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I PROLOGO

Desde tiempo inmemorial, el hombre ha esta-
do vitalmente interesado en la sangre y sus propig
dades. La debilidad y la muerte que frecuentemente
seguian a la répida pérdida de este |fquido a tra-
vés de una herida, demostraban dramé&ticamentce al -
hombre de las cavernas su importancia para la vida

La trascendencia de |a coagulacién sangui--
nca ha sido reconocida desde los tiémpos m&s remo-
tos. En antiguos cscritos hebreos ya se describe -
la hemofilia como un estado patolégico, del mismo-
modo, las antiguas leyes familiares de Egipto pro-
hibfan que una mujer tuvicra més hijos si su primo
génito morfa a consecuencia de una hemorragia cau-
sada por una herida leve.

Los primeros intentos por comprender las -~
propiedades coagulantes de la sangre datan del si-
glo XV1, a partir de ese momento no han cesado las
investigaciones; pero en los (ltimos 25 afios han -
aumentado enormemente los esfuerzos encaminados a-
la investigacidn de los complejos problemas de la-
coagulacién, aunguc estos esfuerzos han producido-
controversias, también han conducido al descubri--
miento de interesantes hechos sobre el mecanismo -
de la coagulacién.

Gran parte del interés y de los conocimien-
tos actuales sobre la coagulacién esta dirigida ha
cia la hemofilia y otros trastornos hemorrégicos -
congénitos, ’

El avance constante de las diferentes ramas
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de la Medicina, entre ellas la Odontologfa que se-
abre paso para dar mejor atencibén a los pacientes-~
y se unifica con otras especialidades para reali--
zar un trabajo de conjunto; tal es el caso del he-
mofllico que requiere de diferentes especialidades
para realizar en &l un tratamiento adecuado.

El Odontélogo debe estar conciente de los--
riesgos, desventajas y ventajas

de tratar con pa--
cientes hemofflicos.

La hemofilia no causa directamente proble~-=-
mas dentales. La alta incidencia de &stos proble--
mas en hemofllicos es a causa de la negligencia y-
son secundarios a la enfermedad.

El miedo de una hemorragia, que existe en--
tre el paciente y el dentista durante el tratamicn
to dental, ha sido la razén primordial por la cual
se abstienen del tratamiento oportuno.

Para poder ofrecer un tratamiento dental -
efectivo para 6ste tipo de pacientes, es necesario
saber de la existencia de la enfermedad y de los -
nuevos métodos de tratamiento que existen.

Ahora ya sabemos que aparte del tratamicnto
quirdrgico y la anestesia local, hay pocos procedi
mientos dentales que causen una gran cantidad de -
sangrado en pacientes hemoffilicos,

Consecuentemente con ciertas precauciones -
no debe haber menor calidad en el

tratamiento den-
tal.
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Citas peribédicas, técnicas de higiene y edu
caci6n odontolégica del paciente y los padres, re-
duce la necesidad de efectuar extracciones y res--~
tauraciones dentales.

Hay dos tipos de pacientes hemofflicos en -
el consultorio dental:

El primer grupo son nifios y adolescentes
que han recibido los tratamientos mas recientes de
las concentraciones del factor deficiente y han
dido tener una buena atencién oral
sangrar,

pe
sin miedo de -

Los hemofflicos de mayor edad requieren 1a-
correccién de problemas dentales ya existentes. Es
te grupo no obtuvo las concentraciones del factor-
para que pudiera ser protegldo contra el sangrado,
por ésta razén, nunca tuvieron atenci6n dental. En
el los es necesario corregir los problemas ya exis-
tentes casi siempre por medio de extracciones, - -
reemplazo de piezas faltantes con puentes fi jos y-
removibles o placas totales.



i1 DEFINICION

Las hemofilias son padecimientos hemorragl-
paros, caracterizados por coagulacién alargada y -

hemorragi as espont&neas consecutivas a un trauma -
minimo.

CONCEPTO

Desde 1839, sc ha empleado. el término hemo-
filia para referirse a una anomalla constitucional
de la coagulacién sangulnea que depende de la tras
misidn hereditaria de una caracteristica mendelia-
na recesiva ligada al sexo; los varones afectados-
presentan durante toda su vida la tendencia a hemo

rragias prolongadas, as! como también pronunciado-
retardo del tiempo de coagulacién,

Mas tarde se encontré que la hemorragia se-
debla a la deficiencia de un factor plasmtico ne-
cesario para la coagulacién (Globulina antihemof[-
lica AHG) o |lamada también factor Vi1l antihemofl
l{ico que en condiciones de normalidad existe en un
16% en el plasma sangulneo,

Tambi én se descubrié que aparece una enfer-
medad esencialmente idéntica, como resultado de la
deficiencia de un factor difercnte (Componente - -
tromboplastinico, PTC. factor Christmas) y que - -
otros estados patolégicos semcjantes a la hemofi--
lia resultan de la deficiencia de otros componen--
tes que intervienen en la coagulacién o a causa de
la accién de ciertos anticoagulantes; para estas -
enfermedades se han propuesto una gran diversidad-
de nombrcs, muchos de los cuales incorporan ¢l tér
mino hemofilia, tales como Pscudohemofilia, Dcute-
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romofilia, Parahemofilia y estados hemofiléides A,
B, Cy D.

SINONIMOS

Ha surgido confusién debido a que diferen--
tes autores han empleado el mismo término de mane-
ra diversa; ademls, los términos en si{ mismos no -
han resultado Gtiles porque indican a lo que sc
ascme_jan, m&s que a lo que son en realidad,

-

La mejor defensa dec! empleo del término he-
mofilia para mas de un estado patolégico puede ha-
cerse en el caso de la deficiencia de PTC, para lo
cual se ha propuesto el nombre de hemofilia B, por
que ésta enfermedad se asemeja de manera completa-
a la hemofilia cl&sica (A) sin embargo, lo mejor -
parcce ser que se continGe empleando el término He
mofilia como siempre se le ha usado, y designar a-
los estados patolégicos que se asemejan a ella,



111 HISTORIA

Esta forma de di&tesis hemorrégica ha sido-
conocida desde hace muchos siglos como un tipo fa-
mi liar de hemorragia que tiende a ser grave y a ve
ces mortal. Esto se leé en los escritos de Rabbi
Simon Ben Gamaliel.(siglo |1), en el Talmud, en -
los de Maiménides médico y filésofo judio, y de Al
buc&sis el &rabe (Xi1).

Se hicieron los primeros intentos por com--
prender las propiedades coagulantes de la sangre -
desde el siglo XVl, y tuvieron su origen en la ob-
servacibn de Malfghi, que un codgulo sangufneo la-
vado contiene una trama de fibras. Mas de un siglo
después, se idearon los primeros métodos para man-
tener la sangre en buen estado [Tquido fuera del -
cuerpo. A principios del siglo XIX, Buchanan compa
r6 ia coagulacién de la sangre con el cuajado de -
la leche, y opiné que, en ambos casos, la accién -
de un fermento (enzima) produclfa un codgulo insolu
ble a partir de una protelna soluble.

En 1803, J. C. Otto llamé por primera vez -
la atenci6n sobre el trastorno hemorrégico clinico
| 1amada Hemofilia, En 1820, Nassc comunicé una se-
rie mas completa de casos y formuld ta ley de - -
transmisién de la hemofilia; Schonlein en 1839 le-
dié este nombre (a la enfermedad de las hemorra- -
gias).

En 1875, Schmidt publicé una concluyente mo
nograffa sobre el ”fermento Fibrina” (trombina) y-
su importancia en la coagulacién sangulena. El pa-
pel exacto dc esta substancia que transporta la
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sangre |Tquida en un gel fué motivo de grandes con
troversias hasta 1951, cuando Bailey y sus colabo-
radores publicaron la primera prueba directa de la
accibn proteolitica de la trombina sobre el fibri-
négeno. Esta prueba y estudios posteriores han de-
mostrado que la trombina cataliza la hidrélisis de

las uniones pépticas en dos puntos distintos de la
molécula de fibrinégeno.

En 1904, Morawitz formulé la tecoria clésica
de la coagulacién,

. +t+ ‘ .
Protrombina + Ca -+ Tromboquinasa = Trombina

Fibrinégeno + Trombina = Fibrina.

Con ésta hipbtesis se llegé a un punto deci
sivo en la historia de las investigaciones sobre -
la coagulacién, pues durante més de 30 afios consti
tuy6 una gufa para los investigadores y condujo a-
mayores adelantos.,

En la década de 1930, el método de Quick pa
ra la determinacién de la protrombina en un paso y
el de Warner, Bruinkhous y Smith en dos pasos, pu-
steron los estudios de la coagulacién al alcance -
de} laboratorio clinico. Los estudios recalizados -

con estos métodos para la determinacién de la pro-
trombina permiticron atribuir cl trastorno hemorré
gico del ganado conocido como "enfermedad del tré-
bol olorosc”, a una disminuciébn Jdv la actividad -
protrobfnica causada por la ingestién del trébol -
oloroso descompuesto. Este descubrimiento condujo-
al aislamicnto ¢ identificaciédn de la brishidroxi-

cumarina (Dicumaro!l) a partir del trébol descom- -
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puesto, y dié como resultado el amplio uso de este
producto en ciertas enfermedades cardiacas para
evitar la coagulacién intravascular.

Han seguido las investigaciones sobre los
comp lejos problemas de la coagulacién, la mayor -
parte de la confusién que existe en los Gltimos
aitos ha sido debido al descubrimiento de nuevos -
factores y la diversidad de nombres que distintos-
investigadores han dado a factores idénticos.

Gran parte de! interés y de los conocimien-
tos actuales sobre la coagulacién esté dirigida ha
cia la hemofflia y otros trastornos hemorrégicos -
congénitos. Hasta hace poco, el diagnéstico de la-
hemofilia era principalmente cllInico, basado en la
bien conocida manifestacién de una hemorragia exce
siva asociada a antecedentes familiares de caréc--
ter hereditario ligado al sexo. De las escasas ~ -
pruebas de laboratorio fitiles en el diagnéstico de
la hemofflia,la que se tomaba m&s a menudo como -
gula, era ¢l tiempo de coagulacién, cuyo aumento -
cra atribuido a una deficiencia Gnica, la del fac-
tor VIl (Factor antihemofflico, AHF). Sin embargo,
en 1947 Povlovsky observé, al mczclar las sangres-
de dos hemofllicos que se producfa una mutua co- -
rrecciédn del tiempo der coagulacién tanto in vitro-

como in vivo, la inc6gnita que sc¢ planteaba era la
siguiente:

;Puede la sangre de un cnfermo que padece -
una deficiencia de un factor especifico corregir -
lo que parece ser la misma deficiencia del otro en
Termo?. Era evidente que habrfa que rectificar el-
concepto de que todos los casos de hemofilia cran-



debidas a una deficiencia del factor VI,

Aggeler y sus colaboradores encontraron |a-
respuesta en 1952, al estudiar un enfermo conside-
rado como hemofflico que padecia en realidad una -
deficiencia de un factor de coagulacifin desconoci-
do hasta entonces, el factor |X (componente plasmé
tico de la tromboplastina, PTC). Al pareccer este -
factor distinto del VII| era también necesario pa-
ra una coagulacién normal. El descubrimiento de al
gunos otros factores procoagulantes del plasma, co
mo el factor V (Proocelercina), el factor VI1 (Pro
convertina), el factor X (Stuart-Prower), el fac--
tor X! (antecedentes pléasticos de la tromboplasti-
na, PTA) y el factor XI| (Hageman), se debc en - -
gran parte a la creacibn de técnicas precisas para
¢l diagnéstico de los trastornos hemorrdgicos pues
cada uno dé esos factores fué descubierto al estudiar
enfermos que tenfan esa deficiencia especlfica.

El clésico concepto de la hemofilia como un
trastorno hemorrégico debido a la falta de un fac-
tor plasmético (nico sigue siendo correcto. Sin em
bargo, ahora se reconocen otras cinco didtesis he-
morrégicas como deficiencias de un sélo factor san
guineo, distinto en cada una de ellas.

Es razonable suponer que, a medida que avan
cen los conocimientos, se descubrirdn otros facto-
res procoagulantes de! plasma y, en cada caso, la-
puerta del descubrimiento serd abierta probablemen
te por ¢l estudio de enfermos con hemorragias di--
rectamente atribuibles a la falta de un factor de-
coagulacién especlfico.
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IV LA SANGRE

Los | Tquidos del organismo se dividen en in
tracelulares y extracelulares, y estén distribui--

dos en tres compartimientos: uno lo forma el |Tqui
do intracelular y los rcstantes son los Ifquidos -
extracelulares, que corresponden al |fquido inters

ticial y al plasma sangufneo. Estos dos Gitimos -
compartimientos intercambian fécil y continuamente
las substancias difusibles, y por lo tanto su com-
posicién en agua y sales es muy semejante.

La sangre consta de una parte |fquida, cl -
plasma sanguineo, en la que existen células en sus
pensién (eritrocitos, leucocitos, plaquetas). En -

cuanto la sangre coagula, la fraccién lfquida se =~
| lama suero.

La sangre circula répidamente en el sistema
vascular se caracteriza porque mantiene muy cons--
tantes su composicién quimica y sus propiedades fI
sicas, por tanto la fijeza de las condiciones del-
funcionamiento de las células. Aunque se renueva -
constantemente, ¢ ingresan y salen substancias y -
células, las variaciones en su composicifn sc pro-
ducen sin embargo dentro de un margen estrecho y -
son corregidas répidamente, porque las funciones -
del organismo estén reguladas para mantener muy es
table el medio interno; es lo que se denominé fije
za del medio interno. De tal mancra, la sangre ase
gura condiciones estables para el funcionamicnto -
continuo de las células del organismo, y éste a su
vez mantiene la constancia de la sangre, qulfmica,-
ffsica y morfolbgicamente.
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A pesar de los cambios contlnuos de substan
cias y energla, cada organismo tiende a mantener -
niveles constantes en su composicién, transforma--
ciones energéticas y funciones, asf como la capacj_
dad de recuperarias cuando aquellos sc alteran; a-
los procesos fisiolégicos coordinados que mantie--

nen un nivel estable de las funciones se les |lamé
Homeostasis.

La sangre es una suspensién de células en -

un medio lfquido, el plasma sangufneo, que contie-
ne micelas y iones.

A) PAPEL DE LA SANGRE.

A través de la circulacién, las principales

funciones de la sangre son:

a).- Respiratoria: Transporta el ox[geno desde el-
pulmén a los tejidos y lleva de éstos al pul-
mén el exceso de anhldrido carbénico.

b).- Nutritiva: Acarrea

las sustancias nutritivas-
absorbidas en el

intestino o producidas en el
organismo, para que sean utilizadas por las -
células o bien depositadas como reservas.

c).- Excretéria: Arrastra los resfduos del metabo-

lismo celular hasta los emuntorios, donde se-
eliminan.

d).- Inmunitaria: Transporta lecucocitos, anticuer-
pos ¥y sustancias protectoras,
e).- De corrclaci6n humoral: Licva las secreciones

nutritivas, hormonas, etc., de un 6rganva - -

otros para regular sus funciones.
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g).

4.

h) .
i)
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- Equilibrio acuoso del organismo: Porque el -~
agua absorbida o producida pasa continuamente
de uno a otro de los tres compartimientos |l~
quidos, y luego a los 6rganos de excrecién.

- Regulacibn térmica, en la que interviene de
diversas maneras:

Por el calor especifico elevado del agua, los
Ifquidos del organismo almacenan mucho calor.

La sangre, debido a su répida circulacién dis--
tribuye el calor y tiende a igualar la tempera-
tura de todas las regiones del organismo.

Transporta el calor a las superficies, donde se
pierde por irradiacibén o evaporacibn.

Proporciona agua para la evaporacién cuténea o-
pulmonar.

- Regulacién de la presién osmética,

Regulacién del equilibrio &ido/base del orga
nismo.

j) .- Regulacién del equilibrio i16nico, pues diver-

sos equilibrios del medio interno son fundamen
tales para asegurar el funcionamiento normal-
de las células: 1- entrc cationes y aniones;-
2- entre cationes monovalentes (Na, K) y biva

lentes (Ca, Mg); 3- entre eclectr6litos y pro-
telnas.

k).- Por volumen, interviene en la regulacién de -

la presién arterial.

Por tales funciones, la sangre mantienc |a-
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constancia en la composiciédn del medio interno, y=-
la de los equilibrios fisicos y qulmicos fundamen-
tales para la vida de las células, establece ade--
més vinculaciones y correlaciones entre los distin
tos 6rganos, y es uno de los principales medios dc
los que se vale el organismo para funcionar como -
un conjunto, unidad o integracién funcional.

B) ELEMENTOS DE LA SANGRE

Las células hembticas representan una cate-
gorfa de células tibres del tejido conectivo; son-
libres en el sentido que, en condiciones normales,
no estén unidas entre sl o con otras clases de cé-

lulas y no se sostienen en posici6n mediante subs-
tancia intercelular.

Se forman en los tejidos hematopoyéticos, -
cuando entran en el torrente circulatorio quedan -
suspendidas en el plasma sanguineo, que es la por-

cién Ifquida de la sangre, y son transportadas por
el mismo.

LEUCOCITOS O GLOBULOS BLANCOS

En el hombre normalmente existen de 5000 a-
10000 por mm3 de sangre. De estos, los granulocitos
o leucocitos polimorfonucleares (PMN) son los més-
numerosos. Los granulocitos jévenes tienen nlcleos
en forma de herradura que se vuelven multilobula--
res segin envejecen. La mayorfa de ellos contienen
grénulos neutréfilos, pero algunos conticnen grinu
los que sc obtienen con los colorantes &Gcidos (co-
sin6filos) y otros con los colorantes bisicos (ba-
s6filos). Los otros dos tipos de células que sc en
cuentran normalmente cn la sangre periférica son -
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los linfocitos, de ntcleo grande redondeado y cito
plasma escaso; y los monocitos,. de citoplasma agra
nular abundante y nicleo ovoide.

