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PREAMBULO,



PREAMBULO.

£5 ot CONBCIMIENTO MEDICO EN GENERAL, QUE LOS PR®—~——
BLEMAS 6 TRANSTORNOS EN CUALQUIERA DE L@S5 FACTORLS QUE -~
INTERVIENEN EN LA COAGULACIAN DE LA SANORE, NOS HARAN =

ALTERACIDNES PATOLSGICAS QUE SUELEN MANIFESTARSE N Dlew
FERENTCS PARTES DEL GRGANISMO, Y ENTRE ELLAS, LA ROCA NO
semfps 1 a excercidng ¥ aqQul, TanTe €L C.D, EN GENERAL CO-
M@ (L. PARODONCISTA, DEBERAN ESTAR ALERTAS ¥ TENER PRE =~
SENTE LAS DIVERSAS FORMAS Y ENTIDADES cLiNICAs PATeLéG I~

CAS QUE SE PRESENTEN CON MAYOR FRECUENCIA EN NUESTRO —=

Canre, PARA €ST®, VAMOS A HACER UNA REVISISN TANT® B1 ——

sLisarhrica come cLINICA DE UNe 0OE £sTes PABECIMIENTES
QUL EN BETERMINAB® MOMENTO PULOE PRESENTARSE EN NUESTRA
PRACTICA PRIVADA AUN EN CONDICIGNES INESPERADAS,

SHLe MEDIAMTE EL CONOCIMIENT® Y LA

COHCIENCIA DE =
Qui €STO REPRESENTA UM PROBLEMA PARA LI ClAUJANO DENTIS—
TA ¥ uN RILzGo Fi51C0 PARA LL PACIENRTEL, SERL NECCSARIO -
CONGCER L& MAS USENCIAL SOURE LO GQUE SeN E5T68H PROBLEMAS

CoN €570, NUS PROPOMEMOS BAR A CGNOCER A NUESTROS -

coMP ANERQS UN ESTUDIO DE LC QUE SON LAS ENTIDANES HERE~—-

DITARIAS, LAS MANIFESTACIONtS cLinicas, culoapos v ufTo-

DesS Df TRATAMIENTO, PARA CON £L{® SCRVIR MEJOR A NUES——~
TR®S PACILNTES Y OBTENLR UN MINIMO CU PROBLEMAS ANTE -

CUALQUILR INTERVENCISN QUIRGRGICA, PeR PEQUERA QUE £STA
stA.



CONCEPTOS

HISTORICOS,



CONCEPTOS HISTORICOS,

LA HEMOFILIA HA SIDO RECON®CIDA GESDE HACE MUCH®S -
SIGLES COM® UN TIPO DE HEMORRAG!A FAMIL IAR,
SER GRAVE Y ALGUNAS VECES FATAL,
RENGIA BE ELLA Y DISPENSA €L
cictéN, CUANB® UN® BE LOS
MeRRAGIA BESPULS BE DICHA

QUE TIENDE A
EL TALMUB YA HACE REFE-
RiTe HEBRAIC® BE LA CIRCUN-
HERMANGS HUB® SUCUMB!®® DE HE-
SPERACISN,
Pama LL sieL® X11 Les MEDICOS ARABES ALBUCASIS Y
ALSA-HARAB| SE ®CUPARON DE LA ENFERMEDASD,

La ratereefa CIENTIFICA BE LAS ENFERMEDADES
SANGRE COMILNZA CUAND®S MaLPiGH1
PILARES ¥ GLOBULOS DE LA SANGRE,

o

DE LA -
pEescusre EN 1661 Les ca-

EL PROCES® DE LA COAGULACIEN SANGUINEA COMO

NO QuUiMice-FisloLbalco FUE eBSERVADS €N 1862 Pomr
DER SCHMID Y DESDE ENTONCES HA

FENGME~
ALEXAN-

Id® SIEND® SUCESIVAMENTE
MEJOR CONOGCIDO® GRACIAS A LA LAseR DE MampawniTZz, Fenle, -

Hewel (BESCUBRIDOR DE LA HEPARINA), Quick (INVESTIGADOBR
BE LA PROTROMBINA),

A priINCIPlOos DEL sieLe X1X, J.E, OTTe, 0i FlLADEL=~
Fila HIZ® UNA BESCRIPCIEN ¥ NASSE FORMULS LAS LEYES DE SO
TRANSMIS I éN,

GRANDIDIER, LLAMAD® "paDRE DE LA HCmeFriLIA", pEBRICE
SU VIDA AL ESTUDIO DE ESTA LNFERMERAD,

EN SUS MONOGRA —-
Flas arampcieas en 1855 v 1877,

EN 1893, WRIGHT LLAMS LA ATENC!EN ACERCA DEL RETAR-
GO BL LA COASULACI®N SANGUINLA, QUE ES EL SIGN® FUNDA ——
MENTAL OEL PROCES®, Y YA ConeCIpa LA CLINICA DE ESTA EN-
FERMEDAD, FUl A PRINCIPI®S DL t5TC siele (1905).

Hagem, WEILL ¥ FOMIO SE ®CUPARGN DE ACLARAR LA f lee
sioPATELOG A DL LA HEMDFILIA,

LA sprIiMERA TEORTA SOBRE LA COAQULACION SANGUTNEA —-
BASADA EN ORSERVACIONLS EXPLRIMIMTALES Y EN EL COoNeC!
MIENTO DE UN CONJUNTO DE HECHOS

PREVIAMENTE DEM®STRAROS,
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FUL EXPUESTA EN 1904 Per MARAWITZ,

CoHN, PATEK Y COLAGORADORES AISL ARON EL PLASMA HU—=

MAN® NORMAL (1936=37), LA FRACCIEN GLORULINA ANTIHEMOF =
Lica, FINALMENTE, EN 1952 SE RECON@CI & EL FACTOH PTC  wm
(COMPONENTE TROMBOPLASTINICE DEL PLASMA), Y EN 19532 s -

pEscusrié EL PTA (ANTECEDENTE TrRomsamLASTINICe DEL PLAS-
Mad,
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MECANISMO DE LA

COAGULACION DE LA SANGRE,



MECAN ISMO DE LA COAGULACION DE LA SANGRE.

ESTE MECAN | SMO CONSTA DE TRES COMPINENTES PRINCIP A~
LES QUE CONSTITUYEN SISTLMAS UN TANT®
RO (NTIMAMENTE RELACIONAUDOS ENTRE s
LACION Y LISIS,

INDEPENDIENTES PE~
HEMOSTASIS, COAGU=-

HEMOSTAS!IS .~ EXISTL UNA CONTRACCISN VASCULAR DE

MAGNITUD VARIABLE SEGON tL TAMALe & La [NDOLE DEL vVAS®e -
SECCIONAD® & LESIONADO, ESTA CONTRACCISN RETARDA ¥ RES~-—

TRINGE LA SALIDA DE SANOGRE A PARTIR DEL VASO.
EXISTE UNA TURBULENCIA EN
UN TAPEN PLAQUETARIS,

TamB 1 €N =~
LA CUAL LAS PLAQUETAS FORMAN

EN ESTA CONTRACCI®ON VASCULAR SE
LIBERA SUBSTANCIA CEMENTANTE QUE PROVIENL DL LOS TLJ! DS

MESENQUIMATES®S DE soSTEN DEL MISMe Vase (TrROMBOPLAST INA
INTR[NSECA): Y DE UNA RUTURA DLL RIVESTIMIENTO ENDOTE ~-—

LIAL ®E LA PAMED VASCULAR {(TROMBOPLASTINA EXTRINSECA),
SE FORMA UN TAPSN PLAQUETARIS QUE

IMPIOE @ RESTRIN-
SE LA SALIDA BE SANGRE ADICIONAL DEL VASS DCSGARRADS,

LAS PLAQUETAS (TROMBOC‘TOS) SON PEQUERNOS ELEMENT®S

FORMES DE LA SANGRE, QUE TIENEN ALREDLGOR DE LA CUARTA -

FPARTE OEL TAMAFR® BEL GLSBULO Reue, St FORMAN EN €L S S~—

TeEMA RETICUL® ENDOTELIAL, PRINCIPALMENTE TN LA MILULA
$sSEA, Y POR L@ GENERAL 5U CANTIDAD ESTK COMPRENDIDA EN-~
Tre 200,000 v 400,000 Por ML. LAY PLAQUETAS SANAS SON -

ESENCIALES PARA LA COAGULACIEN CLricaz DpE LA SANGRE. EN -
ELLAS EXISTEN VARI®S FACTORES QUL

SON PARTE INTEGRANTE -
DEL SISTLMA DE LA C.AGULACl‘N; LAS PLAQUETAS SEL ALTERAN
G MODIFICAN POR INFLUENCIA DE DiVimsSes EsTIimuLos pleTé——

TICOS, HORMONALES, MEDICAMENTOS®S ¥ MECANIcOos 6 AMBIEN—-
TALES, CUALQUIERA DE ESTAS MADIFICACIONES DE LA FUNCISN

S DE LA DISPONIBILIDAD NORMAL DE LAS PLAQUETAS REPERCUTE
SeBRE ELL SISTEMA DE LA COAGULACIéN.



