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CAPITULO I

INTRODUCCION

La hemofilia,enfermedad hereditaria consecuencia de la defi_
ciencia existente en los Factores de coagulacidn sanguinea,consti
tuye una causa considerable de morbilidad y mortalidad en todo el
mundo.
1a deficiencia de Pactor de coagulacidn VIII (globulina o Factor
antihemofilico GAH,FAH ) y del Factor IX (Factor Christmas,compo_
nente tromboplastinico del plasma CTP ) ocurre casi exclusivamen_
te en individuos del sexo masculino,mientras gue la deficiencia -~
del Factor XI {antecedente tromboplastinico del plasma ATP) se -~
presenta tanto en varones como en mujeres,y habitualmente es me _
nos severa gue la anterior,

La historia revela que desde hace siglos ya existia ésta forma de
didtesis hemorradgica,la cual algunas veces es grave y en ocacio _
nes puede provacar la muerte.

El Dr. John-C. Otto. aporto datos claros y precisos referentes a
ésta enfermedad,pero fué Nasse quien en 1820 formuld la ley de -
transmision de la hemofilia. A partir de estos grandes personajes
otros autores han publicado estudios muy valiosos,los cuales han

ayudado al descubrimiento y conocimiento de nuevas técnicas de 1a
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boratorio y tratamientos que son empleados en enfermos hemofilicos
La hemofilia es una anomalia constitucional de la coagulacidn san_
guinea que depende de la transmision hereditaria, siendo un proble
ma que se puede presentar ante el Odontologo. Este debe actuar con
seguridad, precaucidn y rapidez, sin omitir ningin recurso clini_

co ni de laboratorio que le permita hacer un diagndstico correcto.
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CAPISULO II

COAGULACION DE LA SANGRE

La sangre se defins en funcibn de sus cumtcéhmu afs sobresalien
tes, como el tejido de color rojo, con lubﬂ:ancija intercelular 1iquida,
aspontfnesmente cosgulable al ser extravasada y que se encusntra en movi
siento constante en el interior del aparato circulatorio.

Como ya se sabs, esth compuesta de dos partes, el plasma, porcifn liquida
de color amarillento y los elemantos figurados constituidos por tres ti _
pos principales, qus son: lod eritrocitos, los leucocitos y las plaquetas
£l plasma tiens entre sus componsntas uns proteina especial llasada fibrh
nSgeno, que #§1 coagularse se transforma en filbrina, englobando los elemen
tos figurados, separandose con el tiempo un liquido amarillento que es el
suero sanguineo,

Ocacionalmente aparecen en el plasma unos corpflisculos que le imparten tur
bidez esto sucede después.de las comidas ricas en grasas y esos corplscu_

los que son pequeiias gotitas de grasa reciben el nombre de hemcolnas,dn:
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pareciendo despuls de algin tiempo, para volver a quedar el plasma trans
parante.

caracteres Generales da la Sangre,

COLORs K1 color rojo de la sangre es una de sus caracteristices principas
les y particulares, el color as dado por los eritrocitos, a pssar ds que
vistos al microscopio se ven de color amarillo,

£l rojo de la sangre artarial es de color mks intenso qun el de la sangre
venosa, 1o que es atribuido a su msyor contenido de oxigeno en la sangre
arterial, misntras que en la venoda existe relativamente un mayor concen
trado de bifzido de carbono,.

Sin embargo, una ves extralds ¥ mezclada con antiguagulantes, resultaxia
dificil poder asegurac, basandose en el color, si se trata de sangre veno
sa o arterial, pues ademfs de la influencia del anticuagulante empleado
otros factores en tran en juego, modificando el color de la sangre, entre
estos factores el mfs notable es el grado de agitacidn de la muestra,

El coloxr de la sangre puede llegar a modificarse en forma apreciable en



en algunos estados ».??.cxn.., {m- ejemplo: un oolo; rojo brillante ks
claro que el coafin, qn- se cobserva en cuou de envemsasaiento con mono_
xido de carbomo o coﬁ clanuros, en cambio 1a intoxicacibn con oxidantes
imparten un color chocolate a la sangre, como es el caso da intoxicacibn
con cloratos.

En leucemias lvm- se llega a apreciar una tendencias a un colok rojo
blanquecino lechoso por la abundancia de leucocitos, en anemias graves 1.1
" 4intencidad del rojo disminuye, haciendose notable qua uURna sangre en esas
condiciones tifie menos las paredes del tubo de enseyo y sobre todo, la es
pusa que se observa es notablemente phlida.

£1. #fnomens de la csaguladbilidad 1lamd la atenciSn del hoabre desde un
principio, ahera se considera como una de lag manifestacionss del papel
definitivo de la sangre, evitando conteminaciones de las porciones lesio
nadas y favoreciendo la cicatrizacibn.

La complejidad e importancia de este proceso asi como el interés de los es

tudios an relacién con &1, se realizan en el laboratorio de analisis cli_




nicos.

VOLUMEN: En un adulto normal se conuau“qu- 1: tercera parte dal peso
corporal esta representads por sangre, 0 en otras palabras aproximadamen_
te un 60 %

In una n?nn adultas de complexibn nqu.hg ss pusde calcular que tisne
un total de cimco litros, de 10s cuales el 60 % son plassa o sea tres 1i_
tros, y el resto elementos figurados, del 8 % son sensiblemente 5 % de
plasma, © sea 50 ml, de plasma por cada kilogramo de peso corporale

OLOR: Swigenaris o caracteristico, que se debe a fcidos grasos volftiles,
pudiendose intensificar por la adicibn de Scido lulfﬁrl;:o por favorecer
el despsendiniento de esos fcidos.

PENSIDADS Es aproximadamente de 1060, 1a del plasmsa es de 1026 y 1a de los
eritrocitos 1090,

ELEMENTOS PIGURADOS: Comstituyen alrededor del 40X y @s 10 que se conoce

con el nombre de " Hematocrito ",

PH: 88 de 7.35 menteniendose &ste dentro de iimites muy constantes graclas
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a uné serie de asortiguadores, existentes dentro del aismo torrente cir_
culatorio, sks un sistema fisiol8gico del mantenimiento del PH consisten
te en la eliminacibn, transformacibn, o neutralizaciln de iones fcidos o
de iones alcalinos, segn los reguerimientos de la situacin orglnica en

un ssssnto dado,

Origen de la sangre.

Este se conocs con el mosbre de "HENATOPOYESIS" termino que algunos apli
can solo a 1a generacifn de los elementos figurados y otros ademfs de
ellos, a2l origen de los integrantes quimicos de este tejido,

s complejidad quimica de la sangre induce a un amplio problema sobre el
origen de los componentes sanguineos, pero en lineas generales podemos de
cir que en ltima instancia el origen de estas substancias se encuentra
en la alimentacidn y en la respiracibn, ya ssa que alcance el torrente sam

guineo directamente o indirectamente, frecuentemente despliés de transforma

ciones profundas o blen sintesis organicas,



Globulos Sanguinsose.

En la sangre encontramos otros componsates que reciben el nombre de 916_

bulos rojos y glébulos blancos,

ERITROCITOS: Tambien llamados glSbulos ::ojo-. difiexen da las dembs célu_

las de 1a economia, porque han perdido su nbslec, razén por la cual son

incapaces de multiplicarse ni antes ni despubs de entrar en la corriente

circulatoria.

los principales componsntas del eritrocito son:

1)e= Membrana ceslular delgada.

2)e= Solucibn viscosa de hemoglobina, en concentracifn aproximada de 33 %
en el interior, Adesmfs de la hemoglobina hay pequefias cantidades de
otras substancias, allguul de &stas son proteinas y 1iquidos que cons
tituyen las estructuras de las células, como membrana o armazbn inter
na, otras son enzimas, minerales y substancias secundarias importan_

tes para el metaholismo interno,

La funcidn principal de los eritrocitos es trensporhar oxigeno de los pul_



mones & losltljldol. El oxigeno se difunde por la mesbrana pulmonar a la
sangre, despuls atraviess la meabrana celular para combinarse con la hemo_
globina que contienen los eritrocitos,

cuando los hematies llegan a los capxlaﬁol tisulares, ocurre lo comtrario
1a hemoglobina pone en libertad ¢l oxigeno que se difunde hacia los teji_
doss

En algunos animales inferiores la hemoglobina circula en la sangre y no en
el interior de los eritrocitos, en algunos msaiferos ( incluyendo 21 hom_
brs ) la sblecila de hemoglobina es suficientemente psquefia, de modo que
cuando escapa del glébule rojo sale ‘tambien atraves des los capilares. Por
lo tanto la funcifm de 1a membrana eritrocitica es mantemer la hemeglobime
en circulacibn pubs mientras permanece dentro de la cflula no puede difun
dirse por la membrana capilar.

En el feto los eritrocitos se forman en los sigulentes sitlos:

1).~ Saco vitelino

2)e= Higado
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3)o= Bamo

4)o= Mbdula Osea.

En ol recifin nacido, la eritrogénesis sblo ocurre en la mfdula Ssea,adends
1a sbdula de los huesos membranosos ( crineo, vertebras, costillas, ills
cos y estarnon ) producen mfs células que los huesos largos.

Lon eritrocitos siguen formindose en 108 huesos membranosos durante toda la
vida, en cambio , se elaboran en la dilfesis de los huesos largos sblo an
tes de 1a adolecencia. Asi mismo, es pitente que la eritroginesis en todas
los huesos disminuye con la edad, en concecuencia tambien baja el nimero
de eritrocitos ea la circulacibn.

El nlisero normal de hematies en cada milimetro clbico de sangre es algo ms
yor da 5 000 000 en el varSn y algo menor de esta cifra en la sujer, el
porcentaje de la sangre constituido por eritrocitos se llama hematocrito
su valor mormal es de 45 %. El Hematocrito puede estimarse centrifugando
la sangre en un tubo graduado.

LEUCOCITOS: Se llaman glSbulos blancos porque no esthn tefildos por la
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hesoglobina, los leucocitos se dividen en neutrofilos, eosinbfilos y basd
f;lol.

Los leucocitos tisnen diversas funciones, 1a mis importante es proteger
al cuerpo contra la invacién de microorganismos pitogenos.

LEUCOPOYESIS: En 1a mfduls Ssea junto con los eritrocitos de forma la ma_
yor parte da los leucocitos que incluysn neutrofilos, eosinffilos y pla_
quetas, Todos ellos proviensn del misloblasto, esta cflula durante toda
l1a vids sigue dividiendose y produciendo los distintos tipos de leucocitos.
Al observar la mfdula §sea en el microscopio parece que produce el mismo
ohmero de leucocitos y eritrocitos, por ello es dificil explicar la cau_
sa de que el nimero de leucocitos en circulaciln sea muy pequafio compas
do con el nlimero de eritrocitos.

Sin embargo los leucocitos a diferencia de los hematies, puaden abandonar
la circulacibn atravesando los pequefios poros de los capilares y llegar
as{ a los espacios tisulares. Los gldbulos blancos rara vez persisten en

la circulacidn o en los tejidos mis de unas horas o pocos dias, pués al
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desaspefiar su funcifn de proteger al organismo contra las enfermedades

suelen ser dn.tnu.da-.

