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INTRODUCCION

El término hemofilia hace referencia al trastorno de la coagulacion de la sangre; es
de caracter hereditario y se presenta primordialmente en los hombres, en los que
uno o mas de los factores de la coagulacion son deficientes o permanecen

inactivos. Las mujeres son portadoras de esta enfermedad.

Desde el punto de vista estomatolégico, los pacientes pediatricos con hemofilia
presentan caracteristicas diferentes de los pacientes sin compromiso sistémico,
puesto que este ultimo grupo puede asistir a varias consuitas para lograr un
tratamiento dental exitoso, inclusive de un solo érgano dentario. Esto es un lujo
que generalmente no se encuentra disponible para los pacientes hemofilicos, ya
que su atencién bucodental debe realizarse en un tiempo menor, sin menoscabo
de la calidad del tratamiento, evaluando sus necesidades de atenciéon con sumo

cuidado.

Se requiere de la integracidon muitidisciplinaria del personal médico involucrado
en su atencidén, hematologo, pediatra y cirujano dentista, para establecer el
tratamiento 6ptimo del paciente ya que al primer signo de hemorragia, se debe
corregir el defecto hemostatico (dependiendo de la gravedad y tipo de hemofilia),
se deben tomar en cuentan las bases generales para el tratamiento
estomatologico integral, asi como aplicar la terapia sustitutiva con las dosis
apropiadas.

Actualmente, con todos los avances cientificos y tecnologicos, podemos brindar
en el consultorio dental una excelente atencién a los pacientes con compromiso
sistémico, tomando todas las medidas preventivas necesarias. Anteriormente, la
mayoria de estos pacientes debian de ser atendidos a nivel hospitalario, inclusive
aquellos que presentaban hemofilia leve 6 moderada.




Es importante destacar que la etapa pediatrica es trascendente en la vida del
paciente hemofilico, porque las decisiones sobre su manejo integral no pueden
retrasarse y diferirse a etapas en las que las consecuencias ya sean irreversibles.




1. HEMOFILIA

1.1 DEFINICION

La palabra hemofilia deriva de los vocablos griegos que son hemos = sangre y
filia = amor; se designa asi a una enfermedad hereditaria de gravedad variable,
caracterizada por la deficiencia de algun factor de la coagulacion. Es transmitida
por el cromosoma X de la mujer, provocando un defecto en la sintesis de los
factores de la coagulacion y es la enfermedad mas comun dentro de los trastomos

de la coagulacién.?
1.2TIPOS DE HEMOFILIA

»« HEMOFILIA A: Deficiencia del factor Vill de la coagulacién. También es
conocida como “hemofilia clasica”.

+ HEMOFILIA B: Se caracteriza por la deficiencia del factor IX de la
coagulacion y se le conoce también como “enfermedad de Christmas”.

+ HEMOFILIA C: Se caracteriza por la deficiencia del factor Xl de la
coagulaciéon. Se conoce también como *enfermedad de Rosenthal”, se
transmite en forma recesiva incompleta y autonémica, por lo tanto es una

enfermedad no ligada al sexo. 2

' Willis Hurst J. Medicina para la practica clinica, Médica Panamericana, México, 4° ed., 1998, p.892
2 b, pp.282-283
3 Lichtman Marshall, Spivak Jerry. Hematology landmark papers of the twentieth century, Academic Press,

EUA, 2000, p. 573




La alteracion se presenta en el cromosoma X especificamente en el brazo largo,
por lo que se trata de un trastorno recesivo ligado al sexo; los hombres son los
que padecen la enfermedad y las mujeres son portadoras de dicha enfermedad.

El desorden genético resuita en la ausencia o disminucién de los niveles
circulantes de factor VIII o factor {X funcional. Esta disminucién de la actividad
puede ser por la presencia de una proteina funcionalmente anormal o

combinacion de ambos.*

Por el caracter hereditario de la enfermedad, estadisticamente encontramos que la
madre portadora tiene un 50% de probabilidad de tener un hijo hemofilico y 50 %
de probabilidad de tener un hijo sano, asi como 50% de probabilidad de tener una
hija portadora y 50 % de probabilidad de tener una hija sana.%®

En la descendencia de un varén hemofilico, todas las hijas seran portadoras, ya
que heredaran su cromosoma X con el gen del factor afectado, mientras que
todos sus hijos varones resultaran no afectados por heredar el cromosoma Y.7
En la mayoria de los casos reportados de hemofilia en mujeres, ellas eran hijas
de un padre hemofilico y una madre portadora.

La probabilidad de que una mujer hemofilica surja de un apareamiento casual en
una poblacidn general es minima (1 en 100 miilones).®

? Martinez Murillo Carlos, Qumlana Sandra, et al Hgmgﬁl ia, Prado, México, 2001, p.19-323

* Blanco A. Genética y frecue he nedia Iberoamericana de hematologia.,
Universidad de Salamanca, Salamanca 1992, pp 1 I-308

6 Kelley Laureen. @&M&MMJ@MQLHE Centeno, EUA, 1996, p.23-28

7 1b. p. 27-28

® Ross J. Las perspectivas de las pontadoras de hemofilia., World Federation of Hemophilia, Montreal Canada,
1997, p.8




1.3CLASIFICACION

La clasificacion de la hemofilia se realiza de acuerdo a la severidad de la
enfermedad, es decir, con el grado de deficiencia del factor.

En personas normales los niveles de los factores de la coagulacion varian de 50%
a 200% (0.5 a 2 unidades internacionales de actividad del factor por ml de
plasma).

Las personas con deficiencia severa de los factores VI o IX, menos de 1% de lo
normal ~(0.01UI/m!), de modo caracteristico tienen sangrados espontaneos
frecuentes en las articulaciones vy tejidos blandos.

Las personas que tienen valores que se consideran moderados, entre 1% y 4%
(0.01-0.04 Ul/mi), por lo general presentan hemartrosis ocasionales y
hemorragias s6lo después de traumatismos.

Los individuos con niveles entre 5% y 24% (0.05 — 0.24 Ul/ml) tienen una
enfermedad leve, solo sangran durante tratamientos quirargicos o después de un

trauma significativo.®'%"!
CLASIEICACI()N NIVEL DEL FVIIIFIX
CLINICA
LEVE 5 al 24% (0.05 -0.24
ui/ml)
MODERADA 1-4% (0.01-0.04
Ui/ml)
SEVERA < 1% (<0.01 Ul/ml)
SUBNORMAL- nivel 25 al49% (0.25 -
comunmente encontrado 0.49 Ul/mt)
en portadoras de
hemofilia
%Jandl JH. Disorder of sulation i d, Textbook of hel ry. Little Brown, Boston, 2* ed., 1996,
Pop 1361-1414.
Martinez. Op. cit. pp. 43-53
! Harrison y Cols. Principios de medicina interna, McGraw-Hill, New York, 13 ed., Vol. 11, 1994, pp.1804-

1810




NORMAL - 50 al 200% (0.5 —

concentraciones 2.0 Ul/mi)

normales de FVill y FIX

ELEVADOS.- > 200% (> 2.0
cominmente encontrados Ui/ml)

en embarazadas y en
riesgo cardiovascular

Clasificacion de la hemofilia. La hemofilia se clasifica de acuerdo a las
concentraciones de FVIll y FIX en leve, moderada y grave. Sin embargo, en la
tabla anterior también se muestran las concentraciones de los mismos factores
encontrados en portadoras, sujetos sanos y en embarazadas.

El tipo y la clasificacion de la hemofilia en el paciente pediatrico deben de ser
determinados dentro de los primeros meses de vida con la finalidad de evitar los
riesgos directos y las posibles secuelas de episodios hemorragicos no tratados.

El momento idéneo para la extraccion de la muestra para su estudio es alrededor
de los tres meses de vida, puesto que los niveles de los factores de la
coagulaciéon se han estabilizado.'?

"2 Martincz. Op. cit. p. 6

TESIS COM
FALLA DE Louud




1.4EPIDEMIOLOGIA

Alrededor del 80% de los pacientes pediatricos tienen hemofilia Ay
aproximadamente el 15% tienen hemofilia B. Hay nifios con deficiencias de otros
factores de la coagulacién, pero como son tan poco frecuentes, sélo se conocen
pocos casos en el mundo como es el caso de la hemofilia C."?

HEMOFILIA B
15 %

, l _ HEMOFILIA C

5%

HEMOFILIA A
80 %

En los Estados Unidos, las estadisticas estiman que la poblacidn de pacientes
hemofilicos es de 1: 10,000 varones. Sin embargo, esta cifra ha descendido en
forma consistente tanto en los paises desarrollados como en los que se

consideran en vias de desarrollo. '

' Kelley. Op.cit. p.18
1 www.cmht.org Rivera J., Rojas A. Periodismo de ciencia

hermanos con hemofilia, 2000.

tecnologfa. Enfermedad vy esperanza de dos
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En México se habia estimado la incidencia en 3 6 4 casos por cada 100, 000
habitantes.

