jé/ 32
ESCUELA NACIONAL DE ESTUDIOS
PROFESIONALES

IZTACALA U.N.AM.

CARRERA: CIRUJANO DENTISTA

1 A

T K S | S
QUE PARA OBTENER EL TITULO DE
CIRUJANO DENTISTA

PR E S E N T A

Ballesteros Lopez Ma. del Carmen

San Juan lztacala México, 1982



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



III

INDICE
PROLOGO

CAPITULO II.....................l'............... 3
8.= Intraduccién

CAPITULO III‘I........O.l..l.....ll..'.l......... 6

a.~ Historia de la hemofilia
b.= Etinlogia
Ce= Signos Clinicos

d.- Diagndsticn diferencial
CAPITULO III..I.‘................l....‘.........l.12

a,- ancfilia A y deficiencia del factor VIII....
b.~ Hemofilia B y deficiencia del factor IX
c.~ Sintomatologia

CAPITULO IV...'........'II.II....l....l......... 20

a.- Tratamiento

b.= Productos antihemafilicos

Ce= Cirugfa bucodentomaxilar

d,~ Empleo de hemostéticos locales

e .~ Tratamiento domiciliario



Iv

f.= Complicaciones que presenta el hemofilico
durante su vida

CAPI—TULD V.I....l...l...l...ll..l..l............ 40

a.,~ Conclusiones

BIBI—ICKSRAFIA...................O................41



PROLOGDO

HEMOFILIA .

Al elaborar mi tesis consideré de suma im-
portancia el hacerla de una enfermedad que antiguamente-—
no se le prestaba importancia en Odontdlogia, debido a -
que era una enfermedad de alto riesgo y se trataba excly
sivamente a nivwel hospitalario,.

Debido a que el paciente hemofilico era un
paciente cien por ciento hospitalario, hoy gracias a los
avances obtenidos en la Medicina, el paciente hemofilico
puede llsvar una vida casi nommal,

Hoy en dia he visto que muchos pacientes =
hemofilicgs se les interviere en cirugia mayor con magni
ficos resultados y de aqui que me haya nacido sl interés
de poder hacer una valoracibén de ssta enfermedad,

Si a un paciente hemofilico, se le trata—
enfermedades a través de la cirugia mayor no veo el por-—
que nasotras no podamos tratarlo en el consultorin den =
tal,

El tratamiento de urgencia en el gue esta-
en peligro la vida hace necesario gque el clinico esté
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en condicinnes de prevenir, al paciente, diagnosticar o=
tratar, es imprescindible que posea un canocimiento de =
los antecedentes.

Por lo tanto la prevencidn de una emergen=
cia grave es el servicio més importante que el Odontélo=-
go puede prestar a un paciente, pero no se le pusde res-—
tar importancia a la necesidad del tratamiento inmediato
y eficaz en una emergencia real.

Para la elaboracién de mi tesis, primero -
haré una revisién bibliografica de los aspectos fundamen
tales de la enfermedad en si, en esta revisién se verén=—
los avances més recientss en el tratamiento del pacients
hemofilico y los cuidados rnecesarios para su tratamien =
to.



CAPITULDO I

I N TRODWUZ¢ CTCGCTION

La hemofilia es una anomalia constitucio -
nal de la coagulacidn de la sangre que se hereda como =
cardcter mendeliano recesivo ligado al sexo en forma tal
que la transmite la mujer y afecta sélo al hombre, se ca
racteriza por una tendencia permarente al sangrado exce=
sivo, el tiempn de ooagulacidn esta prolongeado,.

La hemofilia tiene un mecanismo de trans =
migidn estrictamente hereditario, los geres patolégicos-—
se encuentran en los cromosomas X, de donde deriva, de =
que la mujer transmite la enfermedad sin padecerla y el=
hombre la sufre y es capaz de heredarla a sus hijas que=
se convierten en portadoras, pudiendo continuar el ciclo
indefinidamente, el factor o el gen responsable de la =
hemofilia se localiza en el cromesoma X de la oflula de-
la produccién, la enfermedad es exclusiva del hombre y =
gste la transmite a los nietos por intermedic de una de-
sus hijas que no padecen la enfermedad, las hijas de es=-
tos enfermos transmiten el carfcter como deficiencia =~
evidente a la mitad de sus hijos hombres y como carécter
reesivo a la mitad de sus hijas.

La alteracién hemofilica es un cardcter -
mendeliano recesivo, en la mujer hay 2 cromosomas X, el=-
sano que es el dominante anula el morboso.
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No pasa lo mismo con el hombre, en que hay
un cromosoma X, de ahl la posibilidad de que si en una =
mujer coincidieran 2 cromosomas con genes hemofflicos, =
pudiera presentarse el cuadro clinico, en la préctica el
oonocimiento de la geré€tica de la hemofilia debe ayudar
al médico general a responder a las preguntas que no de-
jardn de formularse cuando se presente la 2Jcasiéng

lQue responder a un hemofflico que se in -
terroga sobre su desmendencia?

Los nifios hemofilicos nunca son hemofili -
ws, los nifios son normmales y no transmiten la enferme -
dad, en cambin las nifias son oonductoras,

¢{Que decir a una conductora?

La hermana de un hemofilico siendo necesa-
riamente hija de una conductora, puede ser ella micma ~—
tanto conductora como normal, la descendencia puede ser—
la de una conductora, es decir comprenderé hemofilicos,-
desafortunadamente no es posible saber por los exémernes=—
humorales si la nifia es conductora,

La conducta del hemofilico debe llevarse -
dentro de ciertos limites, esto obedece a que el hemofi-
lico salvo a su deficiencia es totalmente normal, por lo
ocual, cuando es nifio se le debe de animar a reunirse con
los demés nifios y desarrollar al méximo de sus aptitudes
es decir es de importancia psicolfgica el que los padres
hermanos y maestros le proporcioren igualmente atencién-
que a los demds nifios y no se les sobre proteja.




Actualmente gracias a los Ultimos descu
brimientos médicos el porvenir de los enfermos es halags
dor ain para los més gravemente afectado, ahora es posi=
ble que el hemofi{lico realice estudios:escolares con ur=
mfnimo de faltas, ademds puede realizarse como persona -
con gran actividad y fortaleza fisica, normalmente s&lo=
recesitari ocasionalmente de algin aparato para apoyar =
una pierna o brazo lesionado.