Quisas esto explique que el nimero de leucocitos en circulacibn sea ledc;
rado,

LAS PLAQUETAS: Precuentemente son consideradas como gldbulos blancos, se
producen en 1a mbdula Ssea de la sigulente forma:

La sfdula produce cblulas voluminosas, frigiles, danominadas megacarioci_
tos, cuando maduran sGbitsments se rompen en muchos fragmentos dimimitos
que se convierten en plaquetas,

En relacidn con los leucocitos las plaquetes tienan un dikmetro de una
sfptima parte aproximademente. Las plaquetas son suy importantes para la
coagulacibn 4 la sangre y no guardan relacifn especifica con los denfs

leucocitos.
Los linfocitos y los monocitos son producidos en el tejido linfoide de to
da 1a economia de la médula $sea, Casi todo el tejido linfoide esth en

los ganglios linflticos que filtran la linfa que fluye por los vasos lin_
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fltuo;. taabien hay tejido linfoide abundante en bazo, time y submucosa

de aparatos digestivo y respiratorio, Cuando el tejido linfoide ha formado

linfocitos se vacifin en los vasos linflticos y llegan a la circulacibn jun
’

to con la linfa,

NEUTROFIIOS: 80n los leucocitos mfs importantss en la proteccism orghnica

contra la imvasiln aguda por bacterias. Tienen aproximadamente 12 micras

de difimetro y pusden stravesar con ripides 10s poros de ldg capllares por

el f&nn-.ng da diapfdesis, al llegar a los espacios tisulares atacan a

casi todo agente que pueda estar causando dafio,

CUANTIFICACIONS

Leucocitos o glébulos blancos, en el hombre normalmente sxisten de 5,000 a

1,000 por ml. de sangre.

Eritrocitos o gldbules rojos, el promedic normal de la cuenta de eritroci

tos es de 5 a 4 millones por ml. en los hombres y de 4 a 8 millones por mle

en las mujeres.

Cada eritrocito contiene de 29 mge de hemoglobina aproximadamente.
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Plaquetas, las plaquetas que se encuentran en la sangre circulante se cal

culan en un nlmero de 250,000 a 350,000 por ml.

Distribucién de la sangre en el cuerpo.

Es patente que aproximadamente tres cuartas partes de la samgre estén en
la circulacifn mayor y una cuarta parte se encuentra en el circuito menor
y en el corazhn, la sangre contenida por las venas es proporcionslmente
sayor a la contenida en las arterias.

Por ejemplos Las arterias del circuito mayor sblo contiensn aproximadamen
te el 13 % de la sangre, mientras que les wenas, vinulas y senos venosos
contienen aproximadamente el 50 X de la sangre, las arteriolas y los cepl
lares, a pesar de Su gran importancia para 1la circulacibn contiensn un por
centaje pequefio de sangre,

Cuando el volumen sanguineo total disminuye y los vasos no se llenan ade_
cuadamente, la sangre no puede circular normalmente por los te)idos, por

ello es importante un suministro adiclonal de sangre.
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Kl sistems wvenoso Considerado globalmente actub como ressrvorio sanguineo

. pues las venas poseen una cualidad plfsticas en virtud de la cual las pe_
redes pusden dilatarse y contraerse en respuesta al volusen de sangre dis
ponible en la circulscibn.

Asiaismo las venss sin imervadas por el sistema simpltico por lo cual, si
los tejidos comienzan a sufrir por insuficiencia circulatoria ocurren re_
flajos nerviosos, haciendo que lleguen muchos impulsos simplticos a las
vanas, estas se contraen y la sangre se desplaza al corazfn y otros vasos.
La contractibilided y la diatibilidad del sistema wvanoso protegen a la cir
culacibn contra el efacto perjudicial de la hemorragia.

Ciertas partes del sistema venoso tienen upeéial importancia como reservo_
rics sanguineos. En primer lugar las venas de grueso calibre del abdomen
son particularmente distensibles y por ello normalmente contienen gran vol(
men da sangre, sin embargo pueden contrserse giéando se necesita sangre en
otro lugar de la circulacibn.

En segundo lugar, los senos vendsos hepAticos pueden dilatarse y contraer
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se mucho, por ello en ciertas circunstancies el higado contiene hasta 1i_
tre y sadic de sangre y en otras ocacionss s5lo algunos centenares de mili
litros,.

En tercer lugar ol bazo normalsents contisne 200 ml. de sangre poco mbs o
menos pero puede mantensr hasta 1,000 al. © contraerse y disponer sblo de
50 mle

Los plexos wenosos cutfnecs son otro reservoric sanguineo hpozt.anto. nor_
malmente la sangre que contiensn se utiliza para regular la temperatura
corporal, cuanto mis rpidamente fluya la sangre mayor serf la pérdida de
calor. Sin clbu‘go. cuando los Srganos vitales necesitan sangre adicionsl el
sistema nervioso simpltico puede contraer intensamente 105 plexos venosos
cutfneos y trasladar la sangre almacenada a la circulacibn principal.

Los vasos pulmonares son un quinto reservorio sanguineo, aproximadamente
12% de la sangre esti normalmente en el circuito pulmonar y gran parte de
ella puede trasladarse a otros sitios de la circulacidn sin perjudicar la
funcibén pulmonar, debido a esto los pulmones son un reservorio sanguineo

importante.
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Resumen Histérico sobre el Conocimiento de la Coagulacibn,

Desde los mismos origencs del hombre fste se ha preocupado por la deten_
cibn da 1as hesorragias, al darss cuenta que éstas ponen en peligro la vi
da, por tal motivo desde 1os $iempos mbs primitivos se practican formas
afs elemsntales de hemostasia, Con el paso del tiempo estas formas han
evolucionado y cada dfa se perfeccionsn mfis debido al interés creado pof
la nacesidad,

Esto ha hecho que los cientificos, desde los primeros tisspos hasta nues
tros dlas hayan mantenido un interfs constante por el estudio de la coa_
gulacién y la hamostasia.

A continuacifn se esponen a grandes rasgos los hechos mbs importantes de
estos estudios.

ERA PRECLASICA: Comprendida de 1966 a 1904

Malpighi ( 1666 ) obtiene las tramas de fibrina despufs de lavar el co&_
gulo,

Petit. ( 1731 ) la hemorragia se detiene por la formacidn de cofgulos y
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parte de fste se encuentra en la sangre, el cofigulo se fija de manera da
tapbn en la parte interna de 1la vena.

Morand ( 1736 ) dice que una arteria puede sufrir una contracciSn longitu
dinal dando como resultado una corrugaciln o doblez que hace qua dismimu_
ya la luz del vaso.

Hewson ( 1772 ) desarrolla los primeros mftodos para hacer la sangre i.ncgi
gulable y establece que los factores de la coagulacibn son extracelularese
Jones ( 1805 ) dl una nueva teorfis en la que hace recordar a los dos an_
teriores.

Buchana ( 1845 ) descubre la troabina.

Denys ( 1859 ) descubre el fibrinSgeno.

Schmidt ( 1872 ) la trombina es formada por un precursor ( la protrombina )
Hayem ( 1878 ) descubre las plaquetas y su aglutinabilidad y afirma que
reaccionan con el fibrinSgenos

Hammarston ( 1879 ) establece que necesita la trombina para coSgular al

£ibrindgeno.
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Axthus y Pages ( 18350 ) establece la necasidad del calcio.

ERA CLASICA:

Se comdce asi al periodo de tiempo comprendido entre 1904 y 1934 y es inie
cisdo con el trabajo de Morawitz, Fuld y spiro quienes en 1904 dan a cono_
cer la teoria de la cosgulaciba, culminando sus trabajos realizedos hasta
asa focha,

Teoria de Morawits, Puld Yy Spiro: la protombina en presencis de tromboqui
masa @ iones de calcio gemera trombina, £sta actGa sobre el fibrinSgemo

convirtifndolo en fibrina.

TROMBOQUINASA

PROTROMBINA TROMBINA

IONES DE CALCIO

TROMBINA

FIBRINOGENO FIBRINA
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En el mismo afio en qua Morawitz da a conocer su teorla, Das descubre la

vitanina K{

puke en 1910 introduce el tiempo de sangrado,

Hustin, Abote y lewlischn en 1915 introducen el citrato da sodio como anti
cuagulante e iniclan las transfuciones,

Al afio siguiente Nc Lean descubre la heparina.

Magnus en 1933, demusestra que una arteria ante un trauma puade sufrir una
contraccibn tan intenss que puade cerrar la luz del vaso y detener totalmen
te el flulde sanguineo, y de esta manera , 20 aflos despuls de haber lansa_
do 1a teoria cllsica de Ra cosgulacifn Merawitz, pone en duda, que el pro_
ceso de la coagulaciin ses el principal factor para jeoducir 1la hemostasise
ERA DE LA PROTROMBINA:

Esta era comprende de 1934 a 1943 y es llamada as! por la importancia que
se le dio a la protrombina en el procese de la coagulacién,

Durante esta &poca Warmer, Brinkhous y Smith estiman la actividad de la

protrombina en sangrae
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Quik, Stanley-Brown y Bancroft observaron que la disminucidn de la proe
trombins en pacientss ictlricos producia sangrados, Quik establece que la
falta do lhl_orcibn ds vitamina X por ictericias obstructivas produce san_
grados.

Link aisla el dicumarol del tréhol dulce.

En el Instituto de Karelinska de Estocolmo Suscia, se logra la preparacibn
de la heparina pura.

ERA DE LOS PACTORES:

Esta se inicia en 1943 con el descubrimiento dal Pactor V por Owren.
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NOMENCLATURA INTERNACIONAL DE LOS FACTORES DE COAGULACION

los factores de coagulacifn que hasta el momento se han admitido, son
108 expresados con mimerovs romanos por sl INTERNATIONAL COMETTEE FOR

NOMENCLATURE OF BLOOD CLOTING FACTORS.

NONENCLATURA NUMERICA CTROS NOMBRES

ractor I PidrinSgenc.

ractor II Protrosbina,

ractor IIX ' Tromboplastina histica.
Pactor IV Calclo.

ractor v Proacalerina, globulina Ac

plassfitica, factor 18bil.
(1)
Factor VII proconvertina, factor estable

SPCA.



NOMENCLATURA NUMERICA

Factor VIIX

Pactor IX

Pactor X

ractor XI

Pactor X1t

Pactor RIII

ractor Plaquetario 4

23...

OTROS NOMBRES

Globulina sntihemofflica ( ANG )
Pactor antihemofilico ( AWF ) ,
Factor antihemofflico A.
Components tromboflastinico del
plasma ( PTG ), factor Chirstmas,
factor antihemofilico B.

ractor de Stuart-Prower.
Antecedentes tromboplastinico del
plasma ( PTA ).

ractor Hageman ( HP ).

Factor establlizante da la fibri
na. fibrinasa, factor Laki-Lorands
Actividad antiheparinica de las

plaquetase
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NOMENCLATURA WUNERICA OTROS NOMBRES
ractoxr Plaquetario 3 Actividad coagulante de los fos

folipidos plaquetarios.

(I) 3¢ omitid el Factor VI porque se habla utilizado en una nosenclaty

‘za anterior para el activador de la protrombina.
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NECANIZND DE COAGULACION DE LA SANGRE

La fisiologia de la hlﬂi'ltll].l es compleja y no cospletamente com _
prendida. Un mecanisso de coagulaciSn mormal, funcifn y nlmero ds plague_
tas adecwados, mecanismo fibrinolitico mormel y una apropisda respuasta
vascular, es todo lo que se nacesita para asagurar que la sangre persans
ce fluida dentro de la circulacifn y que no se producirh uns hemorragis
exsesiva, expontansa 0 como una respuests s un trauma,

Los distintos aspectos de 1la hemostasia pusden ser eeﬁmﬂol en el la_
boratorio, sfs o meros ssparadamente um de otro, pero en la persona sa_
sa hay una intisa correlacifn entre estas funciones por 1o que el tras -
torno de una de ellas pusde producir cambios en las desfs,

El mecanismo puede ser afectado a causa de:

1).- Dbficit congénito o adquirido de factores de coagulacibn.

2)e= Presencia en la circulacidn de inhividores que destruyan o interfie

ran la accibén de los factoras de coagulacibn,



2640e

3)e= Actividad Fibrinolitica aumentada.

4).~ Dbficit o disminucidn de las plaquetas.

