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INTRODUCCION 1

Con el avance de la ciencia médica se va logrsndo-
dfa con dfa mayor conocimiento sobre més enfermedsdes,-
estos avences confirman o desmienten teorias antes es--
critas, permitiendonos encontrar nuevos caminos parz --

consegulr la esgtabilidsd biopsicosocial del individuo.

Esto lo podemos ver reflejado en el estudiante de-
odontologfa, que, con la informecidn obtenids de estos~
‘nuevos descubrimientos accede a un conocimiento més -
cmnlio sobre los padecimientos que eaquejsn e la humesni-

dad.

Pero no sélo el estudiante, sino también el ciruja
no dentista en su préctica profesional debe tener cone-
ciencia y estar al tanto de 1los nuevos adelsntos en el-
drea que 41 ejerce. \
e

Este trabajo pretende resalter la importancis que=-
tiene el odontélogo en el descubrimiento precoz o tem~-
prano no s8lo de los padecimientos gue aquf le exponso,
sino de todos los padecimientos en general. Porque u-
chas enfermedades dan signos y sfntomas orales, y de és
te modo el odontbéloco es el primero en darse cuenta de-

que el paciente tiene un trastorno més grave del que €1



est4 remitiendo. PEs aouf donde enira el profesionalis-
mo del odontdéloge, profesionalismo que se traduce en =
capacidad pare distinguir, evaluar y diferenciar el pea-

decimiento que se le presenta.



CAPITULOC 1

HEMOCSTASIS



HEMOSTASIS

DEFINICION :

v i 0 o

los vagos sanguineos por la reparacién

guier ruptura vascular sin comprometer

Es el mecanismo destinado s mentener la sangre en—

sangre.

lem~
2o
o=
4,-

Requiriendo estéd 1la interaccidn :
Vasos sangufneos,

Plaguetas.

Sistema de coazulacidén.

Pibrindlisis y reparzcién histica

VASOS SANGUINEOS.

Puncidn y Estructura.

répida de cual--

1s filuides de la

final.

(15, 11). -

Ls sangre normalmente eircula dentro de un revesti

miento de célulzas endoteliales sobrenuestas, no reacti-

vasS.

Estas células estén disnuestas en forms de mossi-

co, estando separados, aunque suficientemente adheren-—-

tes para funcionsr cowmo una barrers eficaz Dar: Macro=-

moléculas y perticulas.



La funcién del intercambio métabdlico de la sangre
depende de capilares de circulacién lenta, y de pared -
delgeda, las cuales tienen una membrans basal de apoyo-
en la cual las células endoteliales estén ahcladas g8~
trechamente, 8lgunos capilares tienen capazcidad de con-

traceidén debido a pericitos circundentes (c¢élulas de la

mio{ntima)}. (15, 19).

Los vasos sansuineos grandes de la microcirculge—-
c;én (arteriolas y vénulass) tienen una estructurz més ~
completa que consiste en :
l.~ Intima Interna : que incluye el endotelio y el sub

endotelio (membrana basel, tejido elédstico, fibras

coldgenas). -

2.~ La Mediaz : compuesta por células de misculo 1liso,=-
fibraes coldzenas y fibroblastos ocacionales.

3o~ La Externa : adventicia que consiste en fibroblas-
tos y fibrss colédgenas. Conforme aumenta el tamafio
del veso avarecen microfibrillas no coldgenss en =
el subendotelio; y los compohentes elésticos se ~=
condensan en una 1émina eléstica interna bien defi
nide, que sepsra le medis del resto de intima. En

vasos grances le nutricién de la pared del vaso a-

través de ls luz del mismo se torna inadecuada, =



requiridéndose de aporte sangufneo adicional para la me=~
die y la adventicia, es decir, vasa vesorum. La resis-
tencia a la ruptura del vaso (es decir la integridad --
véscular) requiere de plaquetas funcioneles circulantes
demostradas por la ocurrencia de hemorrsgias en punte -
de alfiler (petequiams) y eritrocitos en la 1infe desee=
pués de trombocitopenia experimental. Otros factores -
que pueden influir en la integridad vascular incluyen -f
adenocorticosteroides y 4Acido escérbico. Le fragilidad
vascular puede ser valorade clinicamente aplicando suc-
¢ién a 1a piel (método de presiébn neéativa) u ocluyendo
le circulacifn venosa de un vaso (método de presién po-
gitive) hasta shors estos métodos no estén lo suficien-
temente eatandarizados para permitir la correlacién sig

nificetive con el estado sintomético. (15),

El dafio vsscular aetive directamente todos 108 -w==
componentes‘del sistema de hemostasis :

l.- Lz vasocontriccidn rdpids : comprende>una §éspues—
ta directa del vaso lesicnedo y estimulacidn refle
ja de vesos adyecentes. El1 sangredo reducido fo--
menta la mayor eficaciza del contmeto y la activae=-
cidn de plaquetas‘yfde la coagulecidén. Aunque no-

_e8 necesaria la vesoconstriceién pars que ocurrs -
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4.-

hemostasis, es critica para prevenir desangramien-
to después de la ruptura de gfandes vasos especial
mente arterias.

Las plaquetas se adhieren inmediatamente & les es-
tructuras expuestas del tejido conjuntivo subendo-
telial incluyendo membrana basal, microfibrillas y
particularmente fikras de coldgeno. Las plaquetas
adheridas y aglutinadas aumenten la vasoconstric—-
cién por la liberacidén de aminas vasoactivas, espe
cialmente seroitine y epinefrina.

La coagulacidn es presumiblemente iniciada tanto a
travéds del sisteme intrfnseco por efecto activante
del coldseno y le elrstine sobre el fector X1, -
como a través del sistema extrinseco por activa—--
eién del fmetor histico del factor V1l pare formar
finalmente, fibrine. Se cred que los fibrinopépti
dos, los cusles son liber=dos con formseidn de fi-
brina, tienen =metividad vasoeonstructi#a.

La fibrinélisis sigue & la liberacidén de activado-
res del plasminégeno de la {rntime vascular lesiona
da. La eliminacién del exceso de material hemosté
tico por fibrinélisis resteblece la permeabilidad-
vascular después de curacién. La relative impor--

‘tancie de estas rescciones varfa con el tcmafio del



vaso. Los capilares, una vez.rotos, sellan direc~
ta e inmedictamente sin depender de 1z hemostesis.
Por otra parte la rupturs en arteriolas y vénulas~
répidamente se tapan con uns masa de plaguetas fu-

sionadas. (15, 11, 8, 12, 7).

. Las venas que contienen eproximadsmente 70 % de vo
lumen sanguineo pueden romperse 86lo con un ligero treu
metismo cuando estén sujetos a presién hidrostéticez =di
cipnal; lz hemostasis depende de la contraccidn vasou—-
lar, asf como de factores hemostéticos peri e intravas—
culares aunque las arterias son los vasos més resistione
tes, el trsumatismo grave ¢ la enfermedsad erosiva pue—-
den precipitar henorrdziz arterial, le pruebz mfs seria
de la hemostassis. La vasoconstriccidn es de vital im-—-
portancia parz egtablecer con £€xito la formacibn del -~
tronbo. En reneral cuanto ads areande sea la zona de -~
sangrado, tznto mayor ser# el vaso afectedo, por ejem--
plo, las hemorrzgiss petequinles en puntas de alfiler de
arteriolas y vénules, el gran sengrado de tejido blando
mel definido {equimosis) de venas, y la hemorragia —--

"expulsiva", ripidamente expansivas de arterias. (15).



TRASTORNOS VASCULARES

Les anomalfas vesculares hemorrdgicas se manifies-

tan por sangrado mucoso o purpdrico en ausencia de trag

tornos de la plaqueta o la coagulaecibn. (15, 19).

Le pirpura de la senectud y la producidaz por un =
exceso de esteroides adrenccorticsles (terapedtico 0 --
anormael) resultan de un defecto en la armazdén de sostén
vageulsr del tejido conjuntivo. Un mecznismo similar -
es po3tulaedo parz explicar el sangrado asociado con -~
trastornos del tejido conjuntivo como seudoxentome elds
tico, sf{ndrome de Ehlefs-Danlos, y defieiencicz de vita-
mina C. La alteracién intrfnsece de la estructura del-
vaso mismo ocurre en pecientes con amiloidosis o diabe-
tes. Las anomelias de vénules superficiales frésiles -
de los hemengiomes y 1ls telangiectasis familiar puede -
gser la causa de cangrado gastrointestinal ‘aiffcil de 1o

calizar y treter. (15, 12, 19).

La rupture mecédnica verdsders de pequeiias vénulas=-
por presién intrsluminar sumenteds ocurre al rededor de
loa ojos por actividzd muscular no habitual, con paro--

xismos de tos y vémito, y al rededor de los tobillos —-
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por estar de pie durante tiempo prolongado. La obstruc
cién de ruptura venular también puede ser sl origen de;
pirpura asociada con proteinas anormasles de alta visco
cidad como se demuestirs en el fondo del ojo de pscien—-~
tes con macroglobulinemia o crioglobulinemia. Un proce
s0 obstructivo asimilar que afecte las arteriolas puede
explicar la pdrpura encontrada en enfermos con émbolos =

de grass, tumor, bacteries o ateroma. (15).

La pdrpura infecciosa parece ser la consecuéncia =~
de lesién vascular, ya sea directa, como en las rickett
gizsis, 0 indirecta por toxinas bacteriesnas, por ejem-—
plo el sindrome de meningococemia de Waterhouse-Frideri
chsen y la desendotelizacidn diseminada inducida por -

endotoxinas., (15, 19, 12).

La causa més importante de'pdrpura no trombocito--
pénice es la lesién vascular inmunitaria, por ejemplo,-
vasculitis asociada con reacciones a medicsmentos, in--
fecciones bacteriznas, mordeduras de insectos, ciértos-
alimentos, enfermedad del suero y como parte de enferme
dedes vasculares del colégeno. La llameda pirpura alér

gica o0 anefilactoidea es una enfermedad grave de afec—-

cibn difusa de la mierovaseculaturz. La lesién vescular
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provoca un espectro de reacciones hemostdticas, cuando-
el dafio esté localizedo en unas pocas célules endotelis
les, la adhesidn, plesquetsris focal en el sitio de esfz
celo endotelial, seguida de estabilizacidn de fibrina -
en desarrollo y reendotelizacidén durante varios dfas, =~

puede no dejer alteracidén residual detectable. (15, 12).

METODOS DE ESTUDIO,

Prueba de Pragilidad Capilar.

Sirve psra valora: la funcidn plaquetsria y le in-
tezridad vascular, Pars reslizar esta prueta nos vale-
mos dnicamente del esfigmomandmetro, Lo colocsmos por-
arriba del pliesue del cndo y se infla a una presidn de
100 mm de mercurio y se mantiene asi durente 5 minutos.
Y despuds se inspeceiona por debajo del pliegué del co-
do en la cera anterior del brazo, en una zong de 2 & 5~
cm. de- didmetro pudiendose encontrar de O a 10 petew—-~—
quiss. Cualguier aumento, ls pruéba es positiva. (7, -

19).



PLAQUETAS 12

FUNCION Y ESTRUCTURA.

Las vlaguetas descmpefian una funcién critica en --
las henmostasis que consiste en :
1.~ Mantenimiento continuo de la integrigad vasculzar.
2.~ Paro iniclal del sangredo por formseidén del tapén -
plequetario. ‘

3.

Estabilizacidn del tapdn hemostfitico nor 1la contri
bucidn de un fosfolfpido al proceso de formeeidn -
de fibrina., Con sus propledades de sello y procoz
gulantes, lz plequeta representa une unidzd hemos=-
tética completz, como implice su nomdre mé&s apro=--

piado de trombocito. (15, 19, 7, 12).

Si no hay plequetas en la circulacidn, los eritro=-
citos emiegran en gran mimero a2 travéds de 1:s paredes —-
del vaso y entran al desagle linfético o srarecen como=-
petequias o pdrpura en lo piel o membranss mucosas. Cgo
mo es de esperar, la intesridsd de la mierocirculacidn- .
en érganos perfundidos se mantiene mejor si hay inclui-
" das plaquetss en el 1fguido de perfusién. E1 nanteni -=
miento de le integridad vaseular normszl, incluyendo "nu
tricién ‘del endotelio” por algdn constituyente plagueta

rio o ls incorporacién resl de vlaguetas en la pored --



13

del véso requiere menos del 10 % de las plaquetas norma

les en la circulacidn. (150 000 a 400 000). (15, 12).

Le adhesién de la plagueta a estructuras del teji-
do conjuntivo suvendotelial, eapecialmente coldseno, —-
membrana basal y miofibrillas no colégeﬁas sigue en un-
término de uno o dos segundos a cualquier solucidédn de -
continuidad del endotelio. La configurscidén natural de
la nmolécula de coldgeno es esencial en esta reacecién y -
se cree que esté relacionada con la presencia de grupos-
épsilon amino libres; los iones de calc¢io no son necess
rios, ya que la adhesién tiene lugar en la presencia de-
AEDT (4eido etilendiaminotetreacético). Le membrana de-
la plaqueta y su cgpa vellosa de envoltura que contiene-
carbohidrato, también participa activamente en la adhe—
sién. Las plaquetas adherentesa liberan difosfato de --
adenosina (ADP) y otros componentes. El resultante ADP
répidemente transforme las plaquetas del ambiente de su
forma discoide hebitual a esferas espinosas reactives =
oue interactdan una con otra, asf{ como con plaguetas ya
edherides, pera formar una maesa cohesiva agrandadas de =
plaquetas estrechanente aglutinadas. La funcién irre--
versible de la masa de plaquetes acumuledas en un tapén

hemostético implica la liberaciédn inducida por trombina
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de componentes de la plagueta. El crecimiento del ta~<
. pén hemostdtico depende de la naturaleza sutocontinua -
de la reaccidn de liberacibén de plaguetas. Este proce-
80 dependiente de energfs libera los contenidos almacew
nados de los grénulos de lapaqueta en el medio de las -
plaquetas, y sSe asemeja a la actividad secretoria de --
otras células, las aminas vasoasctivas (ADP, catecolami-~
nas, seretonina) de los grémulos de electrones densos =-
son liberadas primero (liberacidém 1), seguidas por el -
fivrinégeno pleguetario y los contenidos lisosémicos --
hidrolitfcos de los dcidos del grénulo especf{fico cuan-
do la estimulacidn es lo suficientemente intensa (libe-
racidn il). Los agentes difieren en su capacided para-
indueir libereecidn, por ejemplo, el colégeno ¥y la epine
frine son mucho menos eficases gque la trombins ;ara li-
berar enzimas lisosémicas. La contraceién de la actoee
miosina de ld plagueta (trombostenina) perticipa en la-
fusién irreversible de la plaqueta inducida por trombi=-.
na. (15, 12, 19).

Como las mediciones de aglutinacién y libveracién -
de plagueta son diffciles de efectuasr en vivo, gran par
te del estudio se ha llevado a cabo in vitro bajo condi

ciones no funcionales con plaama rico en placuetas «——=
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(PRP) citratado. En este sistema ia aglutinacién se re
fleja como depurccidn de la suspernsidn turbie de las --
plaquetas es decir, transmisidn sumentades de la luz des
pués de adicidn de un agente aglutinante. Aunque la --
importancia in vivo de tales estudios no puede ser infse
rida sin pfueba adicionsl, han resultado conclusiones -
imvortantes de esta tdenica. Lz aglutinacidn es un pro
ceso revergible con pequefias cantidades de ADF exéeeno.
Sin embargo, el aumentar la concentracién mds alla de -
un umbrel critico induce aglutinacién irreversible con=-
forme las plagquetas sufren liberacidn de ADP enddreno,~
aminss vasoactivas y pérdida por lo menos de los grinu-
los de electrdn densos. Otros agentes capaces de cgu=—=
sar sglutinecidén incluyen :

l.- Partfculas como colédgeno, globulinagamma aglutinag=-
de, complejos de antf{geno-anticuerpo, fibrine poli
merizada, etc.

2.~ Aminas biogénicas, inciuyendo epinefrina y seroto-
nina.

3.~ Enzimas proteolfticas, por ejemplo, trombina, trip
sina, extractos de venenbs de serpiente, etc.

4.- Iones de carga fuertemente positiva, por ejemplo .-
polilisina, lentano, etc. ‘

5.- El entibibtico ristocetins (actuslmente no utiliza
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do en la clfnica debido a su asociacidn con. trombocito=-
penia). La aglutinacidn inducida por todo® estos agen-
tes.probablemente procede a través del mecanismo comin-
de liberacidn por las plaguetas ADF endbgeno, aunque se
han descrito varios mecsnismos inicieles diferentes, —-
los componentes del plasma tembién parecen tener ung =
funcién -importante, vero no clara, en la aglutinaciénj-
el calcio ionizado, el fibrindgeno y un factor plasmdti
co deficientemente caracterizado, estable el calor, no-
dializable, perecen ser esenciales mientras aque la glo-
buiina, el factor Hageman (factor X11) y ciertos compg
nentes no identificados también pueden participazr. La-
aglutinacidén es blogueada por variocs agentes farmacold-
gicos, de los cusles el més potente es ls plostaglandi-
na E,. Otros incluyen adenosina y sus anédlogos, COM===
puestos de vpirimido y virimidine, agentes antiflemsto-—-
rios no esteroides ( aspirina, fenilbutazons, etc.),.fl
Jadores de sulfhidrilo, as{ como algunes fenotiscinas y
‘agentes que bloquean tanto la glucélisis como la fosfo-

rilacién oxidativa. (17, 12, 19).