Leucocitos normales.- Se distinguen las si-
guientes clases:

A) Linfocitos.- Estén caracterizados por su
pequefio tamafio forma redondeada de su contorno y -
nacleo, éste es muy grande con relacién al tamafio-

de la célula, por lo cual el protoplasma se mani--
fiesta tefiido de un color violeta intenso,

El! protoplasma carece de granulaciones, al-
gunas veces presenta, sin embargo, granulaciones -
ajurafilos (rojos) con escasos némeros.

B) Monocitos,~- Algunos de estos elementos -
son parecidos a los linfocitos, pero de un tamafo-
mucho mayor. La mayorfa, sin embargo, presentan el
ntcleo ovalado incuvado; algunos lo presentan lobu
lado recordando, por tanto, el ndcleo de los leucd
citos polinucleares.

C) Leucocitos cosin6filos.- Se caracteriza-
porque su protoplasma est& constituldo por granula

ciones grandes y rcdondeadas, que se tifien intensa
mente por la eosina.

Su ncleo estd dividido (ordinariamente pre
senta lobulaciones).

D) Leucocitos bas6filos.- En su protoplasma
se observan granulaciones grandes tefiidas tan in--
tensamente por el azul que parecen negras. Ef nl-~
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cleo es lobulado, estos aparecen separados por com

pleto entre si o conectados con los demés mediante
filamentos muy delicados.

E) Aproximadamente un 4% del total de |euco
citos neutréfilos son mononucleares, o sea que no-
presenta divisifn en su nicleo. Los restantes pre-

sentan el niG¢leo dividido en dos o mds segmentos -
(raramente pasan de cinco).

ERITROCITOS O GLOBULOS ROJOS

Dan su color caracteristico a la sangre y -
cumplen las siguientes funciones:

a) Transportan el oxfgeno y el anhfdrido carbénico.

b) Contribuyen a la regulacién del equilibrio &ci-
do/base.

¢) Su pigmento colorante da origen a los pigmentos
biliares y sus derivados,

Mediante la observaciéh microscépica aparc-
cen como discos bicéncavos, amarillo/rojizos, fle~
xibles y pasajeramente deformables,

Los eritrocitos o glébulos rojos transpor--
tan a la hemoglobina en la circulacién, Son discos
bicéncavos el aborados en la médula 8seca. En los ma

miferos pierden sus nfclcos antes de pasar a la
circulacién. En el

hombre sobreviven en ella 120 -
dlas promedio. El promedio normal de la cuenta de-

eritrocitos es de 5.4 millones/mm3 en los hombres-
y de 4.8 mi | lones/mm3 en las mujeres. Cada erifro-
cito conticne 29 mg de hemoglobina aproximadamente.
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La cantidad de hemoglobina que contiene 100

ml. de eritrocitos empaquetados es de 35 g en pro-
medio.

Los datos numéricos sobre cantidad de ori--
trocitos son principalmente tres:

a) Su concentracién, que es una cantidad re

lativa y se expresa por el n@mero contenido en mi=-
| fmetro chbico,

b) Su cantidad total, que generalmente sc¢ -

expresa por su volumen total en toda la sangre, en
litros o centllitros.

c) Su volumen relativo en 100 cmd que se mi_
de con el hematocrito.

Las variaciones de concentracién pueden de-
berse:

a) Por exceso o deficiencia de formacién.

b) Por exceso de destruccién.

¢) Por pérdida de eritrocitos (hemorragias).

d) Por aumento o disminucién del volumen de! plas-
ma.

e) Por movilizacién brusca de eritrocitos deposita
dos en el bazo.

Los hematfes normales o monocitos son ele--
discoideos, que presentan una depresién cen
tral a consecuencia de carecer de niGcleo, ésta de-
presibén sc manifiesta, en las preparaciones tefit--

das, por una disminucibén de coloracibn en ¢l cen--
tro. El difmeto medio de

mentos

los hematTes es de unos-
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micras.

Patolégicos.- En anemias y en diversas hemo

patfas se ven glébulos rojos cuya forma o cuyo ta-

mafio son distintos del

conservan el nGcleo o presentan restos de
pueden observarse:

11_

aquél, -

de Tos normocitos. Otros

Poiquilocitos.- No presentan forma circular, -°

sino fuso o periforme. Se consideran como res-
tos de eritrocitos.

Macro o microcitos.~ Al observar los glébulos~
rojos de ciertas sangres patol6gicas, se apre-

cia una desigualdad extraordinaria del tamafio-
de aquellos.

Gl 6bulos rojos nucleados.- Se puede ver el nG-
cleo o restos del mismo, tanto cn hematies de-
tamafio normal o normoblastos, presentan (nG- -
cleo en rueda) y excéntrico. Se encuentra cn -
la sangre periférica cuando la médula 6seca es-
lugar de una intensa regeneracién sanguinea -
(este tipo hematopoyético se denomina normo- =
bl&stico); también se encuentran frecuentemen-
te megalo y microcitos nuclecados. En la anemia
perniciosa la médula 6sea contiene gran ndmero
de megaloblastos los cuales dan origen a los -
megalocitos (generacién megalobléstica).

Eritrocitos con restos nucleares.- El nlcleo -
de los eritroblastos, al ir desaparecicndo en-

el interior del protoplasma, determina cuando-
la resoluciédn de aquel no c¢s completa.
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HEMOGLOBI NA

La hemoglobina es el pigmento respiratorio-
de la sangre, desempefia las siguientes funciones:

a).- Toma el oxfgeno en el pulmén, lo transporta -
en la sangre y lo cede a los tejidos.

b).- Contribuye al transporte del anhfdrido carbé-
nico.

c).- Interviene en la regulacién del equilibrio -
4cido/base de la sangre y amortigua la acumu-
facién de ién hidrégeno, previniendo la acido
sis.

d).- Da origen a la bilirrubina y ésta a la urobi-
lina.

La sangre debe su color caracterfstico a la
hemoglobina y a sus combinaciones o derivados.

En el reino animal se encuentra hemoglobina
en diversos tejidos; en la sangre de |los vertebra-
dos, sin embargo, solo existe en los glébulos ro--

Jjos, en los que su presencia es constante y carac-
terfstica.

Reacciones de la hemoglobina:

La hemoglobina fija 02 para formar oxihemo-
globina al 09 al F*t del hemo,

Cuando la sangre es expuesta a los agentes-
in vitro in vivo, el hierro ferroso (Fettt) de la-
molécula es convertido en hierro férrico (Fe'™) -
formando metahcmoglobina, csta es de color obscuro
y cuando sc¢ cncuentra en cantidades en la circula-

cién la pic' =¢ torna de una coloracién morena se-
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mejante a la cianosis. El mon6xido de carbono reng
ciona con la hemoglobina para formar maxiecicar bo
hemoglobina (carooxihemoglobina). La afinidad de -
la hemoglobina para el 02 es mucho menor que para-
el monbxido de carbono, y en consecuencia, este -
desplaza al 02 de la hemoglobina reduciendo la ca-
pacidad transportadora de oxfgeno de la sangre.

E! hemo también es parte de la estructura -
de |a mioglobulina, pigmento de los maGsculos rojos
o lentos que se unen con el oxfgeno; y de la enzi-
ma respiratoria, el citocromo C otros profirinos -
distintos a los que se encuentran en el hemo desem
pefian un papel en la patogenia de un nGmero de en-

fermedades metabélicas (Porferfa congénita y adqui_
rida, etc.).

El contenido normal de hemoglobina ¢n la -
sangre es en promedio 16g/100mi. en los nombres y-
14/ml. en las mujeres en los eritrocitos. En el -
cuerpo de un hombre de 70 kg. hay cerca de 900 g -
de hemoglobkna considerando que un eritroécito vive
120 dias. Se producen 7.5 g y se destruyen la mis-
ma cantidad de hemoglobina cada dia. La porcién he
mo de la molécula de hemoglobina es probable sinte
tizarla a partir de la glicina y la Co-A.

Catabolismo de ia hemoglobina.

Cuando los eritrocitos viejos son destruf--
dos en el sistema endotelial, la porcién globina -
de la molécula de hemoglobina es separada y cl he-
mo cs convertido en bilirrubina ¢l hierro del hemo
es vuelto a usar en la sintesis; si se pierde san-
gre y la deficiencia de hicerro no es corregida, re
sulta anemia.
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Metabolismo de la bilirrubina

En el hombre, la mayor parte de bilirrubina
formada es, a partir del hemo. La bilirrubina for-
mada cn los tejidos est8 unida al albumina en la -
circulacibén pero es capaz de entrar en muchos teji
dos a pesar de esta unién. Ello probablemente en--
tra en el hlgado en forma libre., Aunque se sabe -
que la albGmina pasa en ambas direcciones a través
de |as membranas de los hepatocitos. En ellos, |a-
bilirrubina es conjugada principalmente con el &ci
do glucorénico y excretado en la bilis. La conjuga
cib6n es catalizada la formacién de glucorénidos de
varios esteroides y otras substancias. El sulfato-
de bilirrubina también se encuentra en la bilis., -
La bilirrubina total del plasma normalmente inclu-
ye a la bilirrubina no coagulada ms una pequefia -
cantidad de bilirrubina que se escapa del hlgado -
a la corriente sangulnea.

PLAQUETAS

Las plaquetas no son células, son fragmen--
tos ovoidcos pequefios de citoplasma con un diéme--
tro de 2 a 5 u.,, que se desprenden del citoplasma-
de células muy grandes, |lamadas megacariocitos, -
gue se encuentran en la médula 6sca, de manera que
cada plaqueta estd cubierta por completo con mem--
brana celular, no tienen componentes nucleares,

Las plaquetas se encuentran en la sangre -
circulante en nGmeros que sec¢ han calculado entre -
250 000 y 350 000 por mililmetro ctbico.

Contienen grandes cantidades de secrotonina-
(5 hidroritriptomina), y tambié&n norepincfrina,
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hestomina y ribrantcleo protefna. Cuando se lesio-
nan las paredes de un vaso sangufneo las plaquetasn
se agrupan en el sitio, adhiriéndose a la pared -
vascular y liberando serotonina, que provoca vaso-
constriccién local. También ADP y ) fquido que son-
importantes en la coagulacién sangulena.

Las plaquetas tienen un alto contenido en -

glucégeno y sus reservas de &l empobrecen durante-
la coagulacibn,

A nivel del sitio lesionado del vaso, con--
forme sale la sangre, las plaquetas de la misma se
van sedimentando de manera continua y se adhiercen-
en la superficie interna del vaso, a nivel del ex-
tremo cortado y cerca del mismo, se adhieren cada-
vez mas de modo que la luz de! vaso cortado pronto
queda ocluida por completo por lo que se denomina-
tapén plaquetario. El acimulo de plaquetas que ocu
rre cuando estas se unen y se adhieren entre sf se
denomina aglutinacién, y se acompafia casi de manc-
ra invariable deformacién de filamentos de fibrina

que se derivan de la sangre por un mecanismo deno-
minado coagulacién.

El reccuento de plaquetas indica el n@mero -
de trombocitos circulantes., Estf aumentado después
de una pérdida hemética y en la policitemia prima-
ria; disminuye en la anemia apllstica, infecciones
urinales, depresi6on de la médula 6sea y la toxici~-

dad (medicamentosa). La disminucién de plaquetas -
produce una tendencia a la hemorragia.

En la dibtesis hemorragfparas de origen - -
transbopénico el nGmero de plaquetas se ve muy dis
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minuf{do. En la trompenia esencial, ademés de obscr

varse una extraordinaria disminucién del

nGmero de

las mismas pueden verse plaquetas gigantes (patolé
gicas).

11"
2, -

3.~

A)
B)

c)

E)

F)

Trastornos de las plaquetas:

Primaria.

Trombocitopenia (formas idiop&ticas TPl, herc-
ditaria y congénita).

Secundari a.

Agentes mielosupresores (rayos. X, venceno, medi
camentos antineoplé&sicos).

Mcdicamentos asociados a la anemia apléstica
(cloranfenicol, fenilbutazona mefenitoina).
Medicamentos que pueden producir anticuerpos -
contra plaguetas (quinina, aldisopropilcarbomi-
da y congéneres, sulfamidas).

Trastornos del sistema hematopoyético.

Procesos mieloptisicos (carcinoma metastésico, -
histiositosis, disproteinemias, miclofibrosis).
Miscel&nca (anemia apléstica idiop&tica, leuce-
mia, ancmia perniciosa, carencia de &cido f6li-

co, hemoglobinuria nocturnas, anemia hemofllica
autoinmune adquirida).

Trastornos que afectan al bazo; "hipercsplenis-

mo” (lingomas, hipertensién mortal, enfermedad-
de Gaucher, idiop&ticos).

Miscélénea (infecciones, enfermedad del colége-
no, sorcoidosis, uremia, mordcduras de scrpien~
tes, reacciones anafilacticas, quemaduras, gol-
pe de Tuego, iso-inmunizacibon, transfusioncs
sangulneas nocivas o incompatibles; sistemas
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circulatorios extracorpéreos, anestesia hipotér
mica, diversos trastornos hematolégicos, heman-
gioteliomas, purpura trombocitopénica trombéti-
ca)s v

G) Trastornos de la funcién de las plaquetas.

a- Trombostenia de Glazman y trastornos afines (as
pirina y otros medicamehtos, urunia).

b- Trombocitopenias, hereditarias y adquiridas.

c- Trombocitemia hemorré&gica.

En muchos de estos casos la trombocitopenia

puede representar una faceta de sfndrome de desfi-
brinacién.

PLASMA

La porcién Ifquida de la sangre, el plasma-
es una solucibn notable que contiene un inmenso nd
mero de iones, moléculas inorgénicas y orgénicas -
en trénsito para diversas partes del cuerpo o que-
ayudan en el transporte de otras substancias.

En ¢! plasma se encuentran suspendidos los-
elementos figurados; cuando la sangre ha coagul ado,
la parte Ilquida se llama suero, los corpusculos -

en suspensibn corresponden a los eritrocitos,

|os-~
| eucocitos,

las plaquetas y finas hemoconfas visi-

bles al ultramicroscopio y caracterizadas por su -
movimiento browniano.

El plasma se coagula en reposo, permanc- -
ciendo ITquido s6lo si se agrega un anticuagul ante
a las protelnas del plasma y por tanto, estos cjer
cen una fucrza osmética mds o menos de 25 nm Hg. a
través de la pared capilar (presibn onc6tica) que-



tiende a llevar agua a la sangre.

Las protefnas del plasma cumplen un impor--
tante papel fisiolégico. Cuando su disminucién es-
acentuada (hipoproteinemia), se observan lesiones-
en diversos 6rganos y la cicatrizacién de las heri
das ¢s deficiente; ademés, el agua escapa Fécilmeﬂ

te do los vasos y se acumulan en el Ifquido inters
ticial (edema).

Las principales funciones de las protefnas-
plasméticas son:

1.~ Papel nutritivo.- Pues el plasma total o la -
suero-albéimina inyectados en los vasos se uti-
lizan en el metabolismo protéico del organismo
y en la formacién de protelnas del plasma,

la-
hemoglobina y los tejidos.

Presi6n osmbética, que tiende a retener el agua
en los capilares. El 80% de la presién osméti-
ca del plasma se debe a la suerocalbGmina, que-
adem&s de ser m&s abundante desarrolla una pre
sibn osmbética 2.5 veces mayor que las globuli-
nas y ¢l fibrinégeno.

Por eso sc observa una salida mas facil del
agua y su acumulacién en el ITquido intersticial -
(edema) cuando existe una acentuada disminucién de
la protefna total o la suerocalb@mina del plasma -
(hipoproteinemia). En los casos de shock o quemadu
ra es Gtil trasfundir sangre, plasma sanguineo to-
tal o sucroalbémina en la circulacibn, para mante-
ner el agua en los vasos y por tanto ¢l volumen de
sangre. La presi6n osmética de las protefnas plas-
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agua en el organismo (formacién de linfa o de-

orina, etc.).

3.~

Coagulacién de la sangre, debida al fibrinbge~
no del plasma, que se transforma en fibrina
por accibn de la trombina.

Viscosidad de la sangre, que constituye una re
sistencia a la circulacién e influye en el tra
bajo del corazén y en la presién sangufnea; en
primer lugar el fibrinégeno y secundariamente-
las globulinas, de molécula més grande y mis -
asimétrica, poseen mayor viscosidad que la al-
bGmina, cuya molécula es més pequeia.,

Estabilidad de suspensi6n o sea la velocidad =~
de sedimentacién de los eritrocitos, que dcpeﬂ
de sobre todo del fibrinégeno, luego de las =~
globulinas y mucho menos de las albdminas.

I nmunidad: |las sustancias protectoras contra -

las bacterias se encuentran generalmente en -
las scudoglobulinas obtenidas por precipita- -
cién con sales, o mejor dicho en la y-globuli-
na scparada por clectroforesis.

Equilibrio 4cido/base: en un medio alcalino, y
en relacién con el punto isoecléctrico, las pro
tefnas actGan como 4cidos débiles; en medio
4cido, como &lcalis débiles.
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vV  COAGULAC!ON

La coagulacién de la sangre es el proceso -
por el cual la sangre Ifquida se convierte en un -
cofgulo. Este proceso comprende la interaccién de-
varias protefnas plasméticas mal definidas, en can
tidades huella, los factores
nomenc latura de los factores
sido estandari:zada de nuevo,
tor con un némero romano.

de la coagulacién, La
de la coagulacién ha-
designando cada fac--

El factor I1!, originalmente conocido como-
tromboplastina tisular; el factor 1V, el calcio, y
el Tactor VI, la forma activa del factor V. Estos-
términos se usan a menudo se emplean més los térmi

nos descriptivos fibrinfégeno y protrombina, y no -
los némeros romanos,

El mecanismo por el cual interactdan los -
factores de la coagulacién es incierto; hay prue--
bas de que son proenzimas que normalmente son iner
tes, pero que se transforman en enzimas proteolltj
cas cuando son activas, y cada una activa a la pro
enzima sigutente, siguiendo una secuencia.