S),= Coagulacidn intravascular consecutiva a la entrada en la circulacibn

de substancias procuagulantes.

Mo obstante en el mismc paciente pusden producirse, a la ves combinacio _

nas de dos o uis de estos defectos,

El estudic del mecanismo Mamostético es necesario en las sigulentes cir

cunstantcias.

1).= En los paciesntas que han de ser sometidos & una intervencidn quirir
gica, en 1os cuales la historia propia o familiar, la nsturileza de
su proceso o el tipo de investigacibn sugieren la posibilidad de
presentacién de hemorragias anormales.
Ejemplo: Los pacientes que tienen en su haber una historia de hemo_
rragias anormales despubs de un trauma o cirugia, enfermos que tie_
nen familiares con trastornos de hemostasia o que pueden haber here

dado la misma anomalidad, pacientes con enfermedad renal o hepética
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& 1os que sa tiena que practicar bilopsias y enferwos sometidos a ch

rugls cardleca.

Nlagnbstico de 1a naturalesa del defecto en enfermos con trastornos
de hemostasia.

En general hay dos atapas en la investigacién de un enfermo de este
tipo; a) el establecimiento de 1a pressncia de una anomalia y b) la
definicifn y quizis la determinacién cuantitativa de esa anomalia.
L primera etapa del diagnBstico se pusde establecar normalmsnte por
medioc de prusbas de orientacidn, mientras qus la segunda etapa nece
site de prusbas mfis especificas y normalmente mfs largas,

Control de laborstorio en enfermos que reciben teraplutica anticuagu
lante.

Los anticusgulantes para su uso clinico comprenden a) anticuagulan
tes orales, derivados de la cumarina e indanediona, b) los deriva _
dos de la heparina y c) activadores del mecanismo fidbrinoiitico.

Cada grupo requiere un diferente tipo de prueba de laboratorio para



2Beee

determinar el grgdo de hipocuagulabilidad.
4)e=~ Control de laboratorio en la terapfutica de paciantes con trastornos
de hemostasis,
1o deseado es corregir el defecto hemostfitico remplazando el factor
deficitario y manteniendo lacorreccidn durante un periodo de algunos
d{as, las determinaciones cuantitativas de factoras de coagulacibn
son normalmente necesarias para este tipo de control.
La hemostasia es un proceso necesario para determinar el sangrado despuls
de la lesidn de un vaso. En la hemostasis fisiolSgica el primer efecto en
la rotura de un vaso, es una contracciSn rfpida tanto por un reflejo ner_
vioso de tipo axbnico como, por 1a secrecibn de substancias vasoconstricto
ras, especialmente las que contienen las plaquetas,
El vaso lesionado se contrae y &ste hecho lleva consigo una disminucidn
de la wvelocidad de la corriente sanguinea, con 1o cual las plaquetas que
normalmente circulan por @l centro del vaso se situan ahora en la perife_

ria del mismo, inmediatamente después de &sta fase puramente vascular las
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plaqustas actufin mechnicamente al adherirse a 10s tejidos destruidos, puede
ser por un cambio en su carga de sucerficie o de la absorcibn de una pelli
cula proteinica posiblemente de fibrina, Posteriormente las plaquetas se
agregan entre si, lo cual es un fénomeno reversible en donde la principal
fuante de enargfa es el ADP ( adenosibn difosfato ) que se forma an las
mismas plaguetas Yy en el endotelic vascular lesionado.

El siguiente paso es la agregacifn irreversible ( metamorfosis viscosa)
que requiers la existencia de cantidades pequefias de trombina.

En lo anterior se puwede observar que las plaquetas desempefian un papel cen
tral en 1a hemostasis, los fosfolipidos plaquatarios ( factor plaquetario)
tiene un papel fundamental en las Gitimas etapas de la coagulacibn cuando
el Factor V reacciona en la forma activa del Factor X, factor activo que
convierte la protrombina en trombina.

La teorla de Mac Farlane acerca de la cascada, explica de mejor modo como
reaccionan los factores de coagulacibén para originar el producto final

que es la fibrina.
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£n el esquema qua se muestra en la figura I cada factor se convierte en
una forsa activa durante el proceso de 12 coagulacifa. El factor activado
designado por el gufijotat actua luego como una enzima, pars convertir al
siguiente factor del esquema en una forma activa.

1a reacciln comiensa por el contacto en uma superficie entre la sangre y
la pared del tubo de ensayoc u otra superficie sojable por agua que causan
la activacifn del Pactor XII.

La protrombina activada ( Factor II en el esquema de Nac Parlane ) se lla
sa norsalmente trombina. El (ltimo producto poli{merc de fibrina recibe la
accifin del Pactor XIII para formar fibrina estable, probablemente por un
proceso de transamidacin. E1 factor XII por si mismo existe en la sangre
‘cn foraa de precursor inactivo y es activado por la trombina en presencia
de iones de calcio. NStese que el Factor VII no desempefia papel algunc en
las reacciones que se producen en la sangre nativa que se coagula en el
tubo de cristal ( mecanismo intrinseco de coagulacién.).

Este Oltimo factor sin embargo esth envuelto en la acelgracidn de la coa_
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gulacibn q;ln se produce cuando aflade extracto tisular a la sangre ( maca
nismo extrinseco de coagulacién ).

El extracto tisular reacciona con el Factor VII y el calcio iénico para
der origen a un producto que activa el Pactor X y as{ cortocircuita las

primeras fases de cosgulacidn de la sangre.
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L1as lineas continuas representan transformaciones guimicas, las

iineas discontinuas representan actividad enzimitica.
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CAPITULO III

CLASIFICACIOR DE LAS ENFERMEDADES HEMOFILICAS

HEMOFILIA CLASICA

El Factor VIII es una glucoproteina con un componente carbo_
hidratado de aproximadamente 15 %. Su verdadero peso molecular es
incierto, existen evidencias recientes de que su actividad coagu_
lante reside en una pequefia molécula que se encuentra en el plas_
ma ligada a grandes agregados, tal vez a conjuntos de albuminas.
La concentracion plasmatica del Factor VIIT se calcula en 0.12m7m1.
tanto el Factor VII como el Factor IX son sintetizados por el hi_
gado y existen evidencias de quelel Factor VIII se almacena en el
bazo.
La vida media del Factor VII es de alrededor de 12 Hrs., Los Fac _
tores VIII y IX juegan ambos un papel critico dentro del mecanis_
mo de la coagulacion y la deficiencia de cualquiera de ellos cau_
sa un trastorno hemorrigico serio.
Las investigaciones recientes han demostrado gque en la mayoria de
los pacientes hemofilicos, el defecto que existe en el Factor de
coagulacidn es mas bien cualitativo que cuantitativo.
Los estudios bioguimicos e inmunoldgicos demuestran la existencia

de una cantidad normal o supernormal de una proteina coagulante



inactiva.
Este hallazgo forma la base de una importante prueba para la com_
probacién del estado del portador.
Mientras gue en un hombre se encontrarian cantidades equivalentes
Qe Factor VIII inmunolGgicamente activo, una mujer que sea porta_
dora de la hemofilia clasica tendra doble cantidad de proteina
inmunologicamente reactiva.
Esto se debe a que uno de log cromecsomas X, de la persona portado_
ra controla la sintesis exclusivamente de la proteina reactiva
inmunologicamente.
Un varén que herede este cromosoma sera un enfermo hemofilico, to
dos los descendientes del sexo femenino de un hemofilico se volve
ran portadores.
Lo que sucede en la hemofilia cliasica, no es la carencia de Factor
antihemofilico en el plasma, sino que hay una variante no funcio__
nal de este Factor, dicha anormalidad es atribuida a un gene rece
sivo unido a X .

Manifestaciones Genéticas: La transmision de la hemofilia se
ilustra en los diagramas de la figura 2 y puede resumirse como si
gue;

1.~ 5i un vardn hemofilico se casa con una mujer sana.



a)
b)

Todas las hijas

todos los hijos

2.~ 8i un varén se casa

a)

b)

cada hijo vardn
cer hemofilia.
cada hija tiene

xa,.

”lll

son prtadoras obligadas.
egtan sanos.
con una mujer portadora.

tiene el 50% de probabilidaddes de pade

el 50% de probabilidaddes de ser portado_
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__ Todas las hijas
portadoras

. Todos los hijos
sanos

FIGURA 2
MUJER SANA
x X
o ot nd
VARON
HEMOFILICO
: Y Xv Xy
MUJER PORTADORA
xB X
X xbx po'e
VERON
SANO
Y xhy Xy

50% de hijas
portadoras

50% de hijos
hemofilicos



Aproximadamente dos tercios de los pacientes presentan historia po
sitiva.
Cuando se descubre un nuevo paciente hemofilico, conviene estudiar

a los siguientes miembros de su familia en cuanto a las posibilida

des de presentar hemofilia,

1.~ Hermanos varones.

2.~ Hijos varones de hermanas
3.~ Hermanos varones de la madre.

4,- Hijos varones de las hermanas.



40cse

SEUDOHENMOPILIA

Ss un tipo de trastormo hemorrligico oo trombocitopfnico que es femi_

N

liar y se transmite a ambos sexos, por transmisifn hereditaria como carac
ter dominante unido al sexo.
A diferencis de la hemofilia clfsica, 1a sadre o el padre afectados engen
dran hijos de uno © de otro sexo que muestran tendencias hemorrfgicas.
Dentro de las manifestacionss clinicas que presenta la enfermedad de Von
Willebrand se encusntra 1a epixtasis, siendo comunes las hemorraglas gin
givales o las de 108 geniteles femeninos, tambien se puesde obsarvar casos
de hemorragiss gastréintestinales.
Un fénomeno caracteristico de la enfermedsd de Von Willebrand es el tiem
po de sangrado prolongado, tiempo de protombina normal, anomalia que no
suele acompaflar a otros trastornos de tipo hemofilico.
Sin embargo es importante antes de establecer un diagnostico, descartar

otras enfermedades que son caracterizadas por el tiempo de sangrado anos

male
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Los enferwos que presentan este padecimiento pusden lograr su coagulacidn
al alimeataresles el PFactor ( PTC ) components da tromboplastina des plasma.

Existen datos que pueden alludar a reconocer con facilidad la enfermedad

de Von Willerbrand.
1o~ Hallasgos Positivos
a) Historia familiar indicadora de transmisifn autosSsica dominante.
b) Tisspo de hemorragia prolongado.
¢) Tiampo ds tromboplastins parcial ligeramsnts proloagado, provocsdo
pt;: descenso modersdo en el nivel dsl Pactor VIII ( entre 15 y 50 %)
2.= Hallasgos nsgatives.
a) Nimero de plaguetas normal y sorfologia ploqu;tarh norsal en el
frotis hemftico.
b) EmisiSn normal del Factor plaquetario 3 con AP ( adenosin difosfato)

caolin y collgeno.
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CAPITULO IV

MANIFESTACIONES DE LAS ENFERMEDADES HEMOFILICAS

SINTOMNIOLOGIA

Los casos de enfermedad sin antecedentes no son otra cosa -
que una larga transmision a travez de mujeres conductoras casadas
con varones no afectados, ademis es posible que el problema hemo_
rragico pueda surgir de nuevo por mutacién de las células sexua _
les de la madre, dando lugar a una nueva generacion de familia he
mpfilica a ésta se le conoce como hemofilia esporadica.
Es importante aclarar el cuadro clinico de la hemofilia, en cuan_
to a la deficiencia de los Factores VIII y IX, ya que presentan
variaciones de severidad en relacidn directa a la cantidad de Fag
tor deficiente, asi se encuentran cagos de hemofilia severa con
manifestaciones hemorragicas espontaneas y otras de hemofilia le
ve que evoluciona sin manifestaciones.
Los estados hemofiloides se diferencian de las purpuras por los
signos clinicos y pruebas de laboratorio.
La hemofilia se caracteriza por la presencia de episodios residi_
vantes de hemorragias, en diversas zonas del organismo, Estas se
presentan de modo expontineo o bien después de pequefias lesiones,

eg un'sangrado que varia en cantidad y tiempo de duracidn y éste
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pueds ser contado en horas o en dias de duracidn.