En Colombia se estiman 5,000 casos de pacientes hemofilicos, siendo mas
comun la hemofilia A.'®

En Gran Bretafia y Europa la incidencia de pacientes con hemofilia es igual a los
reportes de Estados Unidos, aproximadamente 1 por cada 10,000 hombres.

Este trastorno es menos frecuente en Africa y en la poblacion

afronorteamericana. '¢

En la dltima década diversos factores determinan la disminucién de la frecuencia
de dicha enfermedad como el control de la fertiidad al introducirse mas
anticonceptivos, con lo cual disminuye el namero de hijos por pareja con
compromiso sistémico.

'3 http:/prevenir. com/articulos/ptesthemofilia.html.
16 willis. Op. cit. p.894




1.5MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas de la hemofilia so6lo varian de acuerdo a la gravedad
de la misma. La intensidad de la hemorragia depende de varios factores, como el
nivel circundante del factor deficiente, presencia de inhibidores, traumatismos,
tipo de actividad fisica diaria y deportiva.'?

En los casos severos, las hemorragias se presentan de manera espontanea o
incluso con actividades cotidianas que no significan riesgo alguno para el resto

de las personas.

Las manifestaciones clinicas de la hemofilia son fas hemorragias. Segun el sitio
donde se presenten, pueden ser invalidantes, como el sangrado intraarticular, o
mortal, como el caso de la hemorragia intracraneal.

MANIFESTACIONES CLINICAS
«+ Hemartrosis
« Hemorragia a nivel muscular
« Hematuria
« Hemorragia gastrointestinal
-+ Hemorragia a nivel de sistema nervioso central
<« Hemorragia intracraneana
=+ Hemorragia bucal
+» Hemorragias en membranas y mucosas
* Hemorragias en sitios poco usuales:
Hemorragia intra-abdominal
Hemorragia retroperitoneal
Hemorragia pulmonar
Hemorragia pericardica
Hemorragia traqueal

17 Kelley. Op. cit. p. 19-20




La frecuencia y la intensidad de la hemorragia depende del nivel plasmatico del
factor VIl o IX. Los pacientes con hemofilia severa sangran espontaneamente o
por algin traumatismo minimo; los pacientes con hemofilia leve sangran por

procedimientos quirargicos o traumatismos graves.

HEMARTROSIS
La hemorragia intraarticular es la manifestacion comuin e incapacitante de!

paciente hemofilico. Cualquier articulacién puede estar afectada, siendo las mas
comunes: rodillas, codos, tobillos, hombros, cadera y mufiecas.

“[Hombro 3%

Codo 25°%

Cadera 5% Otras 3%

Rodilla 44%

Tobillo 15%

Sitios mas frecuentes de hemorragias en el paciente hemofilico

TESIS CON
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La hemartrosis de tobillo es la mas frecuente en el lactante y en la adolescencia,
mientras que la hemartrosis de rodilla es mas frecuente en la segunda y tercera
décadas de la vida. Estas articulaciones son mas susceptibles a presentar
hemorragia porque soportan mas peso, tienen mayor cantidad de tejido sinovial,
carecen de musculos que cubran ia articulacion y contrarresten las fuerzas
rotatorias y angulares a las que se someten con frecuencia. La ausencia de
tromboplastina tisular en el tejido sinovial impide la activacion de la coagulacion
y resulta insuficiente para detener la hemorragia. Los niveles elevados de
activacién de plasminogeno intraarticular incrementan la fibrinolisis y destruyen el

coagulo en formacién.

En edades tempranas es dificil la deteccién oportuna de la hemartrosis, mientras
que los nifios mayores y adultos perciben un aura, referida como sensacién de
hormigueo o pesantez articular, antes de que aparezcan los signos fisicos.

Después de varios sangrados, mas de tres en la misma articulacion, se produce
hipertrofia de la sinovial y aumento de la vascularidad, originando un ciclo vicioso
de sangrado-sinovitis-sangrado, que evolucionaréa a sinovitis cronica

persistente. 81°

HEMORRAGIA MUSCULAR

Este tipo de hemorragia ocurre después de un traumatismo o posterior a una
inyeccidn intramuscular. Los musculos afectados con mayor frecuencia son:
gemelos, gluteos, cuadriceps, biceps y psoas-iliaco.

La hemorragia muscular se manifiesta por tumefaccion dolorosa, limitacién

funcional e incremento de ia temperatura.

'* Quintana Gonzalez Sandra, Martinez Murillo Carlos. Tratamiento d¢ la artropatia hemofilica con itrium.
XXXX Jornada Anual de la Agrupacion Mexicana para ¢l estudio de la Hematologia, Tuxtla Gutierrez,
Chiapas, 1999, p.40

Pwww.hemofilia.org. mx




Si no es atendida dicha hemorragia muscular, puede ocasionar compresion
extrinseca del paquete neurovascular, manifestado por edema, dolor, isquemia,
alteraciones sensitivas que a libre evolucién ocasionan necrosis muscular,

deformidad de la extremidad que esta afectada y atrofia. 2%

La hemorragia muscular corre el riesgo de provocar una secuela mayor si no se
trata en forma correcta. El sangrado en los musculos gemelos produce deformidad
equina del pie. Cuando el hematoma no se trata, la reabsorcion es incompleta y
persiste como una coleccidén dolorosa encapsulada, con destruccion Gsea

progresiva.

HEMATURIA

Es frecuente, espontanea y poco dolorosa. Aproximadamente en el 90% de los
pacientes con hemofilia severa ocurre por lo menos una vez durante su vida y es
muy raro que se presente antes de los doce afios.

Puede ser tan leve que sea microscopica o tan intensa que forme coagulos y
cbstruya los ureteros; en tal caso el dolor es muy intenso.%?

Para alcanzar la hemostasis, puede ser necesario el reposo en la cama y la
infusiéon de concentrados (2 unidades al dia).

Los farmacos antifibrinoliticos (acido tranexamico — Cyklokapron, acido épsilon
aminocaproico - Amicar) estan contraindicados porque los coagulos en los tubulos

podrian no recanalizarse.®®

20 Guizar 1., Vazquez A. Genética clinica, Diagndstico y mangjo de las enfermedades hereditarias. Manual
Modemo, México, 3" ed., 2000, pp. 241-242

2! Mannuci P. Haemophilia treatment protocols around the world. Towards a consensus, World federation of
hemophilia, USA, Vol. 4, 1998, p. 421

22 Martinez. Op. cit. p. 90

23 Kasper Carol. El Tratamiento de ta_hemofilia. Trastornos hereditarios de los factores de 1a coagulacién del
plasma y su_manejo., Federacion de Hemofilia, Los Angeles, CA., Septiembre, No. 04, 1996, p.16




HEMORRAGIA GASTROINTESTINAL

Son poco frecuentes, sin embargo, en caso de que se presenten debemos

sospechar de alguna alteracidn como gastritis, Glcera, etc.

HEMORRAGIA A NIVEL DE SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Este tipo de hemorragias son las que pueden llegar a ser mortales en los
pacientes hemofilicos. Se manifiesta clinicamente de acuerdo a la extension de la
hemorragia, es necesario sospechar ante la menor sintomatologia neuroldgica,
incluso, por la presencia de cefalea persistente e intensa.

HEMORRAGIA INTRACRANEANA

Es la principal causa de muerte en los pacientes hemofilicos entre el 2 al 12% de
toda la poblacion. La hemorragia intracraneal puede ser espontanea, pero por o
regular es secundaria a un traumatismo y puede localizarse a nivel subdural,
epidural, subaracnoideo, parenquimatoso o mixto.

De acuerdo a la intensidad del traumatismo la hemorragia se manifiesta de
inmediato o en 24-48 horas, algunas veces es leve y puede manifestarse varios
dias después. Los datos iniciales incluyen: cefalea, nauseas, irritabilidad, vémito,
crisis convulsivas y datos de focalizacion neurolégica, posteriormente sobreviene
la pérdida del estado de conciencia. Por esta razon todo traumatismo craneal en
el paciente hemofilico debe de ser considerado grave y tiene que ser manejado
en primera instancia con terapia de reemplazo de nivel del factor deficiente al

100% de actividad, con lo que se previene la hemorragia. 242°

24 Kinney T.R, Zimmerman R.A., et al. Computarized tomography in the management of intracraneal

b ingin h hilia., 91, 1997, p. 31-37

2 Dietrich A.M, C.D James, et al. Head trauma in children with_congenital coagulation disorders, 29, 1994,
p.28-32




HEMORRAGIA BUCAL.

Es una manifestacion temprana de la hemofilia y se presenta generalmente por
descuido en la higiene dental, comenzando con una gingivitis, traumatismos o
mordeduras de la lengua o de los labios durante caidas o en el periodo de
recambio de la denticion.

El cuidado preventivo es fundamental para evitar problemas de caries y el futuro
establecimiento de enfermedad periodontal. Es importante evitar este tipo de
hemorragias en los pacientes hemofilicos, ya que algunas veces son dificiles de
manejar dependiendo de la condicion del paciente debido a la actividad
antifibrinolitica incrementada a ese nivel. En la mayoria de los casos se requiere
de la terapia de reemplazo y el uso de agentes antifibrinoliticos (EACA o acido
tranexamico).