El calcio es esencial para casi todos los -
pasos del proceso de la coagulacién, pero se sabe-
muy poco de su mecanismo de acciébn,

Varios factores de la coagulaci6n son utilj
zados o consumidos durante la coagulacién in vitro
(factor V, VIl11, fibrinégeno y protrombina), en -
cambio los otros, se encuentran en e! suero.

La fasce de coagulacidn comicenza con ¢l fenb
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meno de la activacién por contacto, hay pruebas in
directas que sugieren que esto comprende un arre--
glo molecular del factor Xil, de lo cual adquierc-
propiedades enziméticas y convierte al factor XI -
en su forma enzimitica. En el tubo de ensayo, la -
activacién por contacto ocurre cuando la sangre ‘-
vertida es expuesta a superficies electronegativas,
como el vidrio. In vivo, se puede producir un efec

to similar por la piel, el colégeno, y otras é&reas
extravasculares extrafas.

La forma activa del factor X| indica los si
guientes pasos, en los que intervienen los facto--
res I1X y VIIl, que dan lugar a la conversién del -
factor X en su forma enzim&tica. Esta entonces, -~
forma un complejo fraccionado (protrombinasa) con-
el factor V y el fosfolipido de las plaquetas, que

luego inicia la conversién de protrombina a trombi
na.

La protrombina puede ser producida por la -
ya mencionada secuencia de reacciones que comien--
zan con la activacidén por contacto y en la que in-
tervienen los factores Xil, X{, I1X y VI1i. Esta es
Ilamada la vlia intrinseca. La produccién de pro- -
trombina por medio de esta via cs relativamente -
lenta, pero no requiere ni la tromboplastina tisu-
lar ni el factor VIi. Una protrombinasa funcional-
mente 1déntica puede ser producida en cuestién de-
segundos por la tromboplastina tisular. Esta abar-
ca una serie de reacciones denominadas la via ex--
trinseca, la que, ademés de los factores X y V, re
quiere sblo cl factor VIi. En conseccuencia, esta -
via desvla los pasos iniciados por la activaci6n -
de contacto cn la que intervienen los factores Xil,
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Xt, IXy Vill, AsT, la coagulacién sanguinea es =~
iniciada s6lo por dos procesos: la activacién de ~
contacto y la tromboplastina tisular; después si--
gue inicialmente dos vias: la vlia extrinseca del -
tejido activado,'y la via intrinseca de la activa--

cién por contacto; los Gltimos pasos llevan a la -

formacién de fibrina por un camino comGn, que re--

quiere los factores X y V, fosfolfpido, protrombi-
na y fibrinbgeno.

El paso final en la coagulacién, es la reac
ci6n trombina-fibrinégeno, que abarca la transfor-
macién de fibrinégeno en fibrina, que es la base -

frsica de todos los codgulos sanguineos. Esto ocu-
rre de tres maneras:

La proteblisis enzimitica del fibrin6geno -
por |la trombina, que elimina cuatro péptidos (fi--
brinopéptidos); la formacién de un polfmero de fi-
brina visible pero inestable (fibrina soluble), y-
finalmente, la formacién de un pollfmero de fibrina
estable (fibrina insoluble), como resultado de fa-
accién del factor X111 (factor estabilizante de la
fibrina). Estructuralmente, la fibrina semeja las~
protefnas del mGsculo y la picl y proporciona un -

soporte fuerte y permanente, para el tapén hemostd
tico permanente.

Retraccién del coégulo

Es el resultado del rectraimiento mecénico -
de las bandas de fibrina en el codgulo. Las plaque
tas proporcionan la energfa (trifosfato de adenosi
na) y el aparato contréctil requerido para c¢fec- -
tuar este proceso (trombastenina, una protclina que
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COAGULACHON SANGU! NEA

SISTEMA | NTRAVASCULAR SISTEMA EXTRAYVASCULAR.

fase f HF (tromboplastina o --- HF activada; activadores o acele

factor 111) radores (factores V, VIit y X)

Producto PTA activado
(factor X1)

Foctor 1X (PTC o Cristmas) ----

Tromboplastina
Factor VIl (ANF Globulina

tisular,

antihemofTlica) ---= ——Factor Vil
factor X (stuart-Prowuer) ----- —-Factor 1X
Factor 111 (de plaquetas) =--~- —Factor V
Factor V (proconvertina) ------ Catt

Tromboplastina
Sangulnca.
----------- Ca

FASE 11
Protrombina oo TTITTTTTTTS s Trombina
FASE 111}
Fibrinbgeno==e—weuauaa Monémero de Fibrina -2 péptidos

Fibrina-RoLimerizacién_ e\ o destrulda

(COAGULO)



31

funciona como la acto miosina del mGsculo). A pe-~
sar del criterio teleolégico de que la retraccién-
del colgulo puede construir una ligadura fisiol6gi
ca que hace que los bordes de una herida se conser

ven juntos, el significado hemostético del proceso
permanece incierto.

A) FACTORES DE COAGULACION

Para facilitar la comunicacién entre los in
vestigadores, en el primer congreso internacional-
sobre trombosis y embolia (Basilia, Suiza 1954) se
crebé un comité internacional para la nomenclatura-
de los factores de la coagulacién sangulnea, cons-
ta de 23 miembros pertenecientes a 15 paflses.

Este comité recomend6 el uso de nimeros ro-
manos para designar aquellos factores que ya estu-
vieran suficientemente identificados como entida--
des definidas por sus propiedades fisiopatolégi- -
cas, flsicas, bioqulmicas y quimicas.

En la reunién celebrada en Roma en 1957, se
aprobaron oficialmente las definiciones de los fac
tores | a IX, y un afo después, en Montreux, se -
afadié la de! factor X. Para 19061, se habfa rcuni-
do y analizado suficientes datos sobre el antcce--
dente plasmatico de la tromboplastina y sobre el -
factor Hagoman para considerarlos como factores de
coagulacién definidos, por lo quec se les designé -
con los nombres de factor XI y factor Xl1, respec-

tivamente. En 1963, el comité reconocié oficialmen
te el factor X111,

También se recomendd usar el namero romano-
respectivo para referirse a cada factor de coagula
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cibn especifico, y se acordé que podria afiadirse -

entre paréntesis, a continuacibn del nGmero romano,
el sinénimo que se prefiera.

FACTORES DE COAGULACION SANGUINEA Y SUS SINONIMOS

Factor | ...vevsss Fibrinégeno

Factor I} .ev..«s. Protrombina

Factor 11l ..«.... Tromboplastina

Factor IV .......» Calcio

Factor V ...ve:.:. Proacelerina, factor |&bil, ace

lerador de la globulina , trom-
gbbeno.

Factor Viliv..:c.»« Proconvertina, factor estable,-

acelerador de la conversién de-
la protrombina del suero, auto-
protrombina 1.

Factor VII1..,..... Factor antihemofllico (AHF) glo

bulina antihemofilica (AHG), -
tromboplastinégeno, cofactor de
las plaquetas 1, factor trombo-
plastico del plasma A, factor -
antihemofllico A.

Factor IX ........ Componente trombopléastico del -

plasma, factor de Christmas, co
factor de las plaquetas 11, au~
toprotrombina |1, factor trombo
plastice del plasma B, factor -
antihemofllico B.

Factor X ......... Factor de Stuart, factor de Pro

wer.
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Factor X!, «iisuev. ATP antecedente trombopléstico-

del plasma, factor antihemofl|i
co C.

Factor XI! ....... Factor de Hageman.

Factor X111l ...... Factor estabilizante de la fi--

brina, factor de Laki-Lorand, -
fibrinasa.

B) PRUEBAS DE LABORATORIO PARA EL ESTUDIO DE LA
COAGULAC! ON

Precauciones generales:

1.- Basta una cantidad insignificante de jabén, de
tergente o cromitico para inhibir considerable
mente el mecanismo de coagulacién, por lo que-

es necesario tener el cuidado de eliminar por-
completo estas substancias.

2.- Debe descartarse todo el material de vidrio
que esté corroido, rayado o roto.

3.- Los materiales de vidrio empleados en las reac
ciones de coagulacién no deben mezclarse con -

los demés ni unirse en otras pruebas de labora
torio.

4.~ Los tubos de coagulacién deben ser del mismo -
tamafio siempre, de preferencia de 10 x 75 ml.

5.- EI material de vidrio contaminado con silicén,
ain en pequeha: cantidad repele parcialmente -

los Ifquidos, lo cual puede producir resulta--
dos erréneos.

Para eliminar por completo las trazas de si
licén, se sumergen cn tubos durante toda la noche-
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en una solucién alcohélica de hidréxido de potasio
y se lavan después con agua jabonosa.

Obtencién y preparacién de la muestra

El método de obtencién de la muestra de san
gre puede influir considerablemente en los resulta
dos de las pruebas que se hagan con ella. Para lo-
grar una exactitud méxima es esencial evitar la -
contaminacién accidental de la muestra con substan
cia que no existe en el plasma, inhibir eficazmen-

te el mecanismo de coagulacién y conservar en for-
ma adecuada los factores l4biles.

1.- Escoger una crema adecuada y visible, aplicar-
el torniquete de tal modo que la vena quede fi
ja y se pueda puncionar con facilidad.

Efectuar la puncién con rapidez y sin hacer mo
vimientos de exploracién, con el objeto de ob-

tener una muestra exenta de tromboplastina ti-
sular.

3.- Aspirar sangre lo més répidamente posible, sin
que forme espuma o burbujas (es conveniente -
usar jeringas de pléstico desechables pues su-
émbolo muy ajustado ayuda a evitar que la san-
gre forme burbujas de aire).

Retirar la aguja de la jeringa apoyar inmedia-
tamente la punta de ésta contra la pared de un
tubo con anticuagulante (descalcificantes, sa-
les concentradas, antitrombinas, etc.), y de--
jar que la sangre se deslice por la pared del-
tubo. En sequida intervenir &ste suavemente 4-
6 5 veces para mezclar por completo la sangre-
y el anticoagulante, con el objeto de inhibir-
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lo més pronto posible el mecanismo de coagula-
cién.

Se pueden usar diversos anticoagulantes. Es

dispensable que la relacién sangre: solucifn
anticoagulante sea exactamente de 9-1 ya que -
la cantidad de calcio que habrd que afadir des

pués estd calculada para neutralizar una canti
dad exacta de anticoagufante.

in

Centrifugar la sangre a una velocidad de 2,000
revoluciones, durante 15 minutos, y separar el
plasma de elementos formes dentro de los 30 mi
nutos siguientes a su extraccién,

Conservar frio el plasma y efectuar la prucha-
antes de que hayan pasado unas cuatro horas -

(segln la prueba de que se trate) desde la ob-
tencibn de ta muestra,

La sola iniciaci6n del mecanismo de coagula- -
cién puede alterar la determinacién de los fac
tores de coagulacién. Las condiciones que tien
den a iniciar éstas son: mezcla inadecuada o -
tardla de la sangre y el anticuagulante, conta
minacién con tromboplastina tisular, destruc--
cidén de plaquetas, sucicdad del material del -
vidrio, hemélisis de espuma o burbujas.

Variedades de las pruchas

Puesto que el mecanismo de coagulacibn con-

siste en una serie dec reacciones enigmiticas, csté
sujeto a las combinaciones que afectan a todas - -

los

ellas. Sec sugiere prestar una cuidadosa atencibn a

siguicentes detalles.
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1.- La prueba de coagulacién debe efectuarse

a un-
PH de 7.0 6 7.5.

2.- Casi todas las pruebas de coagulacién se hacen
a temperatura de 37°C, aunque en ciertos casos

puede ser conveniente que la temperatura sca -
distinta. En cualquier prueba, es esencial,
que la variacién sea de + 5° C.

3.- Metales pesados alteran el mecanismo de coagu-
lacién; por lo tanto, es necesario emplear ~ -
agua destilada de mejor calidad en la prepara-
cién de estos reactivos,

Los laboratorios que carecen de un suminis-
tro de agua destilada pueden usar cartuchos, de -
ionizantes mixtos que sc¢ conectan directamente a -
ia llave de agua. También hay en el comercio fras-

cos de agua destilada, que generalmente resulta
bastante satisfactoria.

Condiciones generales de la prueba

1.- Efectuar las pruebas dec coagulacién en un si--

tio limpio, silencioso y tranquilo, con buena-
i luminacién.

2.- La técnica empleada debe ser uniforme, particuy
larmente en lo que respecta a la forma de in--
clinar el tubo de coagulaci6n y a la interpre-
tacién de la lectura del punto final.

3,- Para leer el punto final, lo mejor es usar luz

indirecta y un fondo negro.

Ttempos maximo de conservacién de las mues-
tras del plasma con distintos anticoagulantes,
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C) INHIBIDORES F1SIOLOGICOS DE LA COAGULACION Y Fi
BRINOLI SIS

Los mecanismos que manticnen la fluidez nor
mal de |la sangre, restringen el proceso de la he--
mostasia al sitio de |la lesién y eliminan los dese
chos cuando su funci6n ha terminado, tam importan-

te para la hemostasia como los procesos que condu-
cen a ella.

Los inhibidores fisiol6gicos de la coagula-
cibén son sustancias no bien comprendidas, que neu-
tralizan las diversas enzimas producidas durante -
la coagulacién de la sangre e impiden la propaga--
cién del trombo fuera del sitio de la herida. |n--
cluyen también las antitrombinas, las antitrombo--

plastinas, los inhibidores de la protrombinasa y -
muchas otras.

Los factores de la coagulacién activados
pueden ser eliminados también de la circulacién -~

por mecanismos celulares en el higado y el sistema
reticuloendotelial.

La Fibrinélisis suele considerarse como el-
principal medio fisiol6gico de disponer de ta fi--
brina después de que ha cumplido su funcién hemos-
t4tica. Este proceso es de gran importancia en la~-
cicatrizaciébn de las heridas, y en la recanaliza--
cién de los vasos trombosados.

La fibrin6lisis es efectuada por los lecuco-
citos y por una cnzima proteolftica (plasmina) que,
como los factores de la coagulacién, es formada de
un precursor: inerte en el plasma (plasminégeno).-
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Varias sustancias activan el plasminégeno in vitro,
incluyendo extractos tisulares, algunas enzimas -~
bacterianas, el factor XlI| y la trombina. El meca-
nismo de la activacién del plasminégeno in vivo no
est§ muy bien conocido, pero la fibrinblisis puede
ser iniciada por una diversidad de estfmulos, in--
cluyendo el stress, la hopigiucemia, la anoxia y -
el ejercicio vigoroso,

El plasminbgeno se une &vidamente a la fi--
brina, y cuando es activado, existe en ambas for--
mas, la libre y la unida, en el plasma, Las anti--
plasminas en el plasma, destruyen con rapidez la -
plasmina libre, pero son relativamente incfectivas
contra la plasmina unida, que es libre de llevar a
cabo su funcién fisiolégica, la fibrinélisis (pro-
tebdlisis fisiolbégica). Si la plasmina es activada-
en cantidades que exceden la capacidad dec las anti
plasminas, sin embargo, pueden destruirsc otras -
protefnas del plasma, incluyendo el fibrin6geno y-
muchos de los factores de coagulacién. Este proce-
so anormal (proteélisis patolbgica), puede condu--
cir a un grave trastorno de la coagulacién.

El- proceso de la hemostasia es considerable
mente més complicado y muchas de las complejidades
son de importancia hemostética fundamental., Por -
ejemplo aunque la produccién de trombina es un pro
ceso relativamente lento al principio, cuando se -
forman pequefias cantidades, esta enzima altera las
plaquetas para favorecer su agregacién, y también-
activan el factor V y el VIl, Como resultado de -
tal mecanismo de retroalimentacién autolltico, ¢l-
proceso hemostdtico se lleva a cabo a una veloci--
dad mayor, y una vez iniciada, la Tormacidn Jdo fi-
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brina es casi instaﬁtéﬁka, lo que es de gran impor
tancia para evitar la pérdida de sangre de una le~-
sién grande. En éste, como en muchos otros aspec--
tos, el aparato hemostético funciona de manera in-
dependiente, Como resultado, la funcién hemostati-
ca compatible con la vida e¢s mantenida aun cuando-
falte el componente esencial. Los inhibidores fi--
siolégicos de la coagulaci6n y el sistema de enzi -
mas fibrinolfticas, estdn integrados con la hemos-
tasia. Por ejemplo, la fibrina, que proporcions la
base del trombo permanente también restringe la ex
tensidn de éste, absorbiendo grandes cantidades de
trombina. La fibrinélisis puede ser activada potr -~
el factor Xil como resultado del proceso de activa
cibn por contacto o por la trombina. Asl, el meca-
nismo que activa el proceso de coagulacién también
inicia la fibrindlisis, y los productos de coagula
ci6n mismos son inhibidores potentes del proceso.-
Estas relaciones son de importancia fundamental -

cuando la hemostasia se ve amenazada por la coagu-
lacién intravascular.
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Vi HEMOSTASIS

La salida de sangre (hemorragia) determina-
da por una solucién de continuidad en los vasos es

detenida (hemostasis) por tres mecanismos principa
les.

La hemostasis depende en gran parte de la -

apropiada reaccibn de los vasos lesionados, que se
contraen por minutos u horas; la sangre sigue ¢ir-
culando por los vasos colaterales alejados del si-~
tio herido. Esos vasos contrafdos pueden soportar-
fuertes presiones internas sin abrirse, sefialando-
la importancia de este mecanismo vascular, como lo
prueba la detencién de las hemorragias en los ra--
ros casos de sujetos sin fibrin6geno en la sangre-
(afibrinogenemia). Cuando los vasos se dilatan, -
| as heridas ya han quedado ocluidas por los demés-
mecanismos (plaquetas y coagulacién). En las hemo-
rragias por seccién de vasos grandes, se debe prac
ticar la ligadura de éstos.