La gravedad varia de un paciente a otro, pues las hemorragias pue
den ser lesves o cgudas dependisndo de las causas que la originen,
&\ los casos mis graves el enfermo sangra y se magulla al menor -~
traumasismo, mientras que en los casos mis leves hay pocos sinto
mam los cuales se ponen de manifiesto cuando las heridas son im
portanten.

En la exploracién fimica se encuentran equimosis ( nunca pete_
quias ), hematomas, hemartrosis, artropatias.El hemofilico por lo
general presenta una deformida consecutiva a hemartrosis, con mu_
cha frecuencia es la rodilla la que queda incapacitada, otras ar_
ticulaciones pueden ser dafiadas por el proceso,

Ejemplc de ésto son las lesiones pufridas en codos, cadera,hombros
y pequefias articulaciones de las manos y vertehras. ‘
Escasamente se presenta la crisis hematirica produciendo dolor de
vejiga p de uno o ambos rifiones, pusden ser gradual o sibitamente
y suelen persistir de tres a cinco semanas y cuando empleza a dis
minuir la hemorragia y a formarse coagulos hay dolor que semeja
un célico renal,

Ia pérdida sanguinea puede ir acompafiada de leucocitos polimorfo

miclear, como en otros casos de anemia aguda posthemorragica, las



plaguetas puedgn aumentar de nimero,nunca descienden por debajo de
1a cifra normal, también se cbserva un retardo en el tiempo de coa
gulacidn y si se presenta anemia dependera de la gravedad y frecuen
cia de la hemorragia.

burante la infancia la tendencia hemorragica suele manifestarse
por la aparicion de equimosis o hematomas, muchas veces despues de
traumatismos tan leves que podrian pasar inadvertidﬁs, a veces se
presentan hemorragias en la boca, en particular en el frenillo del
labio superior, tambien suelen ocurrir hemorragias en las articula
ciones del maxilar produciendose anguilosis.

La hemartrosis es la manifestacion mas frecuente en el nifio hemo_
filico afectando principalmente la rodilla,tobillo y codo, cuando
la hemorragia intrarticular se repite en una misma articulacion y
no es tratada adecuadamente provoca alteraciones irreversibles lla
madas artropatias.

Existen pacientes que presentan hematomas enormes, siendo éstos

en ocaciones reabsorvibles, pero tambien pueden persistir dejando
masas duras que se calcifican.

Las hemorragias en los muglos a veces causan contracturas y defor
midades, sin embargo la hemorragia en tejido laxo por debajo de

la lengua en faringe o en el cuello es particularmente peligrosa



porque puede dificultar la deglucidn u ocluir las vias respirato_
rias, a causa de los hematomas que comprenden troncos nerviosos y
vasos importantes se pueden provocar pérdidas sensoriales o para
lisis, disminucién del aporte sanguineo a las regiones del cuerpo
que esos vasos irriguen ocacionando inclusive gangrena.

Durante la exfoliacidn de un diente f;emporario o la erupcidén de
un diente rara vez se produce hemorragia, en la extraccion denta
ria sin embargo se puede precipitar una crisis mayor.

La hemorragia profusa puede comenzar algunas ocaciones algunas ho
ras después de la intervencidn quirirgica y convertirse en flujo
incontenible, es asi como en ocaciones se ha descubierto casual _
mente esta enfermedad, debido a las hemorragias prolongadas post
extracciones dentarias.

Tienen otras zonas frecuentemente de sufrir traumatismos como sons
la mucosa labial y nasal provocando gingivorragias y epistaxis.
Vemos que las principales manifestaciones clinicas de hemofilia -
estan relacionadas con episodios frecuentes de sangrado dentro de
las articulaciones.

La iniciacion aguda de dolor, tumefaccidn y deficiencia funcional
de una articulacién en un nifioc de 2 o 3 afios de edad sugiere el

diagnostico, el cual se ve conformado por la aparicidn de equimo_
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sis de gue aparentemente no estan relacionadas con fénomenos trau
maticos, asi como por una historia familiar caracteristica de he_
rencia ligada al cromosoma x, si la deficiencia de la actividad
coagulante es de grado moderado o severo el tiempo parcial de
tromboplastina se encontrara anormalmente prolongade, y esto jun_
to con el hallazgo de un tiempo normal de p&otrombina indica la
presencia de hemofilia,

La naturaleza exacta del defecto deberd confirmarse a traves de
determinaciones especificas de los factores individuales de la
coagulacién Factores VIII y IX .

Una deficiencia de la actividad del Factor VIII se observa tambien
en la enfermedad de Von Willebrand sin embargo'ésta entidad afecta
tanto a varones como a mujeres y esta asociada con una deficien _
cia en las funciones plaguetarias. Esta iltima anormalidad puede
ser reconocida por la prolongacion del tiempo de sangrado, una
retencidén inagecuada de las plaguetas por columnas de cuentecillas
de cristal, asi como por la incapacidad del antibiotico rectoceti_
na para inducir la formacion de agregados plaguetarios en el plas
ma rico en plaquetas gue presentan estos individuos.

Es interesante gue el plasma de los hemof{licos posee la capacidad

de corregir las anormalidades plaquetarias y de aumentar los nive
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les plasmiticos del Factor VIII en los individuos que padecen la

enfermadad Von Willebrand.



CAPITULO V

ESTUDIC PREOPERMIORIO DEL PACIENTE HEMOFILICO

HISTORIA CLINICA

con

ra historia clinica es un proceso que el médico debe realizar

especial cuidado y atencidon, sobre todo tratandose de enfermos

hemofilicos, el resultado de este estudio dard un diagnéstico para

de ah{ partir a un pronSstico y poder dar el tratamiento adecuado.

La historia clinica consta de tres aspectos fundamentales los cua

les

Ce-

A.-

Las

24~

Por

sony
Interrogatorio,
Exploracidn Fisica.

Examenes de laboratorio.

El interrogatorio realizado por el médico para valorar la he

mostasis deberd ser claro y preciso.

pregquntas a contestar por el paciente son las siguientes:

¢ Anteriormente el paciente ha presentado hemorragias o egquimo
Big andmalas?z.

¢ Sufre sintomas gue sugieran un trastorno adquirido capaz de
trastornas la hemostasis;

ejemplo: hepatopatia crénica, lupus eritoematoso generalizado,



uremia, enfermedad maligna hematologica.

3.~ 2 Toma el paciente algun farmaco gue pudiera perturbar la he_

mostasis?.

4.- ¢ Han presentado hemorragias anormales los dem3s miembros de

la familiaz.

Al preguntar a un progenitor acerca de hemorragias importantes en

un nifio pequefio se investigard especificamente lo siguiente:

1.~
2.~

3~

4.~
S5e=
Por

6o~

Hemorragias en el mufién umbilical.

Hemprragias tras circunciscidn.

Hemorragias en cortes de la boca.{ los incisivos centrales bro
tan en la época que un nifio aprende a andar y por tanto muchos
nifios se causan cortes en la boca al caer,Con una pequefia in_
sistencia es posible que los progenitores recuerden incidentes
de esta indole,).

Frecuencia y magnitud de los hematomas del cuero cabelludo.
Extension de la equimosis por traumatismos enormes.

ejemplo: caidas en columpios, bicicletas o escaleras.
Epixtasis, si estas se detienen en pocos minutos aungue sean
frecuentes haran pensar que la hemostasis es normal, mientras
gue las epixtasis prolongadas despertaran sospechas de hemos_

tasis anfmalas.




En pacientas adultos se formularfn otras preguntas para valorar:

14- Equiniosis anbmalas.

Para obtenar una respuesta clara y correcta en cuanto a &ste respecto se
procedera a hacer las siguientes preguntas:

a)l Con que frecuencia advierte mievas equimosis en ¢l cuarpo 2,

b)¢ De que magnitud es la mayor equimosis que suele presentarse despuls
de um trawmatiswmo tan pequeflo pero que no es posible recoxdarlo hasta
haber aparecido la equimoais.

c)iDegarrolla equimosis en los puntos de inmunizaciones o de inyeccionas
parentales de farmacos,?

2¢= Hemorragias excesivas por pequefios cortes,

sn &ste punto la pregunta general ¢ sangra usted en exceso tras pequefios
cortes 7.

Raras veces proporcionan una informacibn precisa, es preferible pedir al
paciente que muestre una pequeiia cicatriz luego preguntarle especificamen

te como se produjo la laceracidn y cuanto tiempo sangro.
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3.« Hemorraglas tras intervenciones anteriores.

Aungus Ros pnéhntn recusrdan fhcilmante las opersciones importantes

& manudo @8 praciso insistir piu que recusrden intervanciones senores
como son, biopsias, que asl mizmo pueden sangrar anormsalmente si la hemox
tasis o8 defectunsa. La hemorragis durante la intervencidn quirfrgica ¢
hdiatuenta tras ella proviens & memido de causa local, ¥ por ello as
menos significativa que la hemorragia tardis, es decir gue comienss &
paxtir de) tercer dia de la operacibn,.

4. Hamorragias tras extracciones dentarias,

La axtraccibn de un diente permanente desgarra muchos vasos pequafios y
por tanto constituya una buena pruebs de hemostasis,

La hemorragia postextraccidn que pepsista nbs de 24 Hrs. © que se presen
ta nuevamente al tercer dis es muy sospechoso de hemostasis anbmalas,

En cambio si ha habido warias axtracciones sin que se produjesan hemorrs
gias anormales es muy poco probable la existencia de una tendencia perma

nente hersditaria a las hemorragias.
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Existen farmacos que perturban la hemostasis los cuales son de dos clases:
14 aspirina en dosis ordinarias que puads prolongar &l tiempo de hamorzagia
an los individuos sanos, su empleo hadria de suprimirlo varios dias antes
da cualquier intervencifn.

Sa conocan otros medicamentos que tambien dificultan la agregacibn de las
plaquetas.

Por ejemplo: Dipiridamol { persantin ) clofibrato ( atromides ) fenilbuta
sona { butaxzolidin ) antihistaainas y tranquilizantes.

1a otra clase de farmacos que perturbaa la hemostasis son los que interfie
ren en la coagulacifn de la sangre y son:

Anticusgulantes heparina y las formas orales de la cumarina,

Aungue no es da esperar que el paciente quirlirgico habitual haya estade
recibiendo heparina parental, se encontrarf en ocaciones un paciente que

recibe tratamiento oral de sosten a largo plazo con anticuagulantes.
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8.- Ixploracifn fisica,

-

Al reslizar la exploraciln fisica se buscan particularmsnts los siguien_

tes puntoss

1.« Sefiales de hemorragias anormales en la piel.

La equimosis se pondra de manifiesto incluso en la exploraciln sfs super_
f;cm y hacen pansar en hesorragias anbmalas de grandes vasos a consecuen
cia de un defecto de la coagulaciSn sanguinea.

Los pacientas hnpimhldoc'mnnn a manudo inyeccionas parentarales y
§stos puntos merecen exploracidn en busca de equimosis sospechosa.

2.« Elasticidad anormal de la piel ¢ hiperextansivilidad de las articula
ciones, demostrativas de trastornos del tejido commctivo de tipo heredita
rio y acompafiado @e hemorragias vasculares.

Un examen dental y una evaluacibn oral son necesarios para asegurar las
mejores condiciones en el procedimiento quirlirgico.