CAPITULO ITI

HISTORIA DE LA HEMOFILTIA

Desde 1839 se emplea el término hemofilia-—-
para designar una anomalidad constitucional de la coagu
lacién de la sangre.

El nombre de hemofilia se debe a Achnlein,
quien designd asf la enfermedad de continuo desangramien
to.

La referencia mids antigua de la hemofilia,
en el cual se describe el caso de los hijos varores de =
las cuatro hermanas de Sephoris, gue murieron a conse =
cuencia de desangramiento.

La primera de estas hermanas practict la -
circunscisién a su hijo, quien murié; la segunda hermana
también la practicd a su hijo, la tercera hermana hizo -
lo mismo con el propio resultado, y la cuarta hermana =
congsultd a Rabf Gamaliel, quien le dijo que se abstuvie-
ra de practicar la ciraunscisidn a su hijo y 8ste no mu-—
rig.

Quizé el primer caso de hemofilia que se -
presentd en los Estados Unidos de Norte América haya si=-
do el de Mchusick, apuntd en 1791 en el Salen, Mass. =
Gasette, que cintenfa una necrologia de Issaz Zoll, de-
14 afios de edad, cuya muerte fué causada por una ligera-
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cortada en un pie, sin que el desangramiento haya podido
ser detenido, la cuenta aumentd; cinco hermaros de las =
personas antes mencionadas sangraron hasta morir a causa
de heridas merores o golpes. El1 padre de estas cinco =
personas tuvo dos esposas y con cada una varios hijos; =
los que murieron de tan peculliar marera fueron los hi -
jos de la primera esposa.

Se tienen noticias de la hemofilia en 1793
por una publicacién hecha por un autor anBnimo acerca de
una hemorragia pero no fué sino hasta 1803 en que el Dr.
Otto de Filadelfia detalld este extrafio fenfmeno en un -
reporte del Dispensario Médico (Medical Repository) so =
bre una familia de plymouth, que fué afecta 'a sangrar -
después de rasgufos leves.

El escribid: "Es una circunstancia sorpre=-
siva que los varones esten sujetos a esta extrafa afec -
cibn... aunque las hembras esten exentas, ellas son capa
oes de transmitirla a sus hijos varores.

El Dr. Otto demostrd que esta anomalia ocoa
gulatoria estd ligada al sexo, que los hombres la pade -
cen y las mujeres la transmiten.

En 1803 el Dr. John Beading, Mass reporté-
una cuenta de la notable disposicidn de hemorragias por-—
heridas lsves en muchos individuos en la misma familia,=-
Mckusick en muchos individuos en la misma familia, Mcku=
sick reconstruyd la genealogfa de la cuenta de Hay sobre
catorce generaciones y encontrd que el primer sangriente



conocido fué Oliver Appleton, de Lpswich, nacido en 1677.

En el afio de 1819, fue observada la coagu-
lacién lenta, pero no fué hasta 1893, en que Wright des—
cubrid la técnica para medir la coagulacién demostrando=—
que el tiempo de coagulacibn era més prolongado en la he
mofilia, y a partir de ahf se generalizf como una carac—~
terfstica bésica de la hemofilia,

En 1911, Addis, sentd las bases de lo que-
serfa el descubrimiento del factor VIII, y demostrf que—
podfa corregirse el tiempo de coagulacién, al ser prepa-
rada por dilucidn y acidificacién, una porcién de la glo
bulina del plasma,

Y fué hasta 1936 cuando Peter y Taylor de—
mostraron que el defecto de la hemofilia se debe a una =
deficiencia del factor antihemofilico (llamada también -
globulina antihemafflica), es decir una porcidn globulfi-
nica.

Hasta entonces la hemofilia se consider§ -
que era causada snlamente por el facteor VIII.

Eri 1947, Davlosky descubrié que mezclando=—
la sangre de varios pacientes hemofilicos, se obtenia —
una correlacidn de sus defectos coagulatorios., Aggeler—
y sus colaboradores, en 1952, tratando a un paciente va—
rén que padecia diatésis hemorrdgica, sunada a un tiempo
de coagulacién prolongado, notaron que las caracterf{sti-
cas hemorrégicas ro podfan ser diferenciadas de la hemo=




filia clésica; observaron que al corregirse IN VITRO =
por concentraciornes de globulina antihemofilica, el pa -
clente presentaba concentraciornes plasmfiticas normales -
de los factores previamente descritos es decir el fibri-
ndgend, protombina, el factor V, VII, VIII; factores has
ta entonces oonocidos, la correlacidn del defecto ooagy

latorio del paciente pudo llevarse a cabo con suern nor—
mal, pers un tratamiento previo a éste, que consiste en-—
sulfatn de barim, did comn resultads la pérdida de este=—
propiedad. Este ruevo factor fué denominado por ellos =
como componente de la tromboplatina, que en lo que hoy=-
se oconoce como factor IX, y fué lo que marcS el preceden
te para establecer la hemofilia ocomo una enfermedad he —
terogenea.

DEFINICION

Es un tdrmino empleado al referirse a un
grupo de enfermedades hemorrdgicas de origen gendtico he
reditario que consiste en una deficiencia del factor =
VIII y IX de la sangre que impide la coagulacidn.

ETIOLODGTIA

Es una deficiencia de protombina en la san
gre, la padecen los varones pero es transmitida por la -
mujer, muy raramente se ha observado en la mujer, aungue,
estos casns podrian ser ejemplos de diatésis hemorrégica.
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SIGNOS CLINICOS

Las antecedentes sefialan frecuerntemente la
existencia de hem3filicns en otros individueos varones de
la misma familia, a menudo més de una gerneracién, con =
frecuencia ge nota la peculiaridad en el segundo afin de=-
vida, en que ura lesidn trivial que produzca una abrasidén
n de un corte de la piel es la causa de hemurragia exce—

siva, la extraccidn de un diente produce tambidn una hew
morragia grave.