COAGULAC!ON,- EN ESTA ETAPA SE VA A FORMAH LL COK~=

OULOe DE FIBHINA SUCEDIENDO ESENCIALMENTE EN LAS SIGUILN-
TES ETAPAS]

A) ACTIVACISN DE LA TROMBEPLASTINA A NIVEL TisuLAR,

(FacTer 111),- AcTOA CON LA PROTROMBINA EN PRLSENCIA DE
Les FACTerRES V, V111 v XK.

A Nivit sanculNEE EL CONTACT® BE LAS PLAQUETAS CoN
UNA SUPERFICIE EXTRANA, HACE QUL LIBLREN UNA SUBSTANC!A
Liripa, LLAMABA FACTOR 3 DE LAS PLAQULTAS,

EL FaCTOM X11 DEL PLASMA €% ACTIVAU® AL TENER CON-=—

TACY® CON UNA SUPERFICIE ExTmARA, EL FacTer X11 "ACTivar
pe' AcTGA SeBRE EL FACTOR X1 CoONVIRTI{NDOL® A SU VEZ EN

UN “prebucTe acTivaDe", £5Tc REACCIONA CON L®S SIGUIEN-
TES SEIS FACTORES PARA PRODUCIM A LA TROMEBOPLASTINA ——
SANGUINEAS
{1,~ FACTOR 3 BE LAS PLAQUETAS,
2.— Factor V,
3,~ Factem Vitg.
4, Facrom 11X,
Factor X,

5,
6.~ lonts Carcie,

8) CohvERSISN DE LA FRoTmoMBINA EN TROMBINA,~ LA
PROTHOMBINASA PUEDE SER PRODUCIDA POR LA SECUENCIA DE
REACCIONES QUE COMIENZAN CON LA ACTIVACI@N POR CONTACT®
Y EN LA QUE INTERVIENEN L®S FACTORES X11,
£sTA £S LA LLAMABA V(A

X1, 1% v Vi1,
INTRINSECA, LA PRepuUCCIGN DE PRO-
TROMEINAGA POR MEDIO DE ESTA VIA €S RLLATIVAMENTE LENTH,
PERD NO AEQUIERE NI

LA TROMBOGPLASTING TISULAR NI
Ter Vi1,

EL FAC~

UNA PROTROMBINASA FUNCI@NALMENTEL EtRENTICA PUEDE SER
PHRGLULIDA L CUESTISN DL SEGUNDSS POR LAS TROMBOPLAST | —-
NAS TISULARES,. ESTA ABARCA UNA SERIE DE REACCIGNES BENe~
MINADAS LA VIA ExTRINSECA, LA QUE, ADLMAS BE L®S FACTO-~
RES X v V RLQUIEHE sEL0 EL FACToRr Vil, EN CONSECLENCIA,
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€sTa via peEsvia Laes pases
CONTACTO EN LA QUE
vy Vi1,

INICIADOS POR LA ACTIVACISON BF
INTERVIENEN LOS FACTORES X11, X1, 1X

Ast, La cesauLacidn SANQUINEA ES INICLADA POR DOS ~—
PHOCES®S? LA ACTIVAC!IAN DE CONTACTO VY LA TROMBOPLASTINA

pESPULS SIGUE INICIALMENTE Des vias: La via Ex-—
TRINSECA DEL TEL.J1DO ACTIVADO,

ACTIVACISN POR CONTACTO,

TISULARS

v tA via INTRINSECA DE LA
Los OLTIMBS PASOS LLEVAN A LA ~
FORMACION BE FIURINA POR UN CAMINDG CoMON, QUE KEQUIERE -

LOS FACTORES X ¥ V, FosrFoL{rico, PROTHOMBINA Y FiBRIN~—
GENO,

c) ConvERS1éN DEL FiBrINGGLN® EN FIBRINA.,~ EL PaASe
FINAL EN LA FASE DE COAGULACISN, LA HEACCISN THmOMB INA-—
FIBRINGGEN®, ABARCA LA TRANSFOHMAC! &N BEL FIBRINGGENS —

EN FIBRINA, QUE ES LA BASE Flsica oe Tones Los coksuLes

SANGUINE®S. £STO OCURRE DE TRES MANERAS:

La rrOTESBLIS)S
ENZIMATICA BEL FIBRINSGLNG POR LA THOMBINA, QUE ELIMINA

cuaTra PirTInOs (rFiprINoPERTInes )| LA FeRMACISN DE UN —
roLTMER® DE FIBRINA VISIBLE PCHe INESTABLE (FIBRINA S&-—
LUBLE): Y FINALMENTE, LA FORMACION bL UN peLlMERe BE
FIBREINA ESTABLE

(FISRINA INSOLUBLE ), COM® RESULTANTE BE
LA Acctién DEL FACTOR X111

(FACTOR ESTABILIZANTE UE LA -
FIGRINA Y,

EXTRUCTURALMENTE, LA FIBRINA SEMEJA LAS rrOTE INAS ~

DEL MﬁSCUL. Y LA PHEL ¥ PROPORCIBNA UN SOPORTE FUEMTE Y
PERMANEHNTE, PARA EL TAPSN HEMOSTATice "PErRMANENTE".

o) ReTraccidn peL CohouLoe beE Filarina,— ES EL RESUL-
TAD® DEL RETRAIMIENTO MECANICH BE

LAS BANDAS Gt FIBRINA
EN €L celuuLe.

LAS PLAQUETAS PROPBRCIGNAN LA ENEHGIA ~
(TRIFOSFAT® DL ADENOSINA) Y £L AP AKATO CONTRACTIL RE w~w

QULRIDG PARA EFECTUAR ESTE PHOCI SO (TROMBASTENINA, UNA
PROTEIMNA QUL FUNCIONA COMD LA ACTeMI®SINA DEL MUSCUL® ),
A PLSAR DEL CRITERIC TLLESLSGICE BL QUE LA HE =—m—

-5 -



TRACCON DEL colsuLo PULDE CONSTITUIR UNA LIGADURA ‘'Fia.
sleLdcica™ QUE HACE QUL LBS BORDES DL UNA HEHIDA SL CON-
SERVEN JUNTOS, EL

SIGNIFICADO DLL PHOCES® PEHMANLCH
ClERTO.

P N-=

LIS1S DEL COAGULO,- UNA vEZ FoRMAD® EL COAGULDG, HAY

UN MECANISMe QUE INHIBE LA F@RMACI&N ADICIONAL DE £5T¢ -

PARA QUE N® BCURKAN EFISODIOS TROMBEEMESL 1COS PUES AFEC-
TARTAN TOD® LL AFARAT® CincULATER!S. Astmfs, u
SE CONSTITUYE EL COAGUL®, EXISTE UN MECANISME QUE DLS -
TRUYE AL COAQUL® BE FIBRINA Y L® ELIMINA DEL SISTEMA
SANBUINE® BE UNA MANERA COMPATIBLE CON LA Fisiorogia
NORMAL .

-

- -



MECANISMO NORMAL DE LA COAGULAC I ON,

PUNTO DE PARTIDA

SANGU I NEO
ConTACTE OE SUBSTANCIA EX
TRARA con:
Facvor xit
- !
PragueTas Facrorn Xi1 ac-
Dafo pe pLA- Tivaoo
QUETAS
FacTtor X!
LisErRACISN FacTor "Xl ac-
DEL FACTOR 3 TivaDO
Actla soBRre:
Factor Vv
Facrer VIII
Facter IXx
Facter X
CA‘*
TRoMBOPLASTINA cat
SANGU TNEA

PUNTO DE PARTIDA
TISULAR
Dafio TisuLar

LIBERACISN DE TROMBO-
PLASTINA TIisULAR
(Facror 111}

EN PRESEN~

CltA DE!:

Facter Vv

Factor VI

Factor X
+4

Ca

¥
PROTROMB I NA

]

TaomBina

FisrINSGcENOD (PROTE (-
NA soLUBLE)

FisriINA (PRbTE (NA Fl
BRILAR insoLusLE )

-8 w



FACTORES QUE PREDISPONEN

A LA CNFERMEDAD,



FACTORES QUE PREDISPONEN A LA ENFERMEDAD,

(FACTORES DE LA COAGULACION).

FACTOR SINONIMOS FUNCION CARENCIA

FianindaEND PRE CURSOR DF

HipOFIgRINOGE~
LA Flipalna,

M,

AFTut NGOENRE~—

Ml
it PROTROMB I NA_ PRECURSOR DL HirorroTROMB t =

LA TROMBINA,
(EnziMA QuE~
CONVIERTE LI
FiIBRINGGEND-

EN FIBRINA,
TROMBOPLAST INA__

HEMIA,

WW____ Catcle Es NCcesario_____
EN VARIAS --—
REACCIONES -
INTERMED ) AS,

v

. FacTor LABIL___REQUERIDO pA~ PARAHEMOF 1L VA,
PROACELERINA  RaA ACTIVAGION
GLosuLINA AC DE LA TROMBO-

PLASTINA TE A~

TURAL .
VI_____ No st aslaNG
ACTIVIDAD A
CS5TL NOMERO,
VIl _____ FacTor EsTAa~___ REQUERIDS PA-___ HIPOPROCONVER-

B8LE, PROCON-
VERTINA,
SPCA

RA LA ACTIVA-
CliN DE LA =~
TROMBOPLAST I~

TINEMI AL

NA TEXTURAL .