Un tapén hemostético permanentemente anclado Tewea
guiere consolidacidn y estabilizecidén adisionales pro--

vorcionadas por la formacién de fibrina. Las plaguetas
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aportan fosfolipido escencisl el vroceso de coagzulacidn.
Este componente livoprotefco relzcionado con la membra-
na, referide como fector placueterio 3, se torna dispo-
nivle a través de azlutinacidn o lesidn de la plsqueta.
Actde cono catalizador proporcionando uns superficie —~-
avropiada pera la formscidbdn de fector y.complejo de la-
coagulacidn, carascteristica de reacciones gue incluyen-
el factor V11l y el factor V. COtiros factores nlaguets-
rios coagulantes identificados incluyen el factor V ab-
sorbido (factor plaguetorio 1), un catalizsdor de lg ~-
gceidn de la trombina (factor plaauetario 2) y una acti
vidad neutralizante de la heparina (factor plaguetario-
4). (12, 15, 19).

Le comprensidn y la estructura fina de la plagueta
proporciona una base morfoldgica pera la funcidn de la-
plagueta. La envoltura de la superficie periférica me-
din leas reaéciones de contacto de membrana de adhesién-
¥y aglutinacién. ILa membrene plasmditica que también con
triduye la setividad procoagulente del fosfolipido for-
ms un sistéma de nmembrana sbierta invaginada, de forma-
de esvponje, que representa una superficie reactiva ex--
tendida en la cual los factores estiticos del plasng ~-

son selectivamente absorbidoss
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Los filsmentos submembranoscs y otros microfilamentos -
citopldsmicos de la zona de sol y gel parecen constitu-
ir gl sistema de actomiosina contrdctil de la plagueta.
Los microtdbulos forman un citoescueleto circunferen—--
ciel que mentiene la forma discoide. El retfculo endo-
plédmico residusl, libre de ribosomss, forma el sistema-~
de membrana cerrsda. Despuds de la estimulacién de su-
perficie o ADP, los microtdbulos Sufrenrun desplezamien
to centrel concéntrico con una agrupecidn interna de or
ganelos; de manera concurrente, se forma seuddpodos ci-
toflésmicos en ls periferia, Les aminas vasonctivas de
los grénulos de electrdn denso y los contenidos lisoséd-
micos de los grénulos éspecfficos son entonces liberg—-
dos en el sistema tudular abierto en asociacién con éqg
traccidn de los filamentos de la actomiosina para for--
mayr una mase de plaguetas fusionsdas impermeables., Le-
energfa pera estos fendmenos deriva del metabolismo ==
serobico de la mitoéondria 7 le zlucdlisis anserobia --

que utiliza las reservas de grinulo de gzlucdgeno.

El tiempo de sznerzdo del petrén estdndor valoras -
la funciédn hemostdtica totsl de las plaquetas in vivo.-
La formecidn del tapén plaquetario parece no altererse-

cuando hay plagquetas normales con uns concentracidn de-
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100.000/ ul de sangre o més, Por abajo de esta cifra,=-
el sangrado sumenta en proporcidn lineal con disminucig

nes en la cuents de plaguetas. (15, 19).

METODOS DE ESTUDIO.

Aspectos Clinicos.

La investigecién nés importante pars evaluar la -=
causa posible de una didtesis hemorrdgica son los ante=-
cedentes. Estoé aeben incluir detalles sobre cuslquier
episodio purpirico o hemorrdsgico, inclusive eded de ==
eparicidn, grovedad y necesided de transfuciones. Se =
requiere uns historis elfnica genersl con atencién par-
- ticular & enfermedades hepdticas, exposicidén 2 medice--
mentos y todo tipo de operasciones quirdrgicas, inclusi-
ve dentales. 3on muy imvortantes los entecedentes fami
lisres, y si son positivos, debe determinarse el pPoSiee
ble modo de herencis. Les elteraciones en el mimero o=~
la funcién de las plaquetas c2si siempre se asocian 8 -
la presencis de petecuiss o equimosis, Las petequias =
8on peaueflss manchaé redondas que se producen en lg =--

piel y les mucosss debido a hemorragias capilares; lase
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lesiones frescas tienen un color rosado y las antiguas-
un color pardusco. Pirpura es el nombre que se le da a
una hemorrszia més abundante en ls piel y lss mucosas.-
Si las lesiones se unen pueden dar el aspecto general -
de una erupcién. Equimosis o hematomas son éfeas de «-
hemorragia més extensas que se presentaﬁ en los tejidos
subcuténeos; las contusiones al principioc de color pir-
pura, suelen cambiar a color pardo, verde y emarillo, -

conforme se degrada la hemoglobina. (19, 12).

RECUENTO PLAQUETARIO

La prueba de laborstorio mé4s comin es el examen de
un frotis sangufneo panéptico pars determinar plequee=—-.
tas., Si se observen éstas con frecuenciz es poco posi-
ble que haye trombocitopenias si son escaszs o es noto-
rio que estédn aumentadas en nimero, debe llevarse a ca-
bo une cuenta directa de plequetas., En condici;nes noxr
males, se encuentrsn de 150 000 a 500 000 plaguetas por
milimetro cdbico de sungre. Con cifres inferiores 8 =-
50 000 a 60 000 por milfmetro cibico, suelen presentsr-
se sangrado espontdnec y petecuias. (19, 7, 12).

SUPERVIVERCIA PLAQUETARIA.
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SeAmide en la pirpura trombocitovénica y en otras-
enfermedades en las cuales tiene luger uns rédpida des—
truccidn de plaquetas, generalmente & causae de reasccio-
nés inmunélosicas en las cuasles intervienen anticuerpos
antivlaquetas, se afiade una muestra de plaquetas autdlo
gas o isélogas (compatibles) marcadas cén Cr 51 radiac-
tivo a una muestra de la sengre del paciente, volviendo
a inyectarse la muestra por via venosa, luego se mide -
la radiactividad en muestras de sangre tomadas periédi-
cemente durante los siguientes dfas, se&in lo que persi
ga el QXperimento. El tiempo normal de supervivencia -
de las plaquetas (tiempo necesario pars que la radiacti
vidad circulante caiga hasta 10 % de su valor méximo -—-
despuds de inyecter 1las plaquetas marcadas copn Cr @ ——ae
radiactivo). Es entre 8 y 9 dfas., Incluso en el indi-
viduo normal, s6lo se recurera una fraccién de lg -—-
rudiactivided inyectada en las plaguetas circulantes; =
el resto quede aprisionado en las célules del sisteme -
retfculo-endotelial. Por lo tanto, a veces los resulta
dos de esta se expresan como el porcenteje méximo de —-
plaquetas recupersdas al afa siguiente de la transfuw—=
916n de plaguetas redisctivas. El1 valor normel psra la-

recuperacidén de plaquetas es del 20 al 30 %. (7, 19).
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PRUEBA DE LA FUKCION PLAQUETARIA.

Prueba de Tornigquete.

Sirve para valorar la funcidn plaguetaria y la in-
tegridad vascular. Para realizar esta prueba dnicemen-
. te nos valemos del esficmomanémetro. Lo colocamos por-
arriba del pliegue del codo y se infla é una presién ge
100 mm. de mercurio y se mantiene asf{ durante 5 minue—-
tos. Y después se inspeccionz por debajo del rliegue -
del codo, en la cara anterior del brazo, en una zona de
2-5 cm. de didmetro pudiendose encontrar de 0 z 10 vete
quizs, cualquier 2umento en el numero de petequias do--

mos como positiva lz pruebs.-(7, 12, 19).

TIENPO DE 32NGRADO.

Los defectos en 1 mimero o funcibn de las nlaque-
tas dan lugar 2 uns vrolongacién del tiempo de sangra--
do. Pare reclizer este prusbe existen dos métodos de -
los cue podemos valernos : El método de Duke y el méto

do de Ivy.

Método de Duke.- Se efectua de la siguiente mane~
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ra ¢ limpiamos con un antisédptico el 1ébulo de la ore-
Ja y eolocemos detrds un portaobjetos, con une lanceta=-
estéril verforamos el 18bulo hasta hacer contacto con -
ei portaobjetos; en ese instante "se hecha" a andar el-
crbndmetro, de jamos que corra libremente la sangre, con
un papel filtro vemos recojiendo la sanére (ndinca en el
mismo sitio del papel) a intervalos de 30 segundos. Ya
que observamos que no fluye la sangre y no mancha el pg
vel, en ese momento 8e para el crondmetro. En este mé-
todo el valor normsl es de 1 a 6 minutos, lo préctico -
es que no exceda de 6 minutos, cuando excede de 6 pero=-
no llega a 10 puede o no haber afecciédn, pero 81 excede
de 10 minutos sf existe defecto en la 1ntegridéd vascu=

lar o funcién plaquetaris.

En el método de Ivy el velor normal es de 2 2 5 -
minutos. Primero colocamos un baumanémetro por encima
del codo se pone & une presién de 40 mm de mercurio =-
luego limpiamos con una torunda con alcohol la zona =—-
que 80 va n incidir en este ¢aso la cars anterior del-
antebrazo, se hece la herida no importendo la profundi
dad y ponemos el cronémetro a funcionor, 1gualmehte que-
en el método anterior y se limpia la sansre con pzpel--

filtro a intervalos de 30 segundos, cuando veamos Qquee-
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va no sangra paramos el crondmetro y vemos que tiempo -~
duro el sangrado e igualmente mds de 10 minutos tomamos

la prueba como positiva. (19, 7).

RETRACCION DEL COAGULO.

Depende de la presencia ue un nﬁmero adecuado de =
plaguetss y pudiendo utilizerse como pruebe de detec==-
cibn. Ia sangre coegulade en tubos de enszye se obser-
va en un baiio de agua a 37 °C. durante 4 horessz, l¢ re=-

traccién normal comienza a los 30 minutos. (1s, 7,.12).
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El plasma contribuye a la hemostasis en la coagu-
lacidn y la fibrinélisis. La formscién de un trombo in
travascular estable depende de la conversién de la pro-
tefna plesmétice soludble, el fibrindeeno, en un codeulo
de fidbrina, Ocurre un mecanismo similsr cusndo ls san-
gre coagula fuera del cuerpo, y las diversas teorfas de
le coagulacién sansufnea se bassn en gran parte en vrue
bas in vitro. No siempre es seguras la relacién-nrecisa
entre dstos y la coagulacidédn intrevascular, pero son de
gran valor en el diagn6stico y clasificacién de gran —-

parte de los trastornos hemorrdsgicos.

'En la sangre hay factores que fomentan la cosgula-
cién, factores que la inhiben y factores que disuelven-
fibriha nrecipitada. Normalmente estos sSe mantienen en
delicado equilibrio. En caso de lesién; los factores =
son benéficos para restringir la pérdids de sangre, pe-
ro en presehcia de trombosis patolézica pueden ser daﬁ;
nos. Los fectores anticoagulantes normslmente son Wti-
les para evitar que ocurra trombosis intravascular, pe-
ro cusndo ocurren en cantidad excesiva, pueden fomentar

hemorragia. (19, 11, 15).

Del mismo modo, la actividad fibrinolftica es util
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para eliminar lea fibrina depositaéa después de ls trome
bosis, pero si es anormalmenté excesive, puede produclir

'hemorragia- (19, 12, 15).

Se requieren diversos factores paré que se produz-
ca coagulacién y pueden ser divididos en dos sistemas
el sistema extrinseco o tisular y el intrinseco 0 sane-
guineo. la actividad de cualquiersz de éstos dos siste=-
mas de lugar a la produccidén de une (tromboplastine). =
Esta en presencialde iones calcio, cataliza la reaccién
que convierte prﬁtrombina en trombina. Esta 8 su vez,-
en presencia de iones calcio éatalise la conversifén de-

fibrindgeno a fibrina., (19, 15).

Debido 2 los muchos sinénimos que se han usado, un
comité internacionsl hes identificado los fsetores demos

tredos medisnte nimeros romanos. (19, 15, 7, 11).

En 1o siguiente hoja se presentars un cuadro con =
loslfactores que constituyen el fendémeno de la coazulg

cidn.



X111

lizador de fi-
brina

Pactores procosgulantes del plasma 27
Ném. Rombre Dependien Extr{nseco Importan—
Comin. te de Vi= Intrinseco cia e¢lini
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Comin de smbos sistemas
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Los factores gue constituyen el sistema extrinseco
son: tromboplastina tisular y factores V111, X, V y 1V~
(1ones calcio) (cuadro anterior). Los factores que =~
cénstituyen el sistema intrfnseco son una superficie -~
humedecible, factores X11, X1, plaguetsrios, V111, 1X,~
Yy v, més adelante se describen los factores por se-

parado. (19’ 15’ 11)-

La sucesién de los fenémenos que ocurre dursnte la
formacién de un coégulo fue carecterizada por Macfar~-=
lane como "cascada de coagulacién", pero en la actuali~
daed se considers que 1z coagulaéién ocurre en uns serie

de reascciones entre complejos enzimdticos. (19).

Se ha sabido durante muchos afos que superficies -
extrafies influyen en la taza de coagulacién de sengre,-
sunque nunce se ha demostrado por completo le imvorten-
cia funcional de esto. Esta reaceidn de contacto ocu~-
rre en dos etmpas. El factor X1l cambis de forma &l -~
contacto con la superficie y se produce una asctividad =
enzinmdtica subsiguiente esto luefo convierte ls precali
crefne en calicreins, la cuel, a su vez, activa més fac
tor 111, dando como resultado activacién del factor I1.

Otra protefna ee necesaris para esta resccién el ciniqé
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geno, compuesto proteico de aito veso moleculer. (19, 8)

La activecidn del factor 1X se logra por el factor
Xia y calcio, con cambio en la moldcula del factor IX,Q
nismo que revela una esterasa de serina que & su vez -
activa al factor X, Esta reaceién probéblemente ocurra
en un comple jo micelar de factor X, factor V111l activa-
do, factor plaquetario 3 (FP3) y iones de ¢aleio. El1 -
factor X también puede ser activado vor un complejo de-
tromboplastina tisulsr, factor V1l activado y iomes cel

¢io a trevéds de lo v{a extri{nseca. (19, &, 15).

El factor X activedo, se ha formado por activacién
extr{nseca o intrinsece, reacciona luego en un complejés
micelar con el factor V activado, el factor plaquetario -
3 y calcio pere activer la protrombina (factor 11) g =--
trombina (factor 1dla). La trombine es una voderosa en-
‘zima que deédobla fibrinopéptidos a partir de moldcula-
de fibrinézeno, dejando mondmeros de fibrina, los cuo--
les se sgregen pare formar un codgulo de fibrina. Este
es orzanizado por el factor X111 (el cusl es asctivado =
por la trombina) en un cofgulo intrincado insoluble,

e

Lo que en realidsd inicia fisioclézicamente lg ~-=-
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coagulacidén no se conoce bien es necesario el factor N1
y un activador de superficie hidrofébica (tal vez los -
microtybulos de la vlagueta) pero el factor no parece -

ser necesario in vivo. (19, 11).

Ambos sistemas extrfnseco e intrfnseco de la coagu
lacién, son vrecisos pera la hemostasis normal, vero no
este bien comprendida su interrelecién. (19, 7, 15, 11,

8).

Pactor 1 (Fibrindzeno).

Es una protefna con veso molecular de 340 000 ===
aproximadamente, Se forma en el hfsado y en condicio--

nes normales se halls en el plasma en concentrecidédn de-

1.5 a 4.5 2/1t.

Bajo le influencle de la trombina, una enzima Dro=-
teolltica ogue catalisa la hidrdlisis de ehlacqs de =2ragi
nil-gliecina, el fibrindgeno es convertido en mondmero -
‘de fibrina y fragmentos de péptido.. Loé mon6meros de -

fibrina se volimerizan vars formar unz red de fibrés -



k38

contréctiles paralelas que formen lu base del codgulo.-
El polimero de fibrinz lineal mediente enlaces cruzados
es convertido en un codzulo més firme de covolfmero de-
fibrina, una reaccidn catalizada por el factor estabili

zador de fibrina,(factor X111).

El fibrinégeno puede ser deficiente en forme congd -
nita, puede ser consumido en la cosgulacién intravescu-
lar disemineda o puede ser destruido por le enzime fi-=

brinogenolftica, 1a vlasamina. (19, 8, 15, 11).