DIAGNOSTICO DIFERENCTIAL

La hemofilia debe distinguirse de una he=

morragia simple pertinaz, como la que ocurre despuds de-
una extraccidn dental.

Esta puede observarse en ambos sexos y no=
hey antecedentes familiares de la hemofilia,

El diagrndstico diferencial con purpura he=-
morrdgica en la cual hay trombocitopenia, el tiempo de -
sangrado prolongado, mala retraccién del coagulo y prue-
ba de torniquete positiva,

En la hemofilia todos esius factores son -
normales, y el tiempo de ocoagulacién estd prolongado en
la forma clédsica de la enfermedad,
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Existe, ademés el antecedente de hemorra =
gias repetidas que aparecen por regle gereral desde la =
primera infancia, y el antecedente familiar de la enfer-
medad .,

Chando la atencibn se fija en las manifes—
taciones articulares Gnicamente, o en una tumoracin que
no se identifica como hematoma, hecho que se observa con
gran frecuencia, es diffcil establecer el diagnfstico -
preciso,

De marnera semejante, la hemorragia puede-—
sugerir la existencia de nefropatia, neumonia & Jloera -
péptica,
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CAPITULO ITITI

CLASIFICACION DE LA ENFERMEDAD HEMOFILIA "™ A "

La hemofilia A o llamada también hemofi =—
lia clésica por su presentacidén en una familia real de -
Europa duranhte varias gerneracicnes y que fué la primera-
en cornocerse; la proteina de la coagulacifn que falta en
estos enfermos es la deficiencia de la globulina antihe=
mofilica o sea el factor VIII, es una enfermedad heredi-
taria y ligada al sexo que se presenta en los descendien
tes himbhres de una mujer portadora.

La proteina plasmdtica esencial denaminada
globulina antihemofilica falta en la mayor parte de los=—
casns de la hemofilia, es por ello que recibiéd el nombre
de globulina antihemofilica, su presencia evita casi to=
dos pero no todos los accidentes de la hemofilia,.

El tiempo de la coagulacién anocmalments -
prolongado, pero con un tiempo de hemorragia normal ex =

cepto en los enfermos en que las pérdidas de sangre han—
ocasionado aremia,

La hemofilia A o llamada verdadera suele -
afectar al sexo masculino y se hereda como rasgo recmssi-

vo ligado al sexo, o sea unido al cromosoma X, suele ha-—
ber antecedentes familiares en un 25 X 10% de los casos
y podrian constituir mutuaciones esponténeas, la hemo =
rragia esponténea, suele presentarse como hematrosis en—
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grandes articulacicres (cadera, rodilla y tobillo) y la=
hemarragia bucal espanténea es rara.

Los pacientes con hemofilia A sangran ex =
cesivemente en casos de traumatismos de la boca, como he
ridas de la lengua 4 extracciones dentales.

DEFICIENCIA DEL FACTOR VIII

La deficiencia del factor VIII pasa de -
urna generacidén a otra como caracter recesivo ligado al -
sexo, la mujer es portadora pero no se presentan signos-
ni sintomas clinicos del trastorno.

El gen anormal responsable de la deficien=
cia del factor VIII es recesivo y se indica con la letra
mindscula h, el gen dominante se denomina con la lstra -
maydscula H, una serfa X X , la expresién dependeré de-
que el cromosoma X sea funcional en la oflule somética,=-
la portadora no suele terer sintomas ya que la distribu=-
cién al azar origina que el 50 X 100 de los cromosomas X
fueran XH.

El cromosoma Y del hombre no lleva este =-
gen y no tiene H maydsculas ni mindsculas.

El que un nifio sufra deficiencia del fac =
tor VIII o nn 1o sufra dependera enteramente del cCromoso
ma X' que ha de recibir de su madre, por desgracia no -
hay manera de saber con seguridad si uma mujer es porta-
dora 0 na,

La mujer portadora puede tener actividad -
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procoagulante rormal pocn disminuida, un nivel normal -
de factor VIII mm descarta el estado portador, aunque un
nivel muy bajn deberia hacer pensar en la existencia del
cromasoma anarmal. E1 resultadn de un defecto gernéti -
co se comeoe por la deficiencia de una globulina, la g;g
bulina se perturba en la primera fase de la coagulacidn,
can las plaquetas, y los capilares no son afectados, el-
tiempn de sangria es normal mientras que la coagulacidn-
suele estar prolongada, cuando més intensa sea la defi =
ciencia del factor VIII mds grave serd el problema del -
hemof{lico,

El factor VIII es uno de los factores nece
sarios para el desarrollo de la actividad de la trombo -
plastina sanguinea y cuando este totalmente ausente es -
la dnica defensa hemostdtica eficaz que le queda al pa =

ciente, es la proporcionada por la etapa vascular de la=—
hemostasiae

HEMOFILTIA B

La hemofilia B § denominada enfermeclad de-
Christmasdebido a la deficiencia de un componente de -
tromboplastina, es de origen genético y ligado al sexo,-
se presenta en los hombres y es debida a la falta del -
componente de tromboplastina plasmitics, esta sustancia-
es esencial para la formacidn de tromboplastina y su -
ausencia en la sangre es la causa de la tercera parte -
aproximadamente de la hemofilia, el primer paciente en—
el cual se commrobd que la falta de esta sustancia Gniqg
mente era la causa de la hemofilia se llamaba Christmas-—
por lo tanto recibe el nombre de Christmas.
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Hay mutuaciones esporténeas en casi el 15=
X 100% de los casos de hemofilia en comparacidn con el -
25 X 100% de la hemofilia A, la proporcidn cde pacientes=—
con tendencia hemorrégicas graves es mucho mayor en caso
de deficiencia del factor VIII que de factor IX, esto no
significa que la hemofilia B sea una enfermedad mds be=
nigna, sino simplemente que la proporcidn de pacientes =
con falta mracticamente completa de factor en cuestidn -
es menor que en el caso de la hemofilia A, una diferen -
cia entre los factores IX y VIII es menos estable duran—
te su almacenamiento en el plasma en tanto que el factor
es relativamente estable, no hay factor VIII en el sue -
ro, pero si factor IX la deficiencia de vitamina K no =
modifica las cifras plasmdticas de factor VIII pero si =
los niveles de factor IX por lo que la terapdutica anti-
coagulante con dicumerol abate los niveles de factor IX,
raespetando los factores VIII.

