LA SANGRE

Las enfermedades de la sangre se dividen en primarias y
secundarias: las primarias son debidas a lo afectacion de los
ceniros hematopoyéticos. son las més importantes, dentro de
estas tenemos a la policitemia o criptogenética, aplasias
medulares, leucosis, frombopenias mieldgenas, tumores
ganglionares o esplénicos. Dentro de las enfermedades
secundarias © hematicas, se estudian de acuerdo al érgano
que afectan asi como la patologia del proceso , esios grupos

son: Enfermedades del sistema reticulocitario, linfadenopatias



y infomas, enfermedades y sindromes de insuficiencia medular

hematopoyética, esplenopatias.

Dentro de la propia sangre exisien enfermedades
celulares [citopdiicas: leucopenias, ertrocliosis, efc.} y ofras |

sobre todo plasmaticas (disproteinemias, hemofilia).
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CAPITULO N

HEMOSTASIA Y COAGULACION DE LA SANGRE

ACONTECIMIENTOS EN LA HEMOSTASIA,

El término hemostasia significa prevencion de la pérdida
de sangre. Slempre que un vaso se corta © se desgama, se
Jogra hemostasia por diversos mecanismos que incluyen:

A} Espasmo vascular

B) Formacidn de un tapdn de plaquetas

C}) Coagulacién de la sangre

D} Crecimiento de iejido fibroso dentro del codgulo
sanguineo paora cerar permanenfemente la abertura creada

en el vaso.

A) ESPASMO VASCULAR,

inmediatamente después que se ha cortado o roto un
vaso sanguineo, ia pared del mismo se contrae; esto reduce
espontaneamente el fivjo de la sangre por la rotura vascuiar,
La conlraccion resulta de reflgjos nerviosos y de espasmo
midgeno local. Los reflejos nerviosos probablemente se inicien
por impulsos dolorosos nacidos del vaso fraumalizado o de
tefidos vecinos. Sin embargo, lo mayor parte del espasmo

probablemente resulle de la coniracciéon midgena de los



vasos sanguineos, Este se inicia por lesién directa de la pared
vascular, y probablemente origing la  fransmision  de
potenciales de accidn a lo largo de la pared del vaso en
varos centimetros y produzca la contraccidn del mismo.
Cuanio mayor el traumatismo que sufre el vaso, mayor la
infensidad del espasmo. Esio significa que un vaso que sufre un
corte neto, suele sangrar mucho mas que un vaso aplastado,
Este espasmo vascular focal dura hasta 20 minutos o media
hora, liempo en el cual pueden tener lugar los procesos
ulteriores de taponamiento de plaquelas y coagulacién de la

sangre.
8) FORMACION DEL TAPON DE PLAQUETAS.

£l segundo acontecimiento de la hemostasia es un
intento de las plaguetas por faponar el desgaro de los vasos,
Para comprender este fendmeno, importa conocer primero el
mecanismo de las plaquetas.

Las plaquetas son pequenos discos redondos u ovales de
2 micras de didmetro. Son fragmentos de megacariocitos,
células muy voluminosas de la serfle hematopoyética formadas
en la médula oseq. Las plaguetas son producios de rotura de
los megacariocitas, células de gran volumen de la serie
granulocitica, formada en la médula ésea, Los megacariocitos
se desintegran produciendo plaquetas mientras que todavia

estén en la medula dseo vy liberan dichas plaguetas hacia ia



sangre, La concentracidn normal de plaquetas en la sangre es
del orden del 200 000 @ 400 000 mm?

Mecanismo dei fapén de plaquetas

La reparacion con plaquetas de las aberturas vasculares
se basa en varias funciones de las propias plaquetas; cuando
entran en contaclo con una superficie como las fibras
coldgenas de la pared vascular, inmediatamente cambian sus
caracteristicas; empiezan a hincharse, adoptan formas
iregulares con muchas prolongaciones, se vuelven viscosas,
de manera que se pegan a las fibras colagenas y secretan
grandes contidades de ADP, El ADP, a su vez, aclia sobre las
plaquetas vecinas para activarlas, v la adhesividad de las
plaquetas adicionales hace que se adhieran a las plaguetas
originalmente activadas. Por o tanto, a nivel de cualquier
desgaro de un vaso, la coldgena expuesta de los tejidos
subendoieliales desencadena un circulo vicioso de activacion
de un numera creciente de plaquetas; estas se acumulan para
formar un tapdn de plaguetas. Este es un fapdn muy laxo, pero
suele lograr bloquear con éxito la pérdida de sangre si la
aberfura vascular €5 pequena y se forma la substancia
trombing, y esto altera mas las plagquetas para que se rednan
de manrera meversible, creando asi un tapdn hermético y

resistente.



importancla de las plaquetas.

Si el desgamo producido por un vaso és pequefio, el
tapdn de plagquetas puede Impedir la pérdida de sangre por
compieto; si el desgamo es grande, ademds del fapdn de
piaquetas se necesita que la sangre se coagule para
interrumplr 1a hemorragia.

Bl mecanismo de {aponamiento por plaquetas e muy
imporiante para cermar pequenas rofuras de vasos sanguineos
diminutos que ocuren cenienares de veces cada dio
incluyendo las que se producen a través de las propias células
endoteliales. Una persona que liene muy pocas plaguelias
sufre centenares de pequedias hemorragias debajo de la piel y
en todos sus tejidos interno, cosa que no ocurre en la persona
normal. £l mecanismo de taponamiento por plaquelas no
ocluye &l propio vaso; simplemente los agujeros en el mismo
de manera que el vaso sigue funclonando normalmente. No
ocurre asi, en general, cuando se produce la coagulacion de

ia sangre.
C} COAGULACION EN EL VASO ROTO

£l tercer mecanismo para la hemostasia es ia formacion
del ccagulo sanguineo. El codgulo empieza a formarse en un
plazc de 15 a 20 segundos, si e fraumatismo de la pared
vascuiar ha sido intenso, v en uno o dos minutes st ha sido

pequeno. Substancias activadoras procedentes de la pared

10



vascular fraumatizada de las plaquetas, y proteinas
sanguineas que se adhieren a la pared lesionada, inician et
proceso de coagulacion, £n plazo de 3 a 6 minutos después
de romperse el vaso, el exlremo lesionado del mismo, queda
lleno de un codgulo. Después de 30 minutos @ | hora el
cobgulo se refrae, esto clera todavia més el vaso . Las
plaguetas fiene un papel importanie en esla relraccién del

coégulo.

D) ORGANIZACION FIBROSA DEL COAGULO SANGUINEC.

Una vez formado un codgulo sanguineo, puede seguir
dos caminos diferentes, Puede ser invadido por fibrobiastos
que mds tarde forman tejido conectivo en todo el codgulo; o
puede disolverse. £l destino usual del coagulo gue se forma en
un pequero agujero del vaso sanguineo es la invasion por
fibroblastos, empezando pocas horas después de formarse el
codguio vy la organizacion completa del codgulo y tejido
fibroso en plazo de unos 7 a 10 dias. Por olra parte cuando se
coagula una masa voluminosa de sangre como la que ha
escapado hacia los tejidos, substancias especiales del interior
de los proplos tefidos suelen aclivar el mecanismo gue

disuelven la mayor parte del codgulo.



MECANISMO DE COAGULACION DE LA SANGRE.

Se han descubierto mas de 30 substancias diferentes que
afectan la coagulacion de la sangre presentes en ella y en los
tejidos; unas  estimulan lo  caaguiacidn y  se  llaman
precodgulontes, ofras inhiben la coagulacion y se llaman
anficoaguiantes. Que la sangre coaguie o no, depende de un
equilibria enfre eslos das grupas de substancias. Narmalmente
predominan los anlicoagulantes, y la sangre sigue sin caagular,
pero cuando se rompe un vaso la aclividad de los
procoagulantes en la zona lesionada es mucho mayor gue la

de Ios anticoagulantes, y se desarrolia un codgulo,
Mecanlsmo general de la coagulaclon,

La coaqgulacidn sanguinea ocurre en fres elapas
principales; En primer lugar, se forma una substancia llamada
aclivador de pralrombina en respuesta a la rotura del vaso a

la teslén de la propia sangre.

En segundo lugar, el activador de protrombina cataliza

la coversion de protrombina en frombina.

En tercer lugar, la trombina actia como enzima para
converiir el fibrindgeno en hilos de fibrina, gue incluyen

gldbuios rojos v plasma, para formar su propio codgulo.,



A) CONVERSION DE PROTROMBINA EN TROMBINA.,

Una vez que se ha formado el activador de profrombina,
como consecuencia de la roturg del vase sanguineo, o de
lesion de las plaquetas en fa sangre, convierte fa protrombina
en frombina, lo cual. a su vez, hace que se polimericen
moléculas de fibiindgene en hilos de fibrina en plazo de 10 a
15 segundos, Por lo tanto, el factor que limita el ritmo de la
coagulacién de la sangre puede ser la formacidn de activador
de profrombina y no las reacciones subsiguientes mas alld de

este punto.

Profrombling y fromblna.

la protrombina es una proteing plasmatica, una
globulina affa: con peso molecular de 68 700. Exisle en el
plasma normal en concenfracidn de aproximadamente 15
mg/100 ml. Es una proteina sstable que puede desintegrarse
faciimente con compuestos mas pequefios, uno de los cuales
es la tfrombina, gue tiene un peso molecular de 33 700, casl
exactamente ia mitad del de la profrombina.