En los pacientes con inhibidor de alta respuesta, se recomienda la aplicacion local

de gasas hemostaticas o en el agente hemostatico local “coagulite* ?®

HEMORRAGIA EN MEMBRANAS Y MUCOSAS

La epistaxis y la hemoptisis suelen tener etiologia infecciosa, o ser consecuencia
de congestion o traumatismos de la mucosa, pero si es muy frecuente debe
investigarse alguna lesion estructural local. El taponamiento es necesario, pero
debe ser gentil y cumplirse con algun material absorbible mientras se repone el
factor deficiente, para evitar los dafios a la mucosa y los episodios de sangrado
recurrente.?’

% Martinez. Op. cit. p.89
7 1b.poo -




El tratamiento de la epistaxis por taponamiento nasal o cauterizacion puede
relacionarse con sangrado recurrente como se menciond anteriormente o por
laceracion o expuision del coagulo mal formado cuando se remueve el tapon.

La Glcera péptica, es comin en los pacientes hemofilicos que en la poblacion en
general y es como consecuencia de la ingesta de antiinflamatorios para calmar el
dolor de la artropatia hemofilica, se recomienda evitar la automedicacién en el
caso de los pacientes que estan comprometidos sistémicamente.

HEMORRAGIAS EN SITIOS POCO FRECUENTES

Bajo circunstancias especiales, e! paciente hemofilico puede presentar
potencialmente hemorragias en cualquier sitio del organismo, como: hemorragia
intra-abdominal, hemorragia retroperitoneal, hemorragia pulmonar, hemorragia
pericardica, hemorragia traqueal, etc.




1.6 PRUEBAS DE LABORATORIO

El diagndstico de la hemofilia se efectia por medio de los estudios que evalian a
la cascada de la coagulacién como son el tiempo de protrombina (TP) y el tiempo
de trombina (TT) que estan dentro de lo normal, sin embargo el tiempo de
tromboplastina parcial activada (TTPa) que evalia la via intrinseca de la
coagulacién se encuentra prolongado.?®

Si el alargamiento es significativo se puede inferir que existe un nivel de FVIII.C o
FIX:C menor al 50% con sospecha de hemofilia.?® 3°

En los casos de hemofilia leve o moderada, el alargamiento del TTPa puede ser

ligero sobre todo si la actividad del FVIII:C o FIX:C es cercano al 20%.*"

Pruebas Hemofilia ||Hemofilia EVW
Hemostasia || A B

Cuenta de Normal Normal Normal

plaquetas

Tiempo de Normal Normal Prolongado
Hemorragia

TP Normal Normal Normal

TTPa Prolongado j| Prolongado || Normal/Prolongado
TT Normal Normal Normal

PRUEBAS DE HEMOSTASIA

Hemofilia Ay B, enfermedad de von Willebrand

2% Bithell T. Alteraciones hereditarias de la coagulacién. Hematologia clinica., Inter.-Médica, Colombia, 9*
ed.,, Vol. 2, 1994, pp. 1241-1283

% Hoffman M., H. Roberts, Hemophilia and related conditions. llaematology, McGraw-Hill, International
edition, 5* ed., 1995, pp. 1413-1439.

3%Martinez Murillo Carlos, Quintana Gonzalez Sandra. Hemofilia. Manual de hemostasia y trombosis, Prado,
México, 1996, pp. 169-188

A willis, Op. cit. p. 93




1.7 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

El diagnodstico diferencial debe realizarse con el resto de las deficiencias
hereditarias de los factores de la coagulacién y que ademas se evidencian por
hemorragias. Son los casos del FVII:.C , FX:C, FIlI:C, etc., o bien por deficiencias
hereditarias combinadas como la deficiencia de FV:C / FVIli:C y que es debida a
la deficiencia del inhibidor de la proteina C activada.

Diagndstico Diferencial

- Ofras deficiencias hereditarias
de la coagulacién

- Deficiencias combinadas de
FV:C/FVIIi.C

- Enfermedad de von Willebrand

- Hemofitia adquirida

Especificamente la Hemofilia A debe diferenciarse de la Enfermedad de von
Willebrand (EvW). Trastorno hemorragico hereditario caracterizado por la sintesis,
liberacion o funcién anormal del Factor de von Willebrand (FVvW) plasmatico y
plaquetario. Se trata de un defecto basico de la hemostasia primaria, donde
interviene el FYW al permitir la adhesidn plaquetaria al endotelio lesionado a través
de glicoproteina y agregacion plaquetaria en condiciones de turbulencia del

flujo.??

3 willis. Op. cit. p.893




Es necesario también que se descarte la posibilidad de que se trate de una
hemofilia adquirida, por presencia de algun anticuerpo dirigido contra los factores
afectados y que se ha visto se asocia a estados donde el sistema inmune se ve
alterado, como por ejemplo el Lupus eritematoso generalizado (LEG), artritis

reumatoide (AR), embarazo, postparto, etc.3?

* http://www.hemofilia.org. Martinez C. Hemofilia adquirida, ¢strategias de tratamicnto. 2001




1.8 INHIBIDORES

Los inhibidores son anticuerpos a los factores Vill o IX los cuales se originan en
algunos pacientes con hemofilia A y B después de la transfusion de productos
sanguineos que contienen dicho factor.

Los inhibidores representan un obstaculo importante en el tratamiento ideal del
paciente con hemofilia.

Los anticuerpos neutralizan la infusion terapéutica de estos factores. La
presencia de inhibidores es mayor en la hemofilia A con un porcentaje al 10% de
los pacientes y menor de 3% en los pacientes con hemofilia B.

Los inhibidores son mas comunes en la hemofilia grave que en la hemofilia leve y

moderada.

Se sospecha de la presencia de inhibidores cuando en un paciente no cede la
hemorragia después de una infusion del factor del cual carece. Las pruebas de
laboratorio pueden demostrar que el nivel plasmatico del factor VIll del paciente
no incrementa al nivel esperado después de una infusion de factor o que la vida
media plasmatica del factor transfundido es mas corta que la esperada. Las
pruebas también pueden mostrar que el piasma de los pacientes destruye el factor
VIl 6 IX del plasma normal.

La presencia de un inhibidor no cambia las localizaciones tipicas, frecuencia o
severidad de las hemorragias sino que inhibe la capacidad de tratarlas. Después
de la transfusion de los factores VIlIl 6 IX son observados dos patrones de
respuesta inmune. En los de “baja respuesta” ilos niveles de inhibidor son bajos y
no aumentan después de los tratamientos adicionales con el factor de la
coagulacién deficiente. En los de “alta respuesta”, el tratamiento con el factor de
la coagulacién estimula la produccién de mas anticuerpo y los niveles del inhibidor
aumentan en pocos dias; si el paciente no se expone nuevamente al factor de la
coagulacion, el nivel del inhibidor caera gradualmente.




En ocasiones los pacientes con inhibidores al FiX desarrollan reacciones alérgicas
severas, como la anafilaxia cuando reciben este factor adicional >

Las hemorragias graves son tratadas de preferencia con dosis altas de
concentrado de factor de la coagulacién deficiente para aumentar el nivel
plasmatico del factor dentro del limite terapéutico. Si el nivel plasmatico es

alcanzado, la hemostasia seguramente sera obtenida.

1.9 TRATAMIENTOS

Las personas con hemofilia reciben tratamiento oportuno de acuerdo a la
situacion economica, politica y social del pais donde viven. Es preciso
enfatizar que los procesos de modernizaciéon y progreso obligan a generar y
adoptar nuevos métodos de estudio y tratamiento con enfoque preventivo
para mejorar la calidad de vida de los que padecen dicha enfermedad.

TRATAMIENTO SUSTITUTIVO
Los productos para el tratamiento deben ser accesibles a todos los pacientes y
avalados por el Sistema Nacional de Salud a través de los érganos normativos

correspondientes. Estos incluyen:

« Derivados del plasma

« Crioprecipitados

a+  Factor Vill liofilizado

#« Factor VIl recombinante

i" Donna M., Di M. Treatment of hemophilia,_Inhibitors of hemophilia A. Canada , Vol. 7, 2000, pp.1-3
* hte://www. hemofilia. org. mx /revista_3finhibidores.html Q.F.B Solis Martinez Raul




« Concentrado del factor Vil porcino

« Concentrado del factor IX

« Concentrado del complejo de protrombina
Acido épsilon aminocaproico (EACA)
Desmopresina (DDAVP)

Acido tranexamico

> o 2

CRIOPRECIPITADOS

El crioprecipitado es la fraccion del plasma insoluble en frio que se recupera
por centrifugacion cuando el plasma fresco congelado ha sido descongelado
a 4° C; la mayoria de los bancos de sangre producen crioprecipitados para
el tratamiento de la hemofilia A; se usa algunas veces para tratar la
enfermedad de von Willebrand o las deficiencias de fibrindégeno.