DEFICIENCIA DEL FACTOR IX

Este factor se transmite cumo carfcter re-—
cesivo unido al sexo y presenta con mayor frecuencia pro
blemas hemorrdégicos en mujeres heterocigotas respecto -
al factor IX,

Se han sefialado variantes genéticas mdlti-—
ples gque son:

l,~ No existe protefna genética que mues -
tren reaccidn cruzads con anticuerpos contra el factor -

IX de origen humano, esta variante se llama negativa.




16

2e= Hay una reaccién positiva para la sus=
tancia mencionadas.

3.~ La sustancia de reaccién cruzada se =
encuentra disminufda, ferdmeno que se correlaciona con -
la actividad de la coagulacidn,

Se sefilala una variante genética en la cual
los pacientes muestran una notoria mejoria de sus proble
mas hemorrégicos conforme envejecen.

SINTOMATOLOGTA

Las hemorragias son provocadas por un trau
matismo tan minimo que pasan inadvertides, los signos -
aparecen en la edad de empezsr a andar y en las primeras
cafdes, las localizaciones son muy diversas y las mani =
festaciones son muy diversas y las manifestaciones que =
llevan al diagnfstico son variables.

En el nifio pequefio se trata a merudo de -
una hemorragia cuténea provocada por una herida irsigri-

ficante & de una epistéxis consecutiva (hemorragia por -
la nariz), ‘

Las hemorragias en mucosa bucal o bucoden=-
tales son las heridas traumdticas que frecuentemente se=-
hacen los nifios al llevarse a la boca objetos puntiagu =
dos & cortantes & las mordeduras de la lenguz que son =
gpisodios triviales en esta edad, en pacientes no hemofi

licos se observa después del cepillado de los dientes ye-
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en los momentos de la caida o de las extracciones de al=-
gunas plezas dentales, estas hemorresgias son muy fre -
cuentes, y sobre todo a causa de la tendencia tensiva al
piso de la boca entrafia una amenaza con la encrucljada =
aerodigestivas

Los hematomas subcuténeos son a nivel de=
cuero cabelludo, alcanzando a menudo un voldmen conside-
rable, pero terminan por reabsorverse totalmente, pueden
aparecer a nivel de los puntos de inyecciores (subcutd -
neas o intramuscular), las cudles por lo demds estdn =
proscritas en los hemofilicos,

Los hematomas del piso de la boca suceden—
a pequefios traumatismos bucodentales, tan frecuentes en—
el nifio, por su tendencia a extenderse, el hematoma se =
acumula habitualmente en la base de la lengua y la farinp
ge, anenazando la deglucidn y sobre todo la respiracidn.
Exponiendo a accidentes de asfixia, en la préctica en la
herida bucodental debe ponerse al nifio bajo vigilancia -
gn un centro capaz de hacer intubacidn o la traquectomia,

La hematrosis son las hemorragias més ca -
racteristicas de la hemofilia; tan caracterfsticas que =
la aparicidn en un muchacho o en un hombre joven de una=-
hematrosis recidivante debe de sospecharse de la hemofi=-
lia, estas hemorragias aparecen en los primeros pasos, -
alcanzando su mlxima frecuencia en la edad escolar entre
los 7 y los 14 afios, sobre todo interesan los grandes -
articulaciones y por orden de frecuencia las rodillas, -
los tobillos y los codos y m8s rara vez la cadera, los =

hombrog, las mufiecas y los dedos; la hematrosis hemoffli
ca tiene 4 fases.
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le= En la articulacidn afectada por prime
ra vez, por la hemorragia, se hincha y se torna muy ten=-
sa, el dolor es muy vivo, exacerbado por el menor movi -
miento, el enfermo toma por si mismo la actitud de rela-
jamiento mdximo la semiflexibn de la rodilla, al examén,
los tegumentos estén calientes, Jigeramente coloreados,-
todos los relieves articulares estén borrados globalmen-
te esta aumentada de volumen, la rodilla demasiado dolo-
rosa para que pueda porerse de manifiesto un chogue rotg
liano, este perfodo agudo tiens una duracién de 8 a 15 -
dfas segin sl asiento de la hemorragiae

2e= Una fase de la recuperacidn se sigue =
en el curso de la cudl se acentda el dolor y la articu =
lacidn se siente fluctuante, en la rodilla se pertiibe -
un choque rotuliano, entonces la movilizacién vuelve a =
ser posible,

3e= Entre las 4 y 5 semanas el derrame se-
reabsorbe completamente y la movilidad es ya practica ——
mente normal,

4e= ENn esta fase aparecen las secuelas, =
inmovilizacidn ha determinado ura atrofia de los mdscu -
los adyacentes a la articulacidn en particular los cua =
dripces en caso de hematrosis de rodilla.,

La distencidn de la clpsula articular ha -



19

fragilizado el cartflago articular y presente pequefias =
zonas de erosidn, la sinovial en el asiento de una hiper
vascularizacidn,




20

CAPITULO IV

TR ATAMTIZENT 0

El tratamiento de Jla hemofilia en esta =
época, es relativamente fécil, para ello se emplea la -
transfusidn intravenosa de concentracdos obtenidos del =
plasma humano, que temporalmente reemplazan, el factor -
faltante en la sangre y welven normal su coagulacibne -
Estas transfusiones cohihen los sangrados gque principian
pero como el factor coagulante es gradualmente eliminado
de la circulacidn sangufnea, un chico puede tener necesi
dad de varias transfusiones, cuando la hemorragia afecta

regiones amplias o de gran importancia funcional para el
cuerfFo humano.