Pactor 11 (Protrombina).

Es el precursor de la trombina y normalmente seAhg
‘1la en el plasma en una concentracidn cercsna a 100 ==
mg/1t. Se requiere vitamins K para su sfntesis, la ==

cual tiene lucar en el hizado.

Es une globuline alfa de czdene simple que contie-
ne 18 emino#cidos y hexosamina; su peso molecular es de
70 000, sovroximsdamente. Es consumida durcnte el proce
80 de la coagulacién y el suero, por lo zeneresl, céntig
ne menos del 10 % de la éantidad que hay en plasma. Es

activada por el factor X activado pera former tromdina-
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en presencia de factor V, fosfélfpido, (FP3) y iones --
calcio en la superficie de micelios de fosfolfpido.

La hipoprotrombinemia c¢ongénita es rera, pero pue-
de ocurrir una deficiencia adouirids en ls enfermedad -
hepdtica, avitaminosis K y, con mayor fiecuencia,_des—-
pués del tratamiento anticoagulente con medicementos de
1a clase de cumarina 0 la indandiona, 108 cuales inhi--

ben su sfntesis. (19, 15, 11; 8).

Factor 111 (Tromboplastina, factor de conversidn de pro

trombine).

Se ha utilizado el término general de tromboplasti .
na para designer sustanciss que aceleren la coagulaeidn'v
de la sangre. Las tromboplastinas tisulares que se pro
ducen por lesién de tejido son necessriss en el sistems
extrinseco y las tromboplastinas sangufneas en el siste
me intrf{nseco, Se sugiere que el complejo de factor X-
activado, factor V, tqsfolipido y iones calcio constitu
yen el verdadero factor de conversién de protrombina. =
Por 1o tanto, debe evitarse el término tromboplasting,-
pero su-uso es tan generslizado que probadlemente conti

" nuaré por alsin tiempo. (19, 8, 15).
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irombine.

La trombinms es una poderosa enzima y normalmente -
no se hayza en la sangre sino que es la forma de la pro-
trombing. Una vez formada, la molécula tiene una vida-
bioldgica muy breve. Tiene composicidn similar a la =-
protrombina, pero es mis pecuefia y tiene peso moleculsr
de 32 000 aproximademente. Cataliza la conversidn de -
fibrinéseno & fibrina. Ademés la trombine tiene otras-
acciones. Bajo influenciz de la'trombiné, las plaque--
tas se fusionan en el proceso de metamoffosie viscosa.~
Activa los factores V111, V y convierte el fector X111=
de forma inectiva s forma sctiva. Una unided de trombi
ne se define como la eaﬁtidad necesaria para coagulsr =
1 ml. de une solucién de fibrinégeno esténdar en un lap
50 de 15 segundos & 28°c. se dispone en el comercio de

preparados prarcialmente purificados de trombina.(19,11)

Pactor 1V (Calcio).

Los innes celcio son esencisles para le accidén nor
mal del complejo cunvertidor de protrombina y de trombi
ne, y‘muchos énticoagﬂlantes e Jercen su efecto enlazén-

dolos. Desde el punto de vista clfnico, es probable --
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que no ocurren suficientes deficiencias pera afectar --
los mecanismos de la coesgulacién, ya que tal grado de =

hipocalcemisn es incompatidle con la vida. (19, 8).
Factor V.

Se denomine factor 14bil, globulina eceleradora --
rlasmdtica y proacelerina. Es una profefna inestable-
que se halla en el plesma. Acelera la conversién de ==

protrombina por el factor Xa, probadblemente en una for-

ma no enzimdtica.

Se han comunicado deficiencias conzénitas raras, -
La concentrascién en el plesma también puede ser bejs en
caso de enfermedzd del parénquima hepdtico. (19, 11).
Factor V1.

Este factor no existe.

Pactor V1.

Es unsa proteina relativamente estable presente en~
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el plasma y tambiédn en el suero. La tromboplastinag ti-
suler reacciona con el factor V11, una glucoprotefna de
éadenajsimple, con un peso moleculer de 60 000 gue sev-
proéuce én el hfgado y que depende de la vitamina K pa-
ra ger sintetizada. Je han infornado deficiencias con-
génitas, y en caso de enfermedad hevéAtica despuds de ~-
tratemiento con anticoagulantes orales y en la avitami-
nosis K, les cifras en el plasma se encﬁentran reduciwe

das. (19, 8, 11' 15)'
Fagtor V1l1.

Es una glucoprotefna muy grende que existe como ==
eomplejo molecular laxo‘en el plasma.' Tiene tres pro--
piedades claremente distintivas. Primeramente tiene —=-
‘une fraceidn coazulante de hajo peso molecuier la cusl~
se halla deficiente en vacientes con hemofilia; segun—-
8o, nuede ser detectada como un antiseno, utilizendo -
antisueros heteréldzos, que puede.sar normal o elevado=
en la hemofilia A; y tercero, manifiestan una actividad
necesaria pars la agregecién de placuetas con ristoceti
ne, la cual es deficiente en le enfermedad de Von Wille
trand. Estes dos dltimes funciones estén estrechamente

relacionados eon la fraceidn de la moléeuls de alto pe-
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so moleculer. (19, 15, 11, 12).

Pagggg 1x.

Tambidn se conoce como componente trombopldstico -
del plasma o factor Christmes. Es una globulina plasmd
tica de neso molecular de 70 000 anroximedemente, tam--
bién presente en el suero y més o menos estable en elma
cenamiento. En la hemofilia B (enfermedad de Christ---
mas) se encuentra defioienje en forma conzénita. Puede
observarse una deficiencia edquirida de este factor. en=

caso de enfermedad nepética. (19, 15, 12).

Factor X.

Consiste de una cadena pesada y une ligera (peso =
" molecular de 30 000 y de 19 000) y es activado por sepz
racidh de un enlzce de areinina-isoleucine, a trevés de
la cuel queda 21 descubierto un lugar de cerina activa-

en el fragmento de la cadena pesada. Le sctivacidn es

idéntica, ya ses por el sistems intrinseco o por extrfn

seco. El1 fametor X renreaenta el punto de converzencia-:

de estos dos sistemas y cuando es activsdo, entonces ec

tive la protrombine en presencia de factor V, FP3 5y --
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iones esleio. (15, 19, 8).
Plagustzs.

Las pluouetas forman parte del sistema intrinseco-
de la ooagﬁlacién ademés del papel mecénico gue desempe
Jan en la hemostasis. La sustancia sctiva en la coasu=-
lecién se halle disponible despuds de la agregacidan de-
plaguetas que se llsma factor plaquetario 3. Pruebass -
recientes sugieren gue otro fector plaguetasrio (factor-
plagquetario 4) bﬁéde ser importente en la agregsacidén y-
precipitacién de fidbrindgeno y sus derivedos., Una vez=
que ha ocurride cosagulecidn, las vlaguetas perticipan -

en la retracciédn del codgulo. (1S, 11, 15, 8).

Pactor Q1.

Tembién se le conoce como antecedente tromboyiast£
nico del plasma se encuentrs en ol plasna y es una pro~
tedfns con peso moleculsr de 1380 000. Es estable Yy se -
halle en el suero y en el plasmz asbsorbidos con gel de=-
nidréxido de aluminio. En ocaciones ocurre deficiencia
congénita por lo general, en judios, hereddndose con ==

cardcter sutosémico dominante, (19).
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Pactor Xii.

0 factor Hacemen es une protef{na con pesc molecu--
lér de 80 000 sproximadamente. Se desconoce su sitio -
de sintesis., Lz activacidn de esta sustanciaz es posi--
ble mediante una serie de sflidos ¥y algﬁnos meterisles-~
sclubles si tienen carga intensamente negstive, La san
gre que tiene  deficienciz de este factor no coaguls en=-
un tubo de ensaye pero no suele asociarse a zladn tres-

torno hemorrégico. (19, 15, 8).
Factor X1l1.

Enleza en forma cruzeda fibrine polimerizada solu=:
ble, 1z cuel luego es estabilizada como fivrine insolu- -

ble.

La deficiencia\congénita del factor X111 es muyvrg
ra y se hereda en forma sutosémica recésiva. Bl cuadro’
clfnico es caragterfético y consiste en hemorregie umbi
licel neonatel, hemorragia intracranesl, ssngrado secun
dario excesivo por heridss y curadidn deficiente de he-:
rides. (19, 15).
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Lista de factores de la coazulacién

Factor Sinénimes Funcidn Carenciea
1 Fidvrinbeeno Precursor de ls Hipofibrinoge
fidbrina nemia, Afibri
nogenemia
11 Proirombina Precursor de la Hipoprotrombi
trombina (enzi~ nemia
ma que convier=
te el fibrindze
no en fibrina)
11} Tromboplastina
1V Caleio Necesario en va
rias reacciones
intermedias v
¥V Pactor 14bil Requerido para- Parshemofilia
'~ Proacelerins la activacién -~
Globulina Ac de lz trombo-—w
_ plastina textus
ral
V1l No se asigné ac No existe.
tividad a este-
nimero
Vil Factor estable~ Requerido pars- Hipoproconver
Proconvertina - la activacién - tinemis -
SFCA, Autopro-- de la tromboe=w
trombina 1 plastina textu-.
ral :
V111 Globtulina anti- Componente del~ Hemofilie ¢14

hemof{lica
(AHC), Psctor -
entihemof{lico-
(AHP), Trombo--
plastinégeno

sistema genera-—
dor de la trom-
boplestina in~=
tri{nseca

sica, Hemofi~
lia A
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Lista de factores de la cozgulacidén

(Continuacién)
Factor Sinénimos Funcidn Carencia
1X Componente trom Comvonentes del Enfermeded de
boplestinico -- sistema genera- Christmes, He
lasmdtico =~-~ dor de la trom- mofilia 1
?FTC), Factor ~ boplastina in--
Christmas, Auto trinseca
protrombina 11
X Pactor Stuart Requerido pera-
Pactor Frower la activacidn -
Pactor Stuart- de la trombo—e-
Prower plastina histi-
ca
Xl  Antecesor de la COmponénte del~ Hemofilia C
tromboplestina- sistema genera-
lasmética —~-- dor de la trome~
PTA) bouvlastina in--
trfnsecs
X11 Pactor Hazeman Componente del- Rasgo de Hage
Pactor Glass - sistema genera-~ man
: dor de ls trom-
boplestina in--
tr{nseca
X111 Pactor estabili Cafaliza le po-

zante de la fi=-
brina (FSP), ~--
Pactor Laki~Lo-
rend (L-1), Pi-
brinasa, Pactor
sérico, PFactor-
insoluhilidad -~
de la urea

limerizacidédn -~
normal de la fi
brina
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Todavia no se ha informzdo de enfermedad hemorrégi
ca debido & deficiencie asdouirida de factor X111, Sin-
embargo, se han descrito concentraciones bajas de este
factor en pacientes con enfermeded hevndtica, leucenia y
snemia perniciosa no tratada. (19, 15, 8, 7).

- o

¥EPODOS DE E3TUDIO.

£l diagndstico de los trastornos de la c¢oasulacidn
sangufnea requiere estudios clfhicos y de loboraztcrio -
minucicsos. Es necessrio determinsr si reslmente exis-
te un defecto, } én tal caso, su natursleze. Debe hi=-
ceree un interrogatorio psra investiger =antecedentes de
episodios .-hemorrdagicos en el paciente 0 en sus parien—-
tes cercanos., 53 preciso considersr la edzd de apari~-
cibn de cualouier sangrado o tendencis s equimosis, Su-
gravedad, el efecto de extrecciones dentsles y cusles--
quiera otras overaciones y la necesidad de alzuna trans
fusidn. Deben eveluarse las partes del cuerno zfectaw-
das y, en pertienlsr, cualouier problema articuler. Si
hay un sntecedente familiar nositive, es neceserio in--
vestiger el nosible modo de herencia. BEs im@ortante qg'
terminar si el sengrado excesivo es traumético o si oecu

rre en forme esponténea. Conviene considersr la nosibi
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1idad de enfermedad hevndtics,’elterucidn renzl y 2dni--
nistrucidn ds medicsmentos. 51 exzmen clinice debe ser
concienzudo e incluir le pruebs del tornicuete y lz de-

terminncidn del tiampo de cangredo. (19, 15, 12).

En segulda se describven las pruebes realizadas.
Tiempo de cozaulacidn de sanere completa, retrsceidn de

codeulo y lisis de codzulo.

Se obtiene sangre completa en tubos de enszaye o5-—-
téndar y se deja hosta oue coagule. ZEsto nér"i mente =~
ocurre en término de 4 z 8 minutos y se produce en cnd~
gulo firme, Gran perte del tiemro que terds ls zanars~
en coaruler se debe & retzrdo eun le formacidn des tromdo
plestina desmuds dc centoeto con la sunerficie de vi-—-
drio. Hay tiemno wrolongedo en czgo de deficiencis gra
ve de¢ wno de lox fzeotores intrinsgcos. Desafortunsda--
mente, la sznare de los pacientes con trzestornos de la-
coesulecidn muy graves gue ze asocizn con sanarado pus—
den teper resultzdos normales. Ji el codgulo cs incuba
do durasnte 1 hore 2 37°C, se contrae y exoulsa suero. -
Zsto es un oefecto cuando hszy deficiencias del mimero -

de vlaouetas funciocnsl. Ea estados fibrinoliticos sra-
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ves de codgulo puede Ser répidemente lisado. (19, 12)

Tiempo de protrombina en uns etapa.

Se utiliiaﬁ tres fécnicas pare la prueba del tiem-
pe de protrombina en una etapa:t la de Quick, la de . —=-
Owren y la del veneno de vi{bora de Russell. En el méto
do de Quick, al plesma citratado se le agrega . unse trom-
boplestina tisular (por 1o general, extracto de cere-—-
bro) y celcio, observédndose luego el tiempo necesario -
para que se produzca el codgulo de fibrina., Entre los-
factores que pueden/influir en la prueba figuran 108 —--
' del sistema extrfnseco'(v, Vi y;x), la protrombipa -
(11) y el fibrinégeno. Este es el método més cominmen-
te utilizado para el ocontrol del_tratamiénto»anticoagu- A

-lante.

. En 1a modificacién de Owren se diluye el plasma —-
1:10 y el reactivo contiene fibrindgeno de bowino asf -
como tromboplastina.. Se anota el tiehpo que tarda en -
formarse la fibrina une vez que se ha afladido cslcio, =
Puesto que el fibrindgeno ¥y el factor V11l estén presen-
tes en los reactivos de esta prueba, es senaible a los-

factores V, Iil‘y posiblemente  1X.
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La prueba del veneno de vibora de Russell se efec-
tda en forma similar, intercambidndose el veneno por la
tromboplestina. Pueato gue no requieré factor V11 para
su activided, la pruebe depende de los otros factores -

(1, 13, VyX) (19, 7).

Tiempo parcial de tromboplastine activada.

Ls pfueba del tiempo parciml de tromboplastine ace
tiveda mide deficiencias del sisteme intr{nseco de la -
coagulacién. Primero se incuba plasma con fosfolfpido-
y eoh caolfn, lo cual proporciona una Sptima aetivéci6n
dé contacto, y luego se vuelve & aplicer calcio, regis-
tréndose el tiempo requerido para que ocurrs &l coégglo

de fibrina. (19, 12).



CAPITULO 11

TRASTORNOS DE LA COAGULACIORN
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Tiene especial interés el heqho dé que las hemofi-
lias A y B son enfermedades ligadas 2]l sexo, que se pre
sentan Unicamente en hijos varones de las mujeres porte
doras del defecto cromosémico. En cambio la hemofilia-
C no estéd ligada al sexo y afecta tanto a varones cdmo-

a Henbraa._(lz, 6).

Las hemorragias del hemof{lico pueden producirse -
por los traumatiamos més leves, el méds ligero corte o -
"abrasién de los te jidos blandos, como los que pueden ~-
producirse en laq 1nte;vonciones operatorias, las lesio
nea‘gingivalos,“i;tervoncionoa periodontales o haste en
las profilaxis y las rupturas de los vesos sangufneos -
6cacioneda por la introduceidn de una aguja hipodérmi--
ca. (4, 12). | |

HEMOFILIA TIFPO A

También conocida como hemofilia clésica, es le ~--
mejér conocida de los trastornos ;amiliafes de la coge=
gulacidén, resulta de la deficiencia funcional del fac--
tor antihemofflico (factor V11l). En este tipo de hemo
‘filia el plasma no carece de factor entihemofflico. Lo
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que ocurre es que contiene una veriante no funcionsl de

este factor de la coagulacién. (6, 4, 11).