Esto se lleva a cabo mediante la realizacién de sesiones de tipo profiléc

tico en los cuales se toman medidas preventivas dependiendo de cada caso
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en particular que se presente, nos damos cuenta que los padecimientos in
fecciosos son producidos principalmsnte por caries dental, que lesiona la
camara pulpar dando como resultado la formacifn de abcesos y en ocaciones
se observan tambien lesiones traumbticas en ja lengua , en la cara inter_

na de loi carrillos por su mordedura a nivel de los molares.

Ce= Examenes de laboratorio.

Cusndo se procede al estudio de un paciente, su historia o hallasgos cli
nicos musstran indicios ds hemostasis anfmales, O porque una valoraciSn
preoperatoria minima ha sefialado un aspecto sospechoso, se requiere una
valoracifn selectiva de laboratorio miis estricta dovcadl fase de la hemos
tasis.

Por tanto se investigaran por medio de pruebas de laboratorio los siguien

tes puntos:



1.- La formacion de los trombos hemostaticos.

2.~ Generacién de trombina en la coagulacién extrinseca.

3.

Generacidn de trombina en la coagulacién intrinseca.

4.~ Reaccidn trombina-fibrinSgeno y estabilidad del codgulo de

fibrina.

Valoracion de laboratorio selectiva para la hemostasis en el

paciente con supuesto defecto hemostatico.

FUNCION HEMOSTATICA MEDIDA PRUEBA

Formacién de trombos hemos Tiempo de hemorragia de Ivy

taticos primarios. Frotis de sangre periférica para
@eterminar la cifra y morfologia
de las plaquetas.

Coagulacién de 1 cmd de sangre
en un tubo de ensayo de 12/75 mm,
y examen de la retraccidn del

coagulo tras 2 hrs. a 37'C

Recuento de plaquetas.



FUNCION HEMOSTATICA MEDIDA

PRUEBA

Generacion de trombina en la

coagulacion extrinseca.

Generacion de trombina en la

coagulacidén intrinseca.

Reaccién de trombina-fibring
geno y estabilidad del cod_

gulo.

Prueba de tiempo de protrombina

de Quik.

Prueba de tiempo de tromboplas_

tina parcial activada ( I )

Se examina el tamafio del codgu
lo formado inicialmente en el
tubo de ensayo sefialado antes,
para tomarlo como indice del
nivel de fibrindgeno.

Se vuelve a examinar el coigu
lo a las 2 Hrs, por si extisten
seflales de lisis.

Prueba del tiempo de trombina
Se intenta disolver el coagulo

plasmatico recalcificado, en



FUNCION HEMOSTATICA MEDIDA PRUEBA

urea 5 M o en dcido monocloroa_
cético al 1 % como prueba del
Factor XIII

Titulo de fidrindgeno, prueba de
la protamina, a veces son nece-

sarios.



ESTUDIOS ULTERIORES CUANDO LAS PRUEBAS SELECTIVAS SON ANORMALES
El examen consecutivo de un paciente a quien las pruebas selecti-
vaa dan resultados andmalos se orientan segun:
1y- El diagnostico de presuncién por la historia clinica o la ex
ploracién fisica.

2.~ El conocimiento de los factores que afectan cada una de las
pruebas selectivas.

3.~ E1 conocimiento de la combinacidn de resultados de las prue_
bas selectivas en cada una de las enfermedades hemorragicas
corrientes.

Al programar las pruebas sucesivas se tomaran en cuenta los si _

guientes puntos:

l.~ E} tiempo de una prueba selectiva puede resultar prolongado
por falta de un factor coagulante o por la existencia de un
anticuagulante en la circulacidn. En el primer caso la mezcla
del plasma del paciente con un volumen igual de plasma normal
no acorta significativamente el tiempo de la prueba.

2.~ Un paciente varon con tendencia hemorragica desde el nacimien
to vy prolongacidn aislada del tiempo de tromboplastina parcial

padece hemofilia { por déficit del Factor VIIT o el Factor IX)



a menos que se compruebe otra cosa.

3.~ Bl déficit de vitamina K y la enfermedad crénica del parénqui
ma hepitico pueden producir la misma combinacidn de anomalias
en las pruebas selectivas. Ambos trastornos pueden diferenciar
se por repeticidn de las pruebas a las 12 y las 24 Hrs. tras

la administracion de vitamina K.



La tabla siguiente esquematiza las pruebas selectivas de algunos

trastornos hemorragicos mas comunes:

TIEMPO DE

NUMERO DE TIEMPO DE
HEMORRAGIA PLAQUETAS QUIK
TRASTORNO DE _Ivy
Trombocitopenia Alargado Reducido Normal
Enfermedad Von Willebrand 5largado Normal Normal
Hemofilia ( déficit de Fac
tor VIII o Factor IX ). Normal Normal RNormal
péficit de vitamina X
( anticuagulantes orales ) Normal Normal Alargado
Hepatopatia cronica. - Normal Normal o Alargado
un poco
reducido
Netrosis hepatica maaiva Alargaéo Normal o Alargado
aguda. reducido
Coagulacidn intravascular
masiva, Alargado Reducido Alargado
Heparinemia. Normal Normal Normal o

alargado



TIEMPO DE TIEMPO DE
TRASTORNO TROMBOPLASTINA TROMBINA
PARCIAL
Trombocitopenia Normal Normal
Enfermedad de Von Willebrand Normal o Normal
Alargado
Hemofilia ( dé@ficit de Fac_
tor VIII o Factor IX ). Alargado normal Normal
paficit de vitamina K Normal o Normal
( anticuagulantes orales ). Alargado
Hepatopatia crénica Alargado Normal o un
poco alargado
Necrosis hepatica masiva
aguda Alargado Alargado
Coagulacidn intravascular
masiva Alargado Alargado
Heparinemia Alargado Alargado



Requisitos para obtener estudios de coagulacidn en el laboratorio:
para obtener resultédos exactos, es necesario una estandarizacion
de los detalles de todos los procedimientos y cada uno de los si_
guientes puntos deben ser comprobados.

1.- Iluminacién correcta.

2.~ Pipetas pequefias y de facil manejo.

Cualgquiera gue sea el tipo usado, deben ser de orificio ancho que
permita una rapida y completa expulcidn, asi como seleccionar la
pipeta adecuada para cada uso y no medir, por ejemplo; con una
pipeta de 5 ml. una cantidad de 0.1 ml,

3.- Cristaleria limpia y de tamafio estandard.

El material mal lavado o con detergente altera considerablemente
los resultados, de preferencia debe ser lavado con jabén neutro y
agua corriente varias veces, introduciendolo después en mezcla
crémica { renovada frecuentemente ) , volver a lavar con agua co_
rriente unas tres veces o con agua destilada y secar,

4.~ Siliconado de material.

El material siliconado se emplea para colectar y conservar las
muestras de sangre, evitando su alteracidn en contacto con el vi_
drio ( activacion de factores de coagulacidn o rupturas de plague

tas) y no deben confundirse con el que se usa para verificar las:
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prusbas ya que se retardan notablemente los tiempos de coagulaéién.
5.~ Empleo de silicon ( siliclad ).

1 ml. de la solucidn se diluye a 100 ml. con agua destilada.Sumer
gir los objetos de vidrio aproximadamente 5 min. en el silicon ca
liente, retirarlos y secar al horno a una temperatura de 180°a
250 °c , lavarlos con agua corriente.

6.~ Bafio de agua e incubacidn.

Las normales para casi todos los procedimientos de coagulacién se
han establecido usando bafio de agua a 37°C . La temperatura del
bafio debe ser comprobada antes de empezar cualquier estudio.

Los tiempos sefialados para la incubacidén deben observarse cuidado
samente ( un exceso de incubacidn es fuente de error principalmen

te por la destruccién de factores labiles o por activacién de fac

tores ) .

7.- Venipuntura limpia,

Emplear la técnica de la doble jeringa, cualguier contaminacidn
con tromboplastina tisular da resultados errdneos, principalmente

en aguellos pacientes con deficiencias en la formacion de trombo

plastina intrinseca,
8.~ Uso correcto de anticuagulantes.

Emplear el anticuagulante especificado para la prueba y en la por_



cién designada.

9.~ Tiempos de coagulacién exactos.

1os tiempos de coagulacidn exactos significan en este caso, la -
coordinacion del inicio e interrupcidn del crénometro desde la -
adicién del cloruro de Calcio hasta la lectura del punto final,
El tubo debe inclinarse suavemente para no romper la malla de fi_
brina y prolongar el tiempo de coagulacidn,

10.~ Controles normales en todas las pruebas.

Reactivos empleados.

Novocaina al 3 % .

solucién salina al 0.2 %.

Cloruro de Calcio 0.025 Molar.- Disolver 1.1l g. de Cloruro de Cal
cio anhidro en 400 CC. de agua destilada.

Cloruro de Calcio 0.5 Molar.- Disolver 5.55 g. de Cloruro de Cal_
cio anhidro en 100 CC de agua destilada.

Solucidn salina .85 %

Citrato de Sodio 3.8 % {( 0.1 Molar ).

oxalato de Sodio 1.34 % ( 0.1 Molar ).

Solucidén buffer salina.

1.- Preparacion de la solucidn Stoock.- Disolver 9.714 g. de Ace_

tato de Sodio ( CH COONa, 3H O ) y 14.714 g. de Dietil Barbiturato



de sodio en agua ( previamente hervida para expulsar el doz )y
aforar a 500 cc.

2.~ Solucidn Buffer diluida.

5 cc. de solucdn Stoock.

5 cc, de HCL 1/10 N.,

2 cc de NaCL B.5 % .

15 cc de agua destilada libre de CO, .

Mezclar y ajustar el PH a 7,2 utilizando HCL si es alcalina o 8o
lucidn Stoock sl es Acida.

3.- Solucidn Buffer salina,

Una parte de solucidén Buffer diluida Py 7.42 .

Cuatro partes de Cloruro de Sodio 0.85 % .

BCL 8i es mayor de 7.42 ,

Fibrindgeno al 1 % en solucidn Buffer salina.

Pesar 1 gr. de fihrinégeno bovino y disolverlo en 100 cc. de solu
cion Buffer salina, adsorver 1 gr. de sulfato de bario durante 10
min. evitando agitacidn fuerte y formacidn de espuma. Centrifugar
a 20 o 30 R,P.M, y distribuir el sobrenadante.

Mantenerlo en coagulacidén hasta el momento de su uso.

Mezcla de Wintrobe.

Disolver 1.2 gr. de oxalato de Anomio y 0.8 gr. de Oxalato de pota



sio, aforar a 100 cc. con agua destilada.
- CEFALINA,__ Producto comercial CEPHALOSPLASTIN
Sulfato de Bario.
Fosfato Tricalcico.
1,- Solucion Stoock.
a) Fosfato trisédico 15.8 gr. -

agua destilada 100 cc,
b) Cloruro de cilcio anhidro 6.66 gr,

agua destilada 100 cc.
Mezclar las solucicnes a y b, transferir el precipitado de Foefato
tricdlcico a un resipiente de 500 cc. y lavar por decantacidn tres
veceg con agua destilada, dejando reposar 24 Hrs. en cada una de
las lavadas, después de la Gltima ajutar a un volumen de 100 cc.
Nota: La preparacién de este reactivo se lleva a cabo durante 4 a
6 dias.
2,- Solucion diluida.
Tomar 2.5 cc. de solucion de Stoock y diluirlos a 100 cc. con agua
destilada.
Tromboplastina tisular.~ Producto comercial.
Tronbina Bovina.~ Producto comercial.

Heparina.~ Producto comercial,



Generacion de trombina.