La profrombina se forma continuamente a nivel del
higado v es utilizada también en forma conlinua en toda la
economia para coagular la sangre. St el higado no produce
profrombina su concentracion en el plosma cae en plazo de
24 horas hasta demasiado bajos para asegurar fa coagulacion

normal de la sangre. & higado necesita vitamina K para formar



normalmente la protrombina; por {o tanto, la faita de vitamina
K. o la existencia de una enfermedad del higado que impida
la formacién normal de protrombina, muchas veces puede
disminuir la concentracion sanguinea de la profrombina hasta

valores tan bajos que aparece una lendencia hemorégica.

Electo del acllvador de protrombina sobre la
profrombina.

El ritmo de formacion de la trombing a partir de la
profrombina es casi directamente preporcional a la cantidad
de activador de profrombina disponible, la cual a su vez es
aproximadamente proporcional al grado de fraumatismo
sufrido por la pared del vaso o por la sangre. A su vez, la
rapidez del proceso de coagulacion es proporcional a la

cantidad de trombina formada.

B) CONVERSION DE FIBRINOGENO A  FIBRINA;
FORMACION DEL COAGULO.

Flbrinégene

£l fibrinbgeno es una proteina de alto peso molecular
(340 000 } presente en el plasma en canlidad de 100 a 700
mg/100 ml. La mayor parte, si no todo, de! fibrindgeno de la

sangre circulante se produce en el higado, y las



enfermedades hepaticas a veces disminuyen la cantidad total
de fibrindgeno circulante exactamente igual como las
cantidades de profrombina.

Dado su gran peso molecular, el fibrindégeno
normalmenie no escopa en canlidad aprecioble hacia los
liquidos intersticiales; como constituye uno de los factores
principales en el proceso de la coagulacién, los fiquidos
infersiiciales de ordinario cogulan poco o nada. Sin embargo,
cuando la pemmeabiidad de los capllares se hace
anormalmente elevada, el fibiinégeno aparece tanto en los
liquidos fisulares como en la linfa en cantidades suficientes
para coagularios de la misma manera en gue coagvla e

plasma y la sangre completa,

Accidn de la trombina sobre el iibiindgeno para producl
fibrina

La tombina es una enzima proleinica con accién
proteociiica. Actua sobre el fibindgeno suprimiendo dos
péplidos de peso molecular bajo, de cada molécula de
fiorindgeno, y formando moléculas de mondmero de fibrina,
que lienen la capacidad automdtica de polimerizarse con
otras moléculas de mondmero de fibrina. Por io tanto, un
numero elevado de moléculas de moendmero de fibrina se
polimerizan en unos segundos, constifuyendo largos hilos de
fibrina que forman el reficulo del ccdgulo. En las primeras

etapas de esla polimerizacidn, Ias moléculas del mondmero

13



de fibrina se unen unas a ofras con enlaces laxos de hidrégeno
e hidréfebos. Entonces las cadenas de polimero son débiles y
pueden romperse faciimente, Pero poco después, oo factor
globuiinico del piasma, el factor establlizante de fibrina, actua
como enzima para establecer enlaces covalente entre las
moléculas de mondmero de fibring, y iambién entre los
cadenas de polimeros vecinos. Esto facilla mucho Ia
produccion de unared en tres dimensiones de hilos de fibrina y

aumenta la resistencla de estos.
Codagulo sanguineo

£l coagulo esta formado por una red de hilos de fibrina
dispuestos en todas dlrecciones que aprisionan dentro de ella
gldbulos sanguineocs, plaquetas y plasma. Los hilos de fibring se
adhieren a las superficies lesionadas de los vasos sanguineos;
asi el codgulo sanguineo se fija a las aberturas vasculares e

impide la pérdida de sangre.
Refraccidn del codgulo; suero,

Pocos minutos después de formado el codgulo empieza
a refraerse y suele exprimir la mayor parte del plasma en plazo
de 30 a 60 minutos. £l plasma eliminado por el coagulo recibe
el nombre de suero; fodo su fibrindgeno y gran parte de los

factores de coaguiaciéon han sido suprimidos; en esto el suero
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difiere del plasma. Por lo tanto, el suero no puede coagular
por carecer de varios factores.

Por razones todavia no blen aclaradas, serequiere de un
gran numero de plaquetas para que se produzca refraccion
del codgulo. Las micrografias electronicas de las plaquetas en
los coagulos sanguineos demuestra que estan unidas a los hilos
de fibring de manera que en reclidad unen y juntan diferentes
hilos. Ademds, las plaquetas contienen canfidades muy
elevadas de compueste adenosintrifosfato, ico en energia. Se
ha supuesto que la energia de este compuesto intervendria
reuniendo las moléculas sucesivas de los hilos de fibring o que
provocaria ung formacion creciente de anugas en los hilos,
con lo cual disminuiria la longitud de los mismo vy se exprimiria
suero del coagulo.

Cuando el codgulo se refrge, los bordes del vaso
sanguineo  desgarado  se  rednen  probablemente

contribuyendo asi a la hemostasia fingal,

C) CIRCULO VICIOSO DE LA FORMACION DE COAGULO.

Una vez iniciada la coagulacidon de la sangre,
normalmente en unos minutos se extiende o toda lo sangre
vecing, £n otras palabras, el propio codgule inicia un circulo
vicioso. para provocar mayor coagulacion. Ura de las causas
mds imporiantes de elo es que la accion proteolitica de la

trombina le permite actuar sobre varios de los demdas factores



de coagulaciéon sanguinea, ademds del fibrindgeno. Una vez
alcanzado un valor critico de frombina se establece un circulo
vicioso que hace que se produzca mayor canlidad de
trombina, y la coagulacién de la sangre prosigue hasta que

interviene algo gue interumpe el fenémeno.

D) BLOQUEO DEL CRECIMIENTO DEL COAGULO POR EL
FLUJO DE LA SANGRE.

Cuando se produce un codgulo el circule vicioso de la
formacién continuada de codgulo solo tiene lugar st Ja sangre
no circula porque el flujo de la sangre se lleva la frombina 'y
olros  procoagulanies liberados durante el procese de
coagulacién, alejdndolos  fan  rapidamente  que  su
concentracién no puede aumentar con rapidez suficiente
para fomenlar una mayer coagulocién,

Ademads, el proceso de coagulacidn no se va
propagando automdlicamente hosta que las concentraciones
de procoagulanies se eleven por encima de un valor critico. A
concentraciones mayores, muchas substancias inhibidoras de
la sangre, siguen blogueando las acciones de los
procoagulantes, o desfruyéndolos, Ademds, el sislema
reficuloendotelial, en parficular en el higado y médula dseq,
suprimen la mayor porte de factores procoagulantes

circulanies en pocos minutos



E) INICIACION DE LA COAGULACION: FORMACION DE UN
ACTIVADOR DE PROTROMBINA,

Los mecanismos que inician la activaciéon de o
profrombina pueden ponerse en marcha por fraumatismos a
los tejidos, traumatismos a la sangre, o contacto de la sangre
con substancias especiales como la coldgena fuera del
endotelio vascular. En cada case originan la formacion de
aclivador de protrombina, el iniciador inmedialo de la
activacién de protrombina.

Hay dos maneras basicas de iniciar la formacién de
activador de profrombing y, por lo tanto, de iniciar la
coagulacion: Por via extrinseca que empieza por traumatismo
a los tejidos fuera de los vasos sanguineos, o por vig intrinseca
que empieza por la propia sangre. En ambos ¢asos una serie
de proteinas plasmaticas { glabulinas beta) son esenciales.
Estas, junto con ofros factores que eniran en el proceso de
coagulacién, se laman factores de coagulacion sanguineaq, y

en su mayor parte se identifican con numeros romancs.



FACTORES DE LA COAGULACIGH Y SUS SINONIMOS

FACTOR DE COAGULACION
Fibiindgeno

Plaquetas

Profrombina

Trombaptlasting lisuiar

Calcio

factor v

factor VIl

Factor vill

factor IX

factal X

factar XI

factor Xl
Facior Xili

Activador ge crzrombing

SINONIMO
facior t

factor 3 de plaquetas
factor it
Factor it
Factor IV
Proacelerina; factor IGbil;
globuling-Ac; Ac-G
Aceletadot sético de
caversion de
prottombinag; SPCA.,
pieconverlina.
Autoprofrombing i
factor anlihemolilico,
ANF: Globulina
anfihemofilica; AHG.
Componente
hamboplasminico del
plasma: PIC: Factor
Chiistmos
fFactor Stuar; Factor
Stuart-Prower; factot
Prower; autoptoltambing

Anfecedente plasmatico
de tromboplosting; PTA
factor Hagerman

Facior estabifizante de la
fibrina

Trombacinaso;
ffomboplastina completa



MECANISMO  EXTRINSECO  PARA  INICIAR 1A
COAGULACION.

£l mecanismo exfrinseco para iniciar la formacién de
activador de profrombina empieza cuando lo sangre enira en
contacto con felidos fraumatizados y tienen lugar las siguientes

elapas:

1} El tejido raumatizado libera dos factores que inician
el proceso de coagulacién, Estos son; Factor tisular, una enzima
proteolitica y fostolipidos tisulares, principalmente fosfolipidos

de las membranas de las céluias tisulares.

2) Lo enima proteolitica del factor fisular formao
complejos con el factor VIt de coagulacion y este complejo,
en presencia de fosfolipidos tisulares actia sobre el factor X,

para formar factor X activado.