FACTOR

Vil cee

P a—

T a—

Kleeom

G [re——

SINON IMOS

GLOBUL INA —emme
ANT I HEMOF (=
Lica, AHG,
FACTOR ANTJ,
HEMEF L1 co,
TROMBOPL AS~
TINSGENO,
COMPONEN T L~ mereem
TROMBOP LAS~
1{Nice PLAS~
MATlce, PTC,

FACTOR STUART .-
FACTeR PROWER.

FACTOR STUART-

PROWER,

FUNGCION

COMPONENTE =me=w=
DEL SISTEMA
GENERADOR DE

LA TROMBOPLAS=
TINA INTR(N=-
SECA.

COMPONENT Emmmmmeer
DEL SISTEMA
GENERAD®R DL

LA TROMBG-~
PLASTINA
TRINSECA,
REQUERIDO PA~

RA LA ACTIVACIGN
DE LA TRoMpe® -

VN~

PLASTINA HISTiCA,

CARENCIA

HemortLl A cLf~
shca,
Hemoriesa MAY,

ENFERMEDAD DE~
CHRITMAS .
Hemortinta 1,

ANTECESOR —=—w=w=— COMPONENTE w—~w=w HemoriLta "CM,

DE LA TROM-—
BOPLASTINA
pLASMATICA,
PTA,

DEL SISTEMA
GENERADOR DE
LA TROMBOPLAS~
TINA INTRINSD-
CA,

Factor HAGEMAN=—COMPONENTE

FACTOR GLASS,

DEL SISTEMA
GENERADOR OF
LA TROMADOI]| AS~—
TINA
CA,

bhrafrse—

- 10 -



FACTOR  SINONIMOS FUNCION CARENCIA

XVl ___ Factor £sTA—__ CATALIZA LA
BILIZANTE DE POL IMERT ZA—
LA FIBRINA, c18N NoRmAaL
(FSF). DE LA FlBRL
Factor LaKi- HAe
Lorano {L.L)
Fisrinasa

Factor sérice
Factor INSoOLYU
BILIDAD DE LA
UREA,

- 11 ~



SEUDOHEMOF IL1A,



SEUDOHENMOFILIA,

LLAMASA TAMBIEN ENFERMEOAD BE
CHRITMAS, SE BEBE AL DEFICIT BE FACTOR 1X (COMPONENTE =
TROMBOPLASTNIC® DEL PLASMA)) SE CARACTERIZA POR TENBEN-
ctas HEMORRAGICAS QUE LA HACEN SEMEJANTE CLINICAMENTE
INDISTiNGUiBLE BE LA HEM

fEneriLta,

LA SEUSSHEMOFIL 14,

-

-

OTRA SEMEJANZA CON LA HEM®FILIA ES QUE €S HEREBADA
POR LOS VARBNLS COM® RASG® RECESIVE UNIDS AL SEXG,

DIFIERE BE LA HEMOFILIA EN QUE EL BEFECTO HEMOSTA--
Tice £5TA EN LA CARENCIA BE FRACCION SERICA, DENGMINABA
COMPONENTE BE TROMBOPLASTINA DEL PLASMA (P.T.C.), CEN®—
MINABA AST PORQUE AFECTA A LA PROBUCCIEN OE TROMBOPLAS~—-
TINA, SIN LA CUAL HAY UNA ANORMAL IDAD EN EL MECANISM® BE
LA CeasuLacliéN,

FISIOPATOLOGIA,- EL FACTOR SE TRANSMITC coma CARAC~
TLR RECESIVE UNIBO AL SExo, EL SEN N® €5 TAN RLCLSIVD -~
| CeM® EL RESPONSABLE DE LA DEFICIENCIA OC FACTOR Vi{1, v
EN LAS HEMBAAS HETEROCIGOTAS PUEBEN APARECER SINTOMAS,

La BEFICIENCIA CE ACTIVIBA® DL FACTON VX PUEBE DE-——
PENDER BE CAMBIOS CUALITATIVES Y CUANTITATIVES DE D!CHe-
FACTOR,

EN £1 90% #E FACIENTES CeN DLFICIENCIA DL FACTER X
LA CAPACIBAS BE NEUTMAL IZAR UN ANTICULRP® CONTRA FACTOR
1Y, EmA DIRECTAMENTL PROPORCIONAL A LA ACTIVIDAR DLL FAC-

Ter 1X {semeriL1 A7), EN EL 10% RESTANTE LA CAPACIRAD BE

NEUTRALI ZACION DE AMNTICULRPD LRA NO®RMAL , INDICANDD LA -

-PRESENCIA BE UNA MOLfCULA CON BLTERMINANTES ANTIGENICAS
DE FACTSR 1X PERS SIN ACTIVIpAB DEL tisme {stmoriuta’),
ALOUNES PACIENTES CON FACTOR 1X FUNGCIORNALMINTE INAG

‘TIVeS TILHEN UN TIEMPO Df PRETROMBINA MUY PROLOGNGADSE, LA

MeLECULA OF FACTOR 1X FUNCIONALMENTE INACTIVA INTERFICRE
EN ALGUNA FORMA (Gl LA REACCISN LN LA Qut LSTAN FL FAC=-

TeR Vi1 Y £L CEREBRO, Y PROPORCIONA UNA TERCERA via rara

- 12 -



CLASIFICAR L8S PACIENTES CON OEFICIENCIA DT FACTOR 1X =~
(HEMOFIL 1A B),

AL VeuaL QUE EL FACTOR V111, EL FACTOR 1X INTERVIE-

NE EN LA PRIMERA FASE BE LA CoAGULACIEN BE LA SANGRE,

UNA BEFICIENCIA BE ESTE FACTOR, BIFICULTA EL OESA=~

RROLLO RE ACTIVISAD BE TROMBOPLASTINA, PLAQUETAS Y caPli-
LARES N® ESTAN AFECTAD®S Y LA REPARACISN DE PEQUEReS
DESGARRES CAPILARES TIENEN LUGAR NORMALMENTE,

DATOS CLINICOS.,~ EN EST@S PACIENTES PUEDEN APARECER
CUALQUIERA BL LO®S PROBLEMAS QUE SE ®BSERVAN

EN LA DEFl—w
CIENCIA OF FacTer V111,

PUEBEN APARECER MANIFESTACIONES BE BIATESIS HEM@~=e—

AmAGICA AL NACER, CON PERDIDA DE SANGRE POR EL CORDON -~

umaiLIcAL @ BESPUES DE LA CIRGUNCICISN, UNA HEMORRAGIA -
EXCESIVA ACOMPARARA A UN TRAUMATISM® MENGR, Y A CUAL —=-
QUIER PROCES® QUIRORGICE, DURANTL TODA LA VIDA DEL PA ~-
ClENTE,

DATOS DE LABORATORIO,- LN ESTL CaS®, DAN EL MISM® —

CUADR® GENERAL QUE EN EL CASO DE DLFICIENCIA DE FACTOR -
Viii.

EL NOMER® BE PLAQUETAS, LA FRAGILIBAD CAPILAR, LA =

RETRACCION BEL COAQULO, EL TIEMP® DE HEMORRAGIA Y EL
TIEMP® OL PROTROMBINA SON NORMALES,

YA
BIFICULTA EL DESARROLLE® DL ACTIVIBDAD TROMBOPLAS~—

TIntca. SIN EMBARGS, L®s PACIENTLS CON BEFICIENCIA DE ——

EL TifMPe OFE PROTROMB INA SULLE ESTAR PHOLONGADO,
QUE SE

FACTOR 1X PUEBEN TENER TIEMP® DE COAGULACION NORMAL.,

Les VARONES HOM®CIGOTES SON L®S MAS GRAVEMENTE AFECTA==—
DOS, PER® LSTE GEN PARECE SER COMPLETAMENTE MENOS RECE-~
SIVe QUE EL @CH RESPONSABLE BE LA BEFICIENCIA DE FACTOR
V111 Y SE EXPRESA EN ALOGUNAS MUJERES HETLROCIGOTAS,

LAs PeHTADSRAS FEMENINAS PUEDEN TENCR SINToMAS DE -
HEMORRAGIA ANSRMAL,

A5l come VALORES BAUOS BE FACTOR
V1ii1.