El crioprecipitado de un solo donador produce de 80 a 100 Ul de actividad
de FVill y de 200 a 300 mg de fibrinogeno.*

Las complicaciones del uso del crioprecipitado tiene los mismos riesgos de
transmision de enfermedades que el plasma fresco congelado.

DESMOPRESINA

La desmopresina es un analogo sintético de la hormona natural vasopresina (1-
deamino-8-D-arginina vasopresina), media la liberacion de FVIII, factor de von
Wiillebrand y activador de plasminégeno de los sitios de aimacenamiento de las
células endoteliales a la circulacion. Es ampliamente usado en el tratamiento de la
hemofilia A leve y en la enfermedad de von Willebrand.

Es efectiva solo en personas que producen alguna cantidad de FViIil.

3¢ Kasper. Op. cit. p.9
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En pocos casos de inhibidores de baja respuesta, la desmopresina libera
suficiente factor VIli almacenado hacia la circulacidn para proveer hemostasia por
breve periodo. La medicacidén es menos util en hemofilia severa o en presencia de
un potente inhibidor.”

FACTOR VIl y IX LIOFILIZADO

La terapia sustitutiva especifica para la hemofilia A y B consiste en la aplicacion de
concentrados liofilizados obtenidos de plasma humano inactivado con técnicas
antivirales para disminuir en su totalidad la posibilidad de transmisidon de agentes
virales que pueden ser transmitidos en componentes sanguineos que no son
inactivados.®®

El fundamento para su aplicacion es el disminuir alglin evento hemorragico,
cuando el paciente sufre algun traumatismo o cuando va a ser intervenido

quirargicamente en forma electiva.

Material y equipo necesario
Para la aplicacidn del factor se requiere:
a) Dosis a aplicar con previa prescripcion médica del paciente
b) Concentrado liofilizado del factor Vill de 250,500 6 1,000 Ul o mas
unidades
c) Jeringas estériles de 5, 10y 20 c.c
d) Agujas filtro
e) Aguja de mariposa
f) Brazalete o ligadura plana
g) Torundas con alcohol
h) Contenedor de desechos

a7

Ib. p.11 . ;
** Zurita Zarracino Efrain. Hemos. Federacion de Hemofilia de la Repiblica Mexicana A.C, 3* ed., 2000,
p.20 3
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Instrucciones de aplicacién_dei factor VIl y IX

a) Se procede a una previa verificacion de las unidades del factor que se le

aplicaran al paciente

b) Lavado de manos

c) Se colocan a temperatura ambiente los frascos (diluyente y liofilizado)

d) Se retiran ambos tapones

e) Se introduce la aguja de doble bisel al frasco diluyente y, en forma vertical,
se introduce con previo giro al frasco que contiene el liofitizado, y por
mecanismo de vacio, pasara el diluyente al frasco con el liofilizado. Se
espera que pase en su totalidad y se retiran frasco y aguja.

f) Se procede a completar la disolucion con movimientos rotatorios
conteniendo el frasco con las palmas de las manos y en forma rotatoria
hasta ver completamente reconstituida la disolucién.3®

TESIS (°H
FALLA DE vulGEN

¥ En este paso se hace la advertencia de “no agitar” como es necesario para otros medicamentos.
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g) La forma de extraccion del frasco reconstituido se realiza con la aguja filtro
y jeringa de acuerdo a la cantidad contenida; se extrae en una sola
intencion con jeringa evitando reinfundir.

h) Teniendo el concentrado en las jeringas, se procede a la localizacion de las
venas, de preferencia en el dorso de la mano, previa asepsia y antisepsia,
colocando el brazalete a 15 cm de distancia; se introduce la aguja y se
corrobora la salida de la sangre en el tubo de plastico, se retira el brazaiete
y se infunde el contenido a una velocidad de 2 a 3 ml por minuto. En
promedio, un frasco de 5 a 10 ml de factor VIl se infunde de 3 a 5 minutos;
para infusion del factor IX debera de ser mas lenta.

i) Terminada la infusidn se retira la aguja y se hace compresion con una
torunda con algodén colocada en el sitio de salida de la aguja durante 5-10

minutos.*°

“° Zurita. Op. cit. p.21
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FACTOR RECOMBINANTE

Los factores recombinantes son productos creados a través de un método
con base en los avances en la biotecnologia en e! laboratorio mediante el
rompimiento y el entrelazamiento del ADN de varios tipos de organismos.
Cuando se produce el factor de la coagulacion para el factor VIl
recombinante (FVIiilr), estos productos son sintetizados por medio de
ingenieria genética a través de las moléculas de ADN; asi se evita el riesgo
de los virus y contaminantes de origen sanguineo.

CONCENTRADO DE FVIiII PORCINO

El concentrado de FVIIl estd hecho de plasma porcino, que interactua
normalmente en el sistema de coagulacién humano, pero los anticuerpos
del inhibidor que se originan del FVIIl humano tienen menos efecto
neutralizante contra el FVIII porcino.

En promedio un inhibidor humano neutraliza sélo una cuarta o quinta parte
del porcino que del humano. Los concentrados porcinos no transmiten la
hepatitis o el VIH.*!

CONCENTRADO DEL COMPLEJO DE PROTROMBINA (CCP)

Las mezclas de plasma humano o el sobrenadante del crioprecipitado se
purifican para obtener un concentrado de protrombina, factores IX, X y
cantidades variables de FVIIl.

L.a mayoria de CCP vendido en EUA esta tratado ya sea con calor después
de la liofilizacién (seco), calentado en vapor, o tratado por diferentes
métodos.*?

4! Kasper. Op. cit. p.9
* b, p.10
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FARMACOS ANTIFIBRINOLITICOS

E! acido épsilon aminocaproico (Amicar) es un agente antifibrinolitico que
ayuda a preservar los coagulos cuando se administra por via oral en dosis
de 40 mg por kg cada 6 horas o alrededor de 2.5 gramos cada 6 horas en
un adulto. Es una terapia adjunta atil para hemorragias de nariz, boca o
para menorragias. Esta contraindicado el uso de este antifibrinolitico en
presencia de hematurias porque puede evitar la reabsorcion de los coagulos
en los tubulos renales, o cuando se administre el CCP ya que puede

incrementarse su potencial trombogénico. 4344

El acido tranexamico (Cyclokapron) es otro farmaco antifibrinolitico efectivo
en el tratamiento de los pacientes con hemofilia. A razén de 25 mg/kg orales 6
10 mg/kg por via EV cada 6-8 horas, solo se necesita una dosis de 40 Ul/kg de
factor Vill o de 60 Ul/kg de factor IX antes de alguna cirugia para lograr una

hemostasia normal.

En la extraccion de dientes, la terapia antifibrinolitica se inicia antes del
procedimiento y se continia por 7 a 10 dias después de la extraccion. Las
necesidades de transfusion y el sangrado postoperatorio en cirugia oral de
hemofilicos se pueden reducir significativamente con el uso de enjuagues bucales
de acido tranexamico (AT), como adicion al tratamiento general antifibrinolitico.

El lavado bucal se prepara con AT al 10% en dilucién con agua estéril. Otros
recomiendan el uso de 10 ml de AT al 5% por dos minutos cuatro veces al dia
durante 7-10 dias.*®

4 Little James. Dental_management of medically compromised patient. Mosby, EUA, 5 * ed., 1997, pp. 480-
481

* Kasper. Op. cit p. 11

4% Association of Hemophilia Clinic Directors of Canada. Hemaphilia and von Willebrand's disease,
Management, Can Med J Assoc. J, 153, 1995, pp. 147-157
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2.- BASES GENERALES PARA EL TRATAMIENTO DEL PACIENTE
HEMOFILICO

El manejo de! paciente hemofilico esta condicionado a los siguientes factores:

2.1 DIAGNOSTICO NOSOLOGICO
Es primordial para el cirujano dentista establecer una interconsulta con el médico
especialista del paciente para solicitar un documento por escrito que incluya:

¥ Tipo y gravedad de la enfermedad
% Medicacion especifica del paciente
“* Terapéutica de reposicion

Estos datos son la base para poder brindarle atencion estomatoldgica integral a

los pacientes con hemofilia.

2.2 INTEGRIDAD DEL VOLUMEN SANGUINEO

Para que el mecanismo de coagulacion se lleve a cabo en el paciente, es
necesario administrar el factor deficiente en las cantidades adecuadas
dependiendo el tipo de hemofilia de! paciente, para elevar su concentracién en
sangre a intervalos frecuentes y mantener el nivel del factor por tiempo
prolongado, mediante la aplicacion de crioprecipitados, para permitir la
regeneracion tisular.*®

** Boadas de Sanchez Apsara. Hemos. Federacion de Hemofilia de la Rep { Ag
Meéxico, 5% ed., 2001, p.14




26

Es conocido el mecanismo de fibrinolisis presente en los hemofilicos y de ahi la
latente posibilidad de disolucion del coagulo; por lo que se hace necesaria la
administracién de antifibrinoliticos como el amicar (acido épsilon aminocaproico).