No sélo podemos decir que la hemofilia (en 20N0=—~
ral) puede deberse sélo a decensos o susencias de facto
res de la coazulacién (V11l o 1X), sino que también pue
de deberse a factores inmunélégicamente normazles pero -
funcionaslmente deficientes. En raras ocaciones pueden-
aperecer, por'otra prarte, anticuerpos eontra.ei“faotbr-
V1ll, lo que acaba por deparar una heméfilia adquirida.
"Tal‘circunatﬁneia se ha observado en algunos paeientea-'
viejos y en pacientes afectados de artritis reumatoide,
asma, colitis ulcerosa o hipersensibilidad & férmscos.-
(6, 17). S | |

HERENCIA.

Bstd ligada al sexo, de forma recesive. En cerca-
de un 30 % de afectados no hay historia famfliar previs
de esta por lo que podemos considerer que le hemofiiia-

puede deberse a una mutecién genética. Y en orden des-
| cendiente estos son los principales sucesos en el matri
monio de sujetos hemoffl1cos. Cuendo la unién se esta-

blece entre una mujer sana pero transmisora de4hemofio- '
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1ia (X'X) y un verén normel (X Y), lss posibilidades --'
son

I'X + IY = X'X, XX, X'Y, XY
o sea que los hijos varones tienen el 50 # de posibili-
dades de ser hemofflicos (X'Y) y las hijas tembién el -
50 % de coqvertirse en portadoras sanas (X'X) y por lo=-

tanto transmitir la enternedad.

2° En caso de unién entre un hemof{lico (X'Y) con-
una mujer normal (XX) ls posibilided en decendencie que
da asi represantada.

x'Y + XX = I'I, X'x, xY, Xy

0 sea que ninmino de los hijos varones padeceri la en—=
fermedad, 1ss mujeres tampoco la padeceran siendo 8élo-
portadoras. O sea que los hijos de hemofflicos nunca -
‘_padeceran 1s énfermedad, pero a travds de los hijos gque
la conducen podrfan padecerla los nietos o see los hi--

Jos varones de los portadores.

5i se unieran un hemof{lico (X'Y) con una portado-
ra (X'X) podr{an tener una hija hemofflica (X*'X) pero -
esta contingencia es excapcional pues el producto de ==
dos cromoaomas X' es letal con muy pocas poaibilidadea-

de viabilidad. (&, 17, 4).
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DIAGNOSTICO.

Se basa principalmente eﬁ ei éuadro clinico, donde
encontramos que la intensided y gravedad de la hemofi=-
lie es muy similer dentro de los miembros de una misme-
familia y se halla I{ntimamente relacionada con el défi-
cit del factor de cosgulacién. (6, 4, 16).

Las primeras hemorragias suelen presentarse al cor
tar el cordén umbilical o en motivo de une circuncie—--

cién. (20, 10).

Pero en le meyorfe de los casos pueden presentarse
hasta déspuda'de un afio de edad cuando el niﬂo‘empiéza—
a caminar y se ve expuesto e tresumatismos, o con la apa’

ricién de loa dientes. (6, 7, 5).

Existen equimosis que son extensas, y nés frecuen-
tes que las petequias y aparecen en relacidén a peque~-
filoa golpes y rocee., Las hemorragizs en el seno de ma--
sas musculares y te jidos blandos son mucho més importap
tes. La gravedad dependerd de le localizacién y cuen--
tfa de 1le hemorrezia. La sangre se extiende con facilj
dad por los tejidos musculares. Algunos grendes hemﬁtg
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mes pueden contener une copiosa cantidad de seangre, con
peliero de anemia aguda, Cuando la hemorragia se loca-
liza en cuello o piso de la boca hay peligro de stixia
por compresidn. La ssnere extruvasada en las partes —-
blandas tiende a reabsorberse pero sino'es as{ pueden -
formarse calcificaciones en las meses musculares con --
retracecidn de los mismos o compresidén de vasos sanguf—
neos o0 troncos nerviosos con el déficit.de riego o0 neu=

rolézico. (6, 4).

La hemorragia en articulaciones (hemartrosis) cons
tituye uns manifestacién t{pica y temible, (incluso vue
de llegar a producir anguilosis y deformacién articu=--

lar)o (12, 10' 16)-

Las articulaciones con més frecuencias afectadas --

son : rodillas, tobillos y codos. (4, 17).

Dentro de lss hemorragiss vicersles, las més fre--
cuentes son lss hematuriss que pueden durar dfas inclu=-
so0 éemanas. También con frecuencie fenemos el sangrado
digestivo que en ocaciones no se conocen un origen pre=
ciso identificable, ni sigquiera después de le-paratomfa

exploradora. (4, 6).
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Bn la boca las primeres manifestaciones son hemo~=
rrégicas se producen por la erupcién de los dientes tem
porarios, en la exfolisecidén o extraccidn dental o por -

mordedura de lengua. (17, 12, 10).

La hemorragia esponténea de las encia; no es comdn
y sucede s80lo en casos especi{ficos. Dicha hemorragis -
cuando sucede, contimia sin parar por dfas o semsnas o-
a veces se constituye un coidgulo y luego vuelve a sefi~-

grer. ( 10, 12 ).

Podemos ademds observer la formacién de hematomas-
"y codgulos en la encia asf como en le lengua y piso de-
12 boca tambidn hemoe visto ampollas hemorrdgicss. (10,
12).

Le prueba mis espec{fica en el laboratorioc es el -
tiempo de tromboplastina parcial con caolin (KPTT), es-
te método, sdomés, nos permite diferenciar la hemofilia
4, 1a hemofilia B y la hemofilia C; en efecto es carac-
terfstico de le hemofilia A, la normelizacién de KPTT -
gl agregar plasme normal asbsorbido con sulfato de ba=-
rio (que contiene factor V1ll) y no con Suero normel —-

v qﬁe no lo contiene. Y ol diagnéstico se termina de con
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firmar al encontrer.

Los demds métodos usados en el diagndstico de los-
sfndromes hemorrizicos (tiempo de sangrfs, retraccién -
del codgulo, signo del lazo, tiempo de protrombina) dan
en la hemofilia resultados normales.

. 1.- Tiempo de coagulacién prolongasdo.

2.~ KPTT prolongado, corregible por el agregado del «e
plaemé normeal absorbido con sulfato de berio y no-
modificadble por agregado del suero normal.

3.- Tiempo de protrombina normel. (10, 12, 17).
TRATAKIENTO.

Lo nés importante ee el aspeéto profiléctico, pre-
_viniendo = enfermos en el sentido de eviter ejercicios-
violentos ¥y cuelquier posibilidad de traumetismo. (10,-
16).

Izuelmente no deberén someterse a ninguna interven
cién quirdrgica, ni extraccién dentarie sin une previa-

preparacién adecuade pere elevar el factor V111. (10, -

17, M.
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En o) menejo de los bpisodios hemorrdgicos inter=-
viene medidas de tipo local y general.  Localmente cuan
do el luzar de la hemorragiam es accesible, debemos re--
currir a le compresidn, aplicacién o trombina boviens -

en un intento de detener el saner=do. (6, 4, 7).

A los hemofflicos no hay cue splicarles inyeccio=-
nes intramisculeres, y después de la venipuntura‘ae les
debe aplicer y mantener presidn locel hasta qug-haya'—-
cesado el sangrado {por 1o general en 5 minutos). La -
inmunizacién contra el tétanos es importante porque los
nacientes con heﬁofilia pueden ser proponaoi 8 1nfo§cgg
nes. Las inmunizaciones deben aplicarse mientras el re
ciente estd recibiendo la terapbutica de sustitucién --
con factor V11l. No es conveniente aplicar el £eido ==
acetil salicflico ﬁuea aumenta el riesgo de hemorragian

al alterar la funcién de las plaquetas. (12, 4, 7).

El acetgminofén y_el propoxifeno no sumentan lg---
hemostasis. (12).

El tratamientc general requiere la esdministrecién-
‘sustitutive del factor deficiente en la cantided que --

sea precisa para logrer la hemostesia. (6, 17).
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En el tratamiento de 12 hemofilia A (clésica) no -
se recurrird a la transfusién totel a no ser gque deba =-

combatirse una anemia aguda. (6).

Le posibilidad de emplear concentrados de factor -
V111l =2 constituido un gran avance en el tratamiento de-
los hemoff{licos, de ellos el m#s conocido es el criopre
civitado, obtenido a partir del plasma fresco. En los-
casos de hemorragisz, la administracidn del cridprecipi-
tedo (odtenido a pertir de unza unidad de plasma) por ez
da:4 Eg., de peso, sl vrincipio y lz mitad de esa dosis-
después, cada 12 horas, suele bastar pare losrasr ung --
buena hemostasia. La vida media del factor V11l ec sé-
1o de unas 10-12 hores, 10 que hace preciso el trotg——-
miento mantenido pera losrer el cese del sangrado. (6,-

4, 12, 16).

En las hemartrosis conviene administrer una canti-
dzd de crionrecipitado superior a.razén de una unidag -
por 2-3 Kg. de pesé, el empleo concomitante de corticoi
des .durente unos vocos dfas, resuita también beneficio-
so, las medidas de recuperscién tienen en el ceso de —=
las hemartrosis una importancia extreme, hay que inmovi

lizar las articulaciones inchadas; la aspirecién de ség
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&re extravasada en la cavidad articulsr unaz vez gque se-~
ha logrado un nivel adecuado de factor V1ll, puede ser-
Util si se efectda con cuidado. Despuds se procedersd -
a la inmovilizacidn activa de las articulaciones para -
conservar el normal juego articular. Tembién puede ==
hacerse una sincronizacién en la dosis de factor V11l ¥y

una intensa fisioterapie musculer. (2, 6, 4, 10).

Un grave inconveniente del tretamiento sustitutivo
es la apericién de anticuerpos anticoszulantes, incon--

veniente que sucede en el 20 ¥ de los enfermos. (6).

Otros autores aconsejan el écido épsilon aminoca--
proico en el preoperatorio de 1as cxtreccioncs denté-<—
ries en hemofflicos. De lugsr & un coégulo més firme =
que disminuye la necesidad considerable de globulipes -
antihemof{licas que encierran el pelizro de la hepati--
fis ¥ originan cuando son repetidazs la formacién de sus
tancias inhibidoras del factor V1ll. (10, 17). Otros -
autores hen ratificado su experiencia dando une dosis -~
de 5 gramos (10 tzbletas) profilédcticamente. En caso -
de hemorragia se da de nﬁevo 5 gremos y luezo un gramo-
(2 tabletaa) cade hora hasta dominar el cuadro, no de--

biendo pasarse de 30 gramos en 24 horas, en ca3os gra--
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ves se puede hacer wenoclisis (via venosa en goteoj; 5 -
g. de dcido épsilon aminocaproico la primera hora y 1 -
2. cada hora posteriormente), hasta que cese la hemorra

gia. (10, 6, 12).

Otros autores mconsejan el dcido épsilon aminoc@--
proico, que inhibe el plesminégenoc e imﬁide la fibriné-
lisis, dan 100 mg/Ke. cada 6 horas. No se debe pasar -
la dosis de 24 g. diarios. Se comienza 24 horas antes-
de la extraccidn y se continda 5 e 7 dfes despuds, -
Aconse ja anestesia general y dieta 1lfquida por 24 a 48-

horas después de la extraceién. (10, 6).

Otras de las medicaciones usades es el amino-metil
_ciclo-hexane dcido caproico o dcido tranexdmico asocia- -
do a los factores V111.y 1X. Se administran 25 mg/KZe—
cada 6 horas por via endovenosa en su comienzo y por bo

ca después. (10).

En los casos de extracciones dentariss en pacien——
tes con discracis sangufnea, se puede usar un producto
constituido por una mezcle de gelatine (15 g) y de re—-
sorcina (5 g), disueltas en 20 ml. de sgua esterilizada-
¥ rolimerizada por el formol oficinal a 37°. Se colo--
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can tapones de gasa reabsorbible que contenga el cali--
bre del alvéolo. Previamente se cubre de vaselina la -

enc{a pere evitar la accién del formol. (10).

Otros sutores hallen de valor fundcmentsl 188 ===
transfusiones de plasma pre y postoperatorios, y even--
tuzlmente éangra fresca, Aconsejan el -uso de anestesia
general endotraqueal, antibidticos, ademiés de un sopor-
te fijo de plata y revestido de gutapercha en el 4drea -

del alvéolo, no se realizan suturas. (10, 17).

En otrsas ih;éstigaciones realizadas en 32 interven
ciones quirdrgicas por.extrqccionea, en hemofflicos., =
La hemorragis se produce generalmente sl 3er dfa de lea=
operaeidén, pero en un coso ocurriéd e los 17 dies, Yo -
se aconseja extraer més de dos piezas ai mismo tiempo ¥y

'si es posible que Sean vecinss., Utilizan aerilico en =
el luger de la operacién y gutaperche negra en la he=--
misrcade opuesta. Recurren sl plasme fresco antes de =
la intervencién y'éntibidticos~después. Lo ideal para-
ellos es la administracidn de cantidedes adecuadga'de -
globulina antihemofflica dursnte los dfas previos. (10,
12)., |
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Con respecto al tratamiento de otras especialida--
des de la odontologf{a como la anestesia se aconse ja que
sea local y unicamente al rededor del alvéolo. La anes
tesia con éxido nitroso y mascerille es la idesl, pore-~
que otro tipo de anestesia con intubacién no se indica- ‘
por el rie;go de producir hemorrsegias laringea el intu--
bar. Lz terapia de conductos se recomienda siempre y -
cuando no vaya m&s allé del vértice del diente. la =—=
hemorragie en el cenal puede dominarse con solucién «=

scuoss de adrenaline al 1. 1000. (17, 10).
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LESIOR

Hemorrag{a espontd
nea no complicada
en articulasciones
¥ misculos.

TRAS TRANS-
FUSION (%)
5«20 (0=5)

FRODUCTOS

Plasna fresco
congelado.

Crioprecipita
do.

Hematomas extensoa
¥y situados en z0--
nas peligrosas.

Extracciones dentg
rias.

20-40 (5-10)

Globuling =e=-
antihomorfli-

@ (AHG) huma
na liofiliza=~
da.

Crioprecipita
do.

Cirugfa mayor.
Accidentes graves.

100=150 (25=40)

Crioprecipita
do. .

AHG humane «-
liofilisads.
AEG animal.

TASA DE PACTOR V111 DESEABLE

(Entre paréntesis se expresa el tanto por ciento de ae-
tividad que cabe encontrar a las 24 horas de lsa trena-

fuaién).- (6).
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DEPIRICION.

También se le conoce como funcional del factor ===
Christmas (factor 1X) se le conoce as{ porque fué en —-
una fanilia de éste nombre donde se descubrieron los -~

primeros signos. (17, 4, 10).

En la mayorfa de los czsos los pacientes pzrecen -
capaces de sintetizer factor Christmas (factér 1X) mien
tras que en una minor{a puede demostrarse en el plasma-

factor 1X no funcional. (4, 10).

Eate trastorno ocurre tfpicamente en varonés sien~
do menos frecuente que la hemofilia A. De la cual no -

puede distinguirse clf{nicemente. (20, 10).

Seain varios sutores se puede distinsuir de lg =—e
hemofilia A en que es debida m la falta del componente=~
de la tromboplastina plasmética (PTC). (10, 17).

DIAGNOSTICO.
Todas las manifestaciones clfnicas de la hemofilia

clésica se observan en la enfermedad de Christmes. (4,

17, 20).
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El diazgnéstico lo podemos establecer por pruebas -
de 1aborat6rio que demuestra un defecto en las etapas =
tempranas de la via intr{nseca de formeeidn de trombina
y valorando espec{ficamente el factor Christmas median-
te comparecidén con un paciente que se sabe afectado de=-

enfermedad Christmas. (20, 4).
TRATANIENTO.

El tratamiento fundemental es la aplicacién de ~==

plasma fresco. (4, 17).

Se necesitan grandes volimenes de plasma fresco --
pera elevar la concentrscidén de factor Christmas pera -
lograr una hemostasia normal, después pequetiias cantida-
des conservan el t{tulo de esta sustanciz poroue la mi-
tad de este factor transfundida existe ain en la circu-

lacibn después de 20 horas. (4, 7).

El tratamiento odontdldgico es el mismo que para -

la hemofilia clésica. (4, 10).
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DEPINICION.

Esta es otra coagulopatia qﬁeAse hereda de un modo
dominante autosémico y Se caracteriza por la deficien--
cia del antecedente de tromboplastina plasmitica (PTA).
Este se presenta en ambos sexos, en la mayoria de los -
pudblicados los pacientes han sido de or.;Lgen judio. (6,<
4).

DIAGNOSTICO.

~ Los gpiaodios‘henpfrégiéou muchas veces ocurren —
después de treumafismoe. extracéiones_dchtarias’o_1nt=g
venciones quirdrgicaa,‘pero en ocaciones se producen —-
hemorragias esponténeas siendo menos intensas que en la-
hemofilia A o B, siendo incluso aveces asintomético 914
trastorno. Llas pruebdbas de‘laboratorio ﬁreaentén un ==—-
defecto en las primeras etapas de la via intrinseca de-
la coagulacién, pero el diagndstico espec{fico resul ta- |
muchas veces diffcil de establecer. Incluso con prhe-
bas adecuadas requirieando confirmecién cuidadosa, inclu
yenﬁo pruebas de compatiiilidad con el plasma de un pa- .
ciente se sabe presenta deficiencia de antecedentes de-:

tromboplastine plesadtica. (4, 20, 10).
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TRATAMIENTO.