El hemofflico no sangra a borbotones, esta
idea es un viejo mito, lo que sucede es gue &l sangra
internamente, lenta y continuamente, casi siempre en la—
articulacién (Rodilla, codo, mufieca)s El tratamiento pa
ra controlar la hemorragia debe hacerse lo mds pronto -
posible, antes de gue entre mucha sangre al espacio de =
la articulacién; cuando s8lo ha entrado una cantidad pe-
quefia, la sangre es rdpidamente absorbida y la actividad
nomal de la articulacidn puede recuperarse,

51 el tratamiento se retrasa, entra mis —
sangre a la articulacidn lo gue causa dolor y requiere -
més tiempo para la reabsorcidn y recuperacidn de la acti
vidad de la articulacidn.
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Antiguamente, cuando un nifioc {enfa que
ser hogpitalizado una y otra vez para recibir transfus;g
nes de sangre la permanencia de la sangre en las coyantu
ras causaba muchas veces lesiones (artropatfas; actual
mente el tratamiento irmediato con concentrados de fac =
tor VIII (antihemofflico) es posible, si se acude oportu
namente al hospitale

Existen concentrados comerciales de los =
factores de la coasgulacifin que ayudan para el manejo de-

lcs problemas hemorrdgicos de la hemofilia, fundamental=-
mente para el tratamiento domiciliario.

En el panfleto de tratamiento se epxlica =
rd detalladamente la cormservecifin, preparacifn y apli =
cacifn de estos valiosfsimos concentrados (que actualmen
te son elaborados er Europa y Norte América).

De todas formas, ya sea ha domicilio o en-
el centro, o en los hospitales rurales, el significado
de la palabra URGENTE tiene que ser perfectamente enten-—
dido por el enfermo y sus familiadres, para la irmediata-
aplicacidn de los concentrados o de los criosprecipita =
dos ante la aparicién de cualquier hemorragia, por senci
lla que paresca. Entre més tiempo pase entre la apari —
cidn del dolor, el hematoma, del sangrado, de la hematro
sis y la aplicacidn del tratamiento, mayores serén las -
complicaciones gque la sangre cause en los tejidos (mdsqg
los, articulaciores, etc). La mayoria de las veces no -
basta urna sola aplicacidn de crios o concentrados, sino-
que es necesario y conveniente una segunda y hasta una -
tercera aplicacién a las 12, 24 6 48 hrse y a veces mis.
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Inmediatamente que se presenta el hemato -
ma o la hematrosis, la aplicacidn instanténea y cantinua
de las holsas de hielo, serén de gran beneficio, La =
pronta movilizacidn en cuanto desaparesca el dolor, imgg
dird atrofias musculares tan desagradables e invalidanse
tes,

En sangrados nasales y bucales, los tapona
mientos, compresifn con algodones empapados con una sus=
tancia llamada Amicar (R), por lo general logra detener=
la hemorragia con la ayuda de una o dos aplicaciones de-
crios o concentrados.

Si se presenta hematuria (sangre al ori =
nar), el paciente debe ponerse en reposo absoluto. Si -
no desaparece en 48 horas, asistir al Centro o al hospi=-
tal respectivo.

Si hay sangre al toser, vémito de sangre,-
defecacidn con sangre, hematoma del cuello, golpes o do-
lor intenso de cabeza, es indispensable acudir URGENTE~—
al Centro Hospitalario,

81 se presenta alguna otra enfermedad como
puede ser gripe, infecciones, resfrios, etc., se debe =
consultar personalmente o telefdnicamente al Centro.

Cualquier herida debe ser tratada sélo en—
el centro no permitir suturas, operaciores, inyecciones,
en cualquier hospital o clfnica,

Las medidas caseres de thés, pafios calien—
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tes, bebidas y otras series de remedios y medicamentos =
ex8ticos, pueden ser més dafiinos y es preferible no to =
marlos ni recibirlcs,

PRDUCTOS ANTIHEMOFILICOS

Sangre fresca: aporta todos los factores
de la coagulacidn incluyendo los factores lébiles y por—
corsiguiente el factor VIII antihemofilico,

Sangre conservada: no tiene sino los fac =
tores estables en particular los factores antihemof{li =
cos B o factor IX,

Pero, fresca o conservada, la sangre es -
un mal hemostdtico, ya que su poder "coagulante" es dé -
bil con respecto al voldmen inyectados En el hemoffli -

co, no es, sino cuando al mismo tiempo se ha de corregir
una anemia con comitantes.

Plasma fresco: es una fuente de uno y otro
de los factores antihemcfflicos. Aungue en menor grado,-
plantea el probleme ce la cantidad, como la sangres.

Plasma congelado: desprovisto de plague =
tas, congelado y conservado a =20°, el plasma conserva =
fntegramente los factores de coagulaciéini pero no es fé-
cil ni de almacenar ni de transportar,

Plasma antihemofflico: es un plasma trata=
do por liofilizacién, Es flcil de conservar y de trans=—
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portarse reconstruye antes del empleo con agua destila=-
da, debe ser inyectado tan pronto como se hace su recons
titucidn, conserva casi Integramente la actividad del --—
factor IX y entre el 50 y el 100% de la actividad del =~
factor VIII,

Fraccidn antihemofflica: es un concentrado
de factor VIII se presenta en forma de un polve seco -
que se debe de reconstituir con agua destilada irmedia@g
mente antes del empleo, se administra por una via intra=—
venosa en perfusidne

La actividad de factor VIII de una unidad=—
de fraccidn antihemofflica corresponde @ la de 400 a -
800 ml, de plasma fresco,

Como el volumen de une unidad es de 4 a 8-
veces més pequefio aporta una cantidad de factor VIII co=-
rrespondientes a la de 400 a 800 ml, de plasma frescos

Crioprecipitados o C P VIII: también es un
concentrado de Factor VIII, que ademés contiene fibring=—
genoe

Se trata de una preparacidn muy concen =
trada, puesto que es un volumen de 10 ml, de la misma -
aporta del 50 al 75% X 100% de factor VIIT contenido en-—
una unidad de plasma fresco (200 ml),

Esta gran concentracidn posibilita la ad =
ministracifn de considerables cantidades de factor VIII=—
en un pequefio volumen,
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PePeSeBe esta preparacidn contiene la protombi
na y la procomvertina, el factor de Stuart y el factor -
IXe Se presenta en forma de un polvo seco que debe re =
constituirse con agua destilada antes de la inyeccifn =
los frascos son de 10 y 25 ml,

La actividad de PeP.SeBes precisada en cada am=
polla es un promedio de 25 veces superior a la del mis =
mo volumen de plasma frescos

LA CIRUGIA BUCODENTOMAXILAR EN EL PACIENTE HEMOFILICO

La cirugfa bucodentomaxilar es el tratamien =
to OdontolSgico del paciente con hemofilia y representa
un esfuerzo en conjunto por parte del cirujano dentis =
ta y el médico (en gereral el hematSlogo) encargado de-
la atencidn del paciente y debe de llevarse a cabo en =
un hospital,

Las personas hemofflicas se pueden operar =—
siempre y cuarido se practique en los centros hospitala =
rios, donde se asegura las reservas adecuadas de crio =
mecipitados y concentrados para proteger al paciente de
hemorragias peligrosas en todos los casos necesarios ase
gurar la proteccién hemostdtica que impide que el fac -
tor que falta descienda por debajo del 30 X 100%.