1.~ La sangre se extrae por la técnica de las dos agujas:
Colocar una gasa en el brazo del paciente al nivel de la agu_
ja y aplicar el tornigquete indicando al paciente gue cierre
la mano sin bonmbearla, se punciona la vena extrayendo unos -
centimetros de sangre, conservando la aguja en la vena se re_
tira la primera jeringa dejando fluir libremente la sangre,
aplicar la segunda jeringa siliconizada o siliconada, en la
cual se han puesto 2cc de Citrato de Sodio al 3.8 %.
Llenar con sangre hasta la marca 10 y retirar la aguja y la
jeringa, quitar la aguja de la jeringa con el anticuagulan_
te. Una vez mezclada pasarla a un tubo de centrifuga ( sili_
conizado ) y centrifugar de 5 a 3000 R.P.M. exactamente,

2.- Colocar en bafio maria a 37°C un tubo conteniendo.Clorurc de
Calcio 0.5 Molar y 7 tubos de hemolisis con 0.1l cc de fibri
négeno al 1 % en cada uno.
.En un tubo siliconado de 13/100 poner 1 cc de plasma sobre
nadante y llevarlo al 37 °C exactamente 1 min., agregar con
pipeta 0.2 cc de Cloruro de Calcio y disparar el crondmetro.

3.- A los 4 min. tomar { con pipeta de 0.2 ) 0.l cc de la mezcla

y soplarle rapidamente sobre une de los tubos que contienen



#ibrinGgeno, disparando al mismo tiempo el segundo cronometro
con el cual se toma el tiempo de coagulacidn del fibrindgeno
sacando el tubo del bafio maria e invirtiendolo suavemente a
cada 5 min.
4.~ A los 4,8,12,16,20,24,28, min. repetir la operacidn indicada.
§.,- Trazar una curva en papel milimétrico, anotando en el eje de
las absisas el tiempo de coagulacidn del fibrindgeno { segun_
dos } y en el eje de las ordenadas, los tiempos en los cuales
se toman muestras de la mezcla recalcificada ( minutos ).
Nota: Cuando se ha formado el codgulo en el plasma recalcifi_
cado se introduce un agitador de madera y se exprime, -~
precionandolo contra las paredes del tubo, pero conser_
vandolo dentro del mismo durante el curgo de la prueba,
valores normales.- En casos normales el tiempo minimo de coa_
gulacidén de fibrindgeno ( maximo de forma_
cidn de trombina ) se obtiene dentro de los

12 y 20 min.



Actividad Protrombinica ( QUICK ) .

Preparacién de la suspencién de tromboplastina.

vaciar el contenido de una ampolleta en un tubo de ensayo ( cuanti

tativamente ) y agregar 4 cc de golucidn de salina 0.85 % e incu_

bar durante 10 min. a 45 = 48 °C filtrar a través de una gasa y

conservar la suspencidn en congelacidn.

Plasma Oxalatado.

Afiadir 4.5 cc de sangre a un tubo que contenga 0.5 de Oxalato de

Sodio 0.1 molar; Mezclar y centrifugar a 2500 R.P.M. durante 5 min.

separar el plasma sobrenadante.

Tecnica:s En un tubo de ensayo pipetear 0.l ‘cc de plasma Oxalatado

0.1 cc de la suspencidn de tromboplastina e incubar a 37 °C duran

te 1 min. soplar 0.1 cc de Cloruro de Calcio 0,025 molar disparan

do un crondmetro y marcar el tiempo de coagulacidn.

Valores Normales:

13 megundos equivalentes al 10 % de lo normal,

Nota: Checar siempre la actividad de la tromboplastina con un plag
ma normal.

El método de cbtencidn de la muestra de sangre puede influir consi

derablemente en los resultados de las pruebas gue se hagan con ella

Para lograr una exactitud mixima es esencial evitar la contamina_
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cidén accidental de la muestra con substancias que no existen en el

plasma, inhibir eficazmente el mecanismo de coagulacién y congervar

en forma adecuada los factores labiles.

A.~ Aplicar el torniquete de tal modo que la vena quede fija y se
pueda puncionar con facilidad.

B.- Efaectuar la puncidn con radpidez y sin hacer movimiento de ex_
ploracion, con el objeto de obtener una muestra exenta de trom
boplastina tisular.

C.- Aspirar sangre lo mas rapidamente posible, sin que forme espu
ma o burbujas.

D.- Retirar la aguja de la jeringa, apoyar inmediatamente la pun_
ta de ésta contra la pared de un tubo con anticuagulante ( des
calcificantes, sales concentradas, antitrombinas etc. )y dejar
gue la sangre se deslice por la pared del tubo.

En seguida invertir &ste suavemente 4 o 5 veces para mezclar
por completo la sangre y el anticuagulante, con el objeto de
inhibir lo mas pronto posible el mecanismo de coagulacidn.

E.~ Se puede usar diversos anticuagulantes, es indispensable que
la relacidén sangre solucion anticuagulante sea exactamente 9
a l ya que la cantidad de Calcio que habrd de afiadir después

esta calculada para neutralizar una cantidad exacta de anti_
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cuagulante.

Centrifugar la sangre a una velocidad de 2000 R.P.M. y 15 min ,
y separar el plasma de elementos figurados dentro de los 30
min. siguientes a su extraccidn,

Conservar frio el plasma y efectuar la prueba antes de que ha
yan pasado unas cuatro Hrs. ( segin la prueba de que se trate )
desde la obtencidn de la muestra.

La sola iniciacidn del mecanismo de coagulacion puede alterar
1a determinacion de los factores de coagulacidn,

Las condiciones que tienden a iniciar esta alteraciones son:

Mezcla inadecuada o tardia de la sangre y el anticuagulante,
contaminacién con tromboplastina tisular, destruccién de pla
quetas, material de vidrio sucio, hemdlisis de espuma o bur_

bujas.
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CAPITULO VI

INTERVENCION DEL ODONTOLOGO EN EL PACIENTE HEMOFILICO

pebe existir una amplia cooperacion entre los departamentos
odontolégicos y hematoldgicos para llevar a cabo una valoracidn
completa en cuanto al estado, tipo y grado de defecto hemofilico
del paciente que presenta este padecimiento,
La premedicacidn, gque involucra tanto barbitiricos como antibioti
cos, es necesaria emplearla tanto en adultos como en menores de
edad, se aconseja prescribir a los nifios, Vbarbitﬁricoa en dosis
fraccionadas antes de iniciar el tratamiento odontologico, esto se
hace porque p-:lcolagicamente el pequefio teme cualquier interven
cién que se vaya a efectuar con &€l, provocando con esto obstacu_
los en el tratamiento planeado por el médico tratante,
Al adulto no se le excluye ya que tambien es un enfermo temeroso
de sufrir algiin sangrado por leve que éste sea.
En cuanto al manejo de antibioticos, su manejo esta indicado para
evitar la formacion de abscesos o erradicar algiin proceso infeccio
80 presentg al momento de querer realizar alguna practica odonto_
logica.
Es mucha la importancia que en la detencidn temporaria como perma

nente se haga todo lo posible por mantener siempre en el mejor es



tado de salud la cavidad oral, la responsabilidad del dentista pa
ra este tipo de pacientes consiste no s6lo en la adecuada atencidn
odontologica sino, las precisas instrucciones para que el paciente
mejore sus medidas de higiene y alimenticias, éstas ultimas se po
dran controlar por medio de una dieta anticarogéna, pobre en almi
dones y aziicares, comidas no traumatizantes y comer egpecialmente
alimentos ricos en hierro.

Como medidas preventivas de lesiones traumaticas bucales que pue
dan sufrir los nifios, se aconseja la instruccién de los padres de
familia en cuanto a la vigilancia constante de 1os menores, para
evitar caidas y juegos violentos, con esto no tratamos de formar
personas apartadas de la gociedad, sino simplemente es darle el
mayor cuidado y atencidén que merecen por el hecho de ser victimas
de la hemofilia,

En los pacientes hemofilicos se puede aplicar todo tipo de anes_
tesia, esta puede ser local o regional, ya que en este tipo de en
fermos no se presentan manifestaciones hemorrigicas atribuidas a
las maniobras anestesicas habituales, " claro " si son llevadas a
cabo con gran cuidado y delicadeza, empleando perfectamente la -
técnica de anestesia necesaria en particular para cada caso.

Por ejemplo: Se recurre a la anestesia general en pacientes lesip
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nados con padecimientos infecciosos y se utiliza por lo general e n
nifos,

La incidsncia y prevalecencia de caries es igual para pacientes he
mofilicos que no hemofilicos, al igual que las medidas de preven_
cidn de las lesiones infecciosas especialmente caries dental, se
aconsejs la eliminacidn de aziicares refinadow, 1a aplicacidn de -
fluor, la fluorizacion de agua de consumo y la revision periddica
del odontologo.

para efectuar las técnicas operatorias es importante que el mate_
rial se encuentre en las mejores condiciones posibles, asi conta_
remos con agujas bien afiladas, fresas nuevas, intrumentos de ma_
no cortantes, la pieza de manc que operard tratando ds ser atrau_
matica, esto auxiliara al dentista para lograr con exito su fina_
ligad.

Se ha visto que los pacientes hemofilicos existen ﬁeriodos hemorra
gicos mis promunciados y otros disminuidos, es recomendable rea_
lizar las extracciones dentarias u otro procedimiento dental mien
tras se produce el periodo favorable para ello, indiscutiblemente
tambien con la previa correccidén del defecto de coagulacidén por
el departamento de hematologia.

Cuando se encuentra instalada la.lesidn cariosa y el diente es via
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ble se tratard de conservar &ste,mediante 1a técnica operatoris de pul_
pectomia no vital, colocando en la clmara pulpar pasta desvitalizadora
tribxido de arsénico,cublerta con un apSsito de cemento temporal,después
de 48 Hrs. nfs o menos se retira el apSsito y se hace 1a extracciln de la
plilpa dentaria, El sangrado minimo que se 1llega a presentar as flcilmente
controlado, para concluir con la obburaciSn dentaris definitiva.

Sin embargo cuando los dientas no son viables se efactua la extraccifn,los
alveolos que quedan al descubierto despuls de esta oparacifn deben ser lle
nados con nuru} hemostitico absorbible se usa celulosa oxidada(oxycel)
o espusa de fibrina(gelfoan) humedecida con trombina,el objeto ds sellar
los puntos capilales de la porcibn wls profunda de los alveolos, asi como
tanbien los nrqiulo; de la encia,la técnica pui colocar Oxycel difiere
dependiendo si el diente tiene una o mis raices, el material debe llegar
hasta el fondo de cada uno de los alveolos,osea que es individual por cada
una de las raices,las que se llegan hasta la superficie formando una capa
sobre toda el area de la extraccibn. Se ha empleado tambilen sobre el Blved

lo, una vez empacado con celulosa oxidada un apésito de cemento quirfirgico
(cemento de Kir_
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Klan ) adherido a los dientes vecinos y formando una cubierta so_
bre el alveolo o tambien sé ha colocado una férula de acrilico su
jeta a los dientes adyacentes.

'I'in\biun se llegan a presentar lesiones traumiticas como son:
Lesiones de la cara interna de los carrillos por su mordedura a
nivel de los molares, lesiones de la cara dorsal y ocacionalmente
de la ventral de la lengua, lesiones ocacionadas por comidas trau
matizantes, estas lesiones pe trataran principalmente por conpre
sidn y colocacién sobre la lesidn de la celulosa oxidada humedeci
da en trombina., Estos son algunos de los procedimientos locales em
pleados para cohibir la hemorragia y prevenir un sangrado postope
ratorio.

TRATAMIENTO: La frecuencia y magnitud del sangrado estan estrecha
mente correlacionados con el nivel plasmatico de la actividad del
Factor de coagulacidn, los individuos con menos de 1 % de activi__
dad normal estin propensos a padecer hemartrosis miltiples y pue_
den convertirse en invalidos, los pacientes hemofilicos con nive_
les entre el lg v el 5% pueden tener episodios ocacionales de san
grado intrarticular y raras veces hemorragias expontaneas, los
pacientes con un 5% a 25 % de actividad normal del factor de coagu

lacidn experimentan hemorragias principalmente después de traumd_
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tismos minimos como por extracciones dentarias.