Se utiliza trensfueién de sangre o plasma en 0Caw
cién de episodios hemorrégicos. Como la mitad del PTA-
inyectado todavia existe en la circulacién despuéds de -

60 horas, la correccién del defecto resulta relativa-—-

mente simple. (20, 4).
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DEPINICION.

Es una enfermedad parecida a la hemofilia en lg -
cual la csuss no se ha determinado. Es hereditaria, no
es ligada 8l sexo, se presenta en ambos sexos ¥ generql
mente se descubre en el comienzo de la vida debido & =
episodios hemorrégicos de origen exponténeo 0 ProvOoCHe=-—

dos por ligeros traumstismos. (20, 4).
DLAGNOSTICO.

La principel menifestecién clfnica son las hemorrd
eias qué pueden preaentgrae en cuslauier sitio,linoluao
la boca, en cuya localizacién el dnico signo cl{nlco -
puede ser el rezumamiento de sangre de los bordes gingi .
- vales., Una hemorragia intensa ¥ prolongada en el sitio
de una extraccidén o de cualquier otro procedimiento bu-
cal, debe hgcer pensar en 1la seudohemofilism. Sin embar
2o leas manifestaciones bucsles van generalmente acompa-
fladas de hemorragias en la nariz, el tubo gsstrointesti’

nal o de petequiss 0 equimosia en la piel. (20, 4).

Los datos de laboratorio del paciente con este pa-.

decimiento suelen ser especificos., E1l ndmero de hema--
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t{es y de plaquetas suele estar dentro de los limites -
normeles, La coagulacién, protrombina y retraccidén del
cofzulo son Zeneralmente normales, s8in embargo el tiem-
po de hemorragia estd alargedo y la prueba de tornique~
te es positiva, en casi el 50 # de los enfermos; estos—
datos hacen suponer gque ls responsable de lés hemorrg=-

gins es une enormalidad capilar. (20, 4).

Antes de establecer el diagndstico de seudo~hemofi
lia debe obtenerse una historia clinics complets orien-
tads @ eliminar la posibilidad de una pirpura vascular-

(no trombocitopénica). (20, &).



ENPERMEDAD DE VON NILLEBRAND 67
DEFINICION.

También conocida como hemofilia vaseular, es una -
enfermeda@ con doble anomalfa; deficiencia del fector -
antihemof{lico y anomalfa vascular, sin embargo, estd -
comprobrdo que ls lesidn vascular puede depender tame—-
bién de falts de un constituyente plasmético espec{fico
diferente, del factor antihemof{lico y necesario para -
responder a una lesién. Es particularmente freéuenté -
en laa Isles Aland (Noruega). 3Se hallan afectados am~=
bos sexos ¥y la transmisidén ocurre como cardcter dominan
te. La tendencia hemorrdgica disminuye conforme avanza

la edad. (4, 17, 15).
DIAGNOSTICO.

El cuadro clinico es de diversa sevéridad seédn -~
los pacientes. En general se manifiesta y= en los pri-
meros afios dé vide, con epistaxis, gingivorragias y, en
lae majer prinéipalmente por hemorragins genitsles. Al-
igual que en ls hémofilis los traumatismos producen —-- .
gran pérdida de sangre y iae intervenciones quirdrgicas:
son muy rieegosas; las hemartrosis, por lo contrario,--

no son frecuentes. Es posible pero no habitusl que 1os
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enfermos mieran por un accidente hemorrdgico. (10, 20,-

19).

Las altersciones fundsmentzles de laboratorio son :
l.~ Deficiencia de factor V1ll. '
2.~ Tiempo de sangris prolongado.

El grado de defieciencia de factor V111 var{a mucho
de un enfermo a otro y 8e demuestra por la prolongacién
de los tiempos de coagulacién y de tromboplastina. En-
realidad la deficiencia no es del factor V11l en s{ si~
no dé un‘activadﬁf plasmético del mismo. Esto se com--
prusba por el hecho que el plasme de hemofflicos A, muy
deficiente factor V111l pero no en su ectivador, normali
za los trastornos de coegulacién en pacientes con eﬁfeg

'medades de Von %illebrand. La prolongacién del tiempo-
de sangrfe se relaciona con la disminucién de la adhesi
~wvidad flaquetaria, comprobable con les tédenicas adecus=-

das. (10, 6, 20).

TRATANIENTO.

El vrincipal tratamiento de 1os episodios hemorrde

gicos consiste en la.administracidn de sangfe 0 plasna-
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fresco. De ser necesesria una intervenciédn quirirgica -
es preciso preperar adecuadamente a2l paciente, (10, 6,-

20, 15, 19).

Estos enfermos no deben recibir aspirina, por el =

peligro de aumento del tiempo de sangrado. (17, 20).

Tomando en cuentz que es8 una coegulopatia, es el -
mismo tratamiento odontolégico que en lzs demds hemofi-

lias.



TRASTORNOS KUTRICIONALES 70
VITAMIFA X
DEPINICION.

La vitanina K es una vitamina liposoluble esencial
pera lo sintesis normel de protrombina y de los facto~-
res V11, 1X, X que son conocidos como factores K deven~

dientes de la coagulscién. (12, 4, 19, 8).

31 no se dispone de vitamina X en centidedes sufi-—
cienteé, las conceﬁtraeiones plasméticas de estas BusS--
tancias procoagulantes disminuyen produciendo un tras—
torno hemorrdgicd. BEn la dieta normal encontramos sufi
ciente vitamina K y la dsficiencia munca puede stribuir
se 8 la simple dieta insdecuada. Incluso las bacterias:
de 1la flora intestinal sistetizan cantidsdes relativa--
mente elevadas y suficientes de esta vitamine llegando-
a2 cubrir las necesidades corporales. La teravéutica --
con sntimicrobianos, prolongada, produce disminucién de
 vitamina K.y‘como cohsecuancia general un problema hqu
rrégico que & la sdninistracidn de la vitamina cese, -~
(4, 19).
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DIAGNOSTICO.

. Bl sangrado asociado a la deficiencia de factores-
dependientes de la vitamina K es similsr al observado -
en otros trastornos de le coesgulacidén pudiendo ser gra-

ve 0 incluso mortal.

Y podemos establecerlo al demostrar un tiempo de -
rrotrombina notablemente alargado que se acorte a las =

pocas horas de administrar vitamina K. (12, 6).
TRATAHIENTO.

La correccién debe ser enfocada a le csusa Primge--
ria. La vitemina corregird de inmediato el defecto, --
pudiendo dsrse como la forma natural de le vitsmine K -
liposoluble ya sea buczl o intravenosa, o como la vita-
mine K sistética. La vitemina E, natural es méds poten~-
te, de accién méds rdpida, corrisiendo en forma aprecia-
ble las pruebas de coagulacidn entre seis y doce horas-

después de su administrzciédn intravencsa. (12, 15).



TRASTORNOS HEPATICOS 12

DEFINICION.

Es una de las ceuszs més frecuentes de la coagula-

cién.

La tendencia hemorrigica es de diferentes etiolo-e
sfas incluyendo snomslfes vasculsres, tfombocitopenia NG
trastorno de la coagulacidn de la sangre, son frecuen-—-
tes le hipoprotrombinemia y deficiencia de otros facto-
res de la coagulacién dependientes de la vitamina K, -
aeficienéia de acelerine factor antihemofflico y ante--
cedentes de tromboplastina plasmétics, que puede contri
~ buir el defecto hemostdtico. En raros casos cusndo la~
enfermedad hepdtica es grave puede haber falta de fibri
nézeno. (4, 15, 19).

Aunque el tiempo de protrombina suele estar prolon
gado eﬁ pecientes con enfermedamdes del hfgado y tenden~
cia hemorrédgica, la aﬂminiatracidn de vitamina K suele~
téner poco o'ningdn efecto corrector. La administra—--
cién de sengre o0 plasma tiende a brindar una correccién
pasajers pero no results éuficiento para asegurar le --
hemostasia. También debe evitarse el empleo de los con:

centrados actualmente disponibles de factores de la -~
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coegulacién dependientes de vitamina K pues con €ll0 ==

se han descrito reacciones fibrinolfticas. (4, 15, 19).

HIPOPIERINOGENEMIA Y SINDROME DB
COAGULACION INTRAVASCULAR

Se cree que la efibirinogenemis o hipofibrinoge—w
mia, en diversas situszciones, se pienss, depende de la-
conversidn intravasculer de fivrinédgeno en fibrina, en-
talee casos la falta de fibrindgeno se acompaila de ===
otros defectos de la coagulacién. Frecuentemente el nd
ﬁero de plogquetas estd disminuido y pueden demostrsrse-
deficiencias de difefontes factores de coagulacidén, en-
.particuler protrombina, proecelerins y fasctor entihemo-
fflico. Los factores disminuidos son-10s que ssben fal
ten durente la cosgulecién de la sancre, y se sﬁpone -
que 1la coaguleci6§.iﬁtravsscular es el mecsnismo por ==

virtud del cuasl se producen las snomalfes. (4)

La hemorrsgia que acompafia 8l s{ndrome de desfibri
nacién, muchas veces es intensa pero el carécter de le=-

misma y su pronéstico dependen de la naturaleza dglla -
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enfermedad fundamental. (4).
DIAGNOSTICO.

Lo sugiere el aspecto de le sangre al coszularse -
en el tubo de ensayo, una prueba cualitativa siempre esg
triba en afiadir 1 ml. de sangre a 0.1 mg. de solucién -
de trombina bovina 1000 u. de N. I. H., por mililitro a
menos que no exista nada de fibrinégeno la sangre coégg
la rédpidamente, el calibre del codsulo puede medirse —
puncionandd el tubo, ¥y observando el grado ratracci@n -
del codsulo. E1 6o£gulo retrafdo puede ser tan pequeflo
que resulta diffcil de descubrir entre los glébWulos ro-
Jjos y.el suero, ofiginando le 1nterprétaci6n ecuivocads
de fibrinélisis. La existencia de hipofitrinogenemia -
se comprueba por prucbas adicionales incluyendo una me-
dida cusntitativa de la concentracién de fibrinégeno. -
(4, 10, 16). |

TRATAMIERTO.

!1 tratamiento primario es el de la enfermedad si-
ésta puede me jorarse y erradicerse los defectos de la -

coagulacién desaparece répidanmente.
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La administracién de fibrindégeno puede tener valor
temporal pero =i persiste el proceso patolégico bdsico-
el fibrinégeno desaparece répidemente de la circulaciénm
¥y puede participer en la formacién de trombos disemina-

dos.

La inyeccién intravenosa de hepsrinas puede inte~——
rrumpir le desfibrinacién intravasculer y aumentar las-
concentraciones de factores de la cosgulacién deficien-
tes. Bste enfoque terapéutico aparentemente paradéjico,
no es probable que tenga eficacia a menos que la enfer-

medad cure esponténesmente. (4, 10, 16).



HIPOPROTROMBINEMIA 76

BEn todes estoe procesos no gparece trastornada la-
formacidén de la tromboplastina como en las hemofilias,=-
B8ino la formacién de la trombina : a) bien por caren-
cia de protrombina o hipoprotrombinemie; b) bien por -
falta de factofes plasméticos perteneciéntes al sistema
de activacién extrinseca, es decir, del factor V, V111,
X. 1= hipocalcemia nunca es tan intensa como pars cau-
sar trastornos ﬁemorrégicos y en todo caso ve presedids

de tetania.

En todos estos procesos la coagulopatfa se exterip
riza sobre todo por un tiempo de protrombina prolonga~——

do.

En este fipo de coagulopatiss hipoﬁrotronbin‘micah
las hemorragias suclen ser cutaneo-mucosas, de tipo --
équimdtico o hematomes. Las peteﬁuiae \ 4 hemorrhgias ar
ticulafe§ no se observen. El tiempo de sangrfa vuede =

_esatar prolongedo. (6, 4).



HIPOPROTROMBINENIA CONGENITA 77

DIAGROSTICO,

Ee muy raro y grave, se menifiesta en las primeras
semanas de vide; la hemorragia (epistaxix, equimdésis, -
menorragis,vmelenas, hematuriae), surse cuando el nivel
de protrombina esté por debasjo del 20 % y teniendo el ~
antecedente de que en las familias de estos pacientes =

. se aprecian déficis de protromdina.

Y el diagnéstico se efectda al comprobar que el -~
tiempo de protrombine no se corrige al afiedir suero (ri
co en factores v, V11, X), si la carencia fuera de &s—-
tos factorpb, baata:ia su adicidn para corregir elltiag
" po de protrpmﬁina, siendo el prondstico mejor que el de

1as hemofilias. (6, 19).
TRATAMIENTO.

La terapéutica con viteminas tipo K es ineficaz. -
Durante los perfodos hemorrdgicos es indispenseble ape-
lar a le transfusidén de sangre entera o plasme (fresco-
o'édnservadq) su efecto dura pocos dfas, la asplicacién-
local para que surta efectb tiene que ser de fromb;na.-

: :(6’ 19)0 )



HIPOPOTROMBINEMIA ADQUIRIDA O SINTOMATICA 8

Para que opere la s{ntesis hepdtica suficiente de-
protrombina €8 necesario un mfaimo de vitamine K, esti-
mlante de su formecién, con une normalidad biliar y en
teral que permita la absorcién de esta vitaﬁina liposo-
luble y una célula hepédtica ans y apta para elaborar -
la protrombina. (6, 20).

 HIPOPOTROMBINENIA POR HEPATOPATIAS SEVERAS

Otra forme de no sfntesis de protrombina, POT mO==
'dio de la vitanmina K, constituye la base de la prﬁcbn -
hepédtica de Keller. Esta pruebé;‘ai el oﬂferdo*traa la
“ingeceidn de iitémina X ain ldg:a normalizar o reducir-

su tiempo de troabina, prolongadd. tal respuesta indica.

que el funcionemiento hep&tico protrombinopoyético bajo
el est{mulo de vitamina kK nb esta totalmente agotado; -
Si no se corrige la afeccién del tiempo de protrombina-
es que la vitamina K no fué utilisada por la célula —~ .
hepdtioa agotada.. (6, 20).

Pudiendose entender como no utilizacién & la ad--—-
ministracién de vitamina K por la célule, porgue en es-

'_tc‘tipb de trastorno no sélo existen hipopotrombinemia-
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sino también carencias de factor Vv, V11, de fibrindge
no, y la administracién de este farmaco incluso no pue-
de estimalar las funciones de los otros factores afecta

dos. (6, 20).



CAPITULO 111

TRASTORNOS PLAQUEBTARIOS



TRASTORNOS PLAQUETARICS 81

DEFINICION.

Podemos considerar a estos trastornos no como a --

una enfermedad sino como un signo de enfermedad.

Entendiendo como pirpura: lesiones rojisas de la -

boca y de la piel debido a le2 salida de sangre hacig =-

los tejidos, que comprende.

10-
2.'
3e-

de=

2.~

Petequias: pequefias manchas rojisas hemorrégicas,
Manchas purpiricas: pequeflas manchas aplanadas.
Equimosis: placas de mayor tamafio planos o ligera-
mente elevadas de color purpdrico.

Vesfculas: ampollas llenas de sangre ( también lla

.madas flictenas).

Hemorragias faciles en diversos orificios del cuer
po: {(como hemorragias nasales, gangre en la orina-
y las heces, etec.) incluyendo las hemorragiss de =~
la boca, especialmente los procedentes de 1los mdr=-

genes gingivales. (20, 19, 15, 6, 4).

Son tres distintes categorfas de pirpuras:
Trombocitopénicos : disminucién del ndmero de pla-
quetas.

Trombocitosis : con sumento del numero de plague--
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tas circulantes.
3.~ Trombastenies : con un numero normzl de plaquetas-

pero de funcién snormal. (12, 4, 10).

TROMBOCITOPENIA

DEFINICION.

Es 1la disminucidn del ndmero de plaguetas circulen
tes. Sesmin le téenice empleada, el mimero de plaguetas
que se encuentra normelmente en 1 mm? de sangre varfa -
de 200 000 a 400 000. No suelen aparecer manifestaciow-
nes hemorrdgicas antes que la cifra total decienda hes-

ta menos de 60 000 por mm3., (12, 19, 4, 8).