2.3 DETERMINACION DE LA INTERVENCION ODONTOLOGICA

Hay tratamientos en los que el riesgo del sangrado es menor, por lo que ia dosis
del concentrado liofilizado seréd minima, pero cuando se va a realizar algun
tratamiento de tipo quirturgico como el caso de exodoncia, en el cual el sangrado
es inevitable, dicha dosis debe incrementarse y administrarse durante el

preoperatorio, transoperatorio y postoperatorio.“7

2.3.1 ANESTESICOS LOCALES

El uso de los anestésicos locales en los pacientes denominados de alto riesgo,
como en el caso de los pacientes hemofilicos, habia sido para el cirujano dentista
un reto, ya que su indicacion estaba condicionada a diversos factores debido a la
facilidad de provocar sangrado o formacioén de hematomas en tejidos bucales.

Actualmente con o sin ayuda de la terapia de reemplazo del factor podemos
realizar la infiltracion de los diferentes tipos de anestésico a nivel local.*®

A los pacientes se les debera advertir acerca del adormecimiento temporal en los
tejidos blandos, la desensibilizacién, por lo que deberan ser observados para
evitar mordeduras en {a lengua, carrillos, etc.

Dentro de los anestésicos que podemos utilizar encontramos los siguientes:
prilocaina con fenilpresina, lidocaina con epinefrina al 2% y mepivacaina.

7 Murillo. Op. cit., pp. 24-25
* Liule. Op. cit.. p. 242
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Dentro de los anestésicos que podemos utilizar encontramos los siguientes:
prilocaina con fenilpresina, lidocaina con epinefrina al 2% y mepivacaina.

2.3.2 ANESTESIA GENERAL.

Se realiza especificamente a nivel hospitalario siempre y cuando esté justificado,
ya que generalmente se requiere aplicar terapia de reemplazo, elevando al 100%
el factor deficiente al paciente hemofilico.

La anestesia es util siempre y cuando el paciente tenga un 80% de alteraciones
bucales, y que sus condiciones fisicas y mentales permitan dicha aplicaci()n."g

2.3.3 ANALGESICOS

El cirujano dentista debe seleccionar cuidadosamente el tipo de analgésico para
los pacientes hemofilicos, ya que estan contraindicados los que contengan acido
acetilsalicilico (aspirina) porque aumentan sus trastomos sanguineos alterando la
funcién de las plaquetas.®

El acetaminofén, los salicilatos no-acetilados como los salicilatos de colina y
magnesio son una buena alternativa como analgésicos y antipiréticos, pues se
pueden usar contra el dolor y para aliviar la funcion articular %'

Se deben evitar los antihistaminicos, las fenotiazinas y los antiinflamatorios no
esteroideos como la indometacina y el ibuprofén.

TESIS ¢nw

FALLA DE (.. #N

*° Hemandez Gonzalez José Salvador. Comunicacion directa, Clinica de Hematologia del Banco Central de
Sangre del Centro Médico Nacional S.XX1, 2003

30 Little. Op. cit. p.492.

3! Goldsmith JC. Hemophilia,Current Medical Mapagement, The National Hemophitia Foundation, New
York, 1994, p4.
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2.3.4 ESTIMACION DE LA SUPERFICIE DE TRABAJO EN CAVIDAD
ORAL

De acuerdo a {a superficie de la intervencion quirurgica que se realice se buscara
la terapia adecuada de reemplazo y las medidas hemostaticas locales correctas

para evitar sangrados profusos y realizar una buena hemostasia.

2.4 COOPERACION DEL PACIENTE Y FAMILIARES

Debido a la sobreproteccion de los padres en los pacientes pediatricos con
hemofilia, es importante ayudar a los nifios a desarrollar una personalidad de
independencia y autosuficiencia, ya que en ocasiones sufren un estado de
ansiedad que puede provocar hemorragias espontaneas. Es por ello que debe
disminuirse este estado estableciendo un lazo estrecho como se marca en et
conocido triangulo de la atencién odontopediatrica.®?

32 Castillo Mercado Ramén. Manual de odontologia pediatrica, Actualidades Médico Odontologicas
Latinoamérica C.A, Colombia, 1996, 'p. 33,
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T NINO
HEMOFILICO

* Expericncia
» Madurez
« Personalidad

{=)
PADRES - - .‘ = EQUIPO
- ODONTOLOGICO
* Actitudes e Conocimicnto
« Relacién nifto-padres ¢ Destreza
« Prictica tF A la cit) entre el nifio, padres y

equipo odontolkégico.

Es de suma importancia educar al paciente y a su familia para que puedan
entender su enfermedad, los signos y sintomas tempranos de hemorragia, las
alternativas y riesgos de las diferentes formas de terapia, las actividades fisicas
que puedan desarroliar los pacientes y el apoyo por parte del personal de salud.
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El mensaje de la atencién odontopediatrica en los pacientes con hemofilia debe
ser apoyado por el cirujano dentista comprometido con el tratamiento del paciente,
para ensefar las medidas de higiene oral y de salud en general, ademas capacitar
a los padres para que apoyen la serie de estrategias encaminadas a prevenir y
evitar el avance de las enfermedades bucodentales para reducir no sélo el
progreso de las enfermedades existentes sino también los tratamientos dentales

futuros.

Debemos hacer énfasis en que la prevencion de las enfermedades dentales en los
pacientes con hemofilia es mucho mejor, mas economica y segura que el
tratamiento cuando ya esta establecida la enfermedad.®*

Antiguamente, el tratamiento odontoldgico de los pacientes hemofilicos se
realizaba con mucho temor, hospitalizando a los pacientes por largas temporadas
y administrando sangre o plasma en grandes cantidades.

Actualmente, con la introduccién de los concentrados liofilizados vy la terapia de
reemplazo, se pueden realizar todo tipo de tratamientos odontolégicos
incluyendo la administraciéon de anestésicos y la correcta prescripcion de

medicamentos preoperatorios y postoperatorios.

Dentro de las preocupaciones del paciente portador de hemofilia se encuentran
el cuidado y tratamiento de la cavidad oral, es decir, las acciones que se deben
realizar en forma integral para devoiver el completo estado de salud vy
funcionamiento correcto del aparato estomatognatico. Otra preocupacion es que
esta enfermedad se caracteriza por presentar hemorragias que pueden ir de leve
a profusa, ya que hasta el mas ligero corte o abrasion sobre los tejidos blandos
en la cavidad oral del paciente puede ocasionar sangrado intenso, a veces en
forma masiva y prolongada .

) Hamrington Barry . Tratamicnto de la_hemofilia. Cuidado dental primario_para pacientes c
Federaciéon mundial de hemofilia, Irlanda, Vol.3, 2001, p. 6 -7,
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Debemos tomar en cuenta que en la hemofilia los problemas dentales son
secundarios y estos se presentan debido a la falta de informacién de todas las
alternativas de tratamiento dental adecuado en dichos pacientes.s‘

Tenemos que considerar que cualquier procedimiento donde se anticipa una
hemorragia, como una extraccion o cirugia periodontal, debera efectuarse por el
cirujano dentista que se encuentre capacitado y actualizado en el manejo de los
pacientes que tienen trastornos en el mecanismo de la coagulacidn.

El paciente hemofilico sangra por un periodo mas largo debido a que la cantidad
de factor coagulante en sangre no es suficiente y, por lo tanto, debemos tener
cuidado con su atencion desde la comunicacion con el hematdlogo hasta el
manejo del instrumental, ya que podemos ocasionar lesiones de manera
inconsciente en los tejidos adyacentes, ya sea con portaimpresiones, peliculas
radiograficas, succionador de saliva, fresas de la pieza de mano de alta velocidad,

etc.55

2.5 ELABORACION DE LA HISTORIA CLIiNICA

El mejor elemento para la evaluacion integral de los pacientes pediatricos es la
elaboracion de una historia clinica completa que nos proporcionara la informacion
esencial acerca de las condiciones de salud del nifio. Por medio de la exploracion
y de los métodos auxiliares de diagnostico, podremos dar un prondstico y

establecer un plan de tratamiento efectivo para todos y cada uno de nuestros
pacientes.

34 Martinez. Op. cit., pp. 215-216.
*1b. p.216




32

2.6 EQUIPO MULTIDISCIPLINARIO

El tratamiento estomatolégico de los pacientes hemofilicos debe de llevarse
a cabo con la participacion muiltidisciplinaria integral por parte del personal
médico y odontolédgico, asi como la integracién del hematoélogo, ortopedista,
reumatdlogo, psicologo, trabajadora social, dietista, (fisioterapista,
enfermera, traumatologo y un asiste social.

Se debera realizar una sesion en equipo para llevar a cabo la presentacion
del caso del paciente con hemofilia y tomar la decision de los
procedimientos estomatoldégicos que deben realizarse, asi como los
cuidados postoperatorios y el control por parte de los integrantes de dicho

equipo de trabajo.%%"

El cirujano dentista debe explicar a los padres e} estado bucodental del nific y
los procedimientos a realizar, en los pacientes que han sido sujetos a cirugias
previas se debe pregunta por experiencias sufridas con anterioridad. Sera
entonces cuando el hematologo determine la cantidad de factor de coagulacion
que necesita el paciente.