3) Etfactor X activodo inmediatamente forma complejo
con los fosfolipidos fisulares liberados por el tejido
fraumatizado. y tombién con factor V para formar el complejo
denominado activador de profrombina. En plazo de 10 a 15
segundos este rompe la profrombina para formar 1o frombina y

continuar con el proceso de coagulacién.



via EXTRINSECA

1) Traumatismeo tisulor

/

factor fosfolipidos

fisulce fisulares

| Ao

2 %
§
vil \
3} V e
Activador de
Prafrombina

Profrombing ee————s ltombina

FACTOR INTRINSECO PARA INICIAR LA COAGULACION

El segundo mecanismo para iniciar la formacién de
aclivador de protrombing, y por fanto, para iniciar lo
coagulacion, empieza con el traumatismo a la propia sangre y

continUa siguiendo una serie de reacciones en cascada.

11 El frauma que sufre lo sangre altera dos factores
importantes de coagulacién en ella - Factor Xil v plaguetas.
Cuando el factor Xl se perturba, como ocurre cuando entra

en contacto con la coldgena o con una superficie exfrafa

&
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adopta una nueva configuracién que lo convierte en una
enzima proteolitica llamada * Factor Xl activado .

Smulianeamente el traumatismo de sangre también
iesiona las plaquetas, bien sea por adherencia de 1a coldgena
o a una supetficie extrana, y esto libera fosfolipidos de
plaqguetas llamada frecuentemente factor il de plaquetas,
que tamblén desempena su papel en reacciones posteriores
de la coagulacion.

2) El factor Xl activado actia sobre el factor XI para
activarlo también, lo cual constituye la segunda parte de la
via infrinseca.

3) El factor Xt activado actua sobre el factor X para
activarlo.

4) El factor IX activado actia junto con el factor VI, y
con los fasfolipidos de las plaquetas procedenie de plaquetas
tfraumatizadas, activa el factor X, Claro estd que cuando hay
poco factor VIl o pocas plaquetas esta etapa resulta
deficiente. El factor Vill es el que falla en la persona que sufre
hemofiia cldsica, por lo que se lloma factor antihemofilico La
plaquetas son el factor de coagulacion que falta en la
enfermedad hemondgica llamada frombecitopenio,

5) Esta etapa en la via inrinseca es la Vitima, o sea que
el factor X activado se combina con el factor V y los
fosfolipidos de las plaquetas para constituir el complejo
llamado activador de protrombing. La Unica diferencia es que
ios fosfolipidos en esie caso provienen de las plaquetas

traumatizadas. mds bien que de los tejidos lesionados. El



activador de profrombing a su vez, inicia ol cabo de unos

segundos la rotura de la profrombina para formar frombing,

iniciando asi el proceso final de la coagulacion.
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PAPEL DE LOS IONES DE CALCIO EN LAS VIAS INTRINSECA
Y EXTRINSECA.

Excepto por las dos primera etapas de la via intrinseca
se necesitan iones de calcio parg proseguir fodas la
reacciones . Por lo fanto, en ausencla de iones de calcio no
tiene lugar la coagulacion de la sangre.

Por ofra parte cuando se exirae sangre puede evitarse
que coagule disminuyendo la conceniracion de iones de
calcio por debgjo del umbral necesario para la coagulacion;
esto se logra desionozando el calcio al hacerlo reaccionar con
subsiancias come en ion cifrato, o precipitandolo con

substancias como el ion oxalato,

F) PREVENCION DE LA COAGULACION SANGUINEA EN EL
SISTEMA  VASCULAR  NORMAL -  ANTICOAGULANTES
INTRAVASCULARES,

Factores de la superficle endotellal

Probablemente los dos factores mas importanies para
evitar la coagulacidén en el sistema vascular hormai sean la
lisura del endotelio, que impide la activacion de contacio del
sistema de coagulacion intrinseca vy, en segundo lugar una

capa monomolecular de proteina cargada negativamenie



absorbida a la superficie inferna del endotelio que repele (os
factores de coagulacion en las plaquetas, con lo cual impide
la activacion de la coagulacion. Cuando la pared endotelial
es leslonada, se plerde su lisura y su carga eléctrica negativa,
lo cual se ¢ree ayuda a activar el factor Xil y a poner en
marcha la via intrinseca de coagulacion. Y si el factor Xil entra
en contacto con la coldgena subendotelial, el factor
especifico de esta interaccion es un Iniciodor poderoso de la

coagulacién,

Anitiromblina y acclén anhitrombinica de la fibrina.

Entre los anficoagulante més importantes de la sangre se
hallan los que exiraen frombing de la misma. Los dos mas
poderosos son los hilos de fibrina formados durante el proceso
de caagulacion, y una globuiina dalfa denominada
antitrombina i,

Cuando se estd formando un codgulo del 85 al 90% de
la trombina producida (partiendo de la protrombina) es
absorbida por los hilos de fibrina que se van produciendo. Esto,
impide la difusion de la trombina hacia el resto de la sangre .
por lo tanto, excluye la difusidn excesiva del codgulo.

La profrombina que no se absorbe a los hilos de fibrina se
combina con antitrombina, que por un proceso de fijacién
bloquea el efecto de la rombina sobre el fibrindgeno v luego
inactiva la trombina unido durante los siguientes 12 a 20

minutos.
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Heparina

La heparna, anficoagulante poderoso, es un
polisacarido conjugado que se encuenira en el citoplasma de
diversas  células. Se han  enconirado  cantidades
parficularmente elevadas en las células cebadas localizadas
en el tejido coneclivo pericapilar de toda la economia.

Las celulas cebadas son abundantes en el fejido gue
rodea los capilares del puimoén, y, en menor grado, los def
higado. Se comprende por qué podrian necesitarse grandes
cantidades de heparina en estq zonas, ya que los capilares del
pulmén e higado reciben muchos codguios embolicos
formados cuando la sangre venosa circula lentamente, una
produccion suficiente de heparina podria evitar el crecimiento
posterior de tales codgulos.

La concentracion de heparina en la sangre normal se ha
estimade que es hasta de 0,01 mg/100 m! de sangre. Aunque
esta conceniracion es de 10 a 100 veces menor gque la
utiizada generalmente en clinica para evitar la coagulacion
de la sangre, probablemente baste para ayudar a prevenir la
coagulacidn sanguinea en el sistema circulatorio normal. ya
que en estado normal, solo se forman cantidades pequenas
de preccagulantes y, por lo tanto, cantidades muy pequerias

de heparina pueden bastar para evitar la coagulacion.



Mecanlsmo de la coagulacién de la hepatina,

Primeramente la heparinag impide la formacion de
aclivador de profrombina por la via intrinseca cuando los
procoagulantes de esta via existen en cenceniracidon baja.
Acltia en varias etapas de la via.

En segundo lugar la heparina, junfo con un cofaclor de
albuming, inhibe la accidn de la frombina sobre el fibrindgeno
y. por o tanio, impide la conversién del fibrindgenc en anillos
de fibrina.

En tercer lugar, io heparina aumenta la rapidez con la
cual la trombina actéa sobre la anlilrombina: por lo tanto,
ayuda ainactivar ia trombina.

En cuarto lugar g heparina aumenia la cantidad de

trombina absorbida per fibrina.

G) LISIS DE COAGULOS SANGUINEOS; PLASMA.

Las proleinas plasmaticas contienen uno euglobuling
denominada plasminégeno o profibrinolising que, a su vez
aclivada, se fransforma en la plasmina o fibrolising. La plasmina
es una enzima proteclitica parecida a la tipsing, la enzima
digestiva mas importante de la secrecion pancredtica. Digiere
los anillos de fibrina y fambién otras substancia de la sangre
vecina, como fibrindgeno, tactor Vv, factor Vil protrombing y

factor XI, Por o tanto, siempre que se forma plasmina en la



sangre puede cousar lisis de un codgulo y también destruccion
de los factores de coagulacion, con lo cual hace que la

sangre sea hipocoagulable.

Actlvacién de la plasmina y lisls de codgulos.

Cuando se forma el codgule, gran cantidad de
plasmindgeno se incorpora en el mismo junto con ofras
profeinas plamaticas. Sin embargo, no se ftransfooma en
plasmina y no produce lisis del coagulo si no es aclivado. Los
tejidos contienen substancias que pueden aclivar el
plasmindgeno iranformandolo en la plasmina; incluso la propia
trombina puede activar el plosminégeno, en plazo de 1 0 2
dios despues que se ha escapado la sangre de un tejido y ha
coogulado, estos aclivadores provocan la formacion de
plasmina que. a su vez, disuelve el codgulo.

Los codagulos que se producen denfro de los vasos
sanguineos tombién pueden disolverse, aunque esto ocure
menos frecueniemenie que la disolucién de los codgulos en
los tejidos. Asi podemos ver que también hay sistemas
activadores dentro de la propio sangre,

Se ha descubierto un activador lamado urocinasa en la
ofing; que tiene importancia para la lisis de codgulos que se
desamollen en el sistema urinario. Es posible que la urocinaso
también intervenga como activader infravascular antes de ser

eliminada por los rifones con la orina.
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Algunas bacterias también fiberan enzimas activadoras;
por elempio, los esireplococos producen una substancia
llamada esireptocinasa que aciua sobre el plasminégeno
para producit plasmina. Cuando se produce infeccidn
esfrepiococica de los tejidos, la plasmina generada en
respuesta a ta estreptocinasa disueive la linfa coagulada en los
tejidos v en los liquidos tisulares coagulados y permite que los
esfreplococos se difundan ampliamente por los tejidos, en

lugar de quedar bloqueados por el tabicamiento del cuerpo.
Slgnificacion del sistema de fibrinollsing.

la lsis de los codgulcs sanguineos permite el
aclaramiento lento (en varios dias) de la sangre exiraia a nivel
de los tefidos, y en unos pocos cascs tambien permite la
reaberura de los vasos coagulados. Pero, es muy raro lograr la
reabertura de vasos de gran cdlibre. Quiza la  funcion
importante del sistema de fibrolisina sea suprimir codgulos muy
pequenos de lcs millones de pequenos vasos periféricos que
acabarian por quedar obstruidos’'si no hubiera algun sistema
ehcargado de su impieza.