Pl sasngrado esponténeo dentro de la piel se mani---
fiesta como peteguias, En le boca las bulas llenas de-
sangre son signos patognogmdénicos de trombocitopenia. =
Puede ocurrir sengrado a partir dé cualquier superficie
mucose. La localizacién més seria para el sangrado es-
ponténeo es el sistema nervioso central en don&e puede-

ser mortal. (12, 19, 6).
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El sangrado debido & un traumatismo en un paciente
trombocitopénico presente diversas ceracterfsticas dis-
tintas del sangrado de un paciente con trastorno de al-
gin factor de le coagulacién 3
l.- Ocurre inmédiatamente después del traumatismo.
2.~ En casos léves puede cesar inmediatamente bajo pre

8ién local.
3.= El sangrado por lo generel cesa en un término de -

48 horas y no reaperece con facilidad. (12, 19).

MECANISMOS.

Una deficiencia en la cuenta plasgquetaris puedo pro
ducirse por uno o varios mecaﬁismoa. Eatos compfehdene'
le produccién anormel de plaquetas, alt@racidn en le ==
distribucién plaquetaiia, ¥y aumento en ;a rédpidez de su

destruccién.

Produceién insuficiente de plagquetas. Normelmente

a una menor produccién o & defectos de la madurecién.

Produccién reducida. Esta anomalfa puede ser re-
- sultado de 3 :
l.= Adniniutraoi&n'dovdrogaa como los agentes citotéxi
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cos usados en la quimioterapia del céncer, sulfona
midas y etanol, irradiacién de la medula 4sea.

2.- Enfermedad generelizada en lsz produccidn de todas-

. las células por la medula (anemia aplésica).

3.~ Sustitucién infiltrgcidn de la medula incluyendo -
fibrosis meduler, leucemia y carcinoma metastédsi—-
co. |

4.- ' Deficiencia congénita de un factor trombopoyético.
(12, 6).

MADURACION DEFECTUOSA.

Se asocia con la deficiencia de vitemine By, tras

N

-

forﬂos mielooroliferativos, hemoglobinuris paroxistica-

»nocwnao (12’ 18). )

Y dos enfermedzdes hereditarisas, el sfndrome de =—
Wiskoff Aldrich, y 1o anomalfs de Nay-Eegglin, cuya ==
caracteristice es normaslidad en le cantidod de megasce-=—
}iocitbs pero la trombopoyesis es’ineficaz, de manera -

andloga a la eritropoyesis ineficasz.

La distridbucién alterads de las pleguetas puede ==

ser csusa de la trombocitopenia. En ;ndividuoa norma=—-



85

les cerca del. 30 ¥ de las plaquetas circulantes se en—-
cﬁentran en el bazo, mientras que con esplenomegalia im
' portante hasta el 80 ¥ del mimero total de plaguetas —-
circulantes puede ester en el bazo, dando como resulta-

do trombocitopenia en la sangre periférica.

La destruccidn ecelerads de plaque%as es causa de-
trombocitopenia., Siendo las causas més comunes :  Le--
sién plaguetaris mediada por anticuerpos, el aumento en
'~ 1a utilizaeién de plaquetas en la cosgulacién intravas-

cular diseminaede y la transfusién mesiva de aéngre.

La trombocitopenia mediéda por anticuerpos puede =
deberse a ‘ '

l.- Anticuerpos en lz pirpure trombocitopénice idiopé-
tice. Lupus eritemetoso sistémico, leucemia linfo-
cftica erénica y en msociacidn con'anemia hemolf{ti

ca autoinmunitaria.

2.~ Aloanticuerpos asociados con emberazo o transfu---
sién., .

3.~ Anticuerpos esocisdos con la administrecién de =-=
ciertas droses como‘ia quinidina; quinine y sulfo-.

" namidas.
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Podewos dividir a la trombocitopenia en dos cate—
gorfes : de causa desconocide o idiopdtice y las de --

ceusa conocida o ‘trombocitovenis secundzria. (12, 6, 4)

PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA

DEPINICION.

Es considerada como el prototino del estado trombo
citopénico. El principal signo es purpura sotre mieme--
bros, parte supérior del cuello y térax, puede haber --
sangredo de las mucosas sin adenopatis, el bazo no es -
palpable en el 90 % de los pacientes y cuendo 10 €5 =—=
por 1o zeneral no se extiende més de un centfimetro vor=-
debajo del reborde costal izouierdo, la fiebre y el ma-
lestar son reros. El padecimiento puede ser 28udo 0 =~
crénico. 3Siendo la forma aguda de le enfermedsd 12 que
ocurre m#s cominmente en nifios entre dcs y seis aflos, =
vero tzmbidn se ve en adulfos. El 'sangrado comienza de
revente siendo vor lo genersal méé grave el principio.-
El riesgo de hemorragia cerebral es mayor en este momen
to. El sengredo cesa por 1o genersl en unos cuantos —-

digs, aunque ekoepcionalmente algunos pacientes puedeb-
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mostrar una tendencia durante verios meses ( 6 o mds )=

considerandolo crénico. (12, 6, 4).

. La forma orénica recurrente se rresenta con mayor-

frecuencia en mujeres entre los 20 y 40 afios de edad.

La forma trombocitopénice 1diopética puede prescn-
.arse con sangrado localizedo en un solo sitio, POr ===
e jemplo, metrorragias, hematurie o opistaxia, en tales~
cﬁsoa debe sospecharse la enfermedad y cuantificar lase

plaquetas. (12, 10, 6).
DIAGNOSTICO.

Las manifestaciones hucaleq-qﬁq aqui‘u¢ mencioné-e
Tran son laé mismes para todos los trastornos purpirie—
cos: suele empezer por petequias (escape de sangre al -
espacio intercelular), visiblemente por dedbejo de la mu
cosa bucal. Las petequias que son nmanchas rojisas de =
un diémetro inferior al de 1la cabeza de un elfiler, pre
sentandoee al principio cerca de laz unién de 108 palada
res duro y blando. A diferenciz de la telangiectasia -
hemorrigica ﬁéréditaria, estas manchas no desaparecen &

la presién. Esto ayuda a distinguir a les ﬁdtaquias‘dev



88

las equimosis de las anomal{as vasculeres. Pinalmente-
al agravarse el traatorno plaquetario se presentén hemo

rragias francas en la cavidad bueel.

En un prinéipio se producen en focos sometidos a -
traumatismos ligeros (copillado de dientes, por e jemplo)
pero més terde puede ser esponténea sin causa desenca-—-
denante demostrable. Se conocen también casos de hemo-~
rragia espontédnea de la pulpa. La deseomposici&n de 1la
sangre en el surco gingival y las zonas interdentarias-
producen un alientb £dtido y forma un medio fevorable-
para el desarrollo microbiano por fuso espiroquetas (en

fermedsd de Vincent). (12, 10, 4)..

En las pruebas de laboratorio, encontramos en la ~
sangre periférica escasez de plaquetas, pero éstas ébn-“
servan sus morfologfas normales, aunque én ocaciones --
pﬁede haber formas grandea y atfpicas. El tiempo de -~
sangrado es prolongado en nroporci6n con el grado de -
' trombocitopenia. El tiempo de coagulacién de eangre in
[togra es normel, pero la retraccién del codgulo es esca

sa 0 falta totalmente cuando la cuenta plaquetaria es -
inferior a 40 000 am3, ﬁay anemia 86810 en :olaciég con
la pérdide de sangre; la velocidad de sedimentacién g;é
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bulaer es normsl. El examen de 1la medula 4sez revela -
meéacariocitos en cantidad normal o aumentada con morfg
loz{a normal. Pueden demostrarse anticuerpos plagueta-
rios ih-vitro. saunque estas pruebas son diffciles de =-
efectuar y todevia no forman parte de las investigacio-

nes rutinarias de leboratorio. (12, 4, 19, 8).

Para hacer diagnéstico diferencial debemos tomar -
en cuenta lo siguiente: Bsplenomegalia, fiebre, una ve-
locidad de sedimentacidn globular elevade sugieren otro
diagnéstico. Bl examen de meduln ésec es esencizl para
escluir otras eﬁfermedadoa medulares, Se debe hacer =
examen histolégico de1~bazb por la misma razén si es =~
éxfirpado~por motivos terapéuticos. Es importante ex—-~
‘ oluir otroe diegnésticos, en particular tromboeitopenia
f.hedicanentdsa. Porque 16s cuadros e¢lfnicos y hematolé-
giéos de la trombocitopenisa por farmacos resulten indis
tinguidbles. Se debera tener en cuenta el lupus eritems
toso gistémico y otras enfermedades asociadas con anti-
éuappoé plaquetarios y efectuarse priebas sefoldgicas -

adecuadas. (12, 10).

TRATAMIENTO DE LA PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA.

-.q.—-




La mayor{e de los pacientes con pérpura trombocito

pénica idiopdtice mejoran con el tiempo independiente—-

mente del tratamiento, sin embargo se elige el tratae—-

miento conservador:

10“

2.-

Je=

Los corticoesteroides no parecen acortar la durg--

‘¢ién de la trombocitopenia pero es aconse joble ==

usar prednisona 1 0 2 mg. por Kg. de peso al dfas,-
durante las dos primeras semanas debido al posibdble

efecto benéfico que ejerce sobre la integridsd ca-

~pilar.

Las transfuciones de plaquetas pueden ser de utili
dad transitoria para tratar una hemorragia’gréve.
Cerca de un 20 % de nifios con pirpure trombocitopd
nica 1diop£t1cé no_llegaﬂ g recuperarse en 6 ﬁaseﬁ
siehdo‘au curso igual al de los adﬁltda con pﬁrﬁu;"
ra trombocitopénica 1didpética orénica. De este -
20 % una tercera parte no tiene sf{ntomas o son ie-
ves y no réquiere tratamiento. El resto puede ser
cbntrolado con piedniaona. La esplecnetomfs qatd-,
iﬁdieadé 81 requiere grandes dosis de esteroides -[
después de 3 a 6 meses, sunque el tratamiento con-
esteroides en dfas alternedos puede pefmitir un -
crocin;ento normel y reducir al mfnimo otros efec<

tos colaterales indeseables.
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4.- La esplecnetomfa es benéfica en un 85 % de los ca-
sos.,
5.« Puede pensarse tratsmiento con inmunosupresor si -

la esplecnetomfa falla. (11, 8, 12).

TRATAMIENTO DE LA PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA -
CRONICA.
—— e s

Los puntos més importantes del tratamiehtd'son los
siguientes :

Los estefoides més importantes para el tratamibnto
se usan porque prolongan la sobrevida de las pinquetaa
‘recubiertas de anticuermpos, pdaiblbmente auprimien&o qu
actividad ragoeifaria del sistema rofféﬁlo-@ndoteiial.é’
Con una dosis de 0.5 ng)xg de peso por df{a en los casos
més leves y ain 2 mg/Kg de peso 9n-10=.éasos que 18 e==
cuenta plaqueteris see menor de 10 000 mm3 » ILa cuénta
plaquetaria normalmente se eleva en los primeros dfas j
hacia los 14.dias 1la mayorfa presentan una mejori{a en -
el nivel plagqueterio. Si no se logra mejorfa de 2 a 3-
semanas o si se le puede ﬁantener dnicamente en dosis -
masivas de esteroides, se tendrd que efectuar la esplec

netomfa. XEn pacientes que responden al tratamiento se-
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CARACTERISTICAS DIFERENCIALES DE LA PTI AGUDA Y CRONI-

CA., (6)

Aguda Crénica

Nifios de 2 8 6~ Adultos de 20 g -
Edad afios 40 afios

Sin predilec~-- Predomina en muje
Sexo ~eidn. . res 3/1
Infeceién pre—- S{
via No
inicio de la en  Brusco Lento

fermedad

Vesiculas hemo-
rrégicas en bo-
ca

Puede heberlas

Generalmente no

Cifra de plague 20 X 30-80 X
tas
Posinofilia y - Frecuentes

linfositosis

Raras

Duracién

2 a 6 semanas

Veses o saiflos

Evolucidn

‘Frecuentes remi

giones esponta~
neas (80 % )

Remisiones espon-
téneas reras. Evo
lucién & brotes
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bajaren las dosis graduslmente durante variss semencs -
hasta que ls cuenta plaquetazria sea de 60 000/hm3. La -
esplecnetomfa se prefiere pars los pacientes que no lo-
gren me jorar en forma espontdnea en un vlazo de 3 a 6 -

meses que requieren més de 5 a 10 mg. de prednisona al-

dfa.

Le esplecnetomfa elimine el sitio principal de des
truceién plaquetaria y también una fuente 1m§oftante'de
sintesis de anticuerpos plaguetarios. (12, 8, 11, 6).

TROMBOCITOPENIAS SECUNDARIAS
TROMBOCITOPENIA POR PARFACOS O SUSTANCIAS'QUIMICAS

La trombocitopenia puede ser parte de la deprgeién
medular que ocurre con los agentes cititdxicos usados -
en el tratamiento de la leucemia, el linfoma y el carci
noma. Tanbi&n puede presentarse depresién medulsr gene
relizada asociada con pancitopenis con otras droges co-
mo el oro, anltonamidaa.. La trombocitopenia puede pro-
ducirse por un efecto especffico sobre 1oa megacarioci-

tos o como parte de una reaccién de hipersensidbilided -
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en le sangre periférica. En este ceso, se cree que el-
f4rmaco actua como un hapteno uniendose a una protei{nas-
del plasma para fofmar el ent{geno primerio. Los snti=-
cuerpos estimulados por el antfgeno primario fijan el -
medicemento y se produce trombocitopenia cusndo los com
prle jos antfgeno-anticuerpo tienen una gran afinidad por
le membrsna de las plequetas. Los férmecos més com@n--
mente asociadas con feacciones de hipersensibilidad son

la quinidine y sulfonemidas. (12, 19, 6).
DIAGNOSTICO.

ls manifestacién clfnice de trombocitopenia por —-
férmacos es la hemqrragia Yy 8e presenta a las pocas ho-
ras o dfes de ocue se empezd a administrar el rérmaco,‘-
aunque puede ocurrir Semenes o meses después de su ad;s

mihistracidn.

Los pacientes con trombocitopenia por hiperaéneibl
lided se recuperan répidamente como respuesta a la in--

terrupcién del fédrmeco ofensor. (12, 6).
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Pueden presentarse aloanticuerpos después de 1la in
manizacién de la madre contra las plaquetas fetales con
subsecuente transferencia transplacentaria del anticuer

po.

La pérpura trombocitopénica puede desarrollarse —
repentinamente en més o menos una semana después de la-
trensfusién y persistir dursnte 6 semanas. Aun no se -

aclara el mecanismo de la trombocitopenia. (12, 6).

PURPURA TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA

‘Es una enfermedad fulminante, por io general mor—
tal, qpejao caracteriza por anemia hehol{tica nogatira;Q
coﬁ'oritrocitoa gravemente fragmentados (anemia hemoli-
tica microsngiopftica), pirpura trombocitopénica, fie—

‘btre, insuficiencia renal y manifestaciones neurolégices
fluctuantes.

la nayoria de los paciontes mueren en unas cuantas
semanas. la anemia es grave el hematforito deciende —

hasta el 20 % con marcads reticulositoeis. (12, 6, 4).
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DIAGNOSTICO.

Puede ser confirmedo por ls presencia de trombos -
en la luz de les srteriolss y los capilares sin lesidn-
-0 inflemacién de la pared de los vasos. Los cortes de-
medula 6seg pueden der un diagnéstico positivo en la ma
yoris de los pacientes. Las pruebas de coagulacién san
gufnea muestran valores normales con elevacién del fi-;
brinégeno en las primeras etapas de la enfermedad. Se-
desconoce le cause de purpura trombocitopénica trombési
ca. constituyendo una urgencie médice. La terapdutice -

es empfrica y con frecuencia ineficaz. (6, 12, 4).

La esplecnetomfa con la administracién de predniso
na ha logrado la recuperaci&n en 8lgunos CaE08, ¥ 8€ =~

aconse ja cuando el diagnéstico es precisado.

"El 80 % de los pacientes mejora después de lg eS—-
plaénetomfa ¥y la cuenta plaquetaris vuelve a tener va-
lores normales de monera permanente en dos terceras per

tes de 1o0s pacientes.
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Los pacientes en los que ha fracasado la esplecne-~
tomf{a puede presentar una respuesta inmunosupresora a -

la ciclofosfamida o vineristins.

La transfusién con plaquetas con frecuencie es efi
caz para treter la hemorrﬁgia que pone en peligro la vi
da pero no debe usarse en forma profildctica debido a -
la corta sobrevide de las plaquetas y a le formacién de

aloantioue:pcs.

Las hemorragiaa.giggivélee esponténees suelen po—
"derse dominar con ol empleo local de hemostdticos de ti
po no cdustico como espums de fibrina o colﬁlqsarabaor-

vible de trombina.

| 51 existe ginglvitis o enfermeded periodontal que-
ocaciona sangrado local. Se eécaiificerén ligera y cui.
 dndpsamente los dientes, un cuedrante por sesién emple-
ando grandes cantidades do‘pbrdxido defhidr6gopo 8l ==
1.5 %, 0 de hemostéticos locales. Si son neceserios —
més extracc;onoa en general se puede detener-la'hemor:g
- gla follonando el alvéolo con material absorvidble. Si-
se da nuevo. sangrado el paciénte necesitaréd grandgs cqi
dsdos. (12, 17). |
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DEPINICION.