La vasoconstriccién se produce por:

a) Respuesta local de los méGsculos de
b) Reflejos largos y axénicos.
c¢) Sustancias vasoconstrictoras, cn especial deri-

vadas de las plaquetas desintegradas (serotoni-
na).

los vasos.

Las plaquetas se adhieren con facilidad a -
las superficies heridas y se aglutinan formando un
contlomerado viscoso. Si se pinchaiun vaso pequeiio,

r

ificio queda tapado por plaquetas (tap6n pla-
‘0) y luego mediante un trombo blanco forma-
“aquetas aglutinadas por Tibrina (tap6n he-
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mostético).

Las plaquetas también se adhieren a las le-

siones del endotelio e inician la formacién de coa
gulaciones parietales,

La disminucién de plaquetas produce colgu--
los blancos y poco adherentes, este fenbmeno sc¢ ob
serva en las pGrpuras junto con defectos de resis-
tencia o fragilidad de los capilares.

El tercer mecanismo es la coagulacién de la
sangre, que ocluye los vasos. Su accién es impor--
tante, pues los pacientes con incoagulabilidad o -
retraso de la coagulacién sanguinea estan expues--
tos a hemorragias esponténeas o presentan hemorra-
gias graves o aun mortales después de las heridas-
no muy serias o simples extracciones dentarias, y-
sufren grandes extravasaciones intramusculares o -

articulares luego de traumatismos leves, como ocu-
rre en la hemofilia.

Para acelerar la coagulacién se emplcan sus
tancias impregnadas con trombina (gases y espuma o
l4minas de fibrina), o de material resorbible (es-
ponja de geclatina, celulosa oxidada), La aplica- -
cién local de tromboplastina da también resultados,
pero en general inferiores a los de las trombinas.

No deben inyectarse en las venas pues ofrecen peli
gros.

La transfuncién de sangre o plasma fresco -
resulta cficaz en muchos casos, en especial si la-
coagulacién es deficiente (hemofilia, trombocitope

nia, ctc.), para mejorar temporalmente la dulicien
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cia de coagulacién o las hemorragias persistentes.

A) PRUEBAS DE LABORATORIO

La valoracién inicial de laboratorio en los
trastornos de |la hemostasis, se dirige a determis-
nar si es una anormalidad vascular, de las plaqgue-
tas o de la coagulacién, la responsable de la hemo
rragia. Esta informacién la proporciona cuatro - -
pruebas primartas de discriminacién: el tiempo de-
hemorragia y el recuento de plaquetas son pruebas-
de las fases vasculares y de plaquetas, de la he--
mostasis, mientras que el tiempo parcial de trombo

plastina (TPT) y el tiempo de protrombina son prue
bas de la fase de coagulacién.

El tiempo de hemorragia mide la velocidad -
con que es formado el trombo de plaquetas y puede-
estar prolongada en la trombocitopenia, la difu- -
sién de plaquetas y los defectos vasculares.

Los recuentos exactos de plaquetas exigen -

un microscopio de contraste de fase o equipo. Tal-
como contador.

El TPT es la prueba de coagulacién mé&s sen-
sible y atil, Mide la velocidad general de la via-
intrfnseca no la via comin, por lo que es anormal-
que cualquiera de los factores que participen en -
alguna de dichas vlas, sean deficientes, es decir,

factores XI1, X!, IX, VIll, X, V, protrombina, y -
fibrinégeno.

El tiempo de protrombina del plasma mide la
velocidad de las vias intrinsccas, y comGn (es de-
cir, Tactores VI1, X, V, protrombina y fibrin6ge--~
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no). Un tiempo anormal de protrombina sugiere un -
trastorno adquirido de la coagulacién, porque las-
definiciones hereditarias de los factores que par-
ticipan en las vias extrinsecas y comGn son raras.

Juntos el TPT y el tiempo de protrombina -
permi ten descubrir el 95% de las anormalidades de-
la coagulacién y corrientemente localizan la anor-
malidad en una de las tres vias de la coagulacién.

Otras pruebas de la coagulacién de la san--
gre tienen un valor escaso como pruebas de distin-
cién, pero algunos son Gtiles para otros objetos.-
La retracciédn del codgulo normal indica un .nGmero-
normal de plaquetas funcionalmente adecuados. La -
prueba del torniquete o prueba de fragilidad capi-
lar es un medio muy grosero de determinar el naGme-

roy la funcién de las plaquetas asl como la fun--
cién vascular,

La prueba de generacibn de tromboplastina -
(PT) mide la cantidad de protrombina formada y es-

sensible a las deficiencias de factores XI1|, X|, -
1X, Vill, Xy V.

La prueba de consumo: de protrombina, medida
indirecta de los mismos factores de coagulacién, -
excepto a las intensas. También es anormal en la -
trombocitopenia y en algunos trastornos de plaque-
tas. El tiempo de coagulacién de sangre completa -
(tiempo de coagulaci6n) mide los mismos factores -
el TPT pero como la prueba de¢ consumo de protrombi
na s6lo e¢s anormal en las deficiencias intensas, -
El tiempo de trombina e¢s una prucba valiosa ¢n la-
hipofibrinogenia y diversos inhibidores de la trom



44

bina. Muestra la relacién entre la m&s importante-
de estas pruebas y los diversos pasos de la fase -
de la coagulacién de la hemostasis.
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Vil GENETICA DE LA HEMOFILIA

La hemofilia se puede presentar por defi- -
ciencia de diferentes factores de la coagulacién -
que intervienen en la formacién de la tromboplasti
na. En la pr&ctica diaria se encuentran dos clasi-
ficaciones de hemofilia; una por deficiencia del -
factor VIil, |lamada también hemofilia clésica, -
quec es la m&s frecuente, y la otra causada por de-
ficiencia del factor X, |lamada también enferme--
dad de Christmas. Ambos tipos de factores prescn--
tan ¢l mismo cuadro clfnico, su forma de transmi--
sién es hereditaria de car&cter recesivo, ligada -
al cromosoma X en la que los varones la padecen --
clfnicamente y las mujeres son portadoras, tanto -
en los factores de la clasificacién Vil| como los-
de Ja IX el gen afectado se encuentra en el mismo-
cromosoma, pero el factor IX se encuentra en locus
diferentes. También se puede observar otra clasifi
cacién de Hemofilia, de presentacién més rara por-
deficiencia del factor X|, con patrén hereditario-
diferente; ¢l gen anormal es dominante autosémico-
y ¢s transmitido a ambos sexos de tal mancra que -
la mujer afcctada la transmite a la mitad de sus -
hijos, independientemente del sexo, y el hombre
afectado la transmite a sus hijas, a través de su-
cromosoma X; su hi jos varones son absolutamente sa
nos. Esta clasificacién de hemofilia no ha sido ob
servada en el servicio del centro médico, scgln ar
tfculo publicado en la revista Jornada Pedi &trica-

de 1968 ¥

En las mujeres que tienen dos cromosomas X,
la presencia de un s6lo gen es cnmascarada por el-
gran normal de otro cromosoma X; cn los hombres
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que s6lo tienen un cromosoma X, la presencia del -
gen anormal es suficiente para que se manifieste -
el efecto, lo que permite estableccr cuales son -
los criterios para: reconocer la herencia.recesiva-
ligada al cromosoma X en el ser humano a saber;

1.- El rango es mucho mis frecuente en los hombres

que en las mujeres.

2.- El gen es transmitido de un hombre afectado a-
todas sus hijas, las que no manifiestan la cn-
fermedad por ser recesiva, y a través de las -
hijas, a la mitad de los nietos varones, que -
si manifiestan la enfermedad.

3.~ El rasgo nunca se trasmite directamente de pa-
dre a hijo varon.

4.~ E| rasgo puede ser trasmitido a través de una-
serie de mujeres portadoras y, si es asf, los-
hombres afectados tienen parentesco entre sfi,-
a través de las mujeres de la familia.

Es muy importante saber si
tadora del gen, o si
ciente, para

la madre es por-
se trata de una mutacién re--
lo cual es indispensable el e¢studio -
del pedigrec en cada caso particular; se sospecha-
que |a madre es portadora cuando su padre haya fa-
{lecido con sfntomas de hemofilia, o cuando la ma-
dre tenga un hijo varén con hcmofilia se tendra la
certeza de que es portadora dcl gen, los rasgos -
son predecibles: el 50% de los hijos varones ten--
drén hemofilia, el 50% de las hijas serén portado-
ras y G6stas a su vez tendrén un riesgo de 50% de -
que sus hi jos tengan hemofilia. Los hijos varones-
afectados tendran exclusivamente hijas portadoras,
y todos los hijos varones no padecerén la enforme-
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dad.

Cuando el pedigree no nos muestre con segu-
ridad si una mujér ha tenido un hijo afectado de -
hemofilia, es portadora, tendremos que pensar que-
se produjo una mutacién en una célula germinal de-
alguno de sus progenitores, sea el padre o la ma--
dre, en cuyo caso el riesgo de tener més hijos - -«

afectados es remoto, ya que se requerirfa la muta-
cién de otra céiula germinal.

Cuando es necesario saber si una mujer cs--
portadora del gen hemofilia, y el estudio familiar
no es definitivo, se pueden determinar los niveles
de globulina antihemofilica. En las portadoras, el
valor medio es aproximadamente la mitad del de las
mujeres normales; lo que nos permite descubrir - -

cierta porcién de mujeres portadoras con suficien-
te seguridad.

Se considera aproximadamente que el 50% de-
los casos de hemofilia, se presenta a través de -
una mujer portadora y que alrededor del 20% en ca-
sos esporddicos se pueden atribuirse a mutacién re

ciente., Estos estudios sc hicieron en el hospital:
de Pediatrla.

Se dice teéricamente que la mujer padece he
mofilia si es hija de un padre hemofilico y una ma
dre portadora; y que puede adquirir dos cromosomas

X con el gen hemofilico, uno del padre y otro de -
la madre.

Scgtn una teorfa, un s6lo cromosoma del

. por
tador hemofflico no ocasiona deficiencia del

fac=-~
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tor VII! en la mujer, porque domina el cromosoma X
no afectado.

CONSEJOS GENETICOS

Aunque la mayor parte de los trastornos he-
mornaglparos son heredados en formas definidas y -
conocidas, el consejo genético parece recibir la -
menor cantidad de atencién por quienes intervicnen
en el tratamiento de estas enfermedades. Debido a-
esto, las familias carccen de una comprensién pre-
cisa de los riesgos para hijos futuros, los padres
cargan con una culpa innecesaria, pronto se esta--
blecen problemas conyugales debido a que se ha cul
pado a alguno de los cényuges y existeimiedo de -~
concebir, lo que trastorna las relaciones normales
entre marido y mujer.

En cualquier situacién patolégica genética-
es necesario hacer énfasis en lo siguiente:

1. El consejo genético es una parte integral del -
tratamiento del paciente.

2. Es responsabilidad del médico o del dentista -

asegurarse de que el consejo genético sea prop-
porcionado por una fuente apropiada.

3. E! consejo genético se basa en un diagnéstico -
preciso.

4. Para ayudar a determinar e¢! patrén de herencia,

deberd elaborarse una historia familiar en for-
ma de &rbol genealégico.

5. Otros trubajadores de! campo de la salud (cnfez
meras, trabajadoras sociales, higienistas) debe
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ran estar enterados de la enfermedad y propor--
cionar datos v&lidos al ayudar a la familia.

El consejo genético no es tomar decisiones para
las familias, sino proporcionar datos actuales-
y correctos sobre los cuales los padres pucdan-

tomar decisiones que no serén motivo de proble-
mas posteriores,

El manejo de |os problemas
cionales es tan importante
blemas fisicos y médicos.

psicol6gicos y cmo--
como el de los pro--

El consejo genético deberd iniciarse oportuna--
mente y reforzarse varias veces, de tal forma -
que la familia se sienta apoyada y tan segura -
como sea posible con respecto a su conocimicnto
de la enfermedad. También deber&n hacerse refe-
rencias apropiadas a los problemas econémicos, -

emocionales sexuales v de planificacién fami- -
liar.



A) MECANISMO GENETICO DE LA HEMOFILIA

CLAVE:

X CROMOSOMA FEMENINO NORMAL.

Y CROMOSOMA MASCULINO NORMAL.

® CROMOSOMA FEMENINO HEMOFILI1CO.
[¥) CROMOSOMA MASCULINO HEMOF!LICO.

|
Padre hemofilico mY

XX

50

Madre normal
Hi jos normales
Hi jas portadoras

XY

1

Padre normal XY
Madre portadora

®x

Posibilidad de que Xy Xy
haya tantos hi jos

normales, como he-

moff{licos, e hijas

normales y portadoras

1
Padre hemofilico Ry

XX

®x

Madre portadora
Hi jos hemofl!licos o BY XY
o sanos

Hijas hemofflicas

o portadoras

XX

Bix
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CLASIFICACION DE LOS PADECIMIENTOS HEREDI TARIOS DE

LA COAGULACION

A. Rasgos recesivos ligados al scxo

1.- Deficiencia de factor VII| (Hemofilia Clésica).

2. -

&~

Christmas).

Deficiencia del factor |X (Enfermedad de - - -

B.- Rasgos autosémicos recesivos.

1.- Deficiencia
.- Deficiencia
.- Deficiencia

.- Deficiencia

2
3
4.- Deficiencia
5
6

.- Deficiencia
reditaria).

7.- Deficiencia

8.- Deficiencia

de
de
de
de
de
de

de
de

factor XI.
protrombina,

factor V (Parahemofilia).
factor VII,
factor X.

fibrinégeno (Afibrinogenenia He

factor X1l (Tara de Hageman).
factor XI11,

C.- Rasgos autosémicos dominantes

1.~ Enfermedad de Von Willebrand (Pseudohemofi i a,
Hemofilia vascular).

2.- Disfibrinogenemia congénita.
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Vi1 CLASIFICACION DE LAS HEMOFILIAS

Se distinguen tres tipos de hemofilia, cla-
sificadas en base a la deficiencia de un factor es
pecifico de coagulacibn, Estas tres clasificacio-=~
nes de hemofilia se presentan con mayor frecuencia
en la raza blanca, especialmente en ciertos puc~ -
bdos, como el de los |Israclitas, en los que es fre
cuente la consanguinidad; estas enfermedades son -

raras entre los Japoneses y Chinos y mas rara toda
via en la raza negra.

A) HEMOFILIA CLASICA POR DEFICIENCIA DEL FACTOR -
Vit

Se debe a ta deficiencia del factor Viil de
la coagulaci6fn, |lamada globulina antihemof{lica,-
factor antihemofilico o tromboplastinégeno, y se¢ -
identifica con la hemofilia Cldasica.

Hay una teorfa en la actualidad que nos cn-
sefia que la regulaci6n del factor VIl no sblo - -
afecta un locus del cromosoma, sino también en uno
o mas loci autosémico, Esta hipétesis surgib de =~
unos estudios en los que se comprobé que la hemofi
lia no ticne la misma gravedad, sino que presenta-
diferentes grados de intensidad; &stos son:

1.- Grave- presenta menos del 1% del factor VIII,-
casi siempre cstos pacientes sufren hemorra- -

gias desde la infancia, y presentan por lo ge-
neral hemartrosis.

2.~ Moderada- presenta del 1 al 5% del factor ViII;
la mayorTa de cstos pacientes sufren de hemar-
trosis ocasionales, pueden |legar a una e¢dad -
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adulta sin deformaciones muti lantes.

El tiempo de coagulacién es normal, pero cl
tiempo de protrombina es defectuoso.

3.~ Ligera- tiene niveles de factor VII! menores -
del 6 al 30% estos pacientes no sufren hemar--
trosis, |levando una vida perfectamente normal,
y no se manifiestan en ellos evidencias, sino-

hasta la adolescencia; muchos de ellos practi-
can deportes,

El tiempo de cuagulacibn y el consumo de
protrombina son normales,

Esto conduce a la sugerencia de que el gra-
do de intensidad de la hemofilia guarda una rela--
cién aproximada con el grado de deficiencia del
factor VIIl, y que ésta depende de una serie de -
alelos alternos que reemplazan al gen normal del -
cromosoma X, y esto sugicre que cn la sTntesis del
factor VIl intervienen loci distintos, uno de los
cuales es autosbmico; se sugiribé que la sintesis -
ocurre cn dos o més etapas, lo que supone que en -
el control de la sfntesis del factor VI, interw-

vienen factores genéticos que no estan situados en
el cromosoma X.

-

Se describié un caso de deficiencia autosé6-
mica no relacionada con la enfermedad de Von Wi~ -
| lenbrand hecho que da lugar a pensar en la exis--
tencia de un tercer locus genético que participa -
en la produccién del factor VIIl. Hasta ahora no -
hay prucbas concretas dec que los niveles del

fac--
tor se hallen bajo control

genético, Se considera-
generalmente que la anormalidad consiste e¢n un de-
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fecto del plasma, por lo que crearon dos hidétesis-
principales; una supone que hay una deficiencia de
la protelna plasmatica del factor antihemofilico,-
y otra supone que es un exceso de un inhibidor,

Los estudios del defecto de los factores -
plasméticos fueron hechos por Addis, quien preten-
di6 demostrar que la trombina se formé con lenti--
tud en la sangre del hemofflico, y su conclusi6n -
fué que ahl estaba el defecto; pero después sec de-
mostré que dicha conclusién era incorrecta, aunque
se reconocié la existencia en el consumo de pros -
trombina durante el proceso de coagulacién. Se ha-
tratado de obtener una purificacién de! factor - -
Vi1l que no ha sido posible, por lo que parece ser
esté muy asociada con el fibrinégeno que participa
en el proceso de coagulacién; mientras no se tenga
ta purificacién del factor VIlIl, ni el conocimicn-

to exacto de su mecanismo de accibn esto no pasari
de ser una hipétesis.