La hemoragia excesiva puede resultar de deficiencia de
cualquiera de los diferentes factores de coagulacion de la
sangre. Hay tres fipos de tendencia hemomrdgica son: La
hemoragia cousada por ta deficiencla de vitlaminag K; la

hemofiia y la frombocitopenia .
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EXAMENES DE LABORATORIO
A) Tlempo complelo de coagulaclon de la sangre

Es uno de los procedimientos de laboratorio mds
anfiguos y donde se ha fralado de diagnosticar las
alteraclones en los mecanismos de coagulacién. Se usa sangre
venosa, prefiiéndola a las muestras tomadas cuando se
pincha el dedo, que contienen elementos lisulares mezciados.
Ei flempo de coagulacién prolongado indica que existe un
problema. El tiempo de coagulacién normal no siempre

asegura que fa hemostasia sea normal,
B) Tlempo de profrombina

Es un proceso de coagulacion en el cual. la sangre
incoagulable por la adicion de cifrato, se recalcifica y se
afiade un exceso de lromboplasting fisular por lo que la
coagulacion observada posteriormente  depende de g
presencia de los aclivadores representado por los factores |, il,

V,Vily X,

La protrombina se sintetiza en el higodo vy Ia vitaming K
es indispensable para el proceso, El tiempo de profrombina se
expresa en unidades de liempo (segundos) y se da como
resultado el valor en segundos de fiempo de protrombina del

paciente, en relacién con un confrol conocide como normal.
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En la acivdiidad se valora con aporatos electronicos
avlomaticos, que ofrecen la maxima seguridad en la
apreciacion del codgulo que se forma, obteniéndose el dato

en fracclones de segundo.

En  los iratamientos con  anlicoagulantes la
concentracién de protrombina bgja a niveles del 30% que
equivale a 35 o 40 segundos, presentdndose manifestaciones

hemorragicas, cuando sobrepasan dicha concentracion.

C) Tiempo paicial de tromboplasiing

Mide lo actividad de la coagulacién en la via infrinseca,
Se denomina tiempo parcial de fromboplastina activado {TTPa}
a la varanie de PPT que se caracteriza por una mayor
sensibilidad y mejor estandarizacion, cuya dosificacion requiere
aparato elecirdnico especial, gue informa el momento exacto
en el que se produce la coagulacion entre el reactivo y el

plasma, con datos en fracciones de segundo,

Es un procedimiento que permite valorar la normalidad o
anormalidad de los factores | {Fibrindgeno) . I {Frotrombinaj, Vv,
VL 1X, X y Xll. Es la prueba de eleccidn cuando se administran

anficoagulantes a base de heparina.
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D) Tlempe de sangric

Es un buen procedimiento para medir la funcion
plaguetaria. Mide la interaccidn de las plaguetas con fos vasos
sanguineos v la posterior formacidon de codgulo o tapdn
hemostdtico, Mide adecuadamente la fase vascular de la

coagulacion.

El tiempo es alrededor de fres minutos v depende del
nimero y eficacia de las plaguelas v de la contractiidad
capilar, Se encuentra alargado como consecuencia de
trombopenia o alleraciones funcionales de las plaguetas
como cuando hay ingestidon prolongada de aspirinas ©
cuando no hay una adecuoda interaccion entre los vasos
sanguineos o las plaquetas. En la hemofilia el tiempo de
sangria es normal, porque el primer tfrombo plaquetario que
sigue a la vasoconsticcion producida por el frauma, ocluye la
herida vy cesa la hemomagia. Si se quita el primer frombo, se

reinicia ef sangrade.
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PRUEBAS DE COAGULACION Y HEMOSTASIA

Examen

Tiempo de
coaqgulacién.

Tiempo de

sangliq

Rehaccion

Coagulo

Tiempo de
Tromboplas-

fing

Valores nomales Aumenkado en:

de 5-10 min. Didlesis Plasmo-
palicas (hemaolilia
hipoptohrombine-
mias graves).

de 1-4 min, Diatesis trambo-
pdlicas {Tlombo-
penias, romboas-

tenias),
Comienza en
la 2a hoto.
feimina q los
18 hotas
de 10-20 seg. Hipoprotrombi-
{85-110%). nemiq, alibrino-

genemia, pora—

34

Disminuldo en:

Después de he-
mownagias o de
esplenectomia.

Trombopenias,
Poliglobulemia



CAPITULO il

HEMOFILIA,




CAPITULO HL,

CONCEPTO DE HEMOFILIA

La hemofiia es un termino empleado al referirse a un
grupo de enfermedades hemomdagicas de origen genético. El
defecio hereditario conslste en una deficiencia de un factor

plasmdtico que impide la coagulacion normal de la sangre,

Actudlmente se distinguen tres formas de hemofilia: La
hemofiia A, que es el lipo clésico v es el mas frecuente
caraclerizado por la deficiencia de la globulina antihemofiica
{AHG). La hemofilia B denominada enfermedad de Christmas,
debidc @ la deficiencia de un componente de Ia
tromboplastina plasmatica (PTC). La hemofiia C, debida a la
deficiencia de un predecesor de la fromboplastina piasmatica
{PTA).

Aungue la caracteristica més marcada de 1os tres tipos
de hemofilia es la tendencia hemomrdgica, la intensidad de los
episodios producidos varia. Las hemofilias A y B se parecen en
que suelen caracterizarse por hemorragias intensas, aunque
también se hayan cbservado caso leves. La hemofiia C en

cambio, se acompafia de hemoragias de menor importancia.



HEMOFILIA TIPO A (CLASICA O DEFICIENCIA DEL FACTOR VIlI,
AHG ).

CONCEPTO:

La hemofiia A, la mayoria considerada cldsica por su
presentacion en una familia real de Europa durante varias
generaciones, es una enfermedad heredilaria propia de
varones y caraclerizada por la presentacion de hemorragias
cutdneas, musculares articulares, mucosas v viscerales

provecadas por fraumatismos a veces insignificantes.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA:

Como el facior Vil estd codificado en el cromosoma X |
lo hemofilic es una enfermedad ligada al sexo. La hemofilia se
presenta en | de cada 10,000 nifios de sexo masculino nacidos
vives, siendo la mayoria de los casos del tipo de hemofilia A.
Las hijos de varones hemofilicos son poriadoras obligaterias del

gen.

Cuando la unidn se establece enfre una mujer sang,
pero tfransmisora de hemofilia { X' X) y unvardn normal (X Y],
las posibilidades son: que los varones fienen el 50% de
prebabilidades de convertirse en portadoras sanas { X" X |y

tfransmitir ia enfermedad,

XX + XY = XX X X X'y XY



En el caso de unidn entre un hemofilico { XY ) con una
mujer normal ( X X } la posible descendencia es que ninguno
de los hijos, tanio varones como mujerss, padeceran la
enfermedad, pero todas las mujeres serdn portadoras de elia;

pero g fravés de ellas podrdn sufrirla los rietos.

XY + XX = XX XX XY XY

Si se unieran un hemofiico { X° Y )} con una portadora
(X Y ). podrian tener una hija hemofiica [ X" X'}, pero esio
es excepcional, porque el producto de dos cromosomas X es
mortal,

MANIFESTACIONES CLINICAS

El grado de intensidad de la hemofiia se basa en
criterios clinlcos y bioldgicos, v e nivel plasmatico del factor
Vil Si los pacientes presentan menos de 1% del nivel normal
del factor Vil se habla de una hemofiio grave, es la mds
frecuente. En lo forma moderada de lg enfermedad, los
pacientes presentan del 2 al 5% det nivel nermal del factor Vill.
Se hablo de forma leve cuando es de 5 a 25 % del nivel normal
del factor Vil
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Desde el punto de vista clinico es probable que un caso
leve, los primeros meses e incluso afios de vida, sea tolalmente
asinfomdtico y sélo con un fraumafismo, una intervencior
quirdrgica © un estudio comecto de laboratorio se pueda
sospechar el diagnéstico vy el pociente puede llegar a la vida
adulta con pocas secuela de lo enfermedad. Los caso
moderados se diagnostican en edad temprana, llegando a la
edad adulta con un grado variable de secuelas arficulares y el
caso grave incluso puede fallecer durante el frabajo de parte
Y, en caso de que sobrevivan los primero anos sus secuelas
articulares llegardn a ser graves. Por lo que la hemofilia es una

enfermedad involidante de por vida.

Los pacientes presentan hemorragias espontaneas en las
arficulacicnes y a veces, en lejidos blandos. El lugar mas
frecuente de las hemarragias son las arficulaciones sobre todo
en codos y rodillas, aunque puede afectarse cualquier
arficulacion. Estas hemartrosts son dolorosas, por 10 que hay
que atenderlos rapido. Las secuelos de las hemarirosis
repetidas son el desarollo de arfropatias graves con sobre
crecimiento dseo, formacidn de espiculas, limifacion de
movimiento y dolor crénico. Si los episodios de hemormragia no
son fratados rapidamente pueden progresar a sinovitis cronica

y aun artritis,

Las hemorragias de lejidos blandos pueden producir

complicacion neurclégica o compresion de nervios periféricos.



también pueden presentarse hemormagias Intracraneales

espontaneas, hematuria y hemorragias retroperiioneales.