Los niveles inferiores al 50 % pueden estar asociados con hemorra
gias después de los procedimientos de cirugia mayor o de traumitis
mos encefalicos.

Es importante recordar estos niveles, ya que indican la extencidn
en que se deben de administrar transfuciones sanguineas.

Por ejemplo: Para prevenir un sangrado espontaneo es necesario man
tener el nivel del factor de coagulacion por arriba del 25 % de
la normalida.

Los requerimientos de los factores de la coagulacidén necesarios
para producir dichos niveles de actividad se miden en unidades,
siendo una unidad la cantidad de factor coagulante gue se encuen-
tra en un ml. de plasma normal fresco.

El nivel que se puede encontrar depende del tipo del material em
pleado, de la potencia del material, del volumen de la dosis y
del volumen plasmatico del paciente.

vYna dosis de 15 unidades por kg. de peso corporal del concentrado
del Factor VIII incrementara el nivel plasmatico de este Factor
en un 25 %; se requeriran de 20 unidades por kg.de un concentra
do del Factor IX para alcanzar un aumento semejante.

Los niveles de Factor VIII son transitorios y la dosis de este



deberén repetirse aproximadamente cada 12 Hrs.

El Pactor IX tiene una vida media algo mayor y las dosis habitual
mente se administraran a intervalos de 24 Brs.

Estos regimenes posoldgicos son tan sblo aproximados y es necesa__
rio determinar frecuentemente los niveles plasmaticos de actividad
del factor de coagulacidn, a £in de segurarse de que se esta admi
nistrando en las cantidades adecuadas. Una dosis unica de 15 a 20
unidadee por kg. a menudo serd suficiente para controlar una epis
taxis o aliviar el dolor y la incapacidad causada por una hemar
troais.

Por otra parte habitualmente son necesarias dosis repetidas en pa
cientes sometidos a cirugia o gue hayan sufrido traumatismos has_

ta que todas las incisiones o heridas estén completamente cicatri

zadas.

MATERIALES TERAPEUTICOS:

peficiencia del Factor VIII: El crioprecipitado gue es preparado

por los bancos de sangre, presentan la ventaja de tener una poten
cia moderada a un costo relativamente bajo, asi como una baja fre
cuencia de peligro de contaminacidén por el virus de la hepatitis.
Los concentrados preparados comercialmente son de una potencia su

perior, pero su costo es mayor, son mas ficiles de almacenar y de
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administrar que el crioprecipitado.

Deficiencia del Factor IX: De &ste solamente se cuenta con un con;entrldo

. comercial. Son agentes terapfuticos potentes pero costosos y pueden aso_
ciarse con un importante riesgo de transmisién de hepatitis.

MEDIDAS AUXILIARES: El 8cido epsilon aminocaproico(AEAC)(EACA) en virtud
de 1a cumtidad que tiene que inhibir al sistema fibrinolitico,estabiliza
los cofigulos ya formados. El tratamiento con este agente se inicia en el
momento de administrarse la dosis inicial del concentrado del Factor de
coagulacifn y se continfia hasta que haya scobrevenido la cicatrizacibn.la
dosis habitual es de Sgr.cada 6 hra.(con la reduccibn aproximada para uso
pedifitrice ) cuando el AEAC se utiliza como tratamiento coadyuvante en los
pacientes sometidos a extraccicnes dentarias o sinovectomia,eran cantida_
des significantes menores del concentrado del Factor de coagulacibn. El
empleo del AEAC est8 contraindicado en precencia de hemorragias del tracto
urinaric.

Otro coadyuvante de especial utilidad para el tratamiento de la hemartg‘
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‘su es la pxednisoné. Despulls de haberse inyectado una dosis del oncentra_ '
do del Factor de coagulacidn suficientemente para incrementar la actividad
a un 25 % de la sormalidag se administrarf prednisona en una cantidad dia_
ria de 2mg “kg. (hasta un miximo de 50mg ) en dos dosis fraccionadas duran
te tres dias y luego la mitad de &sta dosificacibn por otros tres dlas mhs,
Habitualmente se practica una aspiracién del 1iquido intrarticular cuando
la articulacidn afectada se encuentra evidentemente distendida,realizandose
esta intervencidn solamente después que el paciente ya haya recibido el
concentrado.

" Tratamiento en la consulta externa: El ficil acceso a la terapfutica de rem
plazo se ha convertido en el tratamiento de los pacientes hemofilicos exter
nos ya que la prScticln;p!tfer:hlc-ente'en la nayoria de los casos.

Los pacientes son hospitalizados exclusivamente cuando presentan hemorragias
musculares préfundas, compresiones de las raices nerviosas, hemorragias
gastrointestinales o lesiones vicerales o encefflicas.

Los concentrados pueden ser administrados en una clinica de consulta exter
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na o en la sala de emergencia, en la oficina del médico e incluso en el do
micilio del paciente. En nuchos casos los pacientes , sus familiares o am
bos reciben instrucciones sobre mktodos para preparar y administrar el ma
terial teraplutico. Cuando llega a presentarse una hemorragia,el mfdico
debe ser notificado para que puede determinar si exsisten indicaciones pa
ra la atencién domiciliaria, asi como precisar cual serf el tipo y dosi_
ficacibn del material terapfutico que se debe de administrar,

Tambien es posible la teraplutica profillictica, espscialmente cuando exis
ten reinclidenclas del sangrado en articulaciones determinadase

Con el fin de mantener niveles sanguineos profilécticos del Pactor VIII,
la dosis de éste deberfin administrarse cada tercer dia,

La aplicacifn del concentrado de Factor IX aparentemente proporciona nive
les efectivos de este Factor de coagulacidn.

COMPLICACIONES: Una temible complicacidn de la hemofilia es la aparicién
de un anticuerpo al Factor de la coagulacidn que se manifiesta como una

resistencia al tratamiento. El desarrollo de anticuerpos ocurre aproximada
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mente an el 10 ¥ de los pacientes tratadose

Si dicho anticuerpo se encuentra a baja titulacibn, es posible combatir_
lo por medio de dosis masivas del concentrado.

El sangrado que se presenta en pacientes con altas titulaciones de anti -
cuerpos, solamente pueden ser controlados por técnicas de exanguinotrnas_
fuciones combinadas con una terapfutica citotoxica, la que habitualmente
se administrara bajo direccibn de un experto en este campo.

Debido a que el desarrollo de anticuerpos puede ser de chracter insidioso
es prudente hacer pruebas para determinar su precencia antes de llevar a
cabo cualquier procedimiento quiriirgico,aunque esta intervencibn consista
s81lo en la aparicibn de 1iquido intearticular,

Deberf evitarse sscrupubosaxente el empleo de medicamentos que disminu_
yan la funcibn plaguetaria,

El acido acetilsalicilico en especial puede empeorar cualquier hemorragia
ya existente y predisponer a un sangrado adicional y para alivier el do_

lor posible se usaran analgésicos como el acetaminofeno y la codelnae
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Los problemas ds adicidn a narclticos se han tornado mucho menos comunes
degde que se cuenta con una terap&utica especifica a base de factores

concentrados.
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Manejo Médico de la Hemofilia.

1,~ Principios Generales.

A

B)

Los cuidados ‘médicos deben basarse principaliuente en :

l.- -piagnastico del tipo y severidad del trastorno de la
coagulacidn.

2.~ Precencia de inhibidor del Factor VIII o del Factor IX

3.~ Edad, estado general y presencia o no de otras enferme
dades contaminantes.

4.~ Naturaleza del problema de sangrado { pérdidas sitio de
la hemorragia problemas imnmediatos o a largo plazo ).

Plan de tratamiento:

1.~ Recoleccidn de datos basicos, gue pueden ser; a la ex_
ploracidn fisica { signos vitales ), examenes de labora
torioc { hemoglobina, hematocrito, formula blanca, uria_
nilisia etc. ) y otros estudios { radioldgicos etc. }.

2.~ Correccion de la deficiencia de coagulacién, determinan
do el tipo de medidas terapéuticas ( crioprecipitados,
plasma fresco, etc. )

3.~ Analgesia apropiada cnando se& necesario y en cantidades

adecuadas: si el dolor es moderado codeina, acetominofen



y si es severo mepiridina , o afn morfina,

4.~ Tratamiento médico para otres problemas seglin su naturaleza. .

2.- Cuidado de los pacientes pediatricos hemofilicos.

A) De 0 a cinco afloss

- 1ew= Un buen cuidado incluye inmunizaciones completas ( DPT, poliomelitis,
atc,)

2.,= Taner precauciones con 10s problemas comines de estas edades; evitar o

la circuncisiSn,cuidar las laceraciones superficiales de plel y mu:on:.

tratar vigorosamente ante cualquier sospacha de acidente vascular cere_

bral sin esperar signos neurolSgicos anoemsles.

Algunas precaucionas pffcticas y sugestiones incluyen:

‘a) Evitar venopunciones en femorales o yugulares internas.

b) Control de hemoglobina y hematScrito ante cualquier sangradoc.

¢) SedaciSn adecuada si @s necesaria ( evitar fenobarbital ).

d) En caso necasario transfundir sangre fresca.
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e) No intentar suturar o cauterizar laceraciones peque_
filas en 1engua o mucosa oral y eliminar los coagulos
en estas localizaciones.

3.- En las infecciones de la infancia tener en cuenta.

a) Evitar las escoriaciones por rascado ( viruela ).

b) La parotiditis se confunde ficilmente con adenopa_
tia submaxilar sangrante,

¢) La rubeola con anantema severo puede ser causa de
sangrado intestinal.

d) Evitar inyecciones intramusculares.

5

e) La tonsilofaringitis, sobretodo la estreptocdica pue
de precipitar sangrado aubfingual u orofaringeo.

£f) Si se sospecha meningitis corregir la deficiencia de
coagulacién antes de practicar la puncidn lumbar.

B) De 5 a 12 affos.
1.~ Las hermatrosis ocacionan un circulo viscoso: desuso,
atrofia muscular, hemartrosis recurrente, sinovitis crd
nica y destruccién articular.
2,~ Hematomas en tejidos blandos de extremidaddes y tronco.

3.~ Traumatismos, las laceraciones se deben suturar cuando

estd indicado, excepto en boca y labios, las fracturas
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se manejan como pacientes no hemofilicos.

4,~ La hemorragia intracreanal es un serio problema ; puede
aparecer sin causa aparente o justificable.

5.~ E1 sangrado genitourinario, se trata con productos plasg
maticos o ingesta liquida adecuada, la predhisona puede
ser (til y no deben de utilizarse antifibrinoliticos.
Debe de estudiarse con pruebas de laboratofio ( cultivos
ureas, creatinina ) y de Rayos X .

3.- Problemas del paciente adolecente hemofilico.

A) La hemorragia retroperitoneal puede semejar una apendicitis
aguda u otra indicacién quirﬁrgica abdominal. Logs datos que
ayudan al diagndstico correctos son: dolor en cuadrantes in
feriores que irradia a escroto, puede haber dolor a la des__
compresion, peristalsis disminuidas, nauseas y vomitos es__
tan presentes pero no persistentes, la pierna del lado afec
tado se mantienen en flexidn para evitar el dolor que produ
ce a la extensidn, puede aparentar participacidén del nervio
femoral ( parestesia,hiperestesia, paresia, o pardlisis del
misculo cuadriceps femoral ).
£l manejo incluye; reposo en cama, analgésicos, ambulacidn

gradual e hidroterapia después de tres o cuatro dias, ade_



mas infucidn del producto plasmdtico apropiado para al_
canzar niveles de 30 a 50 % .
Por tres a cuatro dias mientras se reinicia la ambula_
¢idn gradual v el ejercicio.
4.~ Problemae del adulto hemofilico.
A) Hepatitis o cirrosis post-hepatitica.