B) ENFERMEDAD DE CHRISTMAS (FACTOR 1X)

Es por la deficiencia del factor I1X de la -
coagulacin o componente tromboplastinico plasméti
co o factor de Christmas. Se lec suele |lamar hemo-
filia B o enfermedad de Christmas, representa el -
15% de las hemofilias. Es también una anomalfla he-
reditaria que sc transmite como un rasgo mendelia-

no recesivo, que estd vinculado al sexo como en la
hemofflia Clé&sica.

En un grupo de estudios sc¢ demostrd que el-
rasgo no sicmpre es completamente rcecesivo, encon-
tréndosc a portadoras con niveles bajos de este
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factor, que tenfan cierta tendencia a sangrar, y -
se Ilegbd a la conclusién de que en el 25% de muje-
res heterocigotas el valor del factor 1X era bas--
tante menor, a las cifras normales, aunque estas -
mujeres sufrieron grandes traumatismos sin pérdida
peligrosa de sangre, en otras portadoras se obser-
v6 una pequeiia tendencia a sangrar.

Como en la deficiencia del factor VIll, tie
ne diferentes niveles de intensidad, segGn la con-
centracién del factor, se manifiesta por 1o tanto-

con diferentes grados de severidad. En concentra--
ciones menores al 16%.

El factor |X se encuentra tanto en el plas-
ma como en el suero, la deficiencia de estos pa- -
cientes es que no consumen el factor en el proceso
de coagulacién, En pacientes con padecimientos he-
paticos se observa una disminucién de tromboplasti
na y protrombina. E! factor 11X es muy aceptable.

C) SINDROME DE ROSENTHAL (FACTOR X1)

Se debe a la deficiencia del factor X1, pre
cursor * plasmético de la tromboplastina. Se denomi
na como hemofilia C o enfermedad de Rosenthal.

Su mecanismo hereditario no se ha determina
do claramente, se pens6 que era un rasgo mendelia-
no dominante autosémico de alto grado de penetra--
cibn pero con expresibdn variable,

En los estudios recientes de Rapport, se di
ce quec e¢s un rasgo autosémico recesivo incompleto-
o un “gen intermedio” que sc manifiesta en indivi-

duos homocigotos con niveles de factor XI menores-
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del 20%, manifesténdose clTnicamente en forma im--
portante, y como un defecto trivial en individuos-
heterocigotos con niveles comprendidos entre 30 y-

65%.

Se reconoci6 por primera vez en 1953 por Ro
senthal, cuando estudiaba {a tendencia hemorragfpa
ra de dos hermanas y un tlo materno, observando -
que el tiempo de coagulacién estaba moderadamente-
aumentando y que la deficiencia del-consumo de pro
trombina se corregla administrando suero o plasma-

normal previa eliminaci6n de dependiente de vitami
na K.

Como regla las hemorragias esponténeas son-
raras, as{ como la hemartrosis. Un rasgo caracte--
rfstico de esta hemofilia es que se observé una he
mostasia normal después de una intervencién quirdr
gica o una odontectomlfa, la hemorragia aparecfa ‘=
dos o tres dias después. Estos pacientes pueden pa
sar inadvertidos, dandose como primer signo de la-
enfermedad la hemorragia post-odontectomla.

El trastorno puede variar desde una forma -
leve con un tiempo de coagulaci6n normal y consumo
de protrombina apenas alterado, hasta una forma se

vera con un tiempo de coagulacibén aumentado y con-
sumo de protrombina anormal.

D) ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND
PSEUDOHEMOF! Lt A

La enfermedad de Von Willebrand (Seudohemo-
filia, hemofilia vascular) ocupa una posicién Gni-
ca entre los padecimientos hereditarios de la coa-
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gulacién, en que se caracteriza por una deficien--
cia del factor VIIl y prolongacién de!l tiempo de -
sangrado, que sugiere una anormalidad adicional en
las fases vascular o plaquetaria de la hemostasis,

No se tienen datos precisos acerca de la -
frecuencia de este padecimiento. Sin embargo, en -

algunas &reas parece ser la segunda en frecuencia,
después de la hemofilia clésica,

Hay acuerdo general en que la enfermedad de
Von Willebrand se hereda como rasgo dominante auto
sémico, pero el mecanismo por el cual la anormali-
dad genética produce el defecto hemostatico “dual-
o hfbrido”, que caracteriza al padecimiento, se -
desconoce. Muchas pruebas son compatibles con la -
hipétesis de que la anormalidad autosémica causa -
la deficiencia de un factor plasmitico (el factor-
anti-VW) que es esencial para la funcién normal -
vascular o de las plaquetas y también se¢ requiere-
para la biosintesis normal del factor VIill. Esta -
teorla se basa en la observacién de que en los pa-
cientes con csta enfermedad, la infusién de plasma
normal produce una elevacién gradual y sostentda -
de la concentracién del factor VIl en 24 a 48 ho-
ras. Esto no se puede atribuir al factor Vill pre-
sente en el plasma transfundido, puesto que se ob-

tienen resultados comparables con plasma deficien-
te en factor VI,

Este fendmeno, |lamado sfntesis del nuevo -
factor Vi1, es probablemente ¢l resultado del fac
tor anti-VYW presente en el plasma administrado,
que estimula la biosfntesis deficiente del factor-
VIIl por un tiempo y es una prucba valiosa pero di

-
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ffcil que confirma la enfermedad de Von Willebrand,

Tanto las manifestaciones de sangrado como-
los datos de laboratorio en la enfermedad de Von -
Wil lebrand concuerdan con la naturaleza hibrida -
del padecimiento. Asf aunque el cuadro clinico cs-
t& dominado por hemorragias cuténeas y mucosa, ca-
racteristicas de un padecimiento "purp@rico”, los-
sfntomas sugieren un defecto sobrcagregado de la -
coagulacién, como son hemartrosis, hematoma desc--~
cante intramuscular, y hemorragias graves postrau-
méticas, que se observan en enfermos graves.

El tiempo de sangrado y el tiempo parcial -
de trombina por lo comGn estén prolongados, esta -
Gltima refleja una reduccién ligera a moderada en-
el factor Viil. El tiempo de sangrado prolongado
es cl resultado de una anormalidad mal entendido
en la velocidad o eficiencia con la que se forma
un trombo estable de plaquetas. Se han inventado -
varias pruebas para medir la adhesividad y agrega-
cién de las plaquetas m&s directamente, pero toda-
via son imperfectas, El tiempo de coagulacibén y la
pruecba del consumo de protrombina son normales en-
la enfermedad de Von Willebrand a menos que la de-
ficiencia del factor VII| seca grave,

Datos contradictorios de ¢ata enfermedad --
son la tendencia de las anormalidades de

laborato~
rio a fluctuar de tiempo en ticmpo y la frecuencia
de las formas moderadas o parciales del padecimien

to. Sc¢ ha sugerido, no sin raz6n que esta enferme-
dad en un sfndrome mis que una entidad especflica.

lLa enfermedad de Von Willcbrand debe ser
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tratada de la misma manera que la deficiencia en ~
el factor Vill. Por desgracia, la respuesta cllini=-
ca, en particular en el caso de hemorragias muco-~-
sas, como la gastrointestinal o la menorragia, es-
impredecible y a menudo transitoria. Los criopreci
pitados de plasma fresco son preferibles a los coE
centrados de factor VIlI|l que se encuentran en el -
comercio para tratamiento de las hemorragias en -
las mucosas. Puesto que los niveles de factor Viil|
alcanzados por tratamiento de restitucién se pue--
den complementar con el "nuevo” factor VIIl sintes
tizado por el receptor, se debe iniciar el trata--

mi ecnto profiléctico 1 a 2 dfas antes de una inter-
venciédn quifGrgica,
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I’X DIAGNOSTICO

Para Ilevar a un diagnéstico correcto es ne
cesario?

1.~ Hacer una historia clinica de las personas que
tengan manifestaciones hemorrigicas, que se -
presentan desde temprana edad y a lo largo de-
la vida. Frecuentemente en Ifnea materna se en
cuentran antecedentes familiares de manifesta-
ciones hemorrégicas.

Ademés, es importante aclarar el cuadro cll
nico de la hemofilia, ya sea por la deficiencia de
los factores Vil y IX, que presentan variaciones-
de severidad en relacib6n directa a la cantidad del
factor deficiente. Asl se encuentran casos de hemo
filia severa con manifestaciones hemorrégicas es--
ponténcas, y otros de hemofilia leve que evolucio-
nan sin manifestaciones hemorrégicas y eventualmen
te pueden presentar desangramiento exagerado como-

consecuencia de traumatismos y de intervenciones -
quirdrgicas.

2.- El diagnéstico se complementa con las pruebas-
de laboratorio, que comprenden dos grupos:

a) Pruebas de orientacién.
b) Pruebas de comprobacién.

Las pruebas de l|aboratorio para orientar el
di agnéstico son:

Prueba del torniquete o del lazo.
Tiempo de sangrado.
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Recuento de plaquetas.

Adhesividad de plaquetas.

Tiempo de protrombina.

Tiempo de tromboplastina parcnal
Tiempo de coagulacién.

Tienpo de recalcificaci6n del plasma.
Retraccién del coégulo.

De todas estas pruebas la més atil en el --
di agnéstico es el tiempo de tromboplastina parcial,
que junto con el tiempo protrombina normal da como
resultado la deficiencia de tos factores de la pri
mera fase de la coagulacién.

Si después de haber aplicado las pruebas de
orientacidén se tiene conocimiento de un defecto de
la coagulacién, debe investigarse el factor defi--
ciente, Para esto se cuenta con las pruebas de ge-
neracién de la tromboplastina y diferencias de la-

primera fase, para aclarar el defecto especlifico -
en el plasma problema.



Nombres mas
comln

Sinonimia

Herencia

fdad de
a{ntomas

[pistéxis
Sangrados
cspontfncos
Sangrados
Traumbticos
{ext. dental)

Hemartrosis
Sangrados sub
cutaneos y mus
culares o vis-
cerales

factor defi-
ciente

T. de coagu-
lacién

T. sangrado
T. de pro--
trombina
fragilidad
capi lar
Consumo de
Protromhina

DI AGNOSTICO DE LAS HEMOFILIAS

Hemofilia A

Clésica,def,
Factor Vil

Recesiva li-
gado al sexo

En el primer
ailo o R.N.

+ o+t
++ +

44+

GAH VIt
Alargado

Normal
Normal

Normal

Anormal

Hemofilia B

. Enf, de Christ

mas def, fac--
tor 1 X

Reconivo liga-
do al

a0OX0

En el ter.
afc o R.N,

b4+
4+

o+

+ +
+ +

cPT X
Alargado

Normal
Normal

Normal

Anormal

Hemofilio C

Dominante

Preescolar

Raro

+ + +

No
No

ATP Xt
Lig. alargado

Norma |
Normal

Normal

Anormal

Pscudo-hemofiliy

Enf, de Yon
Wil lebrand

Dominante simplo
Preescolar y

Escolarcs

444+
+

+ o+ 4+

No
No

62

Copitar y Plasmitico

Casi siempre
normal

Atargado

Normal

Aumentada

Normal o
Anormal
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X CUADRO CLINICO

Sin duda, la manifestacién méds espectacular
de los padecimientos hereditarios de |la coagula- -

cién es la hemorragia prolongada después de una le
si6én traumética.

Sin embargo, las manifestaciones hemorrégi-
cas m&s caracterfsticas, como la hemartrosis, a me
nudo se desarrollan sin traumatismo importante, y-
su frecuencia y gravedad son proporcionales a los-
niveles sangufneos del factor deficiente. Por cjem
plo, en el caso del factor VIll, la deficiencia -
grave se manifiesta clinicamente por hemartrosis -

repetidas y graves, que casi siempre terminan por-
producir invalidez.

La hemartrosis es poco comGn, sin embargo,-
en la deficiencia moderada de factor VIill, aunque-

en operaciones o lesiones traumiticas puede haber-
hemorragia grave.

Se puede hacer una correclacibén comparablec
entre el cuadro clfinico y los niveles sangufneos
del factor deficiente en los otros padecimientos -
de la coagulacién, aunque la informacién es més |i
mi tada. Muchos se acompaifan de manifestaciones he-
morrégicas menos graves que las de la deficiencia-
del factor VII1 o IX. Esto ocurre particularmente-
en la deficiencia del fattor XI ¢n el cual la hemo
rragia cs mis moderada y las hemorragias graves sb

lo apareccen en caso de intervencibn quirlrgica o -
lesién traumltica.

La hemorragia del cordén umbilical es muy -
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rara, entre los antiguos hebreos el primer signo =~
solfa ser la hemorragia prolongada a rafz de la
circuncisién. Las hemorragias m4s frecuentes se -~
presentan indistintamente como, equimosis, hemato-
mas, cpistaxis y gingivorragias. Los hematomas puc
den oprimir troncos nerviosos importantes o vasos,
provocando fuertes dolores o disminucién del apor:
te sangufneo a las regiones del cuerpo, que esos -
vasos irrigan, ocasionando inclusive necrosis. Sub
peridstica o intral6seamente, la sangre acumulada -
compromete su nutricién y reabsorcién del hueso. -
En la radicgraffa se observan imédgenes que simulan

tumores 6seos, |lamados por ello pseudotumores he-
mof{licos.

Las hemorragias intra-articulares son muy -
frecuentes, aparentemente sin causa, ocasionados -
por pequefios traumatismos inadvertidos por el pa--
ciente, que ocasionan sintom&ticamente, una tume--
faccién brusca con limitaci6n de movimientos, con-
la cl&sica inflamacién, proceso parecido a una ar-
tritis aguda. Eventualmente estas hemartrosis, son
regresivas, al reabsorberse la sangre extravasada.
La persistente hemorragia articular ocasiona, alte
raciones del cartilago, hueso y partes blandas pe-

riarticulares, que se observa radiogré&ficamente y-
son causa de deformidad.

Los hemofllicos en ocasiones presentan hema
turia esponténea, ocasionando célicos nefrfticos,

En cstos pacientes es profuso el sangrado -
post-odontectomfa, causando gran alarma tanto a s
te como al Odont6logo, al fracasar

los intentos de
cohibir la hemorragia persistente.
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Por lo general la enfermedad se manifiesta-
desde la primera infancia, hay que aclarar que a -
veces es durante el primer afio de vida, aunque oca
sionalmente aparecc hasta los trece afios.
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X! BASES GENERALES EN EL MANEJO DEL PACIENTE HEMO
FILICO

Por ser la hemofilia un trastorno hemorragl
paro en el cual la hemostasia se encuentra altera-
da por la deficiencia o la carencia de un factor -
de la coagulacién, el manejo del paciente hemoff|i
co que sangre consiste en elevar la concentracién-
de ese factor en la circulacibn mediante la trans-
fusién de sangre total, plasma o ciertos prepara--

dos; empleédndose como coadyuvantes otros agentes -
locales o sistémicos,

Para que la coagulacién se verifique es ne-
cesario administrar el factor deficiente en canti-
dad suficiente para elevar su concentracién en la-
sangre, a intervalos frecuentes y mantener el ni--

vel por un tiempo prolongado para permitir la rege
neracién tisular.

El manejo del paciente hemofilico estéd con-
dicionado por diversos factores los cuales se resu
men en la siguiente tabla:

A.- Diagnéstico nosolbgico.- Es importante -
conocer el tipo de hemofilia quc padece el pacien-
te con el objeto de transfundirle el factor defi--
ciente y con ello lograr [a hemostasia.

B.- Integridad del volumen sangufneo. Cuan-
do e! tratamiento hematolégico se realiza para pre
venir la hemorragia trans y post-operatoria sc pre
fiere ¢l uso de concentrados del factor deficiente
evitando provocar hipervolemia; mientras que agque-
llos casos en los que hay pérdida del volumen san-
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gufneo se administra sangre total o plasma, los -~
cual es adem8s de favorecer la coagulaci6n restitu-
yen el volumen perdido.

C.- Determinar la. concentracién del factor-
responsable en la sangre. Debido a que la severi--
dad del padecimiento va en relacién directa con --
los niveles del factor en la sangre, debe determi-
narse su concentracién para poder transfundir un -
preparado que logre el incremento del factor en -
cantidad suficiente que permita la realizacién de-
cualquier tratamiento sin presentar el riesgo de =
una hemorragia posoperatoria.

D.- Severidad de la intervencién que se va-
a realizar. Existe dentro de la Qdontologla algu--
nos tratamientos en los cuales ¢l riesgo de sangra
do es minimo por lo que la dosis del material por-
transfundir es menor con respecto a aquellos como-
la cirugfa o la exodoncia en los que el sangrado =~
es inevitable por lo que se protege al paciente du
rante el pre, trans y post-operatorio.

E.- Estimulacién de la superficie cruenta -
remanente de la intcrvencién quiraGrgica. Dependien
do del tamafio en cuanto a profundidad de la lesién
resultante de la intervencién debe seleccionarse -
el agente sistémico y/o local gue en combinacién -

con preparados hematolégicos favorescan a la hemos
tasia.

F.- Cooperacién del pacicente y familiares.-
Debido a la sobreproteccibén de los padres a los pa
cientes, e¢s importante ayudarlos a desarrollar una
personalidad de auto-independencia y auto-suficien
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cia. En ocasiones la ansiedad puede desencadenar -
estados hemorragfparos esponténeos y es por ello -

que debe disminufrse ya sea, mediante tranquilizan
tes o sesiones con un psic6logo.