DATOS DE LABORATORIO

Los hallazgos de laboratorio consisten en un tiempo de
coagulacion normalmente prolongado, pero con un tiempo
de hemomagia normal; generalmente el recuento hemdlico es
normal, exceplo en los enfermos en que las pérdidas de

sangre han ocasionado anemiac,

También se dispone de andlisis de DNA , que es una
prueba Ul para ia deteccion de la portadora v diagndstico
prenatal precoz,

EVOLUCION

Esta enfermedad es incurable; cerca del 50% de los
hemofilicos no protegidos ni tratados comectamente fallecen
antes de los 10 afos. Los adulios sobrepasan los 40 afios

PROFILAXIS Y ASPECTO SOCIALES.

Los pacientes no serdn inyectados inframuscularmente

(por probable causa de hematomas), evitaran el ejercicio y

sélo se les permitira la natacion. La vida en la escuela, las
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ocupaciones y diversiones seran confroladas descartando lo

que pueda ser fraumdatico.

TRATAMIENTO

El ratamiento de reposicidn es la clave en ei iralamiento
de ia hemofila. E desarollo de crioprecipidado vy de
concenirados de plasma licfilizado { plasma anlinemofilco
humane radiado), han cambiado lotalimente el curso de la
enfermedad, tal como lo demuestra €] marcado aumenio de

la esperanza de vida que acompaiia a esfos procesos.

Las hemomagias en este padecimiento, sobre todo en los
casos graves, sélo pueden detenerse con globuling
antihemofilica ( factor VIt antihemofilico FAH }. Sin embargo
como ase factor es muy inestable y Hiene una vida muy corta;
s6lo es eficaz cuando se administra en plasma fresco o cuando

el plasmao que lo contiene fua congelado de inmediato,

El factor VIl purificado y congelado en fresco se

consigue con facilidad en el mercado, pero es costoso,

Crioprecipilado: El factor VIl puede concentrarse si se
refrigera de inmedioto plasma fresco; las proteings se
precipitan a bajas temperaluras contienen un  aita

concentracion de factor antinemcfilico. Se aimacenan en una
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bolsa de pidstico v se conserva a -20° C. Cuondo se necesita

el crioprecipitado, se descongela la bolsa o 37° C.

Ei crioprecipitado es mds barato que el factor Vil
congelado y puiificado, su desventoja depende del contenido
del factor Vil que es muy variable, pues fiene mucho que ver
con la hablidad con que haya sido preporado ef
crioprecipitado; siempre que sea posible, el factor Vil
purificodo se emplea en lugar del crioprecipitado.

Lo mayoria de los pacientes con hemofiia grave se les
enseno a frolarse por si mismos en su domiclio con
concentrados liofflizados. Esto mejora la calidad de vida de los
pacientes y disminuye el nimero de dias en el hospital. Por
desgracia, a pesar de los ovances en el fralamienta, siempre
hay riesgos que corren los pocientes como es el caso de la
adgquisicion de la hepatitis B, que se presento en pacientes que
han recibido multiples fransfusiones: y reclentemente lo
epidemia del virus del VIH, expuesto de forma similar en
muchos pacientes con hemofilia. Debide a la frecuencia de
estas infecciones viicas, todos los paciente con hemofilia,
independientemente de los datos seroldgicos de VIH, deben
fratarse como sl fueran seropositivos. Bl iralomiento de
eleccién de la hemofilic leve es el crioprecipilado debido al
riesgo menor de hepatitis que presenta este  producio que se
elabora a porlir de sangre de un numerc limilado de

donantes. Los productos sanguineos frescos todavia conllevan



un pequeno riesgo de contaminacién viica, por lo que este
fiesgo debe ser considerado cuando se aplica el tratamientoa
pacientes que han.recibido pocas fransfusiones o ninguna.
Aclualmente, todos los concentrados liofiizados se han
inactivado en cuanto o virus con uvna gron variedad de
medios, incluidas pastevrizacion y puﬁﬁcocién cromatografica
y monocional, Por ello, estos productos son considerados por

algunos hematdlogos como el tratamiento de eleccién,

Actualmente se dispone tombién de la 1-desamino-{8-D-
arginina}- vasopresina { DDAVP . Este andlogo sintético de la
vasopresing parece actuar por estimulo de la liberacion de
depdsitos del factor VIl en las células endoteligles del
paciente. También se puede uliizar el dcido épsilon-
aminocaproico (EACA} este puede disminuir las necesidodes
de fransfusion. Tiene propiedades antifibrinoliticas, por lo tanto
actua como organizador y estabiizador de los codgulos, para

qgue estos maduren y seanmas estables.
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HEMOFILIA B ( ENFERMEDAD DE CHRISTMAS O DEFICIENCIA DEL
FACTORIX, PIC),

CONCEPTO:

La hemofila B o enfermedad de Christrnas es un
trastorno sanguineo hereditario, caracterizado por el déficit del
factor X, En esta enfermedad el plasma carece del

componente de la fromboplasting iamado PTC o factor IX.

ENOLOGIA Y PATOGENIA

Allgual que la hemofilia A, el gen que codifica el factor
X se encuentra en el cromosoma X, o que lo convierte en una
enfermedad figada al sexo. En esto enfermedad falia la
funcién coagulante del factor IX, pero a diferencia del déficit
del factor Vill, en muchos casos no se puede detectar el
antigeno protfeico. Ei factor iX, es mucho mas pequefio que el

factor Vill.

DATOS CLINICOS

Las manifestaciones de la enfermedad de Christmas son
idénticas a los de la hemofiia A, con los mismos problemas

musculoesqueléticos y las mismas complicaciones derivadas

del tratamiento cronico con transfusiones.
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DATOS DE LABORATORIO

El diagnostico de déficit del factor IX es muy evidente, &
tiempo total de profrombina (TP} estd prolongado, el tiempc
parcial de profrombina vy de sangria son normales y los andlisis
de factores especificos confirman el diagndstico. Antes, la
varabilidad de la actividad antigénica en distintos familiares
hacia que la defeccidn de portadores fuera dificit: el desarrolio
del andlisis de DNA ho hecho posible acivalmente ia
deteccion de portadores y el diagnostico prenatal en lo

mayoria de los familiares,
PRONGSTICO

En general es menos grave que en el caso de lo

hemofilia A,
CURSO ¥ TRATAMIENTO

Los principios del tratamiento de la hemofilia 8 son
basicamente los mismos que los de la hemofilia A, Se dispone
de una gran variedad de producios sanguineos liofilizados
para el reemplazamiento del factor IX v ia terapia domiciliaria
gs la clave principal del tratamiento en pacientes con
enfermedad grave. Los pacientes con enfermedad leve o
recien diagnosticada, el productio sanguineo de eleccion s el

plasma fresco congelado (crioprecipitado). Para calcular el
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régimen de transfusion el médico debe recordor que la vida
media del factor iX es mds larga que la del factor Vill, siendo

aproximadamente de 24 horas .

HEMOFILIA C ( DEFICIENCIA DE FACTOR XI O PTA }

Es otra variedad de hemofilia. El déficit del facter Xi es un
trastomo aulosdmico recesivo que se presenta con mayor
frecuencia en pacientes de ascendencia judia, A diferencia
de la hemofiia clgsica, afecta tanto a hombres como a
mujeres. El proceso hemorragico pueden ser menos grave que
en la ofras hemofiias. Las hemoragias pueden ocumr casi
unicamente con motivo de tratamientos dentales { extraccion
dental ) o intervenciones quirirgicas. El tiempo de coagulacion

e51a poco prolongadoy el consumoe de protrombinag &s bugno.
TRATAMIENTO

Se irata con transfusiores de plasma fresco, cuyo efecio
comector de la coagulacion persiste de tres o siefe dias o mas.

Como el factor persiste en el suero, también puede comregirse

su deficiencia transfundiendo el suero.
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DEFICIT DEL FACTOR XIl O HAGEMAN

Aparece en ambos sexos y su herencia es recesiva, El
tiempo de profrombina es normal; su consumo disminuido v la
generacién de tromboplasting defectuosa. Al igual que fa
hemofilia B el déficit del factor XIl, se ha observado asociado

al sindfrome de Ehlers-Danlos.

No requiere terapia sustituliva (plasma, sangre} mas que
en casos excepcionales que presentan sintomatologia

hemorrdgica.

EMFERMEDAD DE VON WILLEBRAND

La enfermedad de von Willebrand (hemofilig vascular)
es e mds comun de los trastornos hereditarios de o
coagulacion; pero no se identificd hasta época reclente,
gracias al desamollo de las técnicas diagndsticas nuevas mas
precisa. Al generdlizar esta nuevas pruebas diagndsticas v
descubrir  nuevos casos, comprendiéndose mejor  los
mecanismos de produccion del trasiomo, es probable que la
anomalio resulte lao cowsa hereditariac mds comin de

hemorragia infrabucal espontdnea. A diferencia de lo que
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ocurre en las hemofilias A y B, las manifestaciones clinicas
suelen ser ligeras; casi nunca la hemorragia es mortal y son
raras las hemartrosis,

En esta enfermedad existen cuando menos dos defectos
demostrables. La adhesividad ¢ adherencia de las plaguetas a
ia colagena subendcielial de la pared capilar rota es menor
{lo que podria explicar el mayor tiempo de sangrado), y como
en la hemofilia A cldsica, los niveles de factor Vil son bajos.