Es 1a elevacién transitoria de la cuenta plaqueta-
ria por arriba de 1 000 000/mm3. Para otros sutores -
400 000/hn3, que puede ocurrir después de una hemorra--
zia intensa, cirugf{a y esplecnetomfa o en la deficien--
cia de hierro también podemos encontrar. trombocitosis -
.en trastornos inflamatorios erénicos y luego de haber -
sanado de una infeccién aguda. Las enfermedades malig-

',nas como el carcinoma y la enfermeded dé Hodgkin. tan~-

bién suelen acompefiarse de trombocitosis. (17, 12, 4).
Las trombocitosis pueden ser el primer 8igno de ==

una loucomia y pueden pasar varios afios antes de que ma

nifieste las anomelfss de glébulos dlancos. (17, 12).

DIAGNOSTICO.

Para el diagnéstico es necessrio el recuento de =

plaguetas. (17, 4).
TRATANIENTO.

Se aplica fésforo radiactivo para suprp-idn de ne-
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dula 4sea. Entre los agentes alquilantes, el busulféne
tal vez sea dtil. (4, 17).

TROMBASTENIA

En &sta entidad existe nimero suficiente de plaque
'tas pero su funcién es inaéecuada, pudiendo manifester-

se como trastorno hereditario o de tipo adquirido.

La trombastenia se manifiesta como trsstorno here-
ditario caracterizado por sangredo clinico y retrsccién

defectuosa del codgulo..(17).

La funcién plaqueteria defectuosa también puede o}
servarse a consecuencie de enfermedsdes generales (trom
bopat{a). Estos incluyen uremia y los trastornos 280==
ciedos c¢on protefnms sérices anormeles (disproteinemias)
como lupus eritematoso generslizedo, otras enrérmedades

de la coldzens y mieloma mfltiple.

Las anomalfas de la funcién plaquetaria tanbién -

vueden depender de drogas. La méds frecuente de ellas -
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es el &cido acetilsalicflico, porque trestorne la fun—-
éidn normal de las plaquefas, este efecto puede durar -
varios dfas. lLos pacientes con cualquier trastorno de-
la coagulacién deben evitar la ingesta de Zcido salicf-
lico. Otras drbgas que se sabe afectan en forma peli--
grosa la funcidn plaquetaris incluyen fgnilbutazona, al
gunos antihistaminicos y ciertos anestésicos locales., -

(12, 17, 6).
DIAGNOSTICO.

3e exize el reeuento de plaqﬁetaa que ea'normai, -
la retraccién del codgulo (enormel), disminucién de la-
adhesividad de las plaquetas,‘la liberacién defectuosa-
‘ de factor plaquetario 3, el consumo de protrombina (g=="
normalmente bajo), y le morfologf{a de las plaquetas -

(znormelmente grandes).
IRATAKIENTO,

Para controlar 1los episodios. hemorrigicos incluye~-
transfusiones de vlasma fresco rico en plaquetas. El -
~ uso de hemostéticos locales en la cavided bucal para —-

controlar la hemorragia capilar. Las intervenciones ==
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dentales deben ser lo mds atraumét;oo posible. Los pa-
cientes con tromboastenia hereditaria pera intervencio-
ngé dentales que tienen tendencia a ceusar hemorragia -
intensa {por ejemplo: extraccidén de dientes, gingivecto
m{a, raspado priodéntico profunde). Dependiendo de las
manifestac;ones ligeras o severas debemos valorer la ne

cesidad de hospitalizacidn y de transfusién. (12, 17).
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DEPINICION.

Tembién conocidas como pirpuras no trombocitopénicas ==
son comunes, pero no causan serios nroblemes de sangra=-
d&. La hemorrazia se produce principalmente & partir -
de las mucosas o dentro de la piel, se inicia poco des-~
pués de une lesidn, cess en menos de 24 a 48 horas y ra
ra vez Se reanuda. Se cree que el mecanismo de sangra-
do es una lesién del endotelio'capilar! la cuenta pla—-
quetaria es normal, pero las pruebes de funcionamientoe
de las ﬁlaquetae pueden ser normales o anormales. En -
aquellos casos en los que puede demostrarse unwﬂefecto-
en el funcionamiento de las pléquetaa, resulta impresi- -
80 el verdadero pavel del defecto vascular Qn le patogg )
nia del sf{ndrome hemorrégico y en la actualidad no se -
cuenta con ninzin método para diagnosticar el defecto =
vascular en eses circunstancias. Bn”la'mayorfa de los-
casos el diagnéstico de un defecto vascular subyacente-
al sihdrqme hemorrdgico se logra por exclusién. La -—
cuenta plaquetaria y el tiempb de sangrado normsles, ==
(6, 12). | ‘

Podemos 4ividirlos en cinco grupos :

-

)
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40-

5'-

104

Pﬁrpurga debidos a anomalfes congénitas (comd la =
telangieetaeia‘hereditarié, sfndrome de Ehlers-Dan
los). o

Pdrpuras por sumento de la perueabilidad vasculer-
(1nfecciones, escdrbuto)..

Pirpuras por hiperfragilidad vescular (simple or—

'toatgtica, senil, hereditaria, familiar).

Pérpuras por respuesta inmune patolégica a nivel -

ae pared vascular: (pdrpura de Schonlein-Henoch, -

pérpura fulminapte).

- Pirpuras idiopdticas; tales como : Telangiectasia-

de Hajbcchi y le dermatitis progresiva de Scham~—=

‘verg. (6, 4, 12).

FURPURAS DEBIDAS A ANOMALIAS CORGENITAS

Sq trensnite como un rasgo-hqminanto que afecta -

pbrligualla ambos sexos. Son debidas a dilataciones ~-

nﬁlfiples de capilares y arteriolas que estén reoﬁbidb-

tas por una delgada capa de células endoteliales. Se -

oree quefae debe & la fragilidad mecdnica del vaso dila

tado. 01£nicam§nto podemos localizarlos en cualquier -

parte de 1& piol. asf como en la muoosa de la nariz y -

.
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de la boca, el apérato gastrointeétinal y urinerio. e=
Originandose el sangrado a partir de cualauiera de €8ee
tos sitios en forma recurrente. Las Igsiones de la ===
piel blanguean a la presidn, ya que la szangre no €8 Sie
no que se encuentra dentro de la.-dilatacién capilar, -

(12, 6).
DIAGNOSTICO.

El dieenéstico se hace en base a la triada clfnica

que presenta.

‘A) .= Presencia.de Telangiectasia Angiomatosa: manchas—
yuntlformé. rojo violéceas o a menudo eétrelladaa.
a).~ Propensién a las hemorrégias;nasales y nds-

rara vez urineria (hematurias), digestivas-
' ¥ respiratories (hemoptisis).
b).~ Apericién hereditaria del trastorno, cuya -

transmisidn es sutosémica dominante.

B).~ S{ndrome de Ehlers-Danlos.
En estos trastornos las equimosis parecen fécilee
mente y esta caracterizada por cutis hipereldstico e --

hiperlaxitud ligamentosa.
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C)e= Displasia Betodérmica Anhidrética. ’

Le pirpura petequial y equimotica .con pruebe de-
Rumpel-Leede, a veces pesitiva que se registrea en este-
proceso, caracterizado por aplesia 0 escaso dessrrollo-
de estruciuras ectodérmicas (gléndulas sudori{parss, --
dientes, cuero cabelludo y vello. Es angiopdtico §y ===
transmitida como rasgo recesivo ligado al SeX0 ~===—--

(0".3 9 =5 3 1)0 (12' 6. 4)0
TRATALIENTO.

Las medidas antihemorrédgicas son puramente sinto-

méticas. (6).

PURPURAS POR AUMENTO DE LA PERMEABILIDAD VASCULAR

A)e= infecciones H muchaa:infedéiones graves pueden ==
’ acompafiarse de hemofragia, especiplmente meningo-
cocehie, septiéemia, fiebre tifoidea, endocardi--
tis bacteriana subsgude y e veces infecciones vi-
reles de la infencia como el sersmpién. Los tres

- tornos de la funcién plaquetaria, la trombocitope

nia y la coagulecién (desfibrinacién) pueden —==
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desempefiar algin papel, lo mismo que los defec—

t0s vasculares.

Pdérmacos : Entre 1los que producen pdrpura 8on ==
las penicilinas y les sulfonamidas ademés pueden

presentar erupcicnes urticsrizss o mucopapulares.

Deficienciz de vitamina C (escorbuto). El meca-
nismo patogéno es un defecto en la sustencia in
tercelular de lss paredes capilares hsbiendo une
defecto en la formecién de colégeno acompeiizdo -
con sintesis defectuosa de hidroxiprolina. Ade-
més se ha descrito en esta enfermedad un defecto
en -1z funcién plaqueteria. Puede haber ssngrsdo
en la piel, de manera éaracterfstica perifolicu-
ler, en los misculos, particularmente en los de-
la vantorrills, en el aparsto gestrointestinzl,~
0 hecig 1z orina, dentro de los signos gue sugie
ren escorbtuto son inflemocién de l=s enéias € --=

hiverqueratosis de 1la piel. (12, &, 4, 10).

DIAGNOSTICO,

E) disgndstico de este trastorno se puede con=w
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firmar demostrando un bajo contenido de dcido ascérbico

en loe leucocitos. (12).

TRATAVIENTO.

El tratemiento & este si{ndrome consiste en ade—~=

ministrecién de vitamina C. (12).

A)e=

PUREURA POR HIPERFPRAGILIDAD VASCULAR

Pérpura Senil : refleja le pérdida de elasticidaed
de lo0s tejidos con los afios, acompefiadas de la —
funcién dieminuida de los macréfagos tisulares. -
Lo podemos oﬁservar sobrs‘todo en el dorso de la-'

mano y antebrazos de versonas de cierta edad, ex-

travaciones violéceas subcuténeas de sangre que =~

se reabsorben miy répido; se producen en ocacio--
nes de traumatismos menores. La Caquexia puede -
originer una mgnifesta¢16n similer. E1 s{ndrome-
de Cushing generalmente se acomvaila de equimosis-
féciles, probablemente por alteracién de le compgo
sicién extracelular, le administracién de corti-

coesteroides puede ocaoionar pirnura incluso en‘-‘
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ausencia de otros signos de sincdrome de Cushing.-

(2, 10).

DIAGNOSTICO.

Solo puede efectuarse vor clfnica, el laboratorio-

dnicamente para excluir otras posibilidades. (4).

TRATANIENTO.

sidn;

Se limita a reducir a2l mfnimo los peligros de le--

So0lo pueden emplesrse medidas m4s definitivas en

caso de caquexia y en el sindrome de Cushing. Los aste

foides anabolicos no han tenido gran velor, (6, 4, 12).

3).-

Pirpura Ortostédtica : la debilidad capilar a ve--
ces se pone de manifiesto en la piel de las pier-
nss de sujetos que por su profesién o trabajo es-
tan siempre'mucho tiempo de pie. E1 peso de 1z =
¢olumna liquida venosa superior, en el ortostatis
mo basta, en tales sujetos, p2ra determinar lg --
apericiédn, no sélo de edeme crurszl, sino de una -

pﬁrpuré petequisl casi siempre limiteda el tercio

. inferior de la pierna.
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La hiperpresidn mecénica que los reiterados golpes

de tos determinan en la circulacién craneal, es sufi-—-

ciente en algunos pacientes con tosferins para crear pe

quefias sufusiones conjuntivas, oculares o encefdlicas.

La vitaminoterapim con #4cido ascérbico, citrina ——

(vitemina P) y rutina asociads a la administracidén de -

calcio es 1o que estd més indicado. (4, 6).

A) [ 2ad

'PURPURA POR RESPUESTA INMUNE

Pdrpura de Schoenlein Henoch o pirpura snafilac--—
toide o alergica.
Se cree que esta enfermedad,;que es rars, es un -

trastorno de hipersensidilided relacionada con ne

fritis aguda y fiebre reumdtica. Histopatoldgica

mente podemos observarla como une inflamacidn agu
da de los capilares y los tejidos mesangiales dé-
las pedueﬂas arteriolas, junto o con una meyor‘-
perméabilided vasculer, exudacién y hemorragie —-
dentro de los tejidos. El1 sfndrome es mds comin-
en nifios y con frecuencie va precedido de feringi

tis eatreptocécica, una a tres semanas antes del-
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comienzo de les manifestaciones hemorrigicas.
DIAGNOSTICO.

El patrén clfnico. comprende : pirpuras o erupcién-
purpirica, siendo les menchas pequefias y grandes, ini--
cialmente puede haber urticarias, tenienho una distribu-
cibn caracterfstica sobre las supérficies extensores de
105 brazos y las piernas, asf como en las nalgas. El -
cerfcter y la distribuci&n puede:ser la ¥nica clave pa-
re diagnosticer la entermedad; También encontremos ma-
nifestaciones abdominales entre ellas el‘dolor‘c61ico -
debido & la extravasscién de 1fquido y sangre de la pe-
‘red intestinel. Otro aspecfo‘eltnico,eon poliartral-—
~#las, poliartritis; también encontrsmos hemeturia con ;~
valbuninuria, con aspecto clfnico de glomerulonefritis -
difusa aguda, con edema de hipertensién. En el meyor -
de loe casos los pacientes curan por completo, pero al=
min paciente puede morir por insuficiencie rensl agude-
y entre un cinco y diez por ciento desarrollan nefritiS‘
crénica. La prueba de funcidn plagueteria y lse cosgula
cién son normales. (12, 10, 4, 15). |
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El término aplicado a une vasculitis aguda grave,-
generalmente mortal, que causa iniartos smplio y necro-
sis tisulares en el curso de infecciones seudas o inme-
diatemente despuds, como ejemplo la escarlatina 0 el ~-
sfndrome de Waterhouse-Friderichsen. Estos efectos ca-
tastréficos de pirpura en casos de infeccién oresentan-
caractereé anatomopatol6gicgs que se pafecen a los del-
fendmeno de Shwerizman. Las enfermedades neonlésices -
pueden causer lesiones vasculeres con fdrpura,'por embo
lia <tumorsl o por embolie de fidbrina. En algunos tras
tornos metabdlicos los vaso sanzufneos son mis frégiles
que 1o que son. En la diabetes el motivo de csta fresi
11dsd se desconoce., La uxemia se acompefie de hemorra=-
-gias anormslés. Se pienss én la existencis de un defec
to capilar. Pero estudios recientes hzcen creer qué -
los fosfolfpidos de les vlaquetas de la coagulacién se=-
encuentran anormales tanto cuantitativa como cualitsii-

vamente 0 su liberacidén es en forma ineficez. (4, 10, -

15).
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A) .- Telangiectasis de Majjochi.

Es una erupecidén purpirice pigmentaria y es ideopd-
tica con depdsitos cuténeos de hemosiderina y paraquera

tosis, es muy rara, y su etiolozfa es desconocida.
DLAGHOSTICO.

Manches purpdricas de los folIculoé cutdneos de --
forma anular circular y de temafio variable, posterior—-
mente estas manchas se convierten en perdas por depdsi-
‘to secundario de hemosiderinaby su loeslizacidn cesi -=
sienpre en las piernas, coexiste con Telesngiectasis y -

manchas eguiméticas. (6, 10).
" B).~ Dermatitis pigmentaria.

Es una afeccién cuténes crénica con extensss zonas
de pigmentacidén en forma de méculgs de diversos tamafios
incluse lesiones puntiformes, también pigmentados, no =
son circuleres y predominz en los‘varones 7 12 localizg

mos principvalmente en las piernss.
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DIAGNOSTICO.

El estudio histopatolégico descubre presencia de -
hemosiderina con proliferacidn de capilares con leve ip
filtraciéé perivascular, asi como paraqueratosis y dege

neraciér de la cepa besal de la epidermis.

La prueba de Rumpel-leede, se presenta negativa no

existiendo verices,

Debemos hacer diferenciacién de les hiperpigmenta~—
ciones por insuficiencia venosa y estado varicoso, cuys
dermatitis por estasis también cursan con pizmentacién-

ocracea cuténea. (6).

.~ DISPROTEINEMIA-

Puede presentarse pdrpurabvascular en la macroglo-
bulinemia, el mieloma miltiple y la erioglobvulinemie. -
Los mecenismos patdéeenos comprendenAla lesién de les pg.
redes vasculares por protefnes, snoxia capiler asociada.
con hiperviscocidad, con trastornos de la funcién pla-e:

quetsris y eﬁ la coagulacién. Las lesiones vasculares~
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son debidas a la lesién de las paredes vasculares por -
el comple Jo inmunitario., Puede o no haber artritis reu
matoide o sfndrome de Sj8zren. En le afeccién denomina
da pirpure hiperglobulinémica benigna donde encontramos
manches purviricas carscter{stices en la c¢ara anterior-
de los miembros inferiores, junto con un nivel elevado-

de globulina gamma en el suero. (12, 19, 10).
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DISCRACIAS SANGUINEAS n7
LEUCEMIAS
DEPINICION.
También se les conoce como leucosis. (10).