- 13 -




TRATAMIENTO,~ EsTos PACIENTES PUEDEN SEGUIR UN cua-

SO TAN GRAVE COM® LOS PACIENTES CoON DEFICIENCIA BE FAC--

Ter V111 ¥ HA S1D6 NECESAR!® EL DESARROLLO DE CONCENTRA-
DOS DE FACTOR 1X PARA PACIENTES QUE REQUIEREN TERAPEUTI~
CA CON EL FIN PE CONTROLAR HEMORRAGIAS, YA QUE HAY PLLI-
ORO BE DESENCABENAR LA INSUFICIENCIA CAADIACA INYECTANDO
VOLOMENES MACIVES BE PLASMA,

SE CONSIDERA QUE EL. FACTOR 1X ES ESTABLE CUANDO LA
SANGRE ST CONSERVA A LA TEMPERATURA RE L8S BANCES DE -—
SANGRE BURANTE 805 A TRES SEMANAS,

CONSERVAND® PLASMA CITRATARS CON GLUCOSA A 4'C, St
HA @SSERVASS QUE L®S RESULTAD®S BE LA PRUEBA DE GENERA-~
CIGON DE TROMBOPLASTENA SON ANORMALELS AL CABO DE CATORCE
olAS, Y NORMALES SBLAMENTE EN L®S PRIMER®S CUATRe 8fas -
BE CensSERVAC 16N,

SIN EMBARGS, EL PLASMA CONSERVAD® A 4% suRANTE -
ouINCE Bfas ¥ MAS TemAVIA, St HA SLEAL AD® QUE ELEVABA LA
CONCENTRACISN BE FACTOR 1X EN PACIEHTES QUE st sAala su-
FRIAN BEFICIENCIA DE TAL FACTOR, Les RESULTADOS DE LAS -
TRANSFUS |ONES BE PLASMA, JUZGAD®S POR VALORACIEN DEL =~
FACTOR 1X MUCHAS VECES SON DESALENTAD®AESS PUEDE ESPERAN

SE UNA RESPUESTA CLINICA MEJ®R QUE LA QUE DEMOSTRARIA LA
VALeRAC! 6N,
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HEMOF IL 1A
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HEMOF 1L 1A,

LA HEMOFILIA ES UNA ENFERMERAD HEMORRAGICA DE GRA~~
VEBAD VARIABLE; EXISTE UNA TENBENCIA A SANGRAR ESPONTA—-
NEAMENTE Y EN LA QUE LOS TRAUMATISM®S PROQDUCEN HEMORRA—-
GIAS EXCESIVAS Y PROLONGADAS,

Les FACTORES & GENES RESPONSABLES BE SU APARICISN -
SE HALLAN EN L®S CROMOSOMAS X UE Las CELULAS REPRODUCT m
RAS .

LA ENFERMEDAD SE LIMITA AL HOMBRE, PERO {STE LA wm-
TRANSMITE AL NIETO A TRAVES ®E UNA HIJUA SANA,

Les HIJ®S BEL HOMBRE AFECTAB® SON NORMALES Y NO® ——-
PUEBEN TRANSMITIR EL DEFECT® A NINGUN® DE SUS BESCEN ——-
PIENTES, LAS HIJAS EN APARIENCIA SANAS PUEDEN TRANSMITIR
EL RASGE COM® BEFECT® MANIFIEST® A LA MITAD DE SUS H!.JeES.

ETIOLOGIA.

La HEM@FILIA SE DEBE A UN BEFICIT BE FACTER PLASME-
T1ce Vi11 Y SE LE UENOMINA ENTONCLS HEMeOFIL1a "AM: §
BIEN, BE FACTOR 1X UENOMINANDOSE HEMOFILIA “B", EsTas -
B®S JUNTAS SON RESPONSABLES BEL 96ﬁ 8 LOS TRANSTORNGS -

SE COASULACISN, AMBAS FORMAS SE HEREBAN COM® RASGES RE--
CESIVeS LIeABeS AL CReMeSeMA X,

LeS VARGNES AFECTOS TRANSMITEH EL GEN A TBDAS SUS -

HEJUAS, PER® N A SUS HIJUeS, LAS MUJERES PORTABORAS CON -

UN CROM®SEOMA X AFECTO, TRANSMITIRAN SEGUN LAS LEYES DE -
PROVABILIDABES EL GEN A LA MITAD DL Sus HIJOS,

EN QENERAL, LAS MUJERES PRTARORAS NO SUFREN HEM@-~
RRAGHAS ANORMALES Y TIENEN CONCLNYAACIONES DLL FACTOR

V111 ¥ 1X 5610 DISCRETAMENTE BAUS BE LB NORMAL,
LA ALTERACISN FUNDAMENTAL DE HEMOFIL!A PARECE SER ~
LA FALTA OF TROMUOPLASTINA PLASMATICA EFICAZ CON LA RE-w—
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SULTANTE UTlLlZACIéN INADECUADA DE LA PROTROMBINA ¥ UNA
LENTA FOHMACIEN DE TROMBINA,

LA HEMOFILIA ES PUES, UNA ENFLRMEDA® HEREDITARTA, ~

L1GADA AL SEX® QUE ATACA UNICAMENTE A LOS HOMBRES Y [S -

TRANSMITI®OA POR LAS MUJERES, EL HeMBRE AFECTADG Ne

TRANSMITE S0 ENFERMEOAD A SUS BPESCENRIENTES VAKONES, €1
BEFECT® LO® TRANSMITEL A LA DESCENBENCIA FEMENIMA, LA CUAL

N® PRESENTA S{NTOMAS BE LA ENFLRMELOABD PER® TRANMSMITE cL
BEFECTO A SU HliJe,

-

LA HEMOF ILIA SE CARACTERIZA POR HEMORRAGIAS PROLON~
GADAS PE HERIBAS,

INCLUS® LEVES Y PSR SANGRABS® ESPONTA-~
NEO €N LA PIEL,

EL TIEMP® DE COAQULACISN LARG® SP BESE A LA DEF) —-
CIENCIA DE @LOBULINA ANTIHEMOFILICA DE LA SEROPHOTEINA ~

(AHG, racTenr V111), QUE PROVIENE OE LA RESISTENCIA DE
LAS PLAQUETAS A LA DESINTEGRACIéN,

- 16 «
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FACTORES HERLDITARIOS,

LA pEFICIENCIA DE FACTOR V111 PASA BE UNA A OTRA G

NERACIdN, come CARACTER RECESIVe LIGADE® AL SLX0, EN GE--

NERAL, COM® YA SE DIJO, LA MUJER ES LA PORTADORA PER® Ne

PRESENTA slenes Nt sTnTemas CLINIC®S BEL TRANSTORNO,
LAs resieiLinaABES GENETICAS
TORN®, Y OTR®S SIMILARES SE

nianTE slimeores v £

INHERENTLS A ESTE TRANS
INDICAN BE PREFERENCIA ME——=

"

SGUIMAS,

A
SE UTILIZA PARA EL VARSN XY, MIENTRAS QUE LA HEMBR2

Sf. DENOMINA CON XX, PARA QUE NAZCA UN VARGSH, EL PROGENI-
TOR MASCUL IN® BEBE CONTRIBUIR CON EL CROMOSEMA Y, MIEN-~
TRAS GUE LA MABRE CONTRIBUYE cOoN €L X, Les GENES EsrEc/-
F1coS SUELEN SERALARSE MEDIANTEL {HplicEs ALTes, UN GEN Bs
MINANTE SE INBICA CON UNA LETRA MAYUSCULA, UN GEN RECE==
SIve SE INBICA CON UNA LETRA MINULCULA,

EL SEN ANORMAL RESPONSABLE DL LA DEFICIENCIA BE
FACTOR V111 Es RECESIVe Y SE
CULA H.

INBICA CON LA LETRA MINUS——

EL GEN NORMAL DOMINANTE SE DENOMINA CON UNA LETKA -
mavlscuLa H,
UNA MUJER NOARMAL POR Lo TANT®, SERr(A XHXﬁ La rorTA-

h
pora HEMBRA SEATA XHX. EN EL CAS® BEL PORTABSR HEMBRA, -
LA EXPRESIEN DEFENDERA DE CUAL

CROMOSOMA X S0 A FUNCIBNAL
EN LAs cfLuLas semATicas,

LA PORTABERA NO SUELE TUNER SINTOMAS YA QUE LA WIS
TRIBUCIEN AL AzaAr or!GINARTA PeRr Lo mMENeS que £L 50% ot
LuS CROMBSOMAS X FUERAN XHEN LAS cfLuLas semATlcas, Er -
CROMOSOMA Y BEL VAREN NO LLEVA ESTE QEN, Y No TIENE H NI
H,

QuE uUN NiRo VARON SUFRA BEFICIENGCIA DE FACTOR Vi,
6 NO LA SUFRA, DEPENDE ENTERAMENTEL nEL CARKCTER orfL CMo-

MoaSeMA X QuE HA BE RECIBIK DL LA MAPRE; S| LA PORTADEKA

- 17 -



FEMENINA CONTRIBUYE CON EL CROMOSOMA X' NORMAL A LA =
DESCENDENC 1A MASGULINA, EL VARSN [S NERMAL} PiRO sl -
EL CROMOSGMA X APORTADO POR LA MADRE ES EL QUE LLEVA
EL GEN AN®RMAL, HABRK EXPRESIGN PATOLOGICA Y No XI5~
TIRK UN oEn NaRMAL (H) cAPAZ DE SUPRIMIRLA,

Los eSQUEMAS SIGUIENTES
pEs. EN CADA cAse €L VARGH st
Lo Y LA HEMBRA CON UN clucile,

I LUSTRAN LAS POSIBILIDA
INDICA CBN UN RECTANGU-

NeAmA
NORMAL ORMAL

xHy

XH XH

xM oy

NORMAL NORMAL

Filo, 1

LA Flsupra 1 REFRESENTA UNA FAMILIA NORMAL SIN OF

FICIENCIA DEL FACTOR, TODOS L®5 HIJOS SON NORMALLS,

LA FIGURA 2 REPRESENTA LA UNISN DE UN VAREN NOR-

AL CON UNA MUJER PORTADORA, QUE PUEDE RESULTAR TH LR

VARON HEMGFILIC® & UNA HEMBRA PORTAD@RA, Y TAMBIEN
UN HIJ®© NORMAL DE CUALQUIERA DE LOS D@S SEX0S. PeR

DESGRACIA, NO HAY MANERA DE SABER CON SEGURIDAD $!
HEMBRA [S O N& PORTADQRA,

(R

LA
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NORMAL PORTADORA

Moy .

XN

| i
xH oy oy

NORMAL, DEF, AHF

xH xH xH *l

NORMAL PORTADORA

Fle, 2

LA FIGURA 3 INDICA L®S RESULTADSS DE LA UNVEN DE

UN VARSN ceN DEFICIENCIA DE FACTOR VI coN UNA MUJER_

HORMAL, T@DAS LAS HIJAS NORMALES DEBLCN SER PORTADORAS
va QUE £ UNICO CROMOSOMA X DCL VAREN LS EL QUE DEBE -

COHTRIBUIR A LLEVAR £L GEN ANORMAL. PoR @TRA PARTE =~

MINGUN® DE LOS HIJeS VARONES PULDE TENER HEMOFILIA, YA
QUE EL VAREN S6LO DEBL RECIBIR £L CROMOSOMA X DE LA MA
DRE NORMAL ,

orF. AHF NeRMAL
oy xH xH
Xty
N®RMAL
PORTADBORA

Fla., 3



EN LA FIGURA 4 SE INDICAN LOS RESULTADOS DE LA ==—

UNIGN DE UN vARGN con DEFICIENCIA D FacTer VI v yuna
HEMBRA PORTADORA, DURANTE AROS Ho St ACEPTABA LA Pes!w
BILIDAD DE QUE UNA MUJER PUDILRA SUFRIR DEFICLENCIA DE
FacTor VI, PEN® ACTUALMENTE YA SE HAN PUBLICADS Vp~-
RIOS CAS®S BILH LOCUMENTADGS OFf [LL9.

La Hliua MCMBRA RECIBIRFA X DEL VAREN coN DEFY —=

ClLENCIA DE FACTeR VIII, v tL stouNDo X DE LA HEMBHA -
PORTADORA,

DEF. AHF PORTADORA
L

By xH B
-\

| b
Ry xH v xt ¥
DEF. AHF  N®RMAL

PORTADBRA DEF, AHF

Fle. 4

EN LA FIGURA 5 VEMOS EL RESULTADO OF La UNISN DE

UN VARGN NeRMAL CON UNA MUJUER QUE SUFRE DEFICIENCIA ~-

DE
DE
XH

FacTok VI, Teves Los Hlues varones mecluinrian X
LA MADRE, MIENTRAS QUE T®DAS L A5 HIJAS RECIBIRTAN -
DEL PADRE, ADEMAS DEL X DE LA MADRE. Par LO TANTO
TO0DNS LOS VARGNES TENDRIAN DEFICcIfncla pf FacTeR Vil
Y TODAS LAS MUJERES SCRIAN PORTADORAS,
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NORMAL per., AHF

xH v

DEF. AHF
PORTADBRA

File. 5

La UNIEN DE UN HOMBRE Y UNA MUJLR, AMBOS CON DEF1

CIENCIA DE FACTOR Vi1l (FIGURA 6), PHOBABLEMENTE NUNCA

SE HALLA PRODUCID®, SOLAMENTE EN ANIMALLS DE LABORATO-

Rig, Tepos Les HIJoS DE TAL UNI‘N SUFRIRfAN DEFICIEN==
cla DE FacCTer VI,

per, AHF DEF. AHF

i @
DEF, AHF

OEF., AHF

Fig, 6
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SINTOMATOLOGIA,

EL STNTOMA ESENCIAL BE LA HEMOFILIA ES5 LA HEMORMA-
GIA HABITUAL, GENERALMENTE PROVOCABA POR THRAUMAT ISHeS -
PLR® EN OCACIONES ES ESPONTANEA,

EL. SANGRADS QENERALMENTE SE PRESENTA tH LA FORMA —
BE UNA SUFUSION PERSISTENTE, LENTA, FUERA DL TODA PRO-=-

PORCISN CON LA MAGNITUN BE LA HLRIBA, ESTA TENRENCIA DE

SANGRADS PROLONGAB® GLNERALMENTE SE PRESENTA BESDE LA ~
PRIMERA INFANCIA, 6 AON DESDE LA LACTANCIA,

EL SANGRAD® SUELE PROLONJANSE Ne sbLe HORAS, SINO
sumante ofas & SEMANAS, PROVOCANDO ANEMIA INTENSA,

LAS HEM®ARAGIAS SUBCUTANEAS £ INTRAMUSCULARES SON
FRECUENTES PUBIENDOSE PROPAGAR HASTA TOMAR LA MITAD BEL
CUERPO, SIENDE® SU LUGAR DL orR{GEN BL UN COLOR NEGRD w—w

PURPGREO, PROPAGANDOSE COM® ONBAS BL CHARCO SIENDO ®E -

COLOR MENOS INTENS® SEGUON VAYA AVANZANB®.LOS HEMAT®MAS

PUEBEN SER GRAVES S! TOMAN TEUID®S UGN®E LA COMPRESIAN

.S PELIGROSA COMe EN LA CABEZA & €L CUELLO} LA HEM®RRA-
GlA INTRAMUSCULAR PUELDE ORIGINAR UN DSLOR

INTENSO ¥ ELE
VAR LA TEMPERATURA LOCAL Y QENCRAL,

LAS HIEMORRAGIAS GASTROINTESTINALES SE ACOMPATIAN DE
poLem Y DISTENSIEN ABDOMINAL, FILBRE Y LEUcociToOs!s, EN
H[M.FleC.s J‘VENES PUEDE HABLR HEMORRAGIA INTRACRANLC AL

HABIENB® RELACIEN CON TRAUMATISM® EN LA CAREZA, ESTA
HEMBRRAGIA PUEBE SER EPIDURAL &

INTRACERESBRAL ,
LA HEMATURIA ES RELATIVAMENTE FRECUENTE SIEND® MUY

COMUN LA P{RPIBA DE SANGRE EN LA VEJIGA & EN UNE & AM—=

805 RINGNLS, LS PRECLS®S HEMernAQlCes PUEOLN OURAR BE

TRES A CINC® SEMANAS, CUANDO FORMAN COAGULOS SEBREVIE~~
NEN DOLORLY INTENS®S SEMEJENTEY A UN céLICO RENAL.

La LecaLl zac16n mAs camacTERTSYICA BE LA HEMOKRA—-

SIA E5 LA ARTICULAR, EL HiMoFlLiCo Tlrice rosEr siEMPRE
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ALGUNA DEFORMIDAD POR HEMARTHROSIS,

EN LA ETAPA AGUDA, LA ARTICULACISN APARECE TUME~~—
FACCIENTE, CALVENTE ¥ MUY DOLOROSA, PUEDE HABER ALTERA-
cién mEL COLOR EN LA PIEL, SIENB® MAS FRECUENTES LN LAS
ARTICULACI®NES PEQUENAS,

EN LA ETAPA CRENICA HAY HEMARTROSIS, ESTE PROCES®

SIMULA A LA TUBERCUL®SIS} EL COLOR DE LA PIEL N® SE Mo-—
BIFICA, '

En
ETAPAS:

1.~ EL ATAQUE AGUD® PULDE BURAR ®E BfAS A SEMANAS, MU-
CHAS VECES LA SANGRE

LA HEMARTROSIS HEMOF (L ICA SE BISTINGUEN BOS

INTRAARTICULAR NO SE REABSOR-

BE Y ®CACIONA UNA INFLAMACION CRENICA DE LA MEM-=~
BRANA SINOVIAL,

EM ESTA ETAPA LA ARTICULACION REAMANECE TUMEFACTA,

SENSIBLE Y DOLOROSA POR MESES & ANOS, LAS HEMAR-—~

TROSIS AGUDAS SE REPITEN BE VEZ EN CUANDO; HAY HE-
MORRAQIAS REITERADAS QUE TIENDEN A ORIGINAR AUMEN=—

T® BE TAMARNO DE LA ARTICULACIGN £NeROSANDOSL LA -

CAPSULA ARTICULAR ®CURRIENSS® EN ARTICULACIONES MA-
YORES, EN PEQUERAS PULGE S®BREVENIR LA DESTRUGCISN
T®TAL BE ARTICULACIONES Y HUESeS,

RADIGGRAFICAMENTE EN UN CAS® AGUDS, HAY DISTENS!éN
BE LA CAPSULA ARTICULAR, MAS ADELANTE APARECEN ORACIDA-
DES EM TEJI0S8S BLANDSS POR DEPSSITes ®E.PIGMENT®S DE  ~—
HIERR® EN L®S HEMATOMAS EN viAas BE emcanlzactdH, EN Las

PEQULRIAS ANTICULACIONES ESTA AFECCI@N PUEBE SIMULAR UN
SARCOMA,

EN ALSUN®S CAS®S LA PERDIBA DE SANGRE ES COPIQSA Y
EL PACILHNTE PUERE CAER EN UN SHECK, MIENTRAS QUE EN @-—
TRGS CAL8S DA TILMPO PARA QUE LA CIRCULACIéN_SE ADAPTE
A LA MHILABSORCISN BDE LA VOLEMIA, £5Tos FPACICNTES INTEL '
GENTEMENTE SON NORMALES,

PERO LAS CHNSITCUENCIAS EMOClO—
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NALES BEL TRANSTORNG HEMORFAGIPARG PUEBEN SER GRAVLS Y
MOLTIPLES, MUCHAS VECES LA EVOLUCISN DE LA ENFERMEDAD -
ES INFLUlDA POR FACTORES PSIcoL&GICOS PUDIENDO HABLH U-
NA RESPUESTA NEURGTICA A LA ENFERMEDAD Y SE OBSERVARAN
HEMORRAGIAS ESPONTANEAS EN MOMENT®S DE TENSIéN EMOTIVA,
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MANIFESTACIONES ORALES.

AL MEN®S QUE SE TENGAN PRECAUCIONES , LeS INBIViee
PUSS CON HEMBFILIA SANGRAN COP I®SAMENTE TRAS EXTRACC! &=
NES BENTALES,

EN INDIVIBUSS AFECT®S DE HEMOFILIA LEVE, LA HEMOm~
RRAGI A PROLONGADA EN EXTRACCI@NES BEMTAL
ONICA MANIFESTACION BE LA ENFERMEBA®,

LAS RECIBIVAS DE LA HEMORAAGIA TRAS UNA APARENTE =
COAQULAC!IéN SON FRECUENTES,

LA HEMORRAQGIA SE PRODUCE EN FORMA LENTA Y PUEBE
bURAR VvAries Blas & SEMANAS, TaMBIfN PULREN PRODUCIRSE
HEMATOMAS EN €L SUEL® DE LA BOCA Y EN LA LENGUA,

La ExFOLIACISN NATURAL BE UNA PIEZA CADUCA N® SC -
ASOCIA HABI TUALMENTE A UNA HEMORRAGI A MOLESTA, AUNQUE A

VECES SE PROPUCEN GINGIVORRAGH AS CSPONT‘NCAS, sliENDe
INFRECUENTES,

o~
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ASPECTOS CLINICOS,

EN UN TIEMPS, MUCHAS PERS®NAS NACIDAS CON DEF! —we
clENcia BE FACTOR VI11 MeRTAN £N LA BPRIMERA INFANCGIA &
EN LOS PRIMER®S CINCO AROS BE LA VIDA, PEROC EL TRATA ——
MIENT® MOBEARN® HA MEJORABO NETAMENTE ESTE PReNSsTIice,

LA DISPONINILIDAD BE UN SEAVICI® BE TRANSFUSION
ARECUAD®, PROBABLEMENTE (A 5186 EL FacTeNr MAS IMPORTAN-
TE EN LA BISMINUCIEN BE MORTALIGAD POR ESTE TRANSTORNS,

Les HEMOF [LIC®S CON PROCES® N® MUY GRAVE PUEDEN =~
LLEGAR A LA EBAD ABDULTA ANTES BL SUFRIR HEMORRAGIAS (M-
PORTANTES .

Les

INBIVIBU®S MAS GRAVEMENTE AFECTAB®S PUEBEN ~=

PRESENTAR EPISe8i@S REFPETID®S BL HEMORMAGIA EN SUPERFI-

CIE BEL CUERP®, SER®SAS, TUB® BIGESTIve, VIAS SENITOU-~
6 tsracles ARTICULARES,

RINARIAS ©
LAS HEMORRAGIAS CAS! NUNCA & HUNCA OCURREN SIN -~

TRAUMATISM®, LAS HEMARTROS!IS SULLEN TENER POR CONSE ~—-
CUENC!A ANQUIL®SIS Y DEFORMIBAD PLAMANENTES,

HASTA HACE P®C®, LOS PROCES®S QUE OBLIGARAN A OPE~
RAR CRAN VLRWMADERAS CATASTReFE£S, ACTUALMINTE €8

PREPARAR A L®S PACLENTES PARA TALES SITUACIONES CON
BASTANTES PReBASBILIDABES 0L {xiTe,

Tme v
rosislt

DURANTE AR®S, EL BIAGNGSTICO OF HEMOFILIA SE ESTA~

sLecla cuanmo ProDlA PEMOSTRARSE iN VITRO QUE EL PLASMA

BEL PACIENTE N® CORREGfA EL DEFECT® DE COAGULACIGN EN =~
UN PACIENTE QUE SE SaBfa Con sceumiman TENTA HEMeFIL1A,

AHORA SE SARE QUE LAS DIFICULTADES DVAGNGSTICAS —-
ENCONTRADAS PREVIAMENTE, BEPEN®TAN BL QUE CABA UN® DE —
LOS DIVERS®S DEFECTOS PUEDE MPRGBUCIR Les 516NBS CLINI--
c85 BE LA HCMmerliL 1A cthslica. TALLs BEFECTOS S6LO PUEDELN
TOENT!FICARSE MEDIANTL PRUEBAS ABECUADAS BE LANGRATOR S,
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£ NOGMERO DE #LAQUETAS, LA PRUEBA DEL TARNIQUETE ¥
EL TIEMP® BE HEMOHRRAGIA NG ESTAN MeDIFICALES, YA QUE BE
PENDEN DE LA INTEGRIDAD Df CAPILARES Y PLAQUETAS, MER-m
FECTAMENTE NORMALES EN CA50 DE BEFICIENCIA DE FACTOR
Vi1,

LA mRETRACCISN pEL colouLe TAMBIEN €S NORMAL, YA -~

QUE LA FUNCISN DE FIBHINA Y LA DF LAS PLAQUETAS ES NeM-
MAL., EL TiFMP®e D sanTROMBINA

e A
PRUEBA NO INTERVILNE EL FACT®
LA,

-

t.5 NORMAL, PULS EN ESTA -
R BLFICIENTE EN LA HEMOF i~

EL TIEMPO DE COAGULACISN PUEDL PROLGNGARSE POR  m

BISMINUCISN DE LA FORMACISN DE ACTIVIBAD BE TROMBOPLAS~
TINA, SIN EMBARGO, [L TIEMPO DE COAGULACIGN PUEDE SER =~
NORMAL A PESAR BDE UNA GRAVE VEFICItNCIA BE FACTOR V1171,

LA PRUEBA BE GENERACISN BL TROMBOPLASTINA PUEBE -
UTILI ZARSE PARA IBENTIFICAR CcULAL EsS EL. DEFECTO ESPECT—
Fice EN CABA CAso, .

PUEBEN ESTABLECERSE MOB!FICACIeONES DE LA PRUEBA DE
GENERACI@N OF TROMBOPLASTINA QUE PERMITAN DETERMINAR EL

PORCENTAUE DL ACTIVIDAD DE FACTOR V111 EXISTENTC EN EL~
PLASMA S@SPLCHOSS,
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EXAMEN SANGUINEQ

EN EL LABORATORIO,



EXAMEN SANGUINEO EN EL LABORATORIO,

UN DATO ESENCIAL Y CARACTERISTICO DE LA HEMOFIL1A
€S EL RETARD® QUE SUFRE LA FORMACIGN

EL RECUENTO DE HEMATIES REVELA
SIDAD ES PROPORCIONAL A LAS PERDIDAS SANGUINEAS EXPERV~=
MENTADAS. LA CIFRA DE 0LSBULOS ROJUOS ES NORMAL EN LAS =
FASES DE INTERVALO DE LAS HEMORRAGIAS, EL NOMERG DE Leu-
COCITOS €5 NORMAL Y ACUSA MODERADO AUMENTO EN EL CURSO -
DE LAS HEMORRAGIAS {LEUCOCITOSIS POSTHEMORRAGICAS). St -

MA OBSERVADO ALGUNAS VECES E€O0SINOFILIA, LAS PLAQUETAS
SON APROXIMADAMENTE NORMALES,

oeL cokGuLo.
ANEMIA, CUYA INTEN=

PUEDEN OCURRIR CRISIS CON
AUMENTO DE SU NOMERO SUBSIGUIENTE A LAS HEMORRAGIAS,

LA CANTIDAD DE FlBR|NéG[NO EN LA SANGRE ES NORMAL
As{ CcOMO EL CONTENIDO DE CALCIO EN EL SUERO, EL TIEMPO ~
DE PROTROMBINA £S NORMAL PERO DEJA DE SER UTILIZADA UNa
GRAN PARTE DL £LLA AL NO PRODUCIRSE LA coasuLACION, Asl
PULS, QUEDA ABUNDANTE PROTROMBINA RESIDUAL,

LA PRUEBA DE LA GENERACION TROMBOPLASTINICA DA =—=
TIEMPOS MUY PROLONGADOS,

La PrueBAa Dt DukE ES USUALMENTE NORMAL, POR LA Ex-—
TENSIGN Y PROFUNDIDAD DE LA HERIDA FRAGUADA CON LA LAN==
CETA DE FRANKEL Y LA LIMPIEZA DE SUS BORDES, BASTANDO =

LA PRESENCIA DE PLAQUETAS PARA LA FORMACION DEL CoAGuLO

QUE SON LAS ENCARGADAS DEL CIERRL DL LAS HEMORRAGIAS CA-
PILARES,

EL DATO FUNDAMENTAL DE LA HEMOFILIA RESIDE EN EL -
RETARDO DE LA COAGULACISON HEMATICA, MAS ACENTUADC EN LOS
CASOS INFANTILES QUE EN LOS ADULTOS, LA FORMACION DEL -
COAGULO NO SE CUMPLE [N €L TIEMPO NORMAL, oRlcINANDOSE ~
EN EL SENOG DE LA SANGRE UNA SEDIMENTACION pEf sUS
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ELEMENTOS FORMES, NO APRISIONADOS POR EL COAGULD CON L
PLASMA,

EN £l MOMENTO CE REALIZARSE LA COAGULACION DE LA
SANGRE, SIL HALLA SEPARADA EN DOS ZONAS!

LOS HEmaTles N
LA PARTE INFURIOH Y il

PLASMA Y LAS PLAQUETAS EN LA SU~-
PCRIOR, La coAcuLAaCiOn AST FRAGUADA RECIBE EL MOMBRL ODE

PLASMATICA, LA RETRACCION ESTA DISMINUIDA AUNTQUD ALGD -

MAS PRONUNCIAGA A MNIVEL DE LIMITE DE SEPARACION ENTHE -
EL PLASMA Y LOS GLOBULOS ROJOS.

EL THEMPO QUE TARDA EN FORMARSE EL COfGULO ES VA—
RIABLE, FRECUENTEMENTE ES MAYOR UE UNA HORA,

PUDIENUO =~
TARDAR MES DE 12 HORAS,
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D 1AGNOST ICO.

TRATAMIENTO,



DI AGNOST 1CO.,

EL o1 AGNSsSTICO SE BASA EN LOS SIGUIENTES DATOS!

HisTORIA DE CARACTER HEREDITAREO, QUE SIN EMBARGQ

NO SIEMPRE LS POSIBLE DESCUBRIN £L COMIENZO DE LA TEN==—

DENCIA HEMORRAGICA EN LOS PRIMEROS DIas peEsrufs DEL NA-

CIMIENTD O FN LL CURSO DE 1.O5 FRIMEROS ANOS LK viDa,

EL cuapro cLiNICO Y EL TRANSTORNO DE LA COABULA=-
SON D05 ASPECTOS QUE DEBEN TENERSE MUY KM CUENTA,
CUANDO SE ESTE ANTE UN PACIENTE QUE PRESENTE TIEM
coABULACISN ALARGADO, TANTO DE SANGRE TOTAL COMO_
OLL PLASMA Y S!ENDO NORMAL N ZABLES POR LA ACCION DE PE--
QUERAS CANTIDADES DE SANGRE O PLASMA NOHMALLS, SE ENCA—
MINARA EL DIAGNASTICO HACIA tos sINDRomMEs HEMOF fLIcoS.—
LA PRUEBA DEL CONSUMO PROTROMBINICO Y LA DISMINUIDA TO-
LERANCIA HEPARINICA, SIRVEN PARA COMPLETAR fL CUADRO DE
LOS DEFECTOS DE LA COAGULACION,

LA DETERMINAC!IGN DEL FIBRINOGENO, DE LAS PLAQUE=~
TAS, DE LA PROTROMBINA, DE LA AC-GLOBULINA, PERMITEN EX
CLUIR LOS CAS0S EN QUE LA ALTERACISN DE ESTOS FACTORES_
DE LA COAGULACISN PUEDEN SIMULAR UN sTNDROME uHemor fLico

LA PRUEBA DE LA GENLAACION DL LA TROMBOPLASTINA,-
NOS PUEDL OAR INCLUSIVE,

cién,

PO DL

EL TIPO DE HEMOFILI!A,



TRATAMIENTO,

LA PRCVENCISGN DE LA HEMOFILIA DEPEWDE DE LA HES——
TRICC 164 APROPIADA DE LOS MATRIMONIOS, 56L0 LOS HIJOS =
NO AFECTADOS DEt PADRES HEMOF (L ICOS SE PUEDEN CASAR COoN_,
LA PLENA SLOURIDAD DE QUE NO TRANSM!TIRAN A SUS HIJOS =
LA TENDENCIA A LA HEMORRAGLA,

Los INDIVIOUDS ENFERMOS Y LOS HIJOS VARONES DE PA

DRES HEMOF{LICOS SE DEBEN RESGUARDAR DE TODO TRAUMAT S
MO O INTERVENCIAN QUIRURGICA POR PEQUEFiOS QUL ESTOS SE-
ANe SI FUERA ABSOLUTAMENTE

QUIER PROCEDIMIENTO QUE
Ce{R

INODISPENSABLE EFECTUAR CUAL-
IMPELIQUE SANGRADO SE DEBERA HA~

EN UN HOSPITAL EN EL QUE OISPONGAN DE CANTIDADES SU
FICLENTES DE SANGRE, PLASMA Y G6LOBULINA anTlHEMOF{LICA,
EL TRATAMILNTO PARA LOS PACIENTLS CON HEMOFILla =
HA MEJORADO CONSIDEFABLEMENTE EN LOS GLTIMOS alos. Los_

METODOS MODERNOS DE DANCOS DE SANGRE HAN PUESTO A DISPQ
S1C1ON DEL MEDICO GRANDES VOLUMENES OL SANGRE COMPLETA_
Y PLLASMA. AUNQUE ESTOS MATERIALES NO PHOPORCIONAN LA SO
LUCEON AL PROULEMA DE LA HEMOFILIA, RESULTAN DE GRAN U-

TiL 10AD PARA tL HEMOF(Llco, La PERDIDA DE SANMGRE SE RE~
SUELVE MUCHO MAS RAPIDAMENTE Y SE ASEGURA LA HEMOSTASI!A
St

EL PACILNTE LSTA PREPARADG ADECUAUDAMENTE, UNA EXTRAC
clON DENTAL, (TANTAS VECES ANTES NLGADAS A £STOS PACIEN

TES, A PESAR DE QUE LO NECESITARAN URGENTEMENTE ) EN

LA
ACTUAL tDAD PULDE EFECTUARSE CON

POCO PELIGRO, Y LA CIRU

6( A MAYOR, AUNQUE SIGUE SIENDO PELIGROSA, RESULTA POSi-—
BLE,

LL EMPLEO OE PLASMA HUMANG COMO FULNTE DE FACTOR_
Vi1l HA UADO BUEN RESULTADO PARA DOMINAR LA MAYOR PARTE
DE HEMORRAGIAS EN TEJIDOS GLANDOS, HUMATURIAS, Y LAS
QUE SE OBSLRVAN DESPUES DL UNA EXTRACCION DEMTAL EN PA-

CVENTES nEMOF {L1cos coN nEFlciinel s LigirAa, DEGE SER RE
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CIEN PREPARADO, YA QUE PIERDE MAS Dol 50% pE st ACTIVi-
DAD EN CUATARO DIAS sl
A LAS TEMPERATURAS

PARADO RAPIDAMENTCL

SE CONSERVA N UN BANCO DE 35ANGHE

CORRIENTES DE 2 A 49C, EL PLASMA 5[~

DE LOS GLOBULOS ¥ CONGELADD & -300(,
CONSERVA SU ACTIVIDAD HASTA 30 DIAS Y CONSTITUYE UL FRO
DUCTO EXCELENTE DLL CUAL DEBE DISPONERSE,

LA NECESIDAD DE UNA FUENTE RICA EN

FAGIOR Vil
RECONDCE DESDE HACE TIEMPO,

La 0BTENCISN DE UN PREFARS
DO MUY ACTIVO A PARTIR DE SANGRE ANIMAL,

ADMINISTRAR A LOS PACIENTES UNA CANTIDAD

[
HA PERMITIDO -

pe FacToR VILL
EQUIVALENTE A LA CONTEMIDA EN B LITROS DE SANGKRE HUMANA

LN UNA SOLA INYECCION DE PEQUERO VOLUMEN, SIN EMBARGO, =
COMO ESTOS PREPARADOS SON DE PROTEINA HETEROLOGA, RESUL
TAN ANTIGENICOS, Y POR LO TANTO, DL UTILIDAD LIMITADA ,~
RESULTA POSIBLE DAR UNA SOLA SERIE DE TRATAMIENTO EN 8
4 10 pias, PERO LA RESPUESTA A LAS IHNYECCIONES MUCHAS =
VECES DISMINUYE PROGRESIVAMENTE, PULUE DARSE UNA SEGUN-
OA SERIE, PERO TIENL ft. PELIGRO OL UHA REACCIAON ANAF iww-
LAcTica,

Comu SOLO HAY 003 PREPARADOS DF OR[GIN ANIMAL  —=
pispontaLt (BOVIND Y PORCING), ST RESEAVAN PARA LOS CA-
505 MAS ORAVES DE HEMORRAGIA ¥ PARA LA CIRUGIA MEYOR.

HAY QUE TENER UNA BUEMA HIGILNE DEMTAL, LAS EXe~-

TRACCIONES OENTALES TIINDN AHDRA MinOS PELIGRO POR EL

EMPLEO DE CINTAS DENTALES DE HESINA ACKRILICA, (5TAS Cin
TAS PROTEGEN LA ENCiA ¥ EVITAN LA CxPULSIAN DLL COAGULO
UNA VEZ QUL SE WA FORMADO,
PUNTOS, SI st

EVITANDO asl EL tmPLED DE
SUTURAN LOS BDRDLS 0T Las ENClAs HrY PELL
GRO CONSTANTE DE QUE LA HEMORRAGIA CONTINOE 1OR DEBAJO_
DE LA SUTURA Y DI SEQUE LOS PLANOS APONLULAGTICOS DEL CUE
LLO, CAUSANDO ORSTRUCCION RESTINATOMIA,

PUEDE COLOCARSE
UNA GASA DE ALGIMATO DE CALCIO [MPARADA DE VFNEHO DE v
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BORA DE RUSSELL ENTRE LA FERLULA ¥ LA EnciA PARA AcTuamr_
ComMo HEMOSTATICO LOCAL, TaMBI{N PULDE INTENTARSE EL USO
DE COMPRESAS HEMOSTATICAS ABSORBIBLLS, COMO FIDBRINA HU—

MANA, LA ESPUMA DE FIBRINA, LA ESPONJA DE GELATINA O CE
LULOSA OX!DADA.

St ADMINISTRARA A ESTOS PACIENTES PLASMA FRESCO,-
O UNO DL LOS CONCENTRADOS DI SPONIBLLS,
Dt LA EXTRAGCION, vy pEspufs,

UNA HOKRA ANTLS

SIEMPRE QuE ESTE INDICACO,
St HA LOGRADO LA EXTRACCION DENTAL SIN #ERDIDA DE
SANGRE, 3IN UTILIZAR PLASMA NI SAHORE, HACIENDU USO DE_
FERULAS PROTECTORAS ¥ TAPONANDO CUIDADOSAMENTE EL ALVEQ
LO CON EL PACIENTE HIPNOTIZADO,

LA HEMORRAGIA EN L OS5 TCLulDO3

DL GARGANTA, O BASE
PE LA LENGUA O CUELLLO,

SULLE PODLKSE DOMINAR CON LA IN-
YECCION DE PLASMA FRESCO 0 CONCENTRADO,

HaY QUE TINLF =
fRESENTE EL PELIGRO DE OBSTRUCCION RCSPIRATORVA, OC MA-
NERA QUE S| PROCEDE PUEDA INTRODUCIHSE UN TUBO ENDOTRA~
QUEAL, HAY QUE EVITAR LA TRAQULOTOMIA S1 ES POSIBLE,

Pufs AUMENTA EL PELIGRO DE HEMORRAGIA GRAVE,

LA SANGRE EN LOS TEU}DOS NO SE LOCALIZA, Y EL Ci=
AUJANG NO INTENTARA ORENARLA} TALES INTENTOS SOLO OCA=-
SIONARTA WEMORRAGIAS MAYORES Y PELIGRO PARA EL PACIENTE
LA HEMORRAGIA CESARA Y LA SANGHL SE ABSORVERA RAPIDAMEN

TE S! SL LOGRA UNA CONCENTRACISON AUMCUADA DE FACTOR
Vitl, La HEMORRAGIA SUPERF 1CIAL SE
ciéN

DOMINA CON APL I CA——-—
INMEDIATA DE PRES 1SN LOCAL MIENTRAS SE INICIA LA ~
INYECCION DE PLASMA FRESCO, DCsPufs DE LOGRADO UN AUMEN
Yo 0t FACTOR VI, HAY OUE SOLTAW LA PRESION PARA PERMI
TIR QUE LA SANGRE cON FacTOn VI

TE EN FACTOR VI

VUELVE

SUSTITUYA LA DEFICIEN
DENTRO DE LOS VAS0S BLOQUEADOS,

LUEGO
A APLICARSE LA PRCSIGN,

N MAY QUL DAR ASIIRINA A PACIENTES CON HEMOFILIA
EN ALGUNOS ORIGINA FUNCISH DEFLCTULSA DE LAS PLAQUETAS,
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¥ LA coMBINACION DE E£STE FENGMENO CON LA DEFICICNCIA DL
Factor Vi1, PUEDE AGRAVAR LA DIFICULTAD HEMORRAGICA -~
CON RESULTADOS SERIOS,
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CUIDADOS OEL CIRUJANO DENTISTA

EN PAGIENTES HEMOFILICOS.



CUIDADOS DEL CIRUJANO DENTISTA EN PACIENTES
HEMOF IL1COS.

PROBABLEMENTE, LAS MEDIDAS MAS IMPORTANTES SON «
LAS QUE SE TOMAN ANTES DE LA INTERVENCION, COMPRENDIEN-
00 LA Historia CLinica, EvaLuactién Flsica, Y LA REAL) 2zp
Ci8N DE LAS PRUEBAS DL LABORATORIQ, CUANDO SE SOSPECHA_
ALGUNA ANORMALIDAD,

EN LA HISTORIA CLINICA EL PACIENTE OEBERA SER IN-
TERROGAD® CON RESPECTO A POSIBLES ANTECEDENTES DE HEMO=
RRAGIA POSTQUIRURGICA & POSTEXTRACCISN,

£5 FUNDAMENTAL AVERIGUAR St €L PACIENTE ESTA slen
DO TRATADO CON CIERTOS MEDICAMENTOS COMO SALICILATOS,
ANT I COAGULANTES, HORMOMAS, ETC., TALES COMPUESTOS SE RE

LACIONAN ESPEC{FICAMENTE CON DETERMINADOS PROBLEMAS HE-
MoRRAGICOS; TAMBICN s

-

IMPORTANTE PREGUNTARLE S| TIENE_
TENDENCIA A PADECER HEMORRAGIAS FAcliLts 6 £SPONTANEAS,—~

s1 SANGRA PROLONGADAMENTE DESPUES DE HERIDAS DE POCA 1M
PORTANCIA, 0 S! HAY ANTECEDENTES

FAMILIARES DE ENFERME=-
ODADES HEMORRAGICAS,

£s FACTIBLE MACLR EL RASPAJE O CURETAJE, ¥ LA Cl=—
RUGTA PEHIQDONTAL EN PACIENTES HEMOF[LICOS, SIEMPRE Y =

CUANDO St TOMEN LAS PRECAUCIONES DLBloAS) ES PREFERIBLE
EVITAR LAS clruelas,

ESTAS PRECAUCIONES INCLUYEN HOSPITAL L ZACISN ANTES
DEL TRATAMIENTO, TRANSFUSIONES DI SANGRE FRESCA ENTERA,
PLASMA HUMANO FRESCO & INYECCION INTRAVENOSA DE FACTOR_
VIl (2.5 we/Ke Ponr HORA) DURANTE 10 HORAS PARA
GUIR UN NIVEL sancUlneo oe 30% OE rFactor V1L,

St PUEDE ADMINISTRAR EL FacTok VII1 EN EL PosToPE
RaTorto {1 ML/KG/HORA) HASTA QUL CLSE LA MHEMORRAGIA,
Desrufs DE YA TERMINADO EL TRATAMILNTG, YA SEA RASPAJL_

CONSE——
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¥ CURETAJE, ClRuGfa & EXTRACCIOH, SE EMPAQUETA TROMBINA
O CELULOSA OXIDADA SECAS ALREDEDOR DC LA ZOWA, ANTES OE
LA cOLOCACION DEL APSSITO PERIODONTAL sEGON SEA EL CAsO

OTRAS MEDIDAS PARA EL CONTROL DE LA HEMORRAG!A
SON EL ELECTROCAUTERIO Y LA soLuUC!8N DE MONSEL.
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CONCLUSIONES,

BIBLIOGRAFIA.



CONCLUS|ONES,

EN ESTE TRABAJO SE PUDC COMPROBAR LA EX!STENCIA
DE DOS TIPOS DE HEMOFILI AL

La HEMOFILIA cLASICA, ES DECHIR, POR DEFICIY OF -~
GLOBULINA ANTIHEMOFILICA (A.H.G.); Y LA SEUDOHEMOFVL A,

DEBIDA AL DEFICIT DE COMPONEKTE TROMBOPLASTINICO DEL —=-
pLaSMA (P,T.C.).

SEGUN VARIOS AUTORES, HAY UNA MAYOR INCIDENCIA EN
LA HEMOFILIA cLASICA,

ADEM&S, SE PUDO OBSERVAR GUE CON UN TRATAMIENTO
ADECUADO Y OPORTUNO,

ACTUALMENTE LA HEMOFILIA PRESENTA
COMPLICACIONES MINIMAS EN LOS CASOS DE EXTRACCIONES DEN

TALES, CURETAJES PARODONTALES, Y AUN EN CIRUGTAS DE MA~
YOR GRADO,

ENTRE LAS PRUEBAS DE LABORATORIO PARA EL DIAGNGS—
TICO DE LA HEMOFIL!A, CREO QUE €S DE MUCHA UTILIDAD LA
PRUEBA DE LA GENERACION DE LA TROMBOPLASTINA, A PESAR -
DE SER LABORIOSA, PUES ELLA NOS REVELA ALTERACIONES M-

NIMAS DE LOS DEFECTOS DE LA COAGULACISN SANGUINEA,

FINALMENTE, EN CUALQUIER INTERVENCISN QUIRGRGICA &

QUE VAYA A SER SOMETIDO LL PACIENTE, POR PEQUENA QUE -
£sTA sEA, DEBERK REQUERIR ATENGCIAN ESMERADA, TANTO EN —

EL PRE, TRANS Y POSTOPERATOR 0 PARA EVITAR ALGUNA COM=~—
pLICACIAN GRAVE,
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