La molécula complela conocida en conjunto como
factor VIl es en realidad una proteina de dos porciones
moleculares a las cuales se deben sus varias actividades
bioldgicas. La porcion molecular menor estd asociada con la
actividad coagulante cldsica del factor Vill, mientras que fa
mayor fiene a su cargo la aclividad del factor de von
Wilebrand. En lo enfermedad de este nombre hay una
deficiencla cuanlifativa y cualitativa de la porcion de la
molécula del factor Viil. La actividad del factor de von
Willebrand hace posible la adhesividad de las plaquetas al
subendotelio, regula los valores plasmaticos de actividad
coagulante del factor VIl y en esta forma influye en la
hemostasia normal.  Aunque el tiempo de sangrado
prolongado es caracteristico en la enfermedad, también
puede haberlo en ofras enfermedades, y disponemos de
pruebas de loboratorio mas especificas para identificar la
deficiencia de factor de von Willebrand en el plasma. 08
resullados de dos de estas pruebas son una disminucion

anormal de ia retencién de plaquetas por perlas de vidrio en
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la enfermedad de von Willebran y el fracaso de la ristocetina
para produci agregacion de plaquetlas en pacienfe con
enfermedad de von Willebrand, como ocume en personas
normales.

El mecanismo de transmision es un gen autosémico
dominante. La frecuencia es la misma en ambos sexos. Se
abservan a menudo menomragla, epistaxis y sangrado por las
encias. Son raras la hemartrosis y las petequias. Las tendencias
hemomagicas suelen manifestarse en la infancia, y disminuyen
en el adulto y en el anciano.

El diagnéstico se establece en un paciente con
antecedentes de hemomragla ginglval o epistaxs en cualquiera
de los progenitores que tenga un tHiempo de sangria
prolongado { lo que no es frecuenie en la hemcfiia A 0 B }
valores bajos de AHG, y retencion anormal de plaquetas por
perias de vidrio o disminucion de la agregacién de ristocetina,
en la forma antes sefalada. El nimere de plaguelas, el iempo

de coagulacién y el consumo de profrombina son normales.

TRATAMIENTO DENTAL

Estos enfermos no debe recibir aspirina, por el peligro de
aumento de tiempo de sangrado. En general, basta para
evitar las hemormagias ia atencién meticulosa a los detalles
durante las maniobras quirdrgicas, periodénticas y  de
restauracion, En enfermos con fendencia al sangrado profuso,

puede ser necesaria ia hospitalizacidn. En general, la

9



transfusion con crioprecipitado de factor Vil antes de Ic

infervencidn basta para evitar las hemorragias.



CAPITULO WV

EXTRACCION DENTAL EN PACIEMTES CON
HEMOFILIA.
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CAPITULO WV

EXTRACCION DENTAL EN PACIENTES CON HEMOFILIA

ANTECEDENTES

La dlta incidencia de problemas deniales de pacienies
con hemofilia es consecuencia de la negilgencia y miedo a las
complicaciones del ratamiento. Estos pacientes se benefician

de un plan de tratamiento mullidisciplinario racional,

La histeria clinica debe Inclulr €l tipo v gravedad de la
enfermedad, presencia de inhibidores, medicamentos usados
para el delor, terapeutica de reposicion y iratamientos
dentales previos, El dentista debe conocer el periodo en &
que existe un nivel suficiente de factores para poder realizar el

tratamientc dental y durante éste,

El examen de lg boca del hemofilico que no sangra no
demuestra en general nada anormal; no existen signos clinicos
demostrables que hagan pensar en la enfermedad. Asi es
necesaro fener una historia clinica con  antecedentes
hemomagico cntes de realizar una intervencion quirbrgica o
bucal que puedaimplicar una ruptura de vasos sanguingcs. La

hemonagios del hemofiico pueden produciise  por



traumatismos pequenos; el mds ligero corte o abrasion de los
teidos blandos, como los que pueden proaucise en las
infervenciones  operatorias, las lesiones gingivales y las
intervenciones pericdontales o hasta en las profildcticas, y ta
ruplura de vasos sanguineos ocasionada por 1a infroduccion
de una ogujo hipodérmica, son suficiente para ocasionar

hemomagias graves.

En el hemofiico hay un mecanisme fibrinofitico normal,
pero lo generacion de frombina necesarda para la formacion
del codgulo es retardada e Inadecuaaa. Por lo tanto se
forman codgulos flojos, friables, que pueden ser desalojados

rapidamente y se disuelven pronio,

En el plasma de los hemofiicos se altera la coagulacion
debldo a que reiarda e desamollo de la substancic

responsable de la conversidn de proiromiina a frombina.

§i se va a efectuar un procedimientce guirdrgico como la
extraccién denial, la operacion de debe ce considerar como

cirugia mayor,

la causa mds comun de hemoragias prolongadas
después de una extraccién denial es el acfio lisular excesivo
que se debe a cousas locales, Aunque lcs cambios tisulares
locales son los causantes de la maoyor parte de hemoragias no

se debe descartar las causas de enfermecades sistémicas yo



que la hemarragia en estos casos puede ser infratable y poner

en pefigro la vida del paciente,

MARNIFESTACIONES ORALES

La cavidad oral constituye siempre un problema para el
hemofiico, ya que con frecuencia una mala técnica de
cepiliado dentol produce hemorragias severas. La hemormragla
gingival puede ser masiva vy prolongada, puede haber
hemorragia en nariz, boca y labios que pueden ser graves, ia
hemartrosis conduce a anquilosis y erosidn de la superficie

arficular, ésta es incapacitante y dolorosa,

Tamblén fos procesos fisiolégicos de erupcidn dental y de

exfoliacion dental pueden preseniar hemomagias graves.

A menos que se tomen precaucioness, 1os individuos con
hemcofifia sangron obundantemente fros las exiraccionss
dentales. En los individuos afectados con hemofiia leve la
hemorragia prolongada tras las extracciones denlales puede

sef la Unica manifesiacion de la enfermedad.

De modo caraclerisiico lo hemoragia se produce en
forma lenta v babeante que puede durar varos dias o
semangas. pueden producise hematomas en €l piso de la

boca v en la parte lingual, ¥ la sangre puede difundirse por los
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planos aponeurdticos hasta el espacic faringeo lateral vy
producir un hematoma en la laringe, con la consiguients

dificultad para respirar.

EXAMEN Y DETECCION DE LAS DIATESIS HEMORRAGICAS

El examen del paciente antes de la cirugia bucal es de
suma imporiancia, ya que nos puede aportar datos sobre una
posible hemomagia, la identificacion de cuaiquler disturbio
hemondgico, requiere de la realizacién de una historia clinica
minuclosa vy un examen fisico atento a las lesiones que
pudissen presentarse .

Se reconoce una didtesis hemomrdgica por los datos
clinicos en la historia personal y familiar de hemomragias v et
frastorno particular se determing mediante las pruebas de
laboratorio, no es frecuente que un paciente informe de que
padece hemoragias ¢ que las ha padecido fras exiracciones
dentales anteriores y es necesario entonces delerminar la
grovedad de la naturaleza de su tendencia a las hemoragias.
Debe obtenerse una historia precisa y valerar la descripeion
que el paciente haga de su hemomnagia atendiendo ¢ las

condicioneas en la que esta se produjo.
Al realizar lg histora clinica se debe preguntar

intencionalmente sctre ~emcragias espontdneas ¢ gue se

hayan presentade tras oreraciones anteriores (esgecialimente
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exiracclones dentales y amigdalectomias) y hemormragias por
herldas de poca Importancia. Una historia de hemorragias
anormales desde la infancia, con hemorragios en diversas
locdlizaciones es muy sugestiva de una didtesis hemomrdagica y
una historia de una alteracion semejante que afecta a un
consanguineo tenderia a confirmar esto. En estas didtesis
hemomrégicas pueden produciise hematomas con facllidad,
petequias y equimosis subculdneas y submucosas, epistaxis,
hemorragias gingivales y gastrointestinales,  menornagias,
hematurias, tumefacciony dolor articular,

Es importante observar el cardcter de la hemonagia (a
chorro, en sabang, sallva tefiida de sangre), su inicio, duracion
y la descripcién de como fue controlada. Un paciente que
neceslite una fransfusion tras una exiraccién dental es

sospechoso de padecer un frastorno hemomrdagico.

Al ser inferrogados muchos pacientes admiten que han
sangrado prolongadamente fras exiracclones dentales. Se
presentan gran confidad de casos en que éste sangrado
prolongado se refiere nada mas que a saliva tefida de sangre.
Es normal sufrir una discreta hemorragia babeante del alvéolo
del que se ha exitraido un diente durante varias horas vy
factores locales tales como el desplazamientc de los bordes
del alvéolo, el desplazamiento del propio codguic o la
inflamacion, puede dar lugar a una hemorragia profongadc

que dure de 24 a 48 horas. En esle tipo de hemorragias el



extracciones dentales y amigdaleciomias) y hemoragias por
heridas de poca importancia. Una historia de hemorragias
onormales desde la infancia, con hemorragias en diversas
focalizaciones es muy sugestiva de una diatesis hemorragica y
unag historia de una alteracion semejante que afecia g un
consanguineo tenderia a confirmar esto. En estas didtesis
hemomdagicas pueden producise hematomas con faclidad,
pefequias y equimosis subcutdneas y submucosas, epistaxis,
hemorragias gingivales y gastrointestinoles, menomragias.

hematurias, tumefaccion y dolor articular.