3¢ 1b, p.222
37 Harrington. Op. cit., p5-6
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3. IMPORTANCIA DEL ASPECTO PREVENTIVO EN LA ATENCION
ESTOMATOLOGICA DEL PACIENTE HEMOFILICO

3.1 CUIDADO ESTOMATOLOGICO PREVENTIVO

Tenemos que hacer un esfuerzo para educar al paciente hemofilico, debido a que
el cuidado dental preventivo lo inicia el paciente en su casa, inculcando los habitos
de higiene oral tales como la técnica del cepillado adecuada, uso de un cepilio
dental correcto y uso de pastillas reveladoras. Esto no soluciona todos sus
problemas bucodentales, pero si ayuda en gran medida a controlar la acumulacion
de placa dentobacteriana y por lo tanto el proceso de caries y los problemas
periodontales.

Es necesario fomentar las visitas peridodicas con el cirujano dentista para realizar
su profilaxis dentaria, ya que los acumulos de placa dentobacteriana forman
calculo dentario y por consecuencia el establecimiento de enfermedad periodontal,

sangrado gingival, asi como halitosis.5®
3.2 NUTRICION

Otro elemento de importancia dentro del tratamiento del paciente hemofilico y que
le corresponde al cirujano dentista es orientar al paciente y a sus padres acerca de
la seleccion de un régimen nutricional adecuado para la salud bucodental, el cual
debera consistir en una dieta balanceada con alimentos de consistencia blanda y
frios. Se debe evitar la ingesta de alimentos de consistencia dura por el riesgo de
lesionar los tejidos blandos de la cavidad oral como son labios superior e inferior,

carrilllos, encia, piso de boca, lengua, etc.5%°

’:‘ Martinez. Op. cit., p.217
*1b. p. 217
% Harrington. Op. cit., p. 3
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3.3 FLUORURO

El papel del flGor en ia prevencion de la caries dental esta ampliamente
demostrado, previene la formacion de la placa mediante una accion antibacteriana
directa e interfiere en los procesos enzimaticos.®'

Es importante mencionar que las modalidades de aporte suplementario de fiior
deben de ser planteadas a los pacientes que cumplan con las siguientes
condiciones:

1.- Importante actividad cariosa.

2.-Pacientes con salivacion reducida debido al tipo de medicacion que estén
recibiendo.

Un buen habito de higiene bucal y la aplicacién tépica de flior serviran para
prevenir el proceso carioso en los pacientes con hemofilia.5?

3.4 SELLADORES DE FOSETAS Y FISURAS

Una forma de reducir la incidencia de caries dental es aplicar el sellador de
fosetas y fisuras en las superficies oclusales de los dientes sanos.

El procedimiento es realizar una profilaxis en los dientes donde se aplicara el
sellador, posteriormente se aplica acido grabador durante 15 segundos, se lava
la superficie del diente con abundante agua, se seca el diente y se aplica el
sellador que ayudara a reducir el indice carioso del paciente hemofilico.

“' b, p.2
2 Martinez. Op. cit., p.217




35

4. TRATAMIENTOS ESTOMATOLOGICOS EN EL PACIENTE
HEMOFILICO

4.1 TRATAMIENTO PERIODONTAL

Las enfermedades periodontales que afectan a los pacientes con hemofilia,
incluyendo a los nifios, son gingivitis y periodontitis.

El desarrollo de la enfermedad periodontal ocurre en los pacientes hemofilicos, sin
importar raza, nacionalidad o grupo socicecondmico al que pertenezcan.

Por lo que respecta al tratamiento periodonta! en los pacientes hemofilicos pediatricos,
éste tiene una base cientifica. No obstante, cuando existe la enfermedad severa o
especificamente cuando el paciente presenta defectos infradseos entre la raiz de los
dientes, el pronodstico del tratamiento es mas cauteloso y como tal se hace el
tratamiento tomando medidas especificas. En el paciente hemofilico, la formacién de
placa dentobacteriana y por consecuencia la formacién de calculo dentario, sigue
siendo una de las causas principales de la pérdida de piezas dentales.

Los procedimientos periodontales se pueden efectuar en los pacientes
hemofilicos sin mayor riesgo de provocar sangrado. A la fecha, con la
introduccidon  de! cavitron, se puede realizar profilaxis dentaria a nivel
supragingival e infragingival sin que el sangrado sea excesivo, aunado a la
aplicacion de coagulite como terapia local en la zona que se esté trabajando; se
recomienda realizar dicho procedimiento en una sola sesidon para evitar
sangrados posteriores de forma intermitente. %3

S Martinez. Op. cit., pp. 220-221
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4.2 FRENILECTOMIA

Este procedimiento quirargico debe de efectuarse como lo disponen los
principios de la cirugia bucal, porque Ila malposicion del frenillo afecta la
pronunciacion y la deglucion, e imposibilita la movilizacion de los tejidos blandos.
Unicamente se colocan puntos aislados de sutura después de la incision, y se
recomienda colocar coagulite en el area tratada. Se vigilara al paciente a los cinco
dias, dando las instrucciones de dieta fria. Asimismo, se indican antimicrobianos
para prevenir procesos infecciosos, dependiendo de las caracteristicas de cada

paciente.®*

4.3 OPERATORIA DENTAL

Los principios de la preparacion de cavidades son los mismos en los nifios con
hemofilia que en los pacientes que no tienen ningin compromiso sistémico. Los
procedimientos restaurativos deberan ser de calidad. Se puede utilizar el arco de
Young y dique de hule para realizar el aislamiento absoluto del campo operatorio;
las grapas deben colocarse con mucho cuidado para evitar que se deslicen y
laceren la papila gingival del paciente.

Debemos de cuidar las mejillas, los labios del paciente y fa lengua debido a que
son areas que son sumamente vascularizadas y su laceracion accidental con
algan instrumento dental, como es el caso de la pieza de mano de aita velocidad,
es un peligro inminente.%®

Los eyectores de la saliva y aspiradores quirdrgicos deben de usarse de
preferencia con puntas redondeadas con precaucion para no provocar en el
paciente hematomas sublinguales.

Se realiza la preparacién de cavidades de manera convencional para la

colocacion de amalgamas, resinas o composites.

“ 1b. p.221
“ Ib. p.219
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El uso de cufas de madera y portamatrices durante las preparaciones
interproximales son de gran utilidad.

La preparacion para la colocacion de coronas de acero-cromo deberd de
realizarse de la misma forma que en los pacientes sin compromiso sistémico.

4.4 EXODONCIA

Al realizar extracciones debemos procurar intervenir lo menos posible con la encia
alrededor del diente y el periostio subyacente para minimizar el sangrado.

Se debe utilizar el instrumental adecuado para cada pieza dentaria y la
manipulacion debe de ser con suavidad.%¢

En los casos de extracciones seriadas debera valorarse tomando en cuenta los
examenes de laboratorio, asi como la opinidbn de los integrantes del equipo
multidisciptinario; fa decision estd en el cirujano dentista ya que dicho
procedimiento no se toma a la ligera en pacientes hemofilicos.

Es recomendable colocar puntos de sutura locales después de realizar
procedimientos de extracciones seriadas porque el reborde de la encia alrededor
de los dientes puede ser mas grande que la distancia correspondiente al ancho
de los dientes extraidos vy podria haber mayor riesgo de sangrados
postoperatorios.

En casi todos los pacientes que reciben tratamie:ito estomatolégico que involucra
coagulacion de la sangre, se debe administrar terapia sustitutiva a 10 U.l /kg/dosis
30 minutos antes de realizar |la exodoncia y repetir cada 12 6 24 horas durante 2 6
3 dias. Se acompaia de usos locales de gasa hemostatica, acido épsilon
aminocaproico a dosis de 25 o 50 mg/kg/dosis cada 6 horas durante 7 dias, dieta
estricta a base de liquidos y reposo.®’

“ ib. p. 10
7 Bastar de Abreu Ma. Luisa. Guia_en ¢l manejo del paciente con hemofilia. Federacion de Hemofilia de la
Repuablica Mexicana A.C, México, 1999, p.7
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Cuando los dientes de la primera denticion se encuentran en proceso de
exfoliacion, pero permanecen sostenidos Unicamente por fibras dentoalveolares,
causan sangrados frecuentes en los ninos hemofilicos, por lo que es
recomendable extraerlos. El sangrado sera minimo si se protege con la
administracion de coagulite y vigilancia estrecha, asi como con los cuidados

correspondientes y la importancia de la dieta.5®

4.5 TERAPIA PULPAR

Algunos de los pacientes acuden por primera vez al consultorio dental por
presentar caries profundas con exposicion de la pulpa en los dientes de la
primera denticion, por lo que es recomendable realizar inicialmente !a terapia
pulpar, segun los datos clinicos, ya sea pulpotomias o pulpectomias, y en caso
de ta denticién permanente realizar el tratamiento endoddntico, con la finalidad de
conservar los dientes por medio de dicha terapeutica pulpar .