A) ELEMENTOS SANGUINEOS UTILIZADOS EN LA TRANSU- -
S1ON

A continuacién se revisan las diversas pre~
sentaciones de los elementos sangulneos utilizados
en la transfusibn, . haciendo mencién de su forma -
de uso e indicaciones para su empieo:

l .~ CRIOPRECIPITADO. Es una porcidn concentrada -~
del plasma, la cual contiene al factor VIl y-
al fibrin6geno. Este preparado se obtiene con-
gelando el plasma a menos de treinta grados
centlgrados, deshielandolo posteriormente a -
cuatro grados centlgrados. Bajo éstas condicio
nes el factor VIll es insoluble, pudiendo ser-
extralfdo.mediante la centrifugacién. Esta téc-
nica requiere de un anélisis previo de la san-
gre del donador, con c¢! objeto de conocer la -
concentracién del factor Vill presente. Para -
el tratamiento, la cantidad del crioprecipita-
do por transfundir varla de acuerdo a unha se--
rie de factores como: la edad, el peso corpo--
ral, la clase de intervencién por cfectuar, la
severidad del padecimiento y el nive! necesa--
rio para lograr la hemostasia. Antes de admi--
nistrar cl crioprecipitado, se debe asegurar -
"la capacidad de obtener los niveles adecuados-
de! factor VIl en el plasma y que se tenga la
suficicnte cantidad del concentrado para cu- -
brir todo el perfodo de cicatrizacién de la he
rida. Debe considerarse para ¢! tratamiento
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sustitutivo la posibilidad de que el paciento-

sea productor de antlcuerpos especificos o sus
tancias inhibidoras.

El nivel del factor VIl que se puede alcan
zar en la sangre depende del material empleado, do
la potencia del mismo, del volumen de la dosis y
de! volumen plasmitico.del paciente. Los niveles
del factor VIII son transitorios, por lo que las
dosis deben repetirse, ya que el efecto de éste -
factor en la sangre es de doce a veinticuatro ho--
ras y su vida media es de seis horas; de lo que se
concluye que el cincuenta por ciento de la concen-
tracién inicial se hallard a las cuatro horas y cl
veinticuatro por ciento a las ocho horas de haber-
lo administrado. Uno de los principales problemas-
que representa el uso del crioprecipitado, es que-
algunos pacientes desarrollan anticuerpos, lo que-

contribuye a destrulr con mayor rapidez el factor-
Viit,

-

Para administrar la dosis se descongelan -
las bolsas de plasma hasta treinta y sicte grados-
centlgrados en bafio marfa. Se administra por via -
endovenosa con una jeringa de pléstico a una velo-
cidad de diez ml. por minuto. Entre
cundarios que pueden presentarse,
alérgica,

los efectos sc
son la reaccién-
la cual se manifiesta como prurito y ve-
sfculas; para contrarrestar ésta reaccién sc debe-
administrafr algln antihistaminico.

El porcentaje de hepatitis viral es bajo,--
ya quc cada bo!sa de crioprecipitado es de un solo
donador, por otra parte la potencia es variable de
una bolsa a la otra. En el crioprecipitado la alta
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concentracibn del factor VIil permite realizar los
tratamientos sin producir hipervolemia. Su almace-
nami ento es a menos veinte grados centlgrados,

I1.- PLASMA FRESCO CONGELADO. Son preparaciones de
secadas y estables del factor antihemoff!lico-
derivadas del plasma humano. Para obtener és=
te preparado debe congelarse el plasma fresco
donado, a menos de veinte grados centlgrados-
lo antes posible, debido a {a inestabilidad -
del factor Vill a la temperatura ambiental. ~
No se sabe con certeza en qué momento el plag
ma pierde parte de su potencial; algunos auto
res sostienen la teorfa que durante el primer
mes de almacenamiento se pierde el cincuenta-
por- ciento manteniéndose estable posteriormen
te; mientras que otros afirman que es durante
la centrifugacién para separar el plasma; - -
existiendo la tercera posibilidad que la actji
vidad del factor sufre una desintegracién pro

gresiva después de tres semanas de almacena--
miento.

Para poder administrar el plasma es necesa-
rio reconstitufrio con algln diluyente agitando -
suavemente hasta que esté disuelto totalmente sien
do esto més flcil si se realiza a treinta y sicte-
grados cent{drados. La dosis inicial se administra
con rapidez en el transcurso de cuarenta y cinco -
a sesenta minutos con objeto de obtener la hemosta
sia lo antes posiblie; debe considerarse que la mi-
tad de ta actividad del factor Vil| desaparcce ~ -
cuando el plasma permanece a la temperatura ambien
te durante m&s de una hora.
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La dosis inicial debe ser el doble de las ~
subsecuentes, debido a la destruccién del factor =
Vill en los compartimientos extravasculares, asi--
como a su utilizacién. Las dosis siguientes se con
sideran de sostén administréndose de cuatro a seis
horas posteriores a la dosis inicial, siendo su -
consumo menor. Entre los cefectos secundarios que -
pueden presentarse estén los bochornos. Puede ha--
ber hcmélisis si se administra el preparado en - -
grandes cantidades. Uno de los principales inconve
nientes de éste preparado es que hay el riesgo de-
transmitir la hepatitis viral. El almacenamiento -~
es por congelacién y debe tenerse en cuenta que -

con el transcurso de! tiempo pierde actividad el -
factor ViIL.

{1f.- PLASMA DE SANGRE FRESCA LIOFILIZADO. El plas
ma de la sangre fresca puede ser liofilizado
y redisuelto en una solucibn salina antes de
administrarlo. Entre las principales venta--
jas que presenta éste material es que puede-
permanecer con un setenta y dos por ciento -
de su valor inicial, afin después de un afio -
‘de almaccenamiento; es por ello que sc reco--
mienda cn especial para pacientes quc¢ radi--
can lejos de los bancos de sangre. Otra ven-

taja es que hay menor riesgo de contraer la-
hepatitis.

1V.- SANGRE O PLASMA FRESCOS. Una de las caracte--
rfsticas importantes es que éstos matecrial es-
son de alta eficacia, puesto que en la sangre
recitn recolectada la actividad del factor --
Viil ¢s mayor. El almacenamiento por més de -
doce horas hace disminulr la eficacia de éste
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factor. Se ha calculado que su transfusién -
tiene un efecto protector de seis a ocho ho--

ras por lo que se debe repetir cuantas veces-
sea necesario.

Es importante utilizar equipos especiales -
para preservar las plaquetas, con el fIn de repo--
ner las que pierde el paciente durante la hemorra-
gia. Este tipo de preparados se recomiendan para -
aquel los casos en los que se presenta anemia, sien
do indispensable mantener el volumen de sangre to-
tal. La indicacién para administrar el plasma fres
co, radica cuando el paciente no padece anemia, pe
ro tiene un tipo de sangre raro, o cuando las prue
bas de compatibilidad no son satisfactorias: éste-
debe transfundirse durante las ocho primeras horas
de haberse recolectado la sangre.

El plasma fresco debe permanecer a una tem-
‘peratura baja para evitar la pérdida ¢n la activi-
dad del factor Vill. Se debe tener un cuidado espe
cial en la cantidad que se administra de plasma y-

sangre frescos puesto que pueden ocasionar hipervo
lemia.

Uno de sus principales inconvenientes es -
que puede trasmitirse la hepatitis y que es alta--

mente antigénico por contener las protefnas sangul
neas.

V.- CONCENTRADO DEL FACTOR Vili, Estos concentra--
dos sc obticnen de ciertos animales como cerdo
borrego y oveja, al igual que de seres humanos
El ganado vacuno y porcino poscen una concen--

tracifin del factor VII| mayor a la del humano;
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sin embargo es potencialmente antigénico exis-
tiendo el riesgo de reacciones anafilécticas.-
Estos preparados deben ser limitados y pueden-
transfundirse en situaciones desesperadas, - -
puesto que solo puede administrarse una sola -
vez en la vida y por un perfdo menor a diez
dfas. Los preparados humanos del factor VII|| -
son menos activos que los de animales, pero se

prefiere usarlos por presentar menor riesgo de
consecuencias indeseables.

En los concentrados de globulina antihemof]
lica humana, la concentracién del factor VIil ¢s -
de tres a cinco veces mayor que en el plasma, sien
do més eficaz para la hemostasis. Este preparando-
fraccién | de Cohn, se obtiene con un precipitado-
de etancol. Su desventaja es su alto costo, ya que-
se prepara en cantidades limitadas y el riesgo de-
poder contraer la hepatitis viral.

Actualmente hay en el comercio precipitados
de globulina antihemof{lica obtenidos con glicina,
Son m&s costosos que el crioprecipitado, sin embar
go sélo requieren de refrigeracién durante su alma
cenamiento y no de congelacién.

Existen dos variantes: los ordinarios y los
de alta potencia,

Los ordinarios cuya potencia e¢s diez veces-
mayor a la del plasma; es decir que trcinta ml,
del concentrado contienen la misma cantidad del
factor Vil que trescientos ml. de plasma; y los
de alta potencia e¢n los que tres ml. equivalen a -
trescientos ml. de plasma. Se prefiere su uso para

—

1
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pacientes que presentan inhibidores del factor - -
ViLt,

Vi.~- FIBRINOGENO. Este preparado se obtiene a par-
tir de sangre humana y posee un conténido de-
globulina antihemofflica cuatro veces mayor -
al del plasma fresco congelado.

Su uso se encuentra limitado por su elevado
costo y la poca cantidad disponible, sin embargo -
al administrarlo es capaz de elevar la concentra--
ci6n del factor VIl de un treinta a sesenta por -
cicnto. Entre los efectos secundarios se presenta-
la aglutinacién de hematies, la hemélisis y la he-
patitis.

VIii.- HORMONA ADENOCORTICOTROPINA Y CORTICOESTEROL
DES.

Parece ser que el uso de €éstos en la Ciru~--
gfa bucal disminuye la posibilidad de presentar he
morragia post-operatoria proporcionando ademés ma-
yor firmeza e! colgulo. La dosis de prednisona o -
preparados semejantes es de uno a dos miligramos -
por cada kilogramo de peso corporal diarios, en -
cuatro fracciones. La dosis de la hormona adenocor
ticotrépica (ACTH) varfa entre veinticinco a cin--
cuenta unidades internacionales cada doce a veinti
cuatro horas por via intramuscular.

ViIl.- ACIDO EPSILON AMINOCAPROICO (EACA). Esta -
sustancia fué descubierta al buscar un inhi
bidor sintético de la plasmina, ya que ésta
enzima ¢s la encargada de efectuar la Ifsis
del colgulo. EI EACA es un agente antifrino
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ITtico, el cual estabiliza los coégulos quec
ya se formaron. Es importante tener en cuep
ta que éste fa&rmaco no reemplaza al trata--
miento hematol6gico que debe realizarse en-
ca paciente.

Se ha demostrado quc al administrar el EACA
en combinacién con la teraptutica de reemplazo in-
dicada, el tiempo de hospitalizaciébn y la cantidad
de¢l concentrado necesaria se reducen. El tratamicn
to con éste agente se inicia en el momento que sc-
administra la dosis inicial del preparado hematolf
gico y se continta hasta que se termina el perfodo

de cicatrizacibn que es aproximadamente de cinco a
siete dfas.

Cuando el fé&rmaco c¢s administrado por via -
oral se absorve répidamente ya que se distribuye -
por los compartimientos intra y extravasculares, -
penetra en los eritrocitos y en el resto de las cé

lulas que forman los tejidos. Se ecxcreta principal
mente por el riién.

Existen diferentes opiniones acerca de la -
dosis que debe administrarase, se ha demostrado -
que de cien a doscientos miligramos por cada kilo-
gramo de peso corporal son suficientes para produ-
cir una terapia antifibrinolftica adecuada.

PROPLEX'Y FRACCION FEIBA

El relativo fracaso de la terapCutica sustj
tutiva con concentrados de fFactor VIl en los en--
fermos, hemofilicos o no, que poscen en su sangre-
un anticuerpo circiulante con especificidad anti- -
factor VI1l, ha obligado a buscar un tratamicnto -
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mas eficaz.

En los Gltimos afios se han comenzado a comu
nicar éxitos en el tratamiento de esos enfermos -
con la utilizacién de concentrados de factores vi-
tamino K dependientes, mis o menos activados. lLa -

explicacién de estos bencficiosos resultados no es
t4 adn totalmente aclarada.

Se han utilizado dos productos con éste ~ -
fin: Proplex, concentrado de factor |X que se uti-
liza habitualmente en enfermos hemofflicos ™B”, y-
fraccién FEIBA, que produce in vitro un acortamicn
to del PTT de un plasma hemofilico con inhibidor,

Con la utilizacién de estos productos se -
consiguié, en primer lugar, el alivio del dolor, -
la disminucifn en la severidad de la hemorragia, -
reduciendose los dias de confinamiento en cama, se
me joraron las condiciones flsicas de los enfermos,
y también su situacibn psfquica.

No sc¢ consigue la normalizacién de las prue
bas de coagulacién alteradas dec estos enfermos, y-
tampoco se observan estados de hipercoagulabilidad.

En cuanto al tltulo de inhibidores, éste -
desciende gradualmente, o se mantiene en las tasas
iniciales.
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X11 EL PACIENTE HEMOFILICO EN LA ODONTEC
TOMIA O EN CIRUGIA BUCAL

1.~ MANEJO HEMATOLOGICO.

Cualquier tratamiento quirGrgico requiere -
de la hospitalizacién del paciente con el fin de -
llevar un contro! pre, trans y post-operatorio. El
tratamiento hematolégico consiste en una terapia -
de recmplazo, la cual consiste en elevar la concen
tracibén dcl factor deficiente de la coagulacién a-
més de un treinta por ciento de su valor basal pa-
ra que la hemostasia pueda verificarse. La dosis ~
del material por transfundir csté dada por el Hema

t6logo, el cual, conoce el tipo y la severidad del
padecimiento.

Todos los preparados comerciales tienen una
vida media de doce horas y alcanzan su mixima efi-
cacia entre los cuarenta y cinco y sesenta minutos
de haberse administrado, siendo &ste el momento in
dicado para rcalizar la intervencién.

La dosis empleada para un paciente que pade
ce de hemofilia del tipo "A” y que va a ser someti
o a una intervencibn quirirgica es:
d int 6n q rg

A.- Si el material de eleccibn es cl crioprecipita
do se administra una bolsa por cada tres kilo-

gramos de peso corporal, segln los Dres. Nakai,
Pcterson y Law.

B.~ Si el paciente es tratado con plasma fresco
congel ado, se aconseja una dosis inicial de -
una unidad (doscientos cincuenta ml.) una hora
previa a la intervencibn, seguida de transfu--
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siones calculadas a razén de cuatro a:seis ml.
por cada kilogramo de peso corporal cada cua~-
tro horas durante los dos primeros dias post--
operatorios y subsccuentemente la misma dosis-
cada seis a ocho horas en ¢l tercer dlfa; el -~
resto del tiempo nccesario se administra cada-
doce horas, segln ¢l Dr. Westino. Es importan-
te determinar frecuentemente los niveles plas-

méticos para asegurar que la cantidad adminis-
trada es la indicada.

En pacientes con hemofilia del tipo By C -
materiales quc se emplean son los siguientes:

Si el material es "Konyne” se administran vein
te unidades por cada kilogramo de peso corpo=-
ral, con lo cual se incrementa el nivel del -
factor en la sangre en un veinticinco por cien
to, ésta dosis es empleada por los Dres. Nakai
Pterson y Law. Su principal desventaja es quc-—
puede transmitir la hepatitis.

Cuando sc prefiere usar plasma fresco congela-
do la dosis es de dicz mililitros por cada ki-
fogramo de peso corporal, ocho horas previas a
la intervencién, repitiendo la dosis una hora-
antes segin ¢! Dr. Corrigan.

Los pacientes que han perdido volGmenes de-

sangre correspondientes a un veinte por ciento o -
mas del total y manifiestan los slntomas de hipovo
lemia, asl como los que presentan anemia, esté in-
dicado usar sangrce total fresca, la cual cleva Gni
camente la concentracién de! factor (es) de coagu-
lacién ¢n un diez por ciento; pero es importante -
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emplearla porque restituye el volumen de sangre
perdida.

La globulina antihemofllica de animales co-
mo de conejo o de borrego, se usaban para la Ciru-
gla mayor, ya que se logra un incremento mayor del
factor én la sangre, siendo su principal desventa-
ja gque sélo puede administrarse una vez en la vida,
ya que se puede producir una reaccibén alérgica o -

inducir la formacib6n de sustancias inhibidoras al-
factor deficiente.

Para los pacientes que presenten sustancias
inhibidoras del factor de la coagulacién en la san
gre, los Dres. Burket y Villasefior sugieren el uso

de precipitados de globulina antihemofflica obteni
dos con glicina.

Actualmente debido al éxito que ha tenido -
el 4cido epsilon amino-caproico (EACA), algunos au
tores recomiendan su administracién, a la dosis de
cien a doscientos miligramos por cada kilogramo de
peso corporal cada seis horas sin excederse en més
de treinta gramos diarios. Su dosis inicial se ad-
ministra conjuntamente con el preparado hematol6gi
co y se continua durante cinco a siete dfas en el-
postoperatorio.

2,- MANEJO ESTOMATOLOGICO

Como resultado de los avances en culnto a -
la obtencién de los diferentes preparados comercia
les para incrementar la concentraciédn del factor -
deficicente y favorecer la hemostasia, las complica
ciones quirargicas han disminuldo notoriamente,
Sin embargo, ¢l

Odont6logo debe considerar los di-
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ferentes problemas con los que va a enfrentar du--
rante y después de la operacién, como son:

a.- La herida post-operatoria estd en una regién -
afectada por los movimientos mandibul ares du--
rante la fonacibn y la masticacién.

b.- La herida est& expuesta a los traumatismos por
la lengua y los alimentos.

c.- La herida y el &rea quirGrgica est&n en una zg
na hGmeda y contaminada.

d.~ Puede quedar hueso expuesto a la contaminacién
por la falta de tejido gingival para cubrirlo.