La duracién del tratamiento se prolonga a ca -
da caso particular como son: '
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8 dfas para una cicatrizacifn de mucosa

10 dfas para una cicatrizacién cuténea mus=—
GUlaP.

15 dfas para una cicatrizacién tendinosa.

21 dfas para una cicatrizacifn &sea.

Las extracciones dentales constituyen una=—
verdadera intervencién quirdrgica, el tratamiento gene =
ral suele ser imprescindible, el tratamiento local es ne
cesario y a veces suficients, Se logra el taponamiento=

del alvedlo con una mecha reabsorvible en una solucifn =
de trombina,

EMPLEO DE HEMOSTATICOS LOCALES,

Lucas obtuvo buenos resultados con celulo=-
sa oxidada saturada con una solucién de bicarbonato de =
sodio y trombina.

Después de las intervenciones quindrgicas-
en la boca, esta solucidn se coloca en cada uno de los -
alveolos radiculares precisamente limpiados y secados =
con una gasa estéril,

Una cantidad incluso mfnima de fibrina, o=-
de sangre parcialmente cofgulada, puede impedir la acti=-
vidad hemostltica de la trombina aplicada localmente,

Después de esta maniobrea, se protege al =
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alveolo dental con sistemas mecénicos, para que no alte—
re el codgulo, lo que significarfa un ruevo sangradoes =
En los pacientes sometidos al tratamiento locales que su
fren sangrados secundarios Lucas observd que bastaba en-—
general con quitar el codgulo y repetir el relleno de la
celulssa nxidada, trombina y bicarbonato de sgdio para =
deterer la hemorragia, Muchos investigadores piensan -
que no basta los tratamientos locales en la atencidn de-
los hemafilicos., Lucas atribuye esta opinidn a la poca=-
atencidn prestada a los detalles (como el llenado cuida

doso del alvedlo e incluso obtuvo éxito con algunos pa =

clentes hemofilicos que solo fueron objetos de tratamien
tos locales.

Naturalmente, el grado de éxito depende —
en parte de la gravedad del cuadro ( o sea, del nivel de
los factores VIII y IX.

FERULAS MECANICAS

Hay un acuerdo casi unénime acerca de que,
una vez formado el codgulo en el hemofflico, se debe vi=
gilar estrechamente que no vaya a desplazarse, pues se =
reanudarfa el sangrados La férula debe prepararse de =

manera que proteja al cofgulo sin ejercer demasiada pre=
sidén,

Si se aplica presidn sobre el cofgulo en -
un hemofflico sea con férula mecénica, sea con una torun
da de gasa, el sangrado no se suspende; lo Ynico que pasa

es que la sangre no escapa por la via normal, en la parte
superior del alvedlo, sino que produce una hemorragia, =
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intratisular y forma un hematoma, puede incluso haber -

peligro para ld vida si la infiltracidn afecta los dis =
tintos planos del cuello y llega a cerrar las vias res -
piratorias, Las férulas se deben de emplear en conjunto

con la terapéutica local o gereral para lograr formacidén
del coégulo,

TROMBINA CON SURGICEL

La cavidad se rellena con este preparadoe—
ejerciendo presién local, Cuando el codgulo se ha for—
mado y el sangrado cesa se coloca un vendaje bucal de =
“orahesive" el cual cubre totalmente la herida protegiqg
dola de la irrigacién de la lengua, los alimentos y de =
m&s permite que la zona estd més secas.

GELFOAN COMBINADO CON POLVO DE TROMBINA

Este material debe llenar la cauvidad alveg
lar pero debe empacarse directamente en ella. Se'Sutuﬁa_pE

ra mantener el preparado en su sitio y aproximar los ex—
tremos de la heridas.

Alguros autores no recomiendan llenar la -
cavidad dsea con este preparado, ya que observaron que =
hay proliferacién excesiva del cofgulo con tendencia a =
mresentar exudado., Cuando se coloca una férula de acri-

lico el intermediario entre ésta y la mucosa es el gel -
foan con trombinas.
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CELULOSA OXIDADA SATURADA CON CARBONATO DE S(DIO
Y TROVBINA BOVINAe

Este preparado se coloca despuds de limpiar
el alvedlo dentario, Es importante eliminar toda la ==
sangre parcialments coagulada o la filbrina, ya que impide
la accidén de la trombina. Despuds debe protegerse mecas
nicamente el apfsito para evitar que la coagulacifn se =
destruya,

TROMBINA TOPICA

Esta puede ser humana, de conejo o de borre
go, siendo preferible el uso de estas. Ultimas por haber =
menos riesgos de transmitir la hepatitise.

Para colocarla deben colocarse los codgulos
acumulados y colocarla sobre la lesidn,

PROTESIS INMEDIATA

Favorece a mantener un apfsito quirdrgico -
en su sitio, ademés de no presentar puntos de presibn se-
veros e

Su principal ventaja radica en que restitu-
yen la funcidn,
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ESPONJA EMBEBIDA EN PLASMA O SANGRE FRESCA

En caso de emergencia en que los materia =
les antes mencionados no se encuentren al alcance del =
dentista éste puede usar la esponja embebida de plasma o
sangre fresca,

COMPRESAS HEMOSTATICAS ABSORVIBLES

Como la fibrina humana y la espuma de fi =
brina.