En cualquiera de ilos casos anteriores se debe de utilizar bloqueo local con
anestésico. Generalmente la pulpa dental se encuentra necrosada, pero algunas
veces esta vital y por lo regular el sangrado a nivel del conducto pulpar es minimo
y este sangrado se puede controlar mediante el uso de algin agente hemostatico
o mediante presion.

El cirujano dentista que realice cualquier tipo de terapia pulpar debera tener
cuidado con cada uno de los instrumentos para evitar perforar la raiz o
sobreobturar. Por lo tanto, debemos tener un constante control radiografico.%®
Tomando en cuenta todos los aspectos que la terapia pulpar implica, el control de
ta hemorragia pulpar no representa ninguln riesgo en el paciente.

% 1b. p. 224
% Martinez. Op. cit. p.220
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4.6 URGENCIAS ODONTOLOGICAS

Durante la infancia se presentan frecuentemente los traumatismos orales y
lesiones corporales debido a la hiperactividad que tienen los nifios hemofilicos
dentro de la casa, escuela o centro recreativo, por lo tanto siempre se debe contar
con un equipo multidisciplinario para la atencion inmediata a estos pacientes a los
cuales se les brindara el mejor tratamiento estomatologico.

Actualmente, cuando al paciente hemofilico presenta hemorragia, con ayuda de
sus padres debera iniciar las medidas generales y locales en casa para
posteriormente ser atendido en el consultorio dental, y solamente se hospitalizan
aquellos pacientes que presenten hemorragias potenciaimente mortales o
aquéllas que tienen secuelas importantes y que requieren de reposo absoluto y
aplicacion constante del factor liofilizado del que carecen, como una hemorragia
de tubo digestivo, hemorragia intracraneal o sangrados espontéaneos a nivel de
sistema nervioso central, etc.”®

4.7 TRATAMIENTO ORTODONCICO

No esta contraindicado ningun tipo de tratamiento ortodéncico en el paciente con
hemofilia. Se deben aplicar los mismos principios que para un paciente que no
tiene ninglin compromiso sistémico. No obstante, los diagnodsticos tempranos
pueden evitar tratamientos costosos y con mayores riesgos, tanto en la ortodoncia
preventiva como en la interceptiva.”’

Es importante mencionar que se pueden llevar a cabo procedimientos simples
como la colocacién de aparatologia fija o removible, ya sea mantenedores de
espacio o recuperadores de espacio.’”?

" Bastar. Op. cit., p. 7
" Martinez. Op. cit., pp. 221-222
" Harrington. Op. cit., p.9
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5. CASO CLiNICO

Ficha de identificacion.

Nombre del paciente: Queretano Barrientos Eduardo Jair.

Domicilio: Edificio Emilio Rabasa entrada A, departamento 202.
Unidad el Rosario. Delegacién Azcapotzalco, México, D.F.

La anamnesis fue de tipo indirecto, debido a que todos los datos del paciente nos

los proporcionaron sus padres.

Edad: 4 afos.
Sexo: masculino
Peso: 17 kg.
Estatura: 1.10 cms

Lugar de nacimiento: Meéxico, D.F.
Clinica de atencion: Clinica Periférica Azcapotzaico “Dr. Victor Diaz Pliego”
Motivo de la consuilta: Rehabilitacion integral del paciente.

Enfermedades actuales del paciente:
La mama refiere que al nifio se le diagnosticé hemofilia desde que tenia un afio de
edad.

Empleo de medicamentos:
El paciente recibe terapia sustitutiva del factor Vil y terapia fammacologica con
desmopresina.

TESIS CON
FALLA DE URIGEN
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Antecedentes alérgicos:
El nifio nunca ha presentado reacciones de hipersensibilidad.

Antecedentes quinirgicos y traumaticos:
El paciente hasta el momento no ha tenido ninguna intervencién quirdrgica.

Antecedentes de inmunizaciones:
La mama del paciente nos refirid que el nifio ha recibido las siguientes vacunas:

« Poliomielitis
#« Tuberculosis
+« DPT

« Triple viral

+ Hepatitis A

« Hepatitis B

Enfermedades_que ha padecido:

« Varicela alos 3 afios 11 meses.

Antecedentes patologicos familiares:

Hipertension arterial..................... Madre
Diabetes mellitus

Abuela matema.
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Habitacion:

Se hace referencia de que el paciente habita en una casa construida de concreto, con
5 habitaciones, 3 habitantes y no comparte su cuarto, ademas cuenta con agua
potable intradomiciliaria y tiene buena ventilacion.

Alimentacion:
El paciente realiza tres comidas al dia (desayuno, comida y cena).

Higiene generat:
Se bafia y se cambia de ropa diariamente, por lo que presenta buena higiene personal.

Higiene bucal:
El paciente realiza el cepillado dental dos veces al dia, no utiliza hilo dental ni

enjuagues.

Exploracién;

#* Inspeccién general
La exploracion fisica comprende:
« Exploracion de cabeza y cuelio
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Inspeccidn General:

Marcha:

Movimientos anormales:
Facies:

Complexion:

Posicion:

Cuidado personal:

normal
ninguno
ninguna
delgada
libre

el paciente llega muy limpio

Exploracién de cabeza y cuello:

Créneo:
Cara:
Ojos:
Cuello
Nariz:
Oidos:
Cuello:

Cara del nifio de frente

normal
normal
normales
normmal
normal
normales
normal

TESIS GOV
FALLA DE GRIGEN
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Interrogacion de aparatos v sistemas:

Al afio de edad el paciente presentd las primeras manifestaciones de hemorragia
nasal y por o tanto fue remitido a la unidad de medicina familiar del Hospital la Raza,
donde le realizaron examenes de laboratorio y se le did el diagnéstico presuntivo de

hemofilia.

Diagnéstico Sistémico:

+ El paciente presenta hemofiia tipo A moderada con 4 % de factor

coagulante activo.

EXPLORACION BUCAL

Exploracién de labios superor e inferior;

Se observd detenidamente la integridad de los labios del paciente y se realizd la
palpacion de la mucosa labial. No se encontré ninguna patologia.
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o

Mucosa labial superior Mucosa labial inferior

Exploracién de carritios derecho e izquierdo:

Después de observar los carrillos, no se encontrd lesion alguna en el paciente.

Carrillo derecho

Carrillo izquierdo

I
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Exploracion de paladar duro y blando.
Después de observar y palpar el paladar no se encontrd ninguna patologia.

Exploracion de piso de boca.
Durante la exploracion en piso de boca se valoré la funciéon glandular y no se encontrd
ninguna patologia.

Exploracién de la lengua.
La parte ventral, el dorso y las caras laterales de la lengua no reportaron datos
patoldgicos.

»
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Estado periodontal del paciente:

El paciente presenta gingivitis localizada Unicamente en la zona de los dientes:
51, 52, 61, 62, 64.

Condiciones dentales

Se realizd la exploracion bucal en el paciente y se obtuvieron los siguientes datos
clinicos en maxila y mandibula;

o

Maxilar superior:

Caries de segundo grado en dientes: 55,65.
Caries de cuarto grado en dientes: 51, 52,61, 62, 64
Dientes sanos: 53, 63

TESIS CON
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Maxilar inferior;
Dientes sanos:

71,72,73, 81, 82,83
Caries de tercer grado en dientes: 76, 85
Pérdida prematura de dientes: 74,84

Analisis de la oclusidén
Linea media:
Espacios primates:
Mordida cruzada:
Translape horizontal:
Malposicion dentaria:
Diasterna:

Plano terminal:

normal

presentes
no

no

no

no

mesial

TRSIS AOW
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Condicién general dental y local

Higiene oral: pobre
Localizacion de placa dentobacteriana:  supragingival
Cantidad: abundante
Calcificacion: pobre

Prongstico del tratamiento
E! prondstico en este paciente con hemofilia, debido al gran apoyo médico-
odontologico, es favorable, ya que contamos con los servicios adecuados y la
cooperacion de los padres del paciente.

Plan de tratamiento estomatoldgico integral
E! tratamiento consiste en dos partes:

+ Odontopediatrico
« Ortodéncico

Previo al tratamiento se utilizaron métodos auxiliares de diagndstico tales como
modelos de estudio y ortopantomografia para evitar la menor irritacion de mucosas, ya
que con la toma de radiografias dentoalveolares se puede provocar un sangrado o
traumatismo innecesario al paciente con hemofilia.

TESIS CON
FALLA DE UKIGEN |
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ORTOPANTOMOGRAFIA

Tratamiento Odontopediatrico
Consistid en indicar a los padres de familia como ayudar al nifio a realizar una buena

técnica de cepillado, aunado a los tres controles personales de placa que se llevaron a

cabo durante el tratamiento. Asi mismo, se realizaron:

Extracciones: dientes 51, 52, 61, 62, 64
Amalgamas: dientes 55, 65
Pulpotomias: dientes 75, 85

Coronas de acero-cromo  dientes 75, 85
Y finalmente la aplicacién tépica de flior.