Es importante observar el caracter de la hemonagia (o
chorro, en sabana, saliva tefiida de sangre), su inicio, duracion
v la descripcién de como fue controloda. Un paciente que
necesite una iransfusion tras una extraccidn dental es

sospechoso de padecer un frostormo hemorrdgice,

Al ser interrogados muchos pocienies admiten que han
sangrado prolongadamente iros extrocciones dentales. Se
presentan gran cantidad de casos en que éste sangrado
prolongado se refiere nada mdas que a saliva tefiida de sangre.
£s normal sufrir una discreta hemorragia babeante del alvéolo
dei que se ha exiraido un diente durante varas heras y
factores locales tales como el desplazamients de los bordes
del alvéolo, e desplazamienic del propio codguio © Ia
inflamocién, puede dar lugar @ ung hemomagia prolongada

que dure de 24 a 48 heras. En este tipo de hemoragias el
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paciente presenta grandes codgulos fragiles, blandos
movibles que hacen prominencic en el alvéolo afectado. La
mayoria de los alvéolos sangrantes son de éste tipo y puede
confrolarse  facimente la hemorragia mediante medidas
sencillas, $i no puede detenerse con facilidad se sospechara
de una didtesis hemomrdgica y se deberdn realizar estudios
hematologicos para determinar si existe un déficit y cual es el

factor especifice mediante pruebas de laboratorio.

En general, la didgtesis hemorragica pueden dividirse en
dos grupos principales:
I} Hemofilia y enfermedades hemofiloides caracterizadas per
hemomagias de las superficies corporales, en los tejidos y en las
articulaciones provocadas por fraumatismos.
2) Llos purpuros, en las que resulton espistaxis vy petequias
subcutdneas vy submucosas  espontdneas de  trastornos

plaquetarios o vasculares.

El odontdlogo debe corocer los procedimientos que
pueden ser realizados con seguridad y aquellos en los que
pueden surgir complicaciones. £5 muy importante que la
naturaleza del trastorno sea determinada por enlrevistas
personales, en caso de nifio deberd preguntarsele al padre o
la persona encargeda aei nifo. Para un paciente con
hemofiio grave es imperativo que el odontdlogo consulte con
el hematdloge del paciente. o con e médico a cargo del

caso, para ‘ormular un plan ae tratamienio adecuado. Antes
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de cualquier procedimiento, el odontdlogo debe conocer las
respuestas a las siguientes preguntas.

3 Qué tipo especifico de frastorno hemostdtico tiene el
paciente ¢

3 Cudl es la gravedad del frastorno 2

5 Con qué frecuencia aparecen los episodios hemorrdagicos 2
3 Como son controlados y con que resultados 2

s Esta el paciente enrolado en un programa por [0 que la
terapla de reemplazo puede ser edministrada en el hogar @

s Ef paciente tiene inhibider ¢

3 El paciente ha tenido hepalitis @

3 El paciente ha sido Investigado por hepatitis recientemente 2

Llos procedimientios aciuales empleados en el
fratamiento  de los  hemoflicos no  debe  diferir
significativamente de los realizados para el individuo norrnal. Es
importante evitar Ia laceracion de tejido v oifros traumatismos

infrabucales.

Las complicaciones adicionales de la hemofilia incluyen
un cuidado dental deficiente, e cual en el pasado conducia
comunmente a enfermedad denial y perodontal grave que

precisaba de numerosas extracciones a temprana edad.
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RADIOGRAFIAS DENTALES

Para prevenir el fraumatismo de la mucosa bucal, sobre
todo en los tejidos sublinguales altamente vascularizados, hay
que tener cuidado al colocar las peliculas radiograficas
infrabucales porque puede provocarse una hemoragia

excesiva,

PLAN DE TRATAMIENTO

El especiro de los posibiidades terapéuticas en las
diatésicas hemordagicas, es normalmente muy limitada, si se
tiene en cuenta riesgos posibles, o requiere ser modificada y

adaptada a la situacién concreta.

Entre los signos determinantes del riesgo destaca el
cardcter y la gravedad de la coagulopatia. La posibiidad de
una intervencién del hematdlogo o especialista internista,
sobre todo en relacion con la necesidad eventual de una
sustifucién de los factores deficitarios debe ser evaluada por los
riesgos de hepatitis y mds recientemente, por el derivado de
la fransmision de! SIDA. Lo mismo es aplicable a lo

administracién de concentrados plaguetarios.

Otro aspecio gque hay que tomar en cuenta en la

planificacién de una intervencion es el hecho de que

39



numercsos  paclentes hemofiicos  estdn sujetos a  un
tfratamiento de sustitucion cada vez gue se produce una
hemotragia articular aguda. En este periédo puede integrarse

las infervenciones necesarias sin comer rigsgos adicionales.

En las persona hemofficas las extracclones dentales son
un serio problema, sin la premedicacion adecuada, incluso un
procedimiento  quirGrgico menor puede provocar el
fallecimiento de la persona por pérdida de sangre.

la base de la ferapla de reemplazo de factor es la
definicion que una unidad de factor VIl o factor IX es la
conﬁdbd de aclividad de factor presente en un mililifro de
plasma normal fresco. Una unidad de factor VI por kilogramo
de peso corporal eleva el nivel de factor Vit en plasma en 2%.
La vida media suele ser de 10.5 a 12 horas, de modo que las
infusiones deben darse cada 8 a 12 horas, Una unidad de
factor X por kilogramo de peso corporal eleva el nivel
plasmdtico en 1 a 1.5%. La vida media del factor IX
incorporado es de 18 a 24 horas. La canfidad inyectada
depende del sillo y el fipo de lesidén para extracciones
dentarias miltiples se recomienda un nivel plasmatico de 20%.
Para lo que se considera un frauma mayor o clrugia, se

requiere un nivel de por fo menos 50%.

En el caso de pacientes que requieren de cirugia mayor

¢ extraccidn dentaria se requiere sequir el sigulente programa:
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- El nivel de factor en el plasma se lleva a 100% justo antes de
o cirugia.

- Los niveles son manlenldos a mas de 0% por cuatro dias.

- Los niveles son mantenidos luego a mds de 40% hasta que se
refiren todas las suturas.

- Debe confrolase con comprobaciones especificas
diariamente. Se emplea el procedimiento més sencillo y que
periurbe menos los tejidos.

Bl material de reemplazo parg el factor VIt consiste en
crioprecipliado, genercimente entre 5 y 10 unidades por
mililitro, © por un preparado concenfrado comercialmente
{Factorate, Profilate, Hemafill con la cantidad de unidades del
tactor VIl o ¥ anolados en lo efiqueta. Ef plasma corgelado
seco se puede usal, pero como contiene solamente 0.6 a 0.8
unidades del factor Vit por mililiiro., se necesitan grandes
cantidades. Veinte mililitros. por kilogramo. de peso corporal
elevon el facior Vill solomente 16 a 20% v el factor X 5 a 10%.
Las infusiones excesivas de plasma congelado fresco en un
infenfo de olcanzar la hemostasio pueden provocar una

sobrecarga clreulatora v fallo cardiaca congestiva,

Una de las complicaciones gue pueden presentarse con
la ferapia de reemplazo es la vrticora, que es ung reaccidn
alérgica que se observa comurmente con el plasma, el
crioprecipitade y en ocasiones aun con la infusion de
concentrados liofiizados. En los 'ndividuos susceptibles la

frecuencia es mayor cuando la infusion es mas 1apida pero por
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io general es de corta duracion y responde a los

antihistominicos.

ANESTESIA LOCAL

Lo supresion local del dolor es una practico rutinaria en
la ferapéutica odontoestomatoldgica incluse sin  uno
intervencion Invasiva, Con frecuencla se resta toda
importancia al traumalismo producido por la puncién en g
anestesia  oncular o terminal,  porque  las  agujas
exiremadomente finas utiizadas en odontologia apenas
pueden producir lesiones importantes. Sin embargo, lo
adopcidn de esta postura, implica Infravalorar ej riesgo de
hemoragias propagadas  al  nivel  intersticial, como
consecuencia de una sufucion prolongada, se pueden afectar
zonas extensas, incluso aunque ya no se leslones vasos
sanguineos de algun calibre, Por este mofivo la inyeccién
intramuscular, estd considerada en general como obsoletq,
dependiendo de la zona fopogrdfica y de la gravedad de la
coagulopatia, se puede conducir desde un simple hematoma
de gran extension hasta una situacién en que la ocupacion de
espacio constituye un auténtico resgo. La compresion no
puede garantizer cast nunca una hemostasia suficiente,
debido a razones anatdmicas. Sin embargo, puesio que la
anestesia  superficial  fampoco ofrece una  verdadera

alternativa sdlo cabe la posibilidad de buscar soluciones de



compromiso. La anestesia por intubacion también implica

rflesgo porque no se puede descariar la posibilidad de lesiones.

La anestesia infraligamentaria utiliza el espacio del surco
peiodonial, sélidamente fimitado por el hueso alveolar. Es
segura, eficaz y se puede utilizar, sin reservas, en la extraceidn

de dientes enla arcada superior e inferior,

La anestesia terminal puede utilizarse con un margen de
riesgo aceptable en las zonas en donde las partes blandas no
son gruesas en las proximidades del repliegue vestibular y enla
regidn palating, el acceso a estas zonas v 1o proximidad del
hueso, Junto con el apoyo para la compresion proporcionan la
suficiente seguridad aunque no se puede descartar los
hematomaos intersticiales, en un principio sélo cabe esperar

complicaciones graves en la coagulopatias graves.

Trasladando estos mismo criterios a la anestesia froncular
no pueden considerares como similares las condiciones en la
reglién de la lingula en la cara interna de la rama ascendente
de la mandibula. En esta zona, la anestesia troncular seria
equiparable @ una anestesia inframuscular. A elio hay que
afiadir el riesgo de una lesidn vascular directa que se produce
con relativa frecuencia y se evidencla con lo aspiracion
corecta antes de la inveccidn. Sélo el borde anterior de la
rama ascendente de la mandibula estd excento de  estos

problemas. En muchos casos, las propiedades oplimas de
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difusion de los anestésicos locates modernos permiten oblener
un efecto suficiente y posibilita el fratamiento, si se tiene en
cuenta el periodo mas prolongado de latencia hasta la
aparicidén de la insensibilidad anestésica. En general, una
evaluacion critica permite prescindir con faciidad de la
utiizaclon adicional de la hialwonidasa para acelerar la

difysion.