Y podemos definirla como una enfermedzd caracteri=-
zada por laz proliferacién neopldsica de una de las célu

las formadoras de sansgre.

Es une hemopetfa de etiolosfza desconocida, Se ca-
raéteriza por una vroliferacifn incontrolada de Leucocg
tos y sus precursores en los tejidos del organismo cone
eapacidad'hgmatopoyética. Y a1 igual que en otres neo=
plasies malignas se produce la infiltracidn y disemina-
cién de estas células anormales. Viendose afectados de

‘este menera, ls medula ésea, bezo, hfgado y genglios -
iinféticos. Que da como resultado la inhidbicién de la=-
funcién de la meduls bsea (anemiavy trombocitopenia) y-
el sumento de temafio de otras estructuras (esplenonega-
lia, hepatomegalié, linfoadenopatfa) podemos encontrar-
especial importancie la posibilided de infiltracién de
diferentes estructuras de 1lr boca, de lzs encfas y de -

los maxilares. (12, 10, 20, 19).
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A las leucemias en genergl se les puede clasificar
en agudas y crénicas. De acuerdo al tipo de eélula que
se ve afectada, dependiendo del grado de madures de las
células neoplésicas y la duracién que se espera de la -

enfermedad.

Dentro de las leucemias agudas encontramos o8 ti-
vos de estas;: Leucemia linfoblédstica aguda y la Leuce~-
mia no linfoblédstica aguda, en la que encontramos; mie-
1obléstica, mielomonocftica, monobldstica o monoc{tica,
eritroleucemis, promielocftica, siendo los dos primeros
los més frecuentes, A estos tipos de leucemias no lin-
foblédstices se les puede denominsr en conjunto leucenmia

mieloc{tica aguda (L. M. A.). (12, 20, 10).

Es necesario hacer difereﬁciar entre los dos tipos
principvales de leucemia, porque la respuests a le quie-
mioterapia es més favoreble en l= leucemiz linfoblédstie
ca agude (L. L. A.) que en la L. M. A. y también porque
se utilizan diferentes férmecos en cada una de ellas. =
Podemos diagnosticar por medio del asvecto morfoléegico-

de las células fijades en frot{s con tincién de #right.

El diagnéstico de.eritroleucemia (sfndrome de Di=-
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Guglielmo o mielosis eritrémico) se basa en la presen—
cia de un mimero excesivo de eritroblastos en la meduls
6sea y frecuentemente en la sangre periférica, con da--
tps de eritropoyesis ineficaz 0 incavpacided de los pre-
cursores eritroc{ticos paras canvertirse en eritrocitos-~
maduros Se presenta tento en forma acuda como crénica.-

(12, 19' 10)'

ETIOPATOGENIA.

No se conoce en la actualidad la etiologfa preciss
de le leucemis, sunque existen ciertos factores qué pre
disponen & ella. La radiaciédn ionizante, agentes qufmi

cos, factores herediterios, virus.

Las radiaeionés en. dosis elevadas, (suverior a 100
'réds), ya sea por exvosicidén accidentszl o\radiaterapia,
estan relacicnados con lé produccidn de leucemia zranu-
lpcitica eguda y crénice. No existe pruebe de que con-
dosis bajasbéomo el que se usa para el radiodiagn6stic&
de ciertas enfermedsdes sean leucemégenas, sold si la -
exposicién es excesivs cémo sucedié con 109 primeros ra
didlogos que trabajaben sin proteccién eficaz. También

debemos tomer en cuenta el papel de las radieciones en-



las explosiones atémicas, en que los sunervivientes, la
frecuencin de la enfermedad se nota netamente mayor que

en la poblscidbdn en general. (12, 17, 1§, 10).

AGENTES QUIMICOS.

Estog wroductos cszusan tambidn leucemias acudas o-

' erénicas, con mf€s tendencis hacia ls leucemis miolocit;
ca m4s cue en le linfocftica. También algunos férmecos
como clorafenicol y lz fenilbutasona, que se sgbe orodu

ce depresidn de la meduls 8sec. (12, 17, 10, 19).

géOTORES HEREDITARICS. .

Los pacientes con sfndrome de Down o mongolismo, -
alterzecién carccterizada vor la trisomfa del ceromosonze
21 tienen tendencis = padecer leucemia con un 20 %. La
frééﬁencia de leucemia en nifios normales nacidos de ma-
dre de mds ed=d es tambidn ligeremente mayor que el pro
medioc, vero no tanialta como el s?ndrome dé‘Dwon. (19,-

1z, 17).

VIRUS.
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VIRUS.

Lo dnico que se sabe con seguridadves que puede —-
ocacionar leucemia en aves, rocedores, gétos y monos, =
Cuando se inoculan experimentalmente, los virus son leu
cembégenos y los animales infectados pueden albergzr a -
los virus durante tode su vida, muchas veces sin adgui-
" rir la leucemia., Pudiendo trznsmitir los virus 8 su =
progenie g través de los 6vulos o por medic de la leche
u otres se.creciones; trensmitiéndoles asi s animales no

infectados. (17, 12, 10).

LEUCELIAS AGUDAS

DEPINICION.

.Existen vruebas sélides de gue lz leucemie asude =
es una neoplasies monoclonal o sea que se origina de la=-
trensformacidn de une ¥nica 0, cuendo mucho, de unas =-
cusntas células hematopoyéticas. _En las que encontra--
moe-linfocitos T y B, 1la cusntificacidén e investigacidn
del estado funcional de estas poblaciones linfoides se-
QQ realizado‘tanto en éondicioneé normsles como en dife

rentes estedos morbosos.
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Bl tipo de leucemia aguda méds frecuenie es el line
fpbléstico con tendencie a presentarse en nifios de cOore-
ta edad desde el nacim{gnmo hasta los diez aflos, con la
mayor incidencis 3l redédor de los } éﬁos{ Es el tipo-
leucémico en donde se ha podido com}robaf'que en el as-

pecto inmunoldézico constituyen un grupo heterogéneo.

De acuerdo con diferentes autores del 15 al 25 % -
de los peciéntes con leucemia linfobléstica éguda tig=-
nen en 1os linfoblastos marcedofes de tipo T, mientras-

_gue en el 70-80 % de los cesos no pueds demoatrarse‘nig

oin tipo de marcador T o B en las &élulas vlésticas.

Las ceracterfsticas celuleres de tipo B se hen ob-
eérvado solemente en 1,3 % de las leucemiss linfoblésti
cas de tipo B, la existencia de marcsdores dobles (T y-
B) en los linfoblsstos se ha sefialado en rarssg 0Cacioe-
nes. Y si seguimos un orden de rrecugncig, la Que 8w
gue es la mieloc{tica que se prgsenta eon major inciden .
cia hacin los 40 afios sin predominio de sexo. La leugg'
mie monocitica es menos frecuente y'so puede vér en leg-.

edad media. Y la eritroleucemia que es noco observada, -

(14, 12, 10, 9).
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DLAGNOSTICO.

Nos basamos en el cuadro clfnico que es el mismo -
para todos los tipos de leucemiz aguds. Lz sintomatolo
gfa puede presentarse ﬁé menera répida e insidiesa. ¥l
paciente se gue ja de molestias vinculadgs a 1z anemia,-
(debilidad, decoimiento, pvalidez) y suele presentar ele
mentos purpiricos en la viel y hemorrazias en las muco-

388,

La snemia, les hemorracias y pdrpuras son conse=w-
cucncia del ahogo de le meduls 6sea por infiltracién ——
leucémica, 10 que da slugar a le falta de formacién de-

g1ébulos rojos y placuetas,

En alsunas otras ocaciones, la enfermedad se inje-
cia con un cuadro febril (temperatura, cefaleas, postra
cién, palidez), o también seudorreumdtico (principalmqg
te en nifios). Y en otros casos las primeras manifesta-
ciones son bﬁcales (dolor aparentcmente dental u éseo).

.51 el enfermo no es atendido, le enfermedad més répide-.
mente progresa, Se agraven la anemia y el sfndrome --
hemorrégico,’apareciendo adenopat{as, hipoesplenomega-w

lie y progresivo deterioro del estmdo general. Ko son-
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raros los si{ntomas neurolégicos vor compromiso menfn-<-

Zeo.

Hay baje resistencia & los procesos infecciosos --

qQue suelen complicar el cuadro.

Aproxinadsmente ¢l 60 % de las leucemias agudas -
tienen manifestaciones bucales. Lynch y colaborasdores-
manifiestan que en el 79 % dellos casos. La monocitica
-de poca o rara incidencia- 108 da en un 80 ¥, paré Zur
cket es el 87 % ; la mieloide en el 40 % y le linfoide=
en el 23 %, La‘iﬁportancia es por le 2lta incidencia -
dé menifestaciones bucsles y voroue a veces la boea eS-
la primera localizacién ostensible de la enfermedud. -
Por las manifestaciones buczles gque presente de dolor y
tumefeccidn 2 nivel mandibular, el dentista es el pri--

mer profesicnal consultado.

Al examen bucal puede observarse toda le mucosa di
fusanmente pélida, las encfas se epcuentran hiperplésie-e
cas;de enlor rojo violédceo, ciandtico y de superficie -
brillante, son de consistencie blanda. Y puede también-
preséntarse ﬁlceraciones necréticas (con predominancia-

en la encin libre) que a su vez provocan gingivorragias,
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estas manifestaciones més 0 menos perecidas a las gingi
vo=-estnatitis-ulcero-necrosante aguda y al escorbuto. =
A la prdctica de alguna extraccién puede presentarse —-
hemorragia severa. Por su frecuente asociecién con can
didissis se ven g2 menudoe pseudomembranas blencas., Tam-
bién encontramos halitosis, lensus saburral y xerosto-—-

nia,

El examen debe ecompletarse con la inspeceidn de —
las am{gdelas palatinas, lingusles y ganglios regions——
ies cuyo aumento de volumen es cesi constante en 13 ==

veriedad linfoide de leucemia aguda.

Generalmente las unlceraciones son llamasdas aftes,- '
en verdad son lesiones aftoides porque tienen otra patg’
genia. Algunos sutores afirman que de 9 casos 7 concu-

rren con el odontélogo por las hemorragias gingivales,

Bn le leucemie monocftica aguda aunque no es fre-—-
cuente, la8 manifestaciones bucales son muy frecuentes,
siendo lo m4s representativo de esta enfermedad. Los -
infiltrados consisaten en gran edems y éspesamiento de =~
la muacosa sin hemorregias ni ulceraciones. A veces la=-

gran hiperplasia zingival sélo deja visible el pleno -
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oclusal de los dientes visible: Lz encfa aperece aumen
tada de volumen, blanda, edematosa, de color rojo inten

80 sin ulcerzs ni hemorragias.

Se aprecia enfermedad parodontal avangada por ine-
filtracién de los teJjidos que lleva a ls movilidad y la
pérdide de las piezas dentariss afectadas. La histopae
toloafa demuestrs una mucosa de aspecto papilomatoso, ;
cuyo coridn estd invedidomssivamente por células leucé-

micas.

En conclusién cuendo una persona joven con m2l es-
tado zeneral, fiebre y enemiz y que remita dolor de ori
gen dehtério 0 periodontal gingivorragias o estomatbrpg
gias, siendo lo més‘viéble que se trete de un cuadro de

leucemia afuda.

Otro aspecto oue debemos de tomar en cuentz es la-
asociacién frecuente de las leucemiss asudas con 1a mo=-

niliasis bucal.

Puede hacerse dizgnéstico diferencial con las afe-
tas aunque las aftas verdaderas no se acoapaiian de mg=~

lestar general.
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" Se debe tenmer mucha precsucién para emitir un diag
néstico de leucemiz aguda, ente el infausto vrondstico=-
que involﬁcra. Si'el examen de frotis periférico deja=-
alguna;duda,:el examen citoldégico de lz meduls 8sea por
puncidédn puede ser de valor definitorio al presentar un-

alto porcentaje de blastos.

La biometrfa hemftica es probablemente el estudio-
de laboratorio que mds informacién ofrece en 108 paeieg'
tes con padecimienfos_hematoldgicos, ya que siendo un =
estudio que refleje cualquier trastorno en la funcién -
medular va a alterer los resultados de dicho estudio de

laboratorio.

En paoientes‘édn leucemia aguda, la biometrfe hemé
fica permite hacer un diagnéstico presuncionel de mane-
ra répida sencills y reprodﬁcible. y& que las alterecio
nes que se encuentren pueden indicar 1la necesidad de ha
cer otros estudios, como el de la'meduls 4sea, vers lle
ger ai.diegndstico definitivo. (12, 19, 10, 20, 17, 1,-
16).



128

TRATAKIENTO.

Se ha progresado en €1 tratamiento principalmente-
de la leucemia linfobldstice y tiene por objeto dismi--
nuir al wméximo posible el nimero de células leucémices.
Utilizanﬁo un ataque hasta conseguir la_remisién segui-
do de un tratamiento de sostén con diferentes tipos de-
asociacién de droges, con periddicas reinduc¢ipn§a que=
consiste en aplicar un tratamiento simflar al éa»aﬁaﬁue

cada-3 0 4 meses, .

31 nrayor pofeent#ﬁe de remiéiones sobre todo en la
1eucemia linfobléstica se considera con la siguiente -—
asociacién ‘de drogas :
1.~ Vincristina : 1.5 mg/m de superficie corporal.
2.~ Deunomisina : 1 me/Kg. de peso. '

Se administran los afas 2y 8 de 18 reinduccién --

vor goteo endovenoso de solucién giucosada isoténi

ce. '
Je- Prednisona : 40;mg/h2 de superficie corporal die-

riemente por v{a bucal, por 8 dfss.

Este tratamiento se sigue hasta obtener la remi--—

*16n total o sea en la deseparicién de los sintomas con
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siguiendolo de dos a 4 semanas, si en la sesunde semana
no se encuentra mejorfs se duplicen la dosis de Vineris
tina y Daunomisinz, pvero si a lss 6 semznas no nay res-

puesta se considera fracesado el tratsmiento.

En el tratemiento de mantenimiento una vez losrada
la remisién se vuede inicisr el tratemiento de menteni-
miento, usando en combinaéién :
l.~ Metotrexato : 15 mz/kg. dos veces por semsna.
2.~ Merecaptopurina : 2.5 mg/ke. de peso diario por via

bucal.

Reinducciones :. se hacen cada tres meses el primer
afio luego cada 6 meses se interrumpe el tratamiento de-
mantenimiento y se hacen las reinducciones de 8 dfas de
duracién con el sigulente esquema terapdutico.

‘l,~ Vineristina : 1 mg/mz de superficie corporal.

2.- Deunomicina ¢ 1 meg/k:. de peso sdministrondolo --
los dfas uno y ocho de 1z reinduccidn inycctades -
nor meéio de unz venoclisis de solucidn slucoseda-
isotdnice. N

3.~ Prednisona : 40 mg/mz de superficié corporal por=-

vie bucel durante 8 dfas. (10, 12, 16, 17, 19).
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DEFINICION.

asi se les denomina a 2quellos podecimientos hema-
folégicos ma2lignos en que le célula leucémica que predg
mina estd bien diferenciads en un principio y cuyo tipo
puede ser identificado con feecilidad. En general pode=-
moz dividirla en linfoeitica y zranwlocitice. Aunque -
existen variedsdes menos frecuentes como la eosinéfila-

¥ la mielomonocitica.

Le bibliograff{s refiere 21 téramino erdnico tomsndo
en cuents que estas tienen un mayor »rondstico que las-

leucemies agudas. (12, 16, 20).

LEUCEKTA GRANULOCITICA CRCNICA

Puede presenterse a cualauier edad encontrandose -
lz mayoris de los wmacientes entre 30 y 50 afios y al ===
imusl que en la leucenis eguda la etioloesfa es descono-

cida cunoue los factores desencadenantes son los mismos.

Dentro de le historie natural de lz leucenia granu

loeftica erdnica ls podemos dividir en dos etapas defi~-
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nidas la bléstics y la erénica.

La fase crénica es iniciado como un padecimiento - |
mielovroliferativo dondg existe sobreproduccidn y acumu
lacién de células granulocfticas de madures intermedis,
as{ como de leucocitos bolimorfonucleares. Los hzallez-~
gos citogendticos sugieren que existe alterscidn de to-
dos los elementos derivados de la célula madre de laz me
dulse 4see. En lz mayorfa de los casos, los Signos J -
sintomas se relacionan con la mase granulocftica de =—-
gren temaflo que Se encuentra en la medula éses, el ligs
do 'y el bazo, siendo los sfntomas iniciales esplenomegg
1i=z pelpoble o dolorosa, dolores osteoerticulsres ve——-
gos