Tratamiento en _maxilar superior

Extracciones dentales:

Se realizaron las extracciones de los dientes 51, 52, 61, 62 y 64, aplicando la anestesia
tépica y local en la zona de dientes anteriores superiores con la previa seleccion de
todo el instrumental que se va a utilizar en dicha intervencion.

Es importante mencionar que debemos tocar lo menos posible la encia y periostio
alrededor de los dientes, puesto que el simple hecho de levantar los tejidos adyacentes
podria provocar un sangrado postoperatorio mayor a pesar de utilizar la terapia
sustitutiva del factor VII|.

TESIR (NN
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Es importante hacer énfasis en el tratamiento previo de este paciente, ya que se elevé
la concentracion del factor VIII por medio de la aplicacion de concentrado liofilizado
obtenido de plasma humano inactivado para disminuir la posibilidad de transmisién de

agentes virales.

La aplicacién de dicho factor es por via IV y es aplicado por sus padres quienes han
sido capacitados para la aplicacion intradomiciliaria en la unidad de medicina familiar
Hospital la Raza, ya que debe ser administrado 30 minutos antes de realizar su

tratamiento estomatologico.

Podemos observar los hematomas que frecuentemente se producen después de la
aplicacion dei factor VIl en el paciente.

_ TEEI8 Cow
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Como ya se explico anteriormente, las extracciones dentales no son un procedimiento
que se tome a la ligera en los pacientes con hemofilia, sélo deben de realizarse
cuando las circunstancias del paciente asi lo demanden; la decisién esta en el

cirujano dentista.

Las extracciones en diferentes areas de la boca son menos traumaticas que las
extracciones seriadas. En este caso habria una herida extensa, porque el borde de la
encia alrededor de los dientes puede ser al menos 50% mas grande que la distancia
correspondiente al ancho de los dientes extraidos. Si los puntos locales son removidos
dentro de 24 horas, generalmente no hay necesidad de un incremento en el nivel del
factor como seguimiento.

En ocasiones, podria ser necesario retener las puntadas por mas tiempo, pero el
cirujano dentista decidird qué es lo mas apropiado y generalmente se debe de aplicar
en casos especificos.

Es recomendable en los pacientes con hemofilia colocar puntos de sutura locales
después de realizar procedimientos de extracciones seriadas, pero en el caso de este
paciente no hubo necesidad de colocar los puntos de sutura, ya que se utilizd terapia
farmacologica que consistid en la colocacion de amicar, que es un antifibrinolitico que
actda como coadyuvante para la formacién del coagulo; su aplicacion es por via oral en
forma de spray diluyendo 1 mlde medicamento en 5 ml de agua.
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Con ayuda de dicha terapia famacolégica no se presentaron hemorragias
postoperatorias en el paciente.

En la fotografia clinica observamos el proceso perfecto de cicatrizacion del reborde
alveolar después de tres semanas de ia realizacion de las extracciones.

Posteriormente se elimind la caries en los dientes 55 y 65 y se colocaron las
amalgamas correspondientes a cada diente.

TESIS CON
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Tratamiento en mandibula
Se realizaron pulpotomias y coronas de acero-cromo en los dientes 75 y 85 en dos

sesiones con previa infiltracién de anestésico regional y con aislamiento absoluto de

cada uno de los dientes.

Fotografia clinica del maxilar inferior con las coronas
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Plan de tratamiento ortodéncico

MAXILAR SUPERIOR:

Se indico la colocacién de un aparato combinado, es decir, una prétesis infantil
con recuperador de espacio, debido a la pérdida temprana de los dientes 54 y 64
que ocasiono pérdida de espacio y reduccion de la longitud de la arcada.

Material para la elaboracion del aparato

El aparato ortodéncico que se coloco en el paciente consta de:
% 2 ganchos de retencién circunferenciales de alambre de acero inoxidable
de 0.028 en los dientes 55 y 65
« 2 tornillos de expansion Dentaurum en forma de U pequefios
« Tablilla de dientes prefabricados anteriores superiores
& Acrilico autopolimerizable de color rosa y acrilico transparente

Diseiio del aparato
La retencion del aparato se logré mediante los ganchos de retencidn

circunferenciales en los dientes 55 y 65. Se ubican los tornillos en forma de U
con la parte activa dirigida hacia distal, colocados en la zona edéntula de lcs
dientes 54 y 64 para provocar movimientos hacia distal de los molares
primarios.

La base acrilica del aparato se ajusta de tal manera que cubre unicamente la
linea cervical de los dientes, lo que facilita la autolimpieza, disminuyendo la
posibilidad de producir descalcificaciones y caries.”

7 Sanin Arcilla Carlos, Lopez Oscar. Qggdgug_w;ﬂqgmgmh/\ctualidudes Meédicas
Odontolégicas Latinoamérica, C.A, Colombia, 2* reim., 1997, pp. 1-11
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En la parte anterior del aparato se colocaron los cuatro incisivos, cuyo objetivo
es cumplir con las funciones de estética y rehabilitacion funcional, liberando el
frenillo y verificando que no interfiera en la oclusién con los dientes

antagonistas.

Disefio del aparato antes de ser colocado en cavidad oral de!l paciente.

Vista oclusal Vista frontal

Activacion del aparato

El aparato fue activado dando un cuarto de vuelta con la llave de activacion

durante las revisiones periddicas semanales en la consulta odontoldgica.

Fotografia intraoral del aparato
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Plan de tratamiento ortoddncico

MAXILAR INFERIOR:

Se realizd la colocacion de 2 mantenedores de espacio del tipo “banda y ansa” en
los dientes 75 y 85 respectivamente, debido a la pérdida prematura bilateral de

los primeros molares primarios.

Elaboracion de los mantenedores

1.-Las bandas se adaptaron en los molares 75 y 85 que tienen las coronas de
acero-cromo.

2.-Se tomé la impresidn con las bandas previamente colocadas en los dientes 75
y 85 en la boca del paciente.

3.-Se retir6 la impresion y se colocaron las bandas dentro de la impresion.

4.- Se corrio la impresidn y se obtuvo el modelo de trabajo.

5.-Se dobld el alambre del 0.036 en forma de U, tocando Ia curvatura del extremo
anterior del alambre a los caninos 73 y 83.

El ansa de alambre no debe contactar directamente con la encia.

6.-Se suelda el ansa de alambre a la banda de ortodoncia.

7.-Se pulen las bandas y ansas.

8.-Finalmente se colocaron los mantenedores de espacio en la boca de! paciente,
y se evalud la relacion de contacto del ansa y el diente adyacente, asi como la
relacion con los tejidos blandos.

9.- Se cementaron ambos mantenedores de espacio en los dientes 75 y 85 con

iondmero de vidrio.”#757¢

™ Ib. pp. 78-79
75 Barberia Leache Elena, Boj Quesada Juan, et al. Odontopediatrig. Masson, Barcelona, 2* ed., 2001, pp
360-362.

7 Nakata Minoru. Guia oclusal en odontopediatria, Atlas a color, Actualidades Médico Odontolégicas

Latinoamérica, C.A., Venczuela, 2*. Reim, 1997, p.43
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Colocacion de banda y ansa en el Colocacion de banda y ansa en el
diente 85. diente 75.

La fotografia muestra los mantenedores de espacio banda y ansa
colocados en boca al final del tratamiento.
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El querer a nuestros pacientes es lo mejor que podemos hacer para volvernos
mas cautelosos y tener éxito en el tratamiento estomatolégico integral de los
pacientes pediatricos con hemofilia, ya que no es permisible jugar con la integridad

del paciente que tiene compromiso sistémico.

Tratamiento finalizado.
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Interésate ‘por los mﬁos, culdalos con esmero y carifo, ya que son el futuro del
mundo.
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CONCLUSIONES

El nifio con hemofilia presenta, tanto en su historia como en sus relaciones
interpersonales, la misma diversidad y riqueza que cualquier otro nifio. Sin
embargo, se enfrenta con mayores dificultades para vivir su realidad: el

padecimiento de dicha enfermedad.

La familia juega un papel importante asi como el personal médico-odontologico,
quienes en conjunto debemos lograr que el nifio se desarrolle en su totalidad,
estableciendo un lazo estrecho, tomando en cuenta que nuestro papel en la
prevencion de enfermedades bucodentales es sumamente importante.

Esta claro que debemos introducir programas de educacion para la salud
contribuyendo a mejorar la calidad de vida de los pacientes hemofilicos y brindar
cada vez mejores opciones de tratamiento, manteniendo una estrecha relacion
odontélogo-paciente para lograr un buen tratamiento estomatolégico integral.

Hay que recordar que, invariablemente, el realizar una historia clinica completa
nos permitira detectar tempranamente todos los compromisos sistémicos de
nuestros pacientes, y asi poder tomar las medidas pertinentes,

Debemos hacer énfasis en el manejo de los pacientes pediatricos con hemofilia,
debido a que el contro! de la hemorragia es un problema siempre latente y no
podemos poner en peligro la vida de nuestros pacientes. Por lo tanto, debemos
establecer un diagndstico, pronoéstico y un plan de tratamiento precisos.
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