TAPONAMIENTO CON YESO

Es un método sencillo que puede emplearse=
cuando se prefabricaron férulas de acrflico,

TAPONAMIENTO CON CEMENTO QUIRURGICO
Como el Kirkland o de Ward, los cuales es=

t&n compuestos a base de éxido de zinc y eugenol, o los—
reparados a base de guayacol,

VENENO DE VIBRA DE RUSSEL

Se puede usar como agente local por su -
accidn coagulante,
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SUTURAS

Existen controversias acerca del empleo de
las suturas que dependsn al parecer de cada caso particu
lar; por una parte, la aproximacifn de los tejidos me =
diante suturas suele contribuir a proteger el cofguloe.

Por otra parte, las suturas tienden a des—
plazarse ligeramente por accién de la lengua y de los =
misculos buccinadores, y no es rara que sangren los pun—
tos de suturae.

En ciertas zonas (heridas de la lengua), -
es casi inevitable aplicar puritos de sutura, en estos -
casos deben ser lo m&s pequefios posibles, deben introdu-—
cirse con una aguja atraumltica y su ndmeroc debe ser el-
mfnimo necesario para mroteger al cofgulo y aproximar -
los tejidos, en fin, las suturas deberén de conjugarse —

con la terapdutica coagulante local o generals

SUSTITUTOS DEL FACTOR VIIT D FACTOR IX

El factor VIII ( G AH ) es inestable, =
‘por lo que el plasma debe emplearse pronto después de -
recoger la sangre de un donador, o centrifugarse en frio
0 congelarse mientras estd fresco.
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En la actualidad, el vehficulo mls comin para =
lograr cifras aceptables de GAH en hemofflicos antes de=-
las intervenciones es robablemente el plasma fresco.

Tiene inconvenientes, uno de ellos es que,
puede transmitir la hepatitis.

Es altamente antigeno, pues contiene todas las-
mrotefnas de la sangre con excepcidn de las de los globy
los rojose.

En los pacientes que necesitan mucha G A H =
(los que presentan en su sangre inhibidores de la G A H)
pueden prasentar mroblemas de hipovolemia e insuficien =
cia cardfaca congestiva, por esta razén se han preparado
concentrados de G A H a partir de plasma fresco.

Quiz& la marera mds ficil de lograr estos con=—
centrados sean los crioprecipitados de G A H, pueden ab-
tenerse en cualquier banco de sangre, al enfriar plasma-
fresco hasta que se forma un precipitado blanco este pre
cipitado remresenta G A H relativamente puro, luego el -
banco de sangre puede emplear el plasma paré otros pa -
cientes (naturalmente, que no sean hemofflicos) lo que -
reduce los costos. El dnico inconveniente real del crio-
precipitado es que no se conoce exactamente su potencia-
(en los individuos normales, la G A H puede ir de 50 X—
100 al 150), y también que debe conservarse en un conge-—
lador, La cantidad de G A H que se esncuentra en una uni=-
dad de plasma (300 ml) puede administrarse como criopre=—
cipitados en un volumen de 15 ml. después de descongelar
y suspender en solucién salina fisiol8gica,

Existe actualmente en el comercic precipi = —
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dos de G A H obtenidos con glicinas Son més caros que =
los crioprecipitados, pero su ventaja es que solo neca51
taran refrigeracién durante su almacenamiento, gque en lu
gar de congelacifn como los crioprecipitados; ademés sa-
han sometido a ensayos y se conoce su potencia, existen—
2 tipos de concentrados de G A H precipitado por glicina
dos ordinarios y los de alta potencia,

Los ordinarios contienen, en 30 ml, la mis
ma cantidad de G A H que son 300 ml, de plasma normale =
los de alta potencia 1la G A H de 300 ml de plasma en un—
volumen inferior a 3 mle esta segunda variedad es espe =
cialmente dtil para el tratamiento de pacientes con inhi
bidores de la G A H, cuya sangre puede existir una canti
dad de inhibidores tal que requerirfa de 150 unidades de
plasma fresco para alcanzar los niveles terapduticos =
(50 X 100) de G A H, evidentemente lo imposible es apli-

car tanto plasma frescoe
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TRATAMIENTDO DOMICILIARIO

Es el manejo de la enfermedad en casa del=
hemofflico, ya sea en forma de autotratamiento o con =
ayuda de familiares o vecinos,

La razdn de la existencia del tratamiento=
domicinliaric, es que las hemorragias en el hemofflico =
se detienen mis rapido y causan menos dafios (en articula
clones y misculos) entre més pronto reciba el tratamien=
to especifico con concentrados; si un enfermo siente mo=
lestias en una rodilla, codo, tobillo, puede ser el sig=-
no inicial de que &sta comenzando una hemorragia en una=
de esas articulaciones, por lo que estd indicado aplicar
el tratamiento rapidamente, esto puede ser hecho en fore
ma inmediata solo en la casa del paciente, los pacientes
y sus familiares son entrenados para reconocer sfntomas—
del hematoma y hematrosis y otros sangrados asf como pa=
ra preparar los concentrados y para inysctarlos.

El tratamiento domiciliario le mrovoca e
una sensacién de independencia el enfermo, con mejorfa =
general de toda su forma de vivir, al saber que no nece=
sariamente tiene que acudir a consultar al centro hospi-
talario,.

Aunque a los pacientes con este tratamien=
to se les en——gard un Marnual con recomendaciones espe =
ciales, diremos aquf, que esta clase de tratamientos, =
aunque es muy rovechoso, no es para todos los pacien -
tes, ni la dltima palabra, pero tiene la erorme ventaja=-
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de que los pacientes pueden tratarse en forma ilmmediata-
en sus casas y no tienen que trasladarse al hospital, =
perdiendo asf tiempo preciocso en la aplicacidén de los -
concentrados e

ELl hemofflico, en la escuela; se tenfa la=-
idea de que el nifio hemofflico por sus lesiones invali =
dantes deberfa ser internado en una escuela para invélie-
dos debido al ausentismo prolongado, el hemofflico debe=
asistir a una escuela ordinaria porque debe afrontar la
competencia intelectual y la convivencia con otros nifios
no hemof{licos, la escuela es un campo .de experiencias =
para muchas situaciones a las que tendré que enfrentarse
més tarde, el nifio hemofflico en edad escolar generalmen
te ya ha sido clasificado como hemofflico, por lo tanto—
el maestro como el médico encargado de higiene escolar,-—
deben pedir un informe adecuado de su situacifn y de las
medidas particulares que deben de tomarse en casoc de ac=
cidentes,
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COMPLICACIONES QUE PRESENTA EL HEMOFILICO
DURANTE SU VIDA