Los adifivos vasoconsirictores de los anestésico locales
disminuye la extravasacion mientras dura su efecto, y puede
enmascarar la exiension real de la hemoragia en el lugar de
la anestesia local. Por ello se recomienda conirolar siempre al

paciente hasta que remita el bloqueo netvioso.

La anestesla por Infiliracién puede darse con seguridad
después de una sola infusidn de faclor de reemplazo mieniras
se logre un nivel hemostalico superior al 25 al 30%. No se
recomienda la anestesia por blogueo, ain con factor de
reemplazo. En caso derequerirse la realizacién de ésta técnica
se usard una ferapic generdl, se podrd transfundic sangre,
plasma o concenfrados del facior en defecto. Para la
hemofilia A se puede emplear crioprecipitados del factor Vilia
razén. de una unidad por cada 7-10 kilogramos de peso antes
de la intervencion y repetir cada 12 horas .de acuerdo con las
necesidades y se mantendrd éstg terapéutica durante 24

horas. Si se necesita una accidn mds intensa, se transfundird -
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FI-O-TA concentrado, liofiizado y mas purificado o razdn de

una unidad, por 30 Kg de peso cada 12 horas.

Para ta hemofilia B se transfundird un concenirado de
factores ll, X y X; una unidad por cada 30 Kg de peso cada 24

horas

EXTRACCION EN PRESENCIA DE HEMOFILIA

Los episodios hemondgicos bucales suelen  ser
importantes durante el recambio de plezas dentarias, ya que
estas al presentar movilidad agreden el saco pericoronario det
germen permanente esto se iraduce en hemorragias
perseverantes y consiantes, que finalmente finalizan con la

exiraccion del diente primarnio y el iratamiento local.

En ocasiones los bordes afilados de las roices
incompletamente reabsorbldos pueden lacerar la encia que
las envuelve, produciendo hemormragia, Esta efusidn puede ser
conirclado habitualmente por medidas locales conseculivas a
la extraccidn atraumdtica del diente. La salida de sangre
puede ser delenida a menudo por presidn digital directa con
gasa mantenida varios minutos. La aplicacion topica directa
de hemostdlicos como la frombina boving ¢ el Abitene,

pueden ser ventajosas para iniciar la hemostasia.

[FN]



Para la extraccion rutinaria de dientes primarios puede
ser necesano el factor de reemplazo. El médico del paciente

deberd ser consultado.

St un niflo con hemofilia sufre un traumatismo bucal, o se
anticipan procedimientos quirdrgicos bucales en los que
puede haber mucha salida de sangre se sugiere la siguiente
terapeutica:

1) La hemorragia asociada con la laceracién de las mucosas
bucales responderd habitualmente a una sola  dosis de
concentrado de factor que eleva su nivel al 50% de lo normal,

La administracion de acido épsilon-aminocaproico (EACA) en
el momento de la infusién y la adminisiracién continuada
hasta que se ha completado la epitelizacion, eliminard la

necesidad de otra infusién de concenirado de factor,

2} Las laceraciones que reqguieren sutura pueden necesitar
dosis repefidas de reemplazo de factor en los que se
mantenga un nivel por lo menos 25% de lo normal. Bl acido

épsilon-aminocaproico {EACA} debe ser administrado en el
momento de la infusién inicial y continuado hasta que la
herida esté bien clcatrizada.

3} Cuando se programa la exiraccién de dientes primarios o
permanentes, el factor Vill es generalmente infusionado a nivel

de 100% de lo normal y se administra una dosis de refuerzo de
acido epsilon-aminocaproico (EACA}, seguida por una dosis de
manienimiento {EACA) por 7 o 10 dias después de la

intervencion. La extraccion dentaria puede comenzar una
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hora después de ia infusion y debe ser completada lo mas
atraumdtica posible. Debe administrarse las medidas auxiliares
locales para controlar la hemorragia. Aparte de la presion
digital directa, puede ser Uil empaquetar el tercio apical del
alvéolo con un material de celulosa oxidada impregnada con
trombina bovina. Una vez formado el codgulo en un
hemofilico se debe vigilar esirechamente que no vaya a

desprenderse pues se reanudaria el sangrado.

Cuando se administra factor antihemofiico en
cantidades adecuadas, poco importa si se llevan a cabo una
o varias extracciones . Asi @ mas econdmico realizar fodas las
extracciones en una sola sesidén que en varias pues se requerird

la administracion repetida del factor antihemofilico.

Existe controversia acerca del empleo de las suturas, que
dependerd al parecer del caso en particular, Por una parte, la
aproximacion de los tejidos mediante suturas ayuda a proteger
el coagulo por otra parte, las suturas tienden a desplazarse
ligeramente por accidn de la lengua v msculo buccinador, y
no es rare que sangren los puntos. En ciertas zonas {heridas de
la lengua), es cosi inevilable aplicar punios de sutura que en
tat caso deben ser o mas peaqueno posible hacerse can una
aguja atraumatica y en el nimero minimo necesario para
proteger el codagulo y aproximar los tefidos. Las suturas
deberdn combinarse con ferapéutica combinante local 0

general.



CUIDADOS POSTOPERATORIOS

Una vez findlizada la intervencidn, el paciente
permanecerd durante unos minuios en la sala de espera, para
luego ser controlada la hemostasia definitivamente vy ofrecerle
los  cuidados comespondientes.  Estos  difiesren de  los
suministrados o un paciente nomal porque todo lo que se
indica tiene como cobjetivo principal la estobilidad del codgulo

para evitar complicaciones.

Al paciente hay que darle instrucciones muy especificas
para ia atencién postoperaioria en el hogar. Esias incluyen
una dieta esticta en las primeras dos semanas, duranie las
oimeras 72 horas es necesario una dieta liquida. Hay que
evitar los productos lacieos porque pueden dejar una pelicula
residual. En la semana siguiente, s recomendable una dieta
blanda tipo puré. Después de 10 dias el paciente puede

comenzar a censumir una dieta mas normal,

Se sugiere que la lemperatura de la dieta sea natural o
fria, no ingerir nada caliente ni tibio, ya que el calor provoca
vasodilatacién y aumentaria la posibilidad de sangrado. Este
tipo de agimentacién seguird hasta un nuevo control de la
herida por parfe de! profesianal. B paciente no debe salivar
dado que la succidn provecada puede despegar el codgulo

foermade. Por esta misma causa no debe fumar ni utilizor
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elementos que funcionen por aspiracién. La gasa que muerde

para proteger la herida debe permanecer durante unas horas,

El paciente no puede hacer ningun buche lo cual no
quiere decir que esté impedido de higienizarse, pero debe

hacerlo con sumo cuidado.

Par lo general la atencidn del paciente hemofilico es
ambuiatoria, su internacién se decidird de acuerdo can la

magnitud quirdrgica.

Puede ser necesario canfinuar la adminisiracidn del
factor antihemotiico durante varios dias hasta gue se inicie el
proceso de cicatrizacion. Se estima que uno de los periodos
mds criticas es el cuarta dia después de la intervencién ya que
la hemomagia puede reiniciarse en ese mamento. Deberd
tomors.e todas las precaucianes necesarias para evitar que las
posibles infeccicnes alveolares precipiten una nueva

hemoragia.

Finaimente los analgésicos son auxiliares importantes en
el tratamiento de la hemofilia. Sin embargo, no deben darse
por via intramuscular {una precaucion aplicada en todos las
medicamentos}. Acelaminofén (Tylenol] o Clorhidrato de
propoxifena (Darvon), debe usarse en lugar de la aspirina o
compuestos que «a contengan, ya que ésta tiene un efecto

inhididor en la agregacian plaquetaria y puede producic
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hemorragia gastrointestinal oculta, Otras drogas que pueden
suprimir fa funcion de las plaquelas y estan contraindicadas
son las anfihistaminas, corticoides, algunos antibidticos y

anticonvulsivos,
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CONCLUSIONES

Las exiracciones dentales son  las  urgencias
odontologicas mds frecuentes en los pacientes con hemofilia,
sobre todo en los cases graves, por o que es necesario realizar
un cuidadoso examen odontoldgico vy estar preparados para

cualquier problema que pudiese surgir.

En estos casos lo exhraccién  dental debe ser
considerada como ¢irugia mayor, por todes los problemas aue
pueden presentarse en este tipe de pacientes, por 1o que
deberdn tomarse todas las medidas necesarias para cualquier

tratamiento que se realice,

Es indispensable que exista una interelacion entre el
cirujano dentista y el hematdlogo v el médico iratante para

poder reglizar cualguier intervencidn que se reguiera.

Lo gron mayoria de los tatamientos  quirdrgicos
odontoldglcos son intervenciones planeadas de antemano,
por lo general, estan precedida de una exploracion clinica y
la rediizacién de una agnamnesis minuciosa. No se debe
prescindir nunca de este conocimienio del paciente, antes det

fratamiento propiamente dicho.



La precision del diagndstico se intensifica tanto mds
cuanio mayor seq la importancia de la intervencidén quirdrgica
planeada. En cambio, en las intervenciones de escasa
importancia parece que hay una mayor predisposicion a
asumir- el posible fiesgo, por lo que se ha de insistir que
intervenciones menores o aparentemente sin complicaciones

como una exodoncia pueden tener consecuencias fatales en

la didtesis hemormragica,
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