1.~ La causa es la transmisidn del virus B a través de las
tranafuciones. Con una incidencia del 1.3 casos por 100
pacientes al afio, Tiene usualmente un cursc benigno y

rara vez progresa a hepatitis crdnica con insuficiencia

hepatica y cirrosis.

2.~ E1 periodo de incubacidn oscila de 15 a 45 dias.

3.~ Su prevencién es principalmente evitando la transfucidn
frecuente, asi como agentes hepatotéxicos ( indometaci_
na, alcohol }.

4.~ El manejo es conservador: dieta, descansg, vitaminas,
y 8i existe sangrado se emplea el tratamiento usual. El
pronostico es excelente,

B} fTracto intestinal,
1.~ Ulcera péptica, puede manifestarse hemotemésis y/o mele

na v ratificado el diagndstico mediante serie gastrodug



c)

D)

2.~

Je~-

4.~

5.-

denal. 7
Gastroenteritis. Los vomitos y/o la diarrea pueden pro
vocar sangrado intestinal.

Ppendicitis. pebe ser considerada en el diagndstico di
ferencial con la hemorragia retroperitoneal del lado de
recho, en lo cual ayuda la formula blanca.

Puede ocurrir otros problemas de sangrado gastrointes__
tinal, tale como: hemorragia intramural, particularmen
te ducdenal, hematomasentérico, sangrado de poélipos en
colon, hemorroides o fisuras ano-rectales.

En general nunca se debe de achacar exclusivamente a la
hemofilia la presencia de mangrados gastrointestinales,
es preciso buscar siempre otra patologia a este nivel

y tratarla adecuadamente.

Hipertensiodn.,

1.~

2,-

La hipertensidn escencial, frecuente en los hemofilicos
debe ser tratada agresivamente.

Debe considerarse otras causas de hipertension.

Artritis.

l,-

Ios cambios sinoviales y articulares indicados por he__

martrosis recurrentes producen artropatia hemofilica y




eventualmente artritis degenerativa severa.

2.- Incidencias; el 75 % de los adultos hemofilicos tienen
una o mds articulaciones afectadas.

3.~ Los datos clinicos; dolor articular,rigidez, contractu_
ras, atrofia miscular y finalmente anquilosis con defor
midades ortopédicas.

4.- El manejo incluye varios capitulos;
a) Antinflamatorios ( indometacina, predhisona ) ésta

dltima no mis de diez dias.

b) analgésicos orales.

¢} Ejercicio, hidroterapia y tratamiento ortopédico.

5.- Manejo quirirgico rutinario.

A) Hematoldgico; debe diagnosticarse correctamente , incluyen

do la presencia de inhibidores para Factores VIII y IX., De
be también llevarse a cabo una estrecha supervisién hemato
légica para el éxito de la cirugia, que s6lo debe de llevar
se a cabo en estas circunstancias y en casos plenamente in
dicados, para esto debe de situarse al paciente en un medio
hospitalario que cuente con servicio de Hematologia y labo

ratorio apropiados.

B) Antes de la cirugia es conveniente llevar a cabo un cfilculo




c)

D)

E)
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de los productos que pueden emplearse { crioprecipitados,
concentrados plasmaticos o sangre total ) asl como los po_
sibles volimenes.

valoracidn médica preoperatoria; ademis de lo anterior debe
valorarse integralmente al paciente, pruebas de laboratorio
Yy Rayos X.

Guia general para el manejo quirlirgico hematoldgico; los ni
veles de Factor VIII o Factor IX deben llevarse al 100 % in
mediatamente antes de la intervencion y mantenerse entre 30
y 50 % durante el postoperatorio, que varii de acuerdo al
tipo de cirugia,

Si ésta se llevd a cabo en tejidos blandos, la administra_
cion de concentrados de productos debe continuarse por un
minimo de dos semanas.

En cirugia ortopédica o que incluye hueso, serid durante cua
tro semanas del postoperatorio, y particularmente durante
el periodo de fisioterapia. 5i hubo grandes reguerimientos
transfuncionales , debe ser administrada una cantidad adicio
nal de crioprecipitados sobre la dosis calculada, la fiebre
o infeccidn aumentan el consumo de Factores VIII y IX.

Cuidados generales en la post-convalecencia; durante el pe



riodo de convalecencia es importante la ambulacién tan pron
to como sea posible y tomar las medidas necesarias para evi
tar fenomenos tromboembolicos. Otras medidas incluyen anal_
gésicos y dnicamente antibidticos cuando exista la posibili

dad de hematomas profundos.



Utilidad de los Crioprecipitados.

Tos " CRIOPRECIPITADOS " son productos de una técnica de precipita
cién en frio que favorece la obtencién de un precipitado del plas
ma, cuya actividad bioldgica representa el 60 % de la del Factor
VIII, contenido en una unidad de sangre de aproximadamente 60 ml.
BEl procedimiento para su preparacion es simple y de bajo costo,lo
que lo pone al alcance de los servicios hospitalarios nacionales.
Constituye un recurso bisico de rutina para la terapéutica anti-
hemorragica del paciente con hemofilia, aunque tambien es util pa
ra tratar los pacientes en seudohemofilia ( Von Willebrand ).
Aungue su contenido en £ibrindgeno es alto, su empleo para la tera
peutica del sindrome de desfibrinacién o coagulopatia por consumo
no es comin.

En cambio su eficiencia en el tratamiento de la hemorragia en el
paciente hemofilico estd suficientemente probada, en tal grado,
que ha estimulado a varios grupos de terapeutas a emprender estu_
dios para evaluar programas de profilaxis de la hemorragia y de
tratamiento domiciliario del enfermo hemofilico.

Para emprender un tratamiento antihemofilico con crioprecipitados
es necesario asegurarse de gque se cuenta con reservas suficientes

para respaldar los requerimientos del Factor VIII, del paciente en



“‘...

cuestidén y ademas, debe contarse con un laboratorio capaz de efec
tuar las pruebas adecuadas de control sanguineo del Factor VIII.
La dosificacidén de los crioprecipitados se hace en razdn de la ta
1la del paciente y de la naturaleza e importancia de la hemorragia
que me desea corregir o prevenir.

La dosis recomendada originalmente por el Dr. J.G.Pool, de un cxrip
precipitado por cada 6 Kg. de peso del paciente como dosis i.n;lcial
en un programa terapéutico comiin, da lugar frecuentemente a un -~
agcenso de la concentracion plasmatica del Pactor VIII equivalen
te aproximadamente al 60 %.

Si se emplean tres crioprecipitados para cada 10 a 12 Kg. de peso
del paciente puede obtenerse hasta 100 % de ascenso en el nivel
sanguineo del Factor VIII. Sin embargo como el contenido en unida
des de globulina antihemofilica por cada crioprecipitado no es uni
forme, es decir puede variar entre 50 a 150 unidades, ( contenido
promedio 129,19 * 99,80 unidades) especialmente en casos pedii -
tricos en que la dosis inicial calculada puede ser de uno a dos
crioprecipitados, no debe confiarse en un esgquema simple de dosifi
cacion pues se corre el riesgo de no obtener el nivel deseado del
F#ctor VIII.

En consecuencia deberin practicarse pruebas adecuadas de control
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del nivel del Factor VIII en cada paciente que es sometido a un
tratamiento anti-hemorrigico. Estas deberan efectuarse antes, 1

o 2 Hre. después y 12 y 24 Hrs. después de aplicada la primera do
sis.

Naturalmente cuando se trata de nifios pequefios se recomienda em _
pPlear dos crioprecipitados en cada dosis con el fin de asegurar
una cantidad adecuada de Factor VIII.

Cuando se desea corregir hemorragias menores, como hematomas, he_
maturias, etc. lo esencial es dar una dosis inicial eficiente ( ge
neralmente es suficiente un crioprecipitado por cada 6 Kg. ) lo
mas temprano posible, lo que con otras medidas coadyuvantes permi
te la curacidén de la hemorragia.

Cuando se planea cirugia, segin la naturaleza de ésta, se recomien
da buscar y obtener niveles sanguineos de Factor VIII de 100 % o
mayores después de aplicar la dosis inicial; en estos casos es in
dispensable niveles de Factor VIII superiores a 25 % durante todo
el lapso que dure la cicatrizacidn.

Finalmente no debe olvidarse gue los crioprecipitados se obtienen
de la sangre humana y gue la técnica de obtencidén no evita los --
riesgos que tiene la transfuecion sanguinea, es decir especialmen_

te los del plasma y entre ellos singularmente la hepatitis.
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Tampoco debe olvidarse que algunos pacientes pueden ser sensibili
zados por la transfusidn de crioprecipitados y presentar ulterior

mente un anticuerpo anti-factor VIII,
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CAPITULO VII

CONCLUCIONES

pel presente trabajo pude obtener las siguientes observacio

nes;

La hemofilia es una enfermedad hemorragi'para hereditaria producida
por deficiencia del factor VIII. Esta enfermedad la padecen exclu

sivamente los hombre, en tanto que las mujeres actuan como porta_

doras.

En las manifestaciones clinicas se observan;
En los primeros afios de vida del nifio pueden notarse hemorragias
por motivo de circuncisidn, en cavidad oral,caida de dientes tem'

porales, erupciones y extracciones dentarias, mordedura de lengua

y carrillos.

El analisis clinico juega un papel importante en el diagndstico de
esta enfermedad, tambien a nivel de prevencién,como por ejemplo:
detectar el nivel plasmatico de la actividad del Factor de coagula

cidén e indicar la extencidn en que deben administrarse las trans_

fuciones sanguineas.

Los farmacos en estos pacientes debe evitarse el uso de los salici

tatos y de la aminopirina debido a los inconvenientes hematoldgi_
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cos que enclecran, indicandose en caso de dolor dicreto acetarinofén o
proxifenc, si el dolor es moderado codeina, morfina o meperedina si es se

vero., Debe de prevenirse el abuso o dependencia a las drogas.

Las suturas se afectan con material reabsorbible, catgut crémico o doble
crémico, de reabsorcifn lenta el cual no es necesario retirar .vit“o asi

el trausatismo en la regifn operads.




El tratamiento con acido epsildn aminocaproico se continiia desde
su dosis inicial hasta que haya pobrevenido la cicatrizacidn. La
dosis habitual es de 5 gr. cada 6 Hrs. { con la reduccidn aproxi
mada para uso pediatrico ).

El empleo de acido epsildn aminocaproico estda contraindicado en

precencia de hemorragias dentro del tracto urinario.

£l uso del plasma fresco, de plasma congelado y de sangre total
tambien eet& indicado como tratamiento, se emplea en los procedi_
mientos operatorios o en casos de urgencias, la pozologia variara

de acuerdo con las necesidades individuales de cada paciente.

Una temible complicacidén de la hemofilia es la aparicion de un an
ticuerpo al factor de la coagulacién que se manifiesta por una re
sistencia al tratamiento,esto ocurre aproximadamente en el 10 %

de los pacientes tratados.

El tratamiento de la hemofilia se ha facilitado enormemente gracias

al advenimiento de concentrados terapéuticos de los factores de ®a
gulacidén. El diagnostico previo, la terapéutica especifica y la
evaluacién periddica de los niveles del factor de coagulacidn en

plasma ha traido como resultado una significante mejoria del dolor
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y diaminucidn de la invalidez.

Las posibilidades de tener un buen resultado ante la hemofilia va
a depender del equipo médico indicado con el gue contemos, para
poder intervenir con veracidad y rapidez en un caso de urgencias.
Debo indicar tambien, que el éxito gue obtengamos dependerd (nica

y exclusivamente de la distincidn y acierto de esta enfermedad.
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