En ocasiones las transfusiones de plasma -
o de los crioprecipitados pueden producir una reaccién -
alérgica en los pacientes, pueden presentar calosfrios =
intensos o picazén gereralizada con aparicién de grandes
ronchas o manchas rojizas en todo el cuerpo, la enferme-
dad del centro hospitalario con experiencia en el manejo
de estos chsns dard los primeros auxilios en forma irme=
diata y valorard la conveniencia o no de consultar con -
el médico hematdlogo,

Tanto los crioprecipitados como los concen
trados se obtienen de grandes mezclas de muchos plasmas=—
donados por muchas personas, algunas veces pueden trans—
mitir hepatitis por un virus que se encontraba en la san
gre de algunas personas que donaron sangre. La mayorfa—
de los hemoFflicos adultos han tenido esta clase de en =
fermedad por sintomas como:

Cansancio y debilidad, coluria (orina como
Cocacola o thé cargado), acolia (obrar blanco) e icteri-
cia (tinte amarillo de piel y mucosas).

La peor complicacidn que puede tener el =
tratamiento de la hemofilia es la aparicifn en la san =
gre, de una sustancia que se conoce con el nombre de
INHIBIDORES o anticoagulantes circulantess Se desconoce=

exactamente el por que, pero s6lo un 10% de todos los pa
clentes presentan inhibidores (el resto no).
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Esos inhibidores, gue se presentan en sse=
1% de los casos no tiene relacidn con la clase de tra =
tamiento empleado, ya sea en la sangre, plamsa, crios o=
concentrados; casi no se observan inhibidores en hemofi=
lia leves La mayorfa de los casos se presentan en hemo=
filia severa o grave y aparecen a cualquier edad, aunque
més frecuentemente en pacientes jovenese

La explicacifn del por que presentan los =
inhibidores es que el hemofflico carece de una sustancia
espacffica, de una protefna de la coagulacidne

Sin saberse exactamente el por que, el or—
ganismo de algunos pocos hemofflicos "desconoce" esta =
sustancia en un momento dado y farma otra sustancia gque=
actia en contra de aquella protefna de la coagulacidn,

Por esta razfn el tratamiento de esos pa=
cientes con irhibidores se transforma totalmente, pues =
ya no se les puede administarr plasma, crios ni concen =-
trados y los episodios hemorrdgicos, leves o discretos =
dsben tratarse s§lo con reposo, inmovilizacidn y hielo -
local, Unicamente que en el sangrado sea muy grave y =
este en peligro la vida del enfermo, entonces se tomaran
medidas heoricas, como en cambbio de sangre como adminig=
tracidn de enormes cantidades de crios y de concentrados

y de mlgunas sustancias muy peligrosas para tratar de
detener la hemorragia y salvar la vida al enfermo.

Los accidentes de sobrecarga circulatorig=
constituye el precio que se paga por la utilizacidn de -
productos no concentrados, como la sangre y el plasma en
particular en el nifio.
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Como consecuencia de los repetidos sangrae=
dos en misculos y articulaciones, es en estos sitios don
de se van a presentarse con ms frecuencia las complica=
ciones de la enfermedad, los misculos pierden fuerza, =
tono y se adelgazans

Las articulaciones se ensanchan, '"se en =
grussan" y pierden su funcidn, pierden su movilidad nor=
mal y con frecuencia las rodillas y los codos no pueden=
extenderse ni flexionarse correctamente y por ello lage==
alteraciones de la marcha amrecen precozmente en forma
de "renquera", con rodillas en flexién permarentemente =
(semidoblado) y con otros defectos en los pies, etce

Para evitar esas complicaciones dque Aresen
tan casi todos los hemofflicos adultos, insistimos de =
nuevo que durante el desarrollo, los nifios de 6 a 16 =
afios deben efectuar mucha gimnasia, mucho ejercicio, mu-
cho departe '"no peligroso", para tener mdsculos fuertes,
con articulaciones bien protegidas y con ello disminuire
los hematomas y las hemorragias y sus légicas consecuen=
0135.
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PASOS EN LA PABRICACION DE CONCENTRADOS AHP

CRIOPRECIPITADOS

FLASKA

POU:ACI0N DEL
CRIOPRECIFITADO

CENT. PUGADO

CRIOF . CIFITADOS

( COVLARADOS )

FOTENCIA INTERMEDIA METODO CUATRO

FLASNA

FO..\ci0i DE FORKAYION DEL
czuor';mczg;gm CRIOFAECIFITADO

CENTRIFUGADO CIENIRIFUGADO

PURIF CACION DEL PURIFI ACION DEL
CRIOFRECIPITADO CRIOP "CIPITADO

LIOFILIZACION PURIFIC 'IOK CON
¢ZICOL FOLIETILENO
(GFE) Y COXCENTRA

CION
COKCEINIRADOS DE PURIFIC CION CON
POTENCIA IiiTER=- GLICIN\
YEDIA

LIOFIL™LACION

IIEOFIL
CONCLNTRALO
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CAPITULO V
Cc oNC L U B8 I 0ONE S

[Las personas con hemofilia mo son pacien =
tes mroblema, el problema es el desconocimiento de la =
enfermedad,

Todos los dfas el odontdlogo interviene en
procedimientos que alteran la integridad y el equilibrio
del mecanismo hematocirculatorio.

Esto puede ser tan mfnimo como la exposi =
cifn de una cémara pulpar de la que brotan dos gotas de-
sangre, o tan grave como la seccifn accidental de una =
importante arteria de la boca que mroduce una hemorragia
casi desastrosa muy diffcil de cohibirse

El odontflogo se ha tornado muy diestro =
en las dificultades hemorrégicas, la amenaza siempre Arg
sente del paciente sangrante llega a ser molesta y das =
concertanta,
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