Cuando no exista otro tratamiento m&s con--
servador y se deba recurrir a la Exodoncia, el Ci-
rujano Dentista debe trabajar conjuntamente con el
hematolégo, el cual evalGa el estado del paciente-

clinicamente y mediante las siguientes pruebas de-
laboratorio:

Prueba de generacién de tromboplastina
Tiempo de coagulacién.

Tiempo de sangrado

Grupo sangufneo

Ademas de los ex8menes de orina y heces fe-
cales, ya que de presentarse hematuria o melena de
be suspenderse la intervencién. Para realizar &s--
tos estudios sec interna al paciente unos dfas an--
tes de la intervencién, dependiendo del tiempo que
requierce cada hospital.

E! Odontélogo debe contar adem&$ con una se
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rie de radiograflas periapicales completa, conocoer
el estado de los tejidos blandos, modelos de estu-
dio y en algunos pacientes radiograflas extraora--
les. Una vez que el diagn6stico es realizado se -~
elabora un plan de tratamiento.

Existe una diversidad de opiniones en cuan-
to a que si deben realizarse varias exodoncias si-
multéncamente o no. Los que sostienen el criterio-
de las extracciones mGltiples, consideran que de¢ -
ésta forma el nGmero de intervenciones, la terapia
de rcemplazo, el tiempo de hospitalizacién, los -

riesgos y las molestias para el paciente se redu~-
cen.

. El dla previo a la intervencién sec ordena -
una dieta ITquida por vlfa oral o por medio del tu-
bo naso-géstrico, debiendo contener fierro y vita-
mina C. Se administra atropina (0.6 mg.), para dis
minufr la secrecién salival y el tracto respirato-
rio, con lo que se trabaja en un campo més seco, vy
se realiza .una profilaxis pre-operatoria. Debido a
la importancia que tiene la ansiedad sobre la fi--
brinolfsis y la permeabilidad capilar, se adminis-
tran tranquilizantes del tipo de! Diazepan, siendo
la dosis de 10-20 mg.

El dfa de la intervencién administrar la te
rapia de reemplazo especifico para el tipo de fac-
tor deficiente. Posteriormente se procede a admi--
nistrar anestesia general, pudiendo emplear Ketami
ne, Halotano y Pentrano, se realiza la antisepsia-
del &rea quirdrgica, Se aplica anestesia local o -
regional de¢ una solucién que contenga algln vaso--
constrictor con una jeringa dec aspiracién. No esté
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indicado utilizar Gnicamente anestesia local cuan-
do se van a realizar varias exodoncias, ya que una
técnica anestésica deficiente no permite la inter-

vencién y como consecuencia los preparativos pudie
ran ser indtiles.

Las incisiones en éstos pacientes deben secr
tan pequeiias como la visibilidad lo permita y sélo
en casos necesarios se levantan colgajos para ha--
cer alveolectomias o curetajes, ya que implican un
traumatismo mayor. Cuando la alveolotomfa es indis
pensable debe cerciorarse de remover todas las par

tlculas 6seas ya que producen hemorragias indefini
das.

Actualmente no se recomienda suturar ya que
la remocién de ésta puede producir sangrado, sin -
embargo cuando se levanta un colgajo se colocan -
puntos aislados de un material recabsorvible, cua--
tro ceros, cuando es catgut. Cuando est4 indicada-
la remoci6én de un tercer molar retenido se sutura-
Ginicamente para recolectar el colgajo, estando con
tra-indicado el uso de férulas, ya que pucden pro-

vocar un edema y no pueden ser construfdos sin le-
vantar la oclusién.

En términos gencrales, algunos autores reco
miendan el uso de los siguientes agentes locales:

a.- FERULAS, Estos aparatos son removibles y de ma
terial acrf{lico con objeto de poder rebajar -

las zonas de presién que pueden ulcerar la mu-
cosa.

Para claborarlas se obtienen los modelos -
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del paciente y se montan en el articulador. El mo~
delo se modifica de tal manera que indique el esta
do de boca después de las extracciones; las placas
de acrflico no deben técar-una a la otra, asf como
tener las orillas gruesas y pulidas para cvitar -
que sc lesionen los tejidos blandos. La f6rula de-
be proteger al cofgulo sin ejercer demasiada pre--
sién, de no ser asl, la sangre no escapa por la -

via normal que es la parte superior del alvéolo, y
se producen hematomas.

Una férula mal colocada puede producir un -
sangrado mayor y causar hipovolemia. Cuando se pre
senta movilidad de la férula se rebasa con una ma-
terial el&stico de impresibn como el silicén para-
lograr una adaptacién adecuada y evitar que la sa-
liva esté en contacto con ta herida.

Las férulas son coadyuvantes de la terapéu-

tica sistémica y requieren de agentes locales como
intermediarios,

b.- TROMBINA CON SURGICAL. La cavidad se réllena -
con éste preparado, ejerciendo presién local.-
Cuando el colgulo se ha formado y el sangrado-
cesa se coloca un vendaje bucal con "orahesi--
ve”, el cual cubre totalmente la herida prote-
giéndola de la irritaci6n de la lengua, los - =
alimentos y permite que la zona esté m&s seca.

c.- GELFOAM COMBINADO CON POLVO DE TROMRINA. Este-~
matcerial debe llenar la cavidad alveolar pero-
no dcbe empacarse directamente en clla. Se su-
tura para mantecner el preparado en su sitio y-
aproximar |los extremos de la herida.
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Algunos autores no recomiendan |lenar la ca
vidad ésea con éste preparado, ya que observaron -
que hay una proliferaci6n excesiva del coégulo con
tendencia a presentar exudado.

Cuando se coloca una férula de acrilico el-
intermediario entre ésta y la mucosa es el Gelfoam
con trombina.

d.- CELULOSA OXIDADA SATURADA CON CARBONATO DE SO-
DIO Y TROMBINA BOVINA. Este preparado se colo-
ca después de limpiar el alvéolo dentario. Es-
importante el iminar toda la sangre parcialmen-
te coagulada o la fibrina, ya que impiden la -
accién de la trombina. Después debe protegerse
mecénicamente el ap6sito para evitar que el
coégulo se destruya.

e.- TROMBINA TOPICA. Esta puede ser humana, de co-
nejo o borrego, siendo preferible el uso de és
tas Gltimas por haber menpr riesgo de transmi-
tir la hepatitis. Para colocarla deben retirar

se los colgulos acumulados y colocar sobre la-
lesién,

f.- PROTESIS INMEDIATA. Favorece a mantener un apé
sito quirdrgico en su sitio, ademas que no se-
presentan puntos de presién scveros. Su princi

pal ventaja radica en que restituyen la fun- -
cién.

g.- ESPONJA EMBEBIDA EN PLASMA O SANGRE FRESCA. En
caso de cmergencia en que los materiales antes
mencionados no se cncuentran al alcance del -
Odontélogo puede usarse la esponja embebida en
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plasma o sangre fresca.

COMPRESAS HEMOSTATICAS ABSORVIBLES como la fi-

brina humana y la espuma de fibrina.

TAPONAMI ENTO CON CEMENTOS QUIRURGICO éomo de -
“Kirkland” o de "Ward”, los cuales est&n com--
puestos d base de éxido de zinc y eugenol, o -
los preparados a base de guayacol.

VENENO DE VIBORA DE RUSBELL. Se puede usar co-

mo agente local por su accién coagulante.

REIMPLANTES DENTAR!O0S

En un estudio realizado en cincuenta hemoff

licos, se observ6 que existe una relacién entre la

estancia hospitalaria post-operatoria y el

agente-

local empleado, resultande que los reimplantes den
tarios disminuyen [a estancia en el hospital, por-
tal motivo se revisa la técnica emplecada con més -

detal le.

a.- Se administra al paciente plasma fresco.

b.- Se emplca anestesia general.

c.- Con precaucién se efectla la sindesmotomfa,

d.- La luxacién y extraccién del diente es con fér
ceps. -

e.- Se coloca una gasa hGmeda cn el alvéolo para -
evitar la formacién de pequeciios cobgulos.

f.

Se cubre con una gasa h@meda la corona del

mo-
lar sujeténdola con unas pinzas

para poder rea
lizar las maniobras en las rafces.
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g.- Con una fresa de cono invertido de alta veloci
dad y utilizando para el enfriamiento agua dey
tilada se hace el acceso hasta |legar al con--

ducto radicular, eliminando con un tiranervios
la pulpa.

h.- Con una fresa de fisura se hace la apicectomfa
de cada rafz con el fin de eliminar el delta -
apical y la posibilidad de dejar residuos pul-
pares que puedan necrozarse.

i.- Los dientes temporales son obturados con yeso,

mientras que los permanentes con hidréxido de-
calcio.

J.- Se pinza el molar por la rafz para preparar la’
corona. El acceso y eliminacién de la cémara -
pulpar es con fresa de bola.

k.- El tejido parodontal circundante al diente no-

se elimina. Se retira la gasa del alvéolo para
colocar el diente en su sitio.

El post-operatorio fué satisfactorio ya que
no se prescnté hemorragia. La estancia en el hospi
tal fué de tres dfas para llevar un control post--
operatorio. Después de un afio no se ha observado -
reabsorcién radicular, infecciébn, rechazo, ni se -
han formado bolsas parodontales.

Es importante conclufr que el manejo del pa
ciente hemofllico sujeto a Exodoncia, Cirugfa bu--
cal o cualquier maniobra cruenta, la terapéutica -
ocal, cualquiera que sea, en cualquicer tipo de he
mofilia, carcce de utilidad mientras no sea comple
mento de la terapia de reemplazo; dicho de otra -
forma, la tcrapia hematolégica cs responsable de -
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la verificacién de la hemostasia, y ésta puede ser

ayudada mediante alguna de las maniobras locales -
descritas.

3.- POST-OPERATOR!IO
A.- Cuidados

El cuidado post-operatorio del paciente cs-
importante para evitar complicaciones, las cuales-
pueden poner en peligro su vida. A continuacién se
enumeran algunos que deben considerarse:

a.- Debe realizarse una evaluacién diaria de la -
cantidad de sangre que pierde el paciente y la

que se administra, para evitar el desarrollo de
hipo o hipervolemia.

b.- Se protege al paciente con antimicrobianos pa-
ra prevenir infecciones probables por la pre--
disposicibn que presentan a ellas. Si se esté-
admi nistrando el &cido epsilon amino~-caproico-
se contin@a durante cinco a siete dfas. Otro -
coadyuvante que puede emplearse es la predniso
na (dos miligramos por cada kilogramo de peso-
corporal sin excederse en mis de doscientos mg
diarios), durante tres dfas siendo la dosis pa
ra los dos siguientes dfas la mitad, con éste-

medicamento es probable que el tiempo de hospi
talizacién disminuva.

Para el dolor se usan medicamentos como la-
codefna, ¢l acetominofen o el propoxifeno, evitan-
do los analgésicos que contengan &cido acctil—sa!l
cflico, ya que aumenta el tiempo Je sangrado por--
que interfieren ¢n la fFase plaquctaria de la hemos
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tasia.

c.~ Duranté el primer dla de post-operatorio la -
dieta es Ifquida y frla, siendo posteriormente
blanda y con un alto contenido vitamfnico.

d,- El paciente no puede lavarse la boca durante -
|as primeras cuarenta y ocho horas y debe per-
manecer en reposo absoluto.

0.~ Los dos primeros dfas se pueden colocar compre
sas frfas en la cara.

f.- Cuando se usa la férula no de be removerse du-
rante las primeras ocho horas a menos que se -
presente un sangrado excesivo.

9.~ El colgulo no debe eliminarse y se recorta con
ti jeras Gnicamente cuando es muy extenso.

h.- El paciente no debe fumar ni succionar.

B.- COMPLICACIONES

La mayor gravedad es la aparicién de anti--
cuerpos al factor deficiente de la coagulacién, ma
nifesténdose como una resistencia al tratamicnto.-
Cuando el anticuerpo sc¢ encuentra en poca cantidad
puede combatirse administrando dosis masivas del -
crioprecipitado, mientras que si hay una alta titu
lacibn, el sangrado sélo puede controlarse median-
te una exanguincotransfusién combinada con una te-
rapéutica citotéxica v con cortisona.

En cuanto a las complicaciones locales la -

principa! es la obstruccién del &rea, la cual puc-



89

de eliminarse planificando la cirugfa, evitando la.
anestesia regional, administrando atropina, corti-
sona y compresas frlas.

Otro de los problemas es el control de la -
hemorragia. Antes de alterar el tratamiento sisté-
mico, deben usarse los agentes locales u otros me-
dicamentos como la prednisona, el premarin, el Gei
do ¢psilén amino caproico y la estreptoquinasa cu-
yo cfecto es similar al de la tromboplastina. Cuan
do las pruebas de laboratorio indican la presencia
de anti-coagulantes en la circulacién, se hace una
transfusién de eritrocitos. Se efectGan transfusio
nes de sangre total si el paciente ha perdido mas-
del veinte por ciento del volumen sangufneo, mani-
festandose éste estado por la disminucién del hema
tocrito y la cantidad de hemoglobina y plasma. CIf
nicamente la presién sangufnea disminuye mientras-
que el pulso aumenta, Un paciente que presenta hi-
pervolemia tiene edema alveolar y facial, disnea y
un incremento en la presién venosa. Su tratamiento
radica en reducir la cantidad de |fquidos para lo-
cual se le administran diuréticos,

Otra compdicacién de menor gravedad es la -
parestesia del labio o hemorragias en los tejidos-
blandos como consecuencia del trauma quirdGrgico.
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X1l EL PACIENTE HEMOFILICO SUJETO A ODONTOLOGIA-
RESTAURADORA

1.~ MANEJO HEMATOLOGICO EN:

A.- Operatoria Dental
B.- Prétesis
C.~ Endodoncia

La frecuencia con que se presenta el sangra
do durante los tratamientos de Operatoria Dental,-

Prétesis y Endodoncia es relativamente baja.

La anestesia local puede ser empleada por -
infiltracién, supraperiostica o intrapulpares, don
de el tejido est8 adherido y firme. La técnica re-
gional y posterosuperior alveolar, deben ser utili
zadas solamente cuando el pacientc haya recibido--
tergpia de rcemplazo para que el factor del plasma
sea elevado a un nivel hemostético aceptable del -

30%.

La dosis utilizada es de una bolsa de crio-
precipitado por cada cuatro kilogramos de peso cor
poral, en pacientes con hemofilia del tipo By C -
se administra plasma fresco congelado, siendo la -

dosis de diez mililitros por cada kilogramo de pe-
so corporal.

La lesién causada por la formacién de un he
matoma después de una puncibn ancstésica local de-
pende de la anatomla del! sitio. E! tejido conectiw
vo desprendido, no fibroso altamente vascularizado
donde se aplica la técnica regional, estd prodis--
puesto al desarrollo de un hematoma que pucde obs-
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truir las vias respiratorias altas no permitiendo-

el paso de aire y crear una crisis de vida o muer-
te.

Si en la técnica regional no se produce la-
presencia de sangre al aspirar con la jeringa vy
subsecuentemente no se forma ningdn hematoma,
terapia de reemplazo se suspenderd.

la -

Si a la hora de aspirar hay sangre, el pa--
ciente debe ser cuidadosamente observado para ver-
si hay el desarrollo de un hematoma, si se presen-
tara, la aplicacién de hielo limitar4 su crecimien
to. El hematélogo debe ser notificado inmediatamen

te para supervisar cualquiefr problema que se pres-
sentara.

Cualquier nific que reciba anestesia local -
debe ser avisado del entumecimiento del tejido - -
blando que experimentard y que la falta de sensa--
cibn durard una hora o més.

El nifio debe ser observado para evitar que-
se muerda la lengua, Vabio o carrilios.

Un anestésico sin vasoconstrictor pucde - -
acortar la duracién del anestésico y eliminar el -

peligro de que se muerda en ¢l post-operatorio.

Otros métodos para el control del dolor in-

cluyen analgésicos e hipnéticos, orales, suposito-
rios o por inhalacién, o sedantes por via intrave-
nosa vy

en ocasiones anestesia gencral bajo muy bue
nas condiciones y cuidados.
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Como los hemofflicos sienten dolor si hay -
 sangrado esponténeo en tejidos blandos y. articula-
ciones o si hay dolor persistente por artralgias y
cambios degenerativos permanentes en las articula-
ciones, pueden haber desarrollado una tolerancia -

baja al dolor, no es raro que un hemofilico requic
ra un analgésico m8s potente.

2.- MANEJO ESTOMATOLOGICO EN:

A.- OPERATORIA DENTAL

En los pacientes hemofflicos en los que se-
rcaliza algln tratamiento de Operatoria Dental, de
be tenerse en cuenta las siguientes consideracio--
nes:

a) Cuando se trata de cavidades las cuales pueden-
ser obturadas sin anestesia se puecde trabajar -
sin una terapia hematolégica, ya que no hay - -
riesgo de producir hematomas por la puncién del
anestésico. Si el paciente es aprehensivo puede
usarse la hipnosis para controlar la ansiedad -
producir relajacién y una mayor cooperacibn. -
Cuando ¢ste método resulta eficaz puede inclusi
ve lograrse un control sobre la salivacifin y el
sangrado. Una de las principales desventajas es
el tiempo emp!cado para poder controlar la pro-
fundidad de la hipnosis. También se ha reporta-
do el uso del 6xido nitroso con el fin de dismi
nuir {a aprehensién.

b) Rutinariamente debe usarse c¢l dique de hule co-
mo protector para los tejidos blandos. Para cvi
tar la molestia de la grapa se puede colocar -
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d)

e)
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anestesia tépica en la enclfa. Se prefiere usar~

el dique de hule extra-pesado y el arco de ®
Young.

Con el objeto de evitar que la grapa lacere la-

enclfa y provoque sangrado, se ha propuesto |as~
que carecen de puntas, aunque es diffcil su co-
locacibén tanto en dientes temporales como los -
permanentes, sc¢ puede usar como auxiliar ¢l hi-
lo dental. Cuando el paciente es tratado con -~
una terapia hematol6gica puede utilizarse cual-
quier tipo de grapa.

Cuando se prepara una cavidad con ecxtensién pro
ximal se puede utilizar tanto las cufias de made
ra como las matrices de acero; en caso de pre--
sentarse sangrado se detiene relativamente répi

do, debido a la nitidez y la poca extensién del
corte.

La preparacibén de coronas de acero cromo en ni-

fios, debe ser con |la menor reduccién cervical -

posible adaptando y contorneando la banda en
forma convencional.

PROTESIS

Las indicaciones que pueden seguirse para

proporcionar un mejor servicio al paciente son:

a)

Cuando es necesario preparar una corona sc reco
mienda hacer la retraccién cervical gingival me
cénica previamente, con objcto de facilitar [a-
preparacidn del diente sin producir traumatismo
a la encla.
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b) Al tomar las impresiones se coloca cera perifé-
rica en el porta-impresiones para evitar que "=
los bordes laceren la mucosa bucal.”

c) En el caso de presentarse proliferaci6n gingi--
val por alguna cavidad cariosa puede colocarse-
6xido de zinc y eugenol en la encia para quc se
retraiga o eliminarla con electrociragfia.

La ventaja de éste Gitimo método es que se-
coagula la sangre al mismo tiempo que se corta el-

tejido pero hay riesgo de presentar sangrado poste
rior al desprenderse la costra.

C.- ENDODONCIA

Actualmente éste tratamiento es preferible-~
a la Exodoncia cuando puede realizarse. En éstos -
pacientes el tratamiento debe realizarse en el me-
nor ntmero de citas para ocasionar menos molestias
y gastos para la terapia hematolb6gica.

La pulpotomfa con formocresol y la pulpecto
mfa vital s¢ hacen en una séla cita, en la cual
usa la terapia hematol6gica debido a la puncién -
anestésica y a las maniobras directas sobrec el pa-
quete vasculo-nervioso.

se

Cuando el tratamicnto de conductos debe rea

{izarse en dos citas, en la primera sc hace el
ceso,

ac-
la eliminaci6n de la pulpa y el ensanchamien
to del conducto con el propésito de no requerir pa
ra la siguiente cita de obturacié6n, de anestesia.
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D) TRATAMIENTO PARODONTAL

El principal tratamiento parodontal que el-
Cirujano Dentista puede proporcionar al paciente -
es la prevencifn. Se debe motivar al paciente para
que |leve una higiene bucal adecuada con: el fin de
eliminar la placa dento-bacteriana causante de¢ |as
enfermedades parodontales y cariosas, asf{ como una
dieta nutricional balancecada, la cual comprende -
alimentos con un bajo fndice cariogénico, asf como

alimentos duros para fortalecer los tejidos de so
porte del diente.

El paciente debe visitar al dentista tres -
veces al afio para que éste haga aplicacién tépica~
de fluor y profilaxis; por otra parte debe verifi-
car que no haya clspides filosas que laceren la mu

cosa bucal y pueda tratar las cavidades cariosas -
en estado incipiente.

El curetaje rutinario puede realizarse en -
una sola cita, cuando la encia no estd inflamada.-
En el caso de que el paciente tenga una acumula- -
cién de célculos é&stos son removidos con curetas o
con e¢l cavitrén, el cual reduce el sangrado; sélo-
se elimina el sarro supra-gingival procurando no -
lesionar la encla. Durante ésta cita no debe usar-
se ¢l parodontémetro ya que debido a que la encla-
estd inflamada, sangra f4cilmente. Una vez conclul
do el curetaje se le da al pacicnte una técnica de
cepillado adecuada con un cepillo de cerdas blan--
das al igual que pastillas reveladoras para que -
pueda eliminar perfectamente la placa dento-hacte-
riana, citandolo dec ocho a diez dlas despuls«. Du--
rante la scgunda visita ¢l edema y la inflamacibn-
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han cedido y se retira el sarro que anteriormentc-
era subgingival con precaucién. Se indica al pa~-~
ciente que debe continuar con su técnica de cepi~--
llado. Durante la tercera cita se hace el sondeo -
parodontal para diagnosticar el grado de afeccién.

Debe evitarse hasta donde sea posible recu-
reir a la Cirugla para eliminar las bolsas paradon
tales, siguiendo un tratamiento m&s conservador.

Los tratamientos m&s complicados como las -
gingivoplastlas, gingivectomfas, osteoplastias y -
ostcotoml{as pueden realizarse, siempre y cuando se
administre una terapia de reemplazo.

E) TRATAMIENTO ORTODONTICO

No hay ninguna contraindicacién en la tera-
pia ortodéntica para el mejoramiento fisiolbgico -

y estético del paciente hemoffliico y muchos estan-
bajo este tratamiento.

Con precaucifn movimientos menores y mayo--
res de dicntes pueden ser llevados a cabo sin mic-
do a estimular sangrado.

La decisibn para ser tratado ortodonticamen

te un hemofflico es igual que en cualquier otro pa
ciente normal.

El reconocimiento precoz de una mala oclu--
stén es muy importante para el paciente hemoffilico
ya que cntre ms pronto se trate, sc evitar§ los -
problemas que le acarrearia un trauma oclusal, y -
problemas ortodonticos m&s complejos, para vllo se
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practica la Ortodoncia Preventiva e Interseptiva.

Si las extracciones dentales son indicadas-
se |levaran a cabo por &l Cirujano Dentista bajo -
el asesoramiento del Hemat6logo. Donde las piezas-
dentales se han perdido prematuramente, estan indi
cados los mantenedores de espacio para prevenir la

pérdida de espacio requerido para los dicntes per-
manentes.

Hay que tener mucho cuidado en la adapta- -

cién de bandas para no causar una laceracién en la
mucosa oral.

Son mucho mejores las bandas de ortodoncia-
prefabricadas que puedan ajustarse sin ningln ins-
trumento de ortodoncia y los Brackets, porque se -
elimina el contacto con la gingiva.

Los alambres de duracién prolongada requie-

ren menos tiempo de ajuste con instrumentos ortog-
dénticos.
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X1V PRONOSTICO

El pronéstico del hemofllico ha mejorado mu
cho con los métodos modernos de tratamiento.

En pacientes con enfermedad moderadamente -
grave o ligera pueden, bajo vigilancia médica, lle
var pricticamente vidas normales; pero incluso es~
tos, en cualquier momento pucden sufrir una hemo--
rragia mortal después de una extracciédn dental, un
accidente o una intervencidn quirdrgica.

Los pacientes en quienes el defecto es més-
intenso suelen requerir ingresos frecuentes en el~
hospital, y pueden estar invalidados por deforma--
ciones articulares. Algunos resueclven las dificul-
tades y son individuos bastante productivos; otros
parccen condenarse a una invalidez crénica.

La vida probable de los hemofilicos se ha -.
prolongado al disponer de terapéutica de transfu--
sién, pero sigue produciéndose con penosa frecuen-
cia la muerte por complicaciones de hemorragias.
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XV MANUAL DEL HEMOFILICO

La hemofilia es un padecimiento hereditario,
es decir dentro de una familia uno o varios de sus
mi embros la padecen y los hijos de estas personas-

van a padecer la misma enfermedad. Se caracteriza-
por sangrado y moretones.

No es posible curar este padecimiento y los
médicos tratan los episodios sangrantes. El trata-

micnto se basa en la transfusién de sangre o plas-
ma.

El objeto fundamental de este manual es in-
dicar las precauciones que se deben tener para evi
tar los accidentes hemorrdgicos a que estd expues-
to el hemofllico e indicar las medidas m&s elemen-
tales en caso de que se presenten estos accidentes

Los padres del hemoffiico deber&n saber que
desde los primeros afos de vida, el paciente debe-
r&§ ser orientado hacia una profesidn que no signi-
fique el empleco de la fuerza muscular para ganarse
¢! sustento. Los miembros de la familia deber&n -
tratar como cualquiera de ellos pero sin abusar de
fos juegos bruscos. Asi mismo se evitard el trato-
lastimero para con el hemofilico o los cuidados -
exagerados que los haran sentirse inferior a los -
demés nifios de su edad o de sus hermanos. Los cas-
tigos a que serd sujeto el nifiv hemofllico NUNCA -
serén de tipo flsico (golpes) y consistirfn cn pri

vaciones de juegos, dulces o asistencias a diver--
sién.

Se buscard que su orientacién profesional -
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sea hacia actividades sedentarias como dibujante, ~
relojero, radiotécnico, fotégrafo, laboratorista, ~
etc., teniendo cuidado durante su ensefianza prima-
ria que haya simpatla por este tipo de activades.

Cuando el hemofflico vaya creciendo se le -
deberé ensefiar a usar rasuradora eléctrica, si ne-
cesita anteojos, que 6éstos ajusten bien sobre |a -

montadura, que el cepillo de dientes sea de cerdas
blandas.

En 1o que respecta a las actividades flsj--
cas que podr§ desarrollar, depender§ de cada caso-
en particular, y ser§ el médico el que le diga a -
cada paciente el tipo de ejercicio que puede desa-
rrollar sin peligro. Es claro que todos aquel los -
ejercicios que impliquen contacto fisico y violen-
tos le serén prohibidos (box, volibol, futbol, lu-
chas, clavados, carreras, saltos, etc.). La nata--
cién si no es en tiempos prolongados ni en compe--
tencia, podré&: ser de utilidad para la mayorfa de -
los pacientes hemofflicos.

I COMO EVITAR LAS HEMORRAGI!AS

El nifio empczaré a presentar problemas al -
recibir los primeros golpes, 1o que en general se-
inicia al comenzar a andar. En este momento se ten
dré cuidado especial para que el paciente no tenga
muchos sitios en donde golpearse cn caso de que se
caiga, es decir, que no haya muchos objetos que ha

gan saliente«, que el piso esté cubierto (alfombra
do o arojinadn), que los juguetes no sean de un ma
to uy duro, la cama scrd sin barandal y baja -

) v en la mesa del nifio no manejard los -
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objetos cortantes (tenedores, cuchillos, etc.) tam
bién se prohibirén los alimentos que puedan provo-
car heridas en la boca (cafia, pan duro, etc.).

Es claro que se evitard toda clase de heri-
das y por lo tanto ¢stos pacientes tendrén que vi-
sitar al dentista cada 3 meses para que no sec¢ pro-

duzcan caries dentales que puedan llegar a nccesi-
tar extracciones,

En la escuela habr§ que informar a los maes
tros del padecimiento del nifio y que éste no pueda
ser expuesto a choques por lo que ser8 dispensado-
de los juegos de conjunto y la gimnasia.

En lo que respecta al taller en la escucla-
s6lo fe serd permitido en circunstancias especia--
les y siempre y cuando no signifique esfuerzo mus-
cular prolongado. A fin de evitar los cmpujones, -
se le permitiri al paciente que salga antes o des-
pués de sus compafieros y que la {legada sea un po-
co después que el resto de! grupo. Se le evitarg -

al 'paciente las marchas prolongadas y permanecer -
parado durante tiempos prolongados.

Il COMO TRATAR LAS HEMORRAGIAS

Toda hemorragia es un hemofflico puede te--
ner consecuencias muy graves, por lo que el trata-
miento deberd hacerse de inmediato bajo la direc--
cién de un médico:

1.- Hemorragias articulares,

Este tipo de hemorragias trac como consce -
cuencia pérdida de fa actividad de la articulacién
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afectada y se le reconoce por estar inflamada la -
articulaci6n. Cuando las hemorragias se repiten ' -~
puede presentarse invalidez. Los datos de la arti-
culacién se disminuyen cuando al producirse se in-
moviliza por medio de un entablillado o cabresti--

flo se le aplica una venda eléstica y'se le pone -
una bolsa de.-hielo sobre la hinchazén.

2.. Grandes moretones o hematomas.

Estan formados por hemorragias cuantiosas -
por debajo de la piel o dentro de'los mésculos y -
pucden hacer que el pacicnte se ponga muy pélido -
sudoroso que le falte el aire y se canse facilmen-
te. El sitio del hematoma se verd inflamado.

Cuando un: hematoma continGa creciendo a pe-
sar de que le hayan puesto bolsa de hielo y venda-
je habré que llevar al paciente al hospital para -
que !o traten los médicos. Cuando el hematoma esté
en el cuello, la boca o el brazo habré que |levar-
de inmediato al hemofilico al hospital ya que pue-
de peligrar su vida o tener consecuencias graves.-

Todos los hematomas de los brazos y las piernas de
ber&n inmovi |izarse.

3.~ Hemorragias nasales,

Cuando haya sangrado por las fosas nasales-
el paciente deberé sonarse para hacer salir todos-
los co&gulos y que queden limpias las fosas nasa--
les, colocando suavemente sin lastimarse una espon
ja de fibrina cmbebida en trombina. En caso de que
con maniobra no se pare el sangrado el paciente de
berd presentarse en el hospital para su atencién,
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4.- Hemorragias bucales.

En caso de hemorragia en las enclfas el pa--
ciente haré presién por si mismo sobre el sitio -
sangrante (de prcferencia con esponja de fibrina -
humcdecida en trombina) durante un tiempo aproxima
do de 15 a 20 minutos al cabo de los cuales retira
r&n la presibn y observaré cuidadosamente para ver
si sec reinstala el sangrado, en caso de que vuelva
a sangrar deber& presentarse en el hospital.

Todas las heridas de lengua, frenillo, meji
Ilas o labios deberé&n ser tratados en el hospital,
ya que son diflciles de parar el sangrado por no -

poderse hacer una buena presién sostenida en di-
chos sitios.

5.- Heridas de la piel.

En toda herida de la piel se evitarén siem-
pre hechos:

a) No permitirse que se suture alguna herida que -
presente un hemofilico.

b) No permita que cautericen alguna herida en es--

tos mismos pacientes, con nitrato de plata o
electricidad,

Lo que hay que hacer, es lavar cuidadosamen
te la herida con agua hervida y jabén y colocar -
una pieza de tela recién planchada sobre la herida,
hacer presién y trasladar al paciente al hospital
Si ticne a la mano esponja de fibrina y trombina, -
humedezca la Fibrina con la trombina y colbquela -
debajo de la pieza de tela recién planchada, haga-
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presién y lleve al - paciente al hospital.

También es de utilidad aplicar vendaje com-
presivo cuando la herida es en alguno de los miem-
bros poniéndole a la espopja de fibrina, ademds de
la trombina, solucién de adrenalina al 1:1000 y co
locando la venda no muy apretada. -

En todo tipo de cortadas al paciente debers
ser llevado al hospital.

6.- Sangrado en la orina. (Hematuria):

Cuando un hemofflico tiene sangrado en la -
orina deberé ser llevado al hospital siempre que -
este accidente se pueda prolongar muchos dlas y
puede producir anemia importante en el paciente.
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XVl CONCLUS!ONES

La coagulacién es uno de los fenbmenos mls im-
portantes para el mantenimiento de la funcién-
vital del hombre. Cuandd hay una extravasaci6n

se forma un coflgulo sangufneo que detienc la -
hemorragia.

Los pacientes hemof{licos tienen alterado uno-
de los mecanismos de la hemostasia, a saber, -

la coagulacién sangufnea por la deficiencia de
tos factores VIlI, X, X!.

La hemofilia es una enfermedad genética incura
ble. El promedio de vida en los hemofilicos es
bastante corto por el peligro que significa pa
ra ellos cualquier traumatismo.

El correcto manejo del hemofflico se logra ha-
ciéndolo desde diferentes puntos de vista y no
unilatcralmente para lograr una mayor sobrevi-

da y una mejor adaptacién del nifio al medio am
biente.

Los pacientes con hemofilia que van por prime-
ra vez con el Cirujano Dentista siempre sec les
deberd hacer una historia clinica completa y -
detallada, teniendo en cuenta que la boca es -
la representaci6n de muchas enfermedades que -
apenas empiezan a aparecer o un sintoma por el
que sc diagnostique un padecimiento que tenga-
tiempo de haber evolucionado por difercntes
causas.

La consulta con el Cirujano Dentista debe ser-~
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con mayor frecuencia que la de un nifio normal,
para evitar la formacién de caries por las =
complicaciones que acarrean |las extracciones-~
de piezas dentarias o también para la coloca-

cién de placas de contencién durante la oxfo-
liacibén dentaria.

Los enfermos que padezcan hemofilia y se les-
tenga que hacer una intervencién quirdfgica o
una extraccién dental, deberén ser siempre so
metidos a un tratamiento preoperatorio y e¢s--
tar siempre en contacto con el Hematélogo - -
quien nos informaré la gravedad del paciente.

La gravedad del paciente hemofflico se obtie-

ne por medio de pruebas de |aboratorio pudien
do ser, grave, moderada o ligera.

Se tratar8 de que la intervencién quirdrgica-
sea lo menos traumética posible y que se lle~

ve a cabo en un hospital para el mejor manecjo
integral de estos pacientes.

El Cirujano Dentista debe decir a los pacien-
tes, la necesidad que tienen de la cavidad bu

cal, no s6lo en ¢l aspecto estético, sino tam
bién funcional.

El Cirujano Dentista debe recomendar a los pa

cientes un buen cepiltado dental y sobre todo
prevenirlos contra enfermedades infecciosas.

Cada paciente hemofflico debe llevar al igual
que ¢l diabético una tarjeta o medalla de - -
identificacién, en donde se especifiquen su -
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enfermedad, grupo sangufneo, Rh, si ha presen
tado reacciones de hipersensibilidad al plas-
ma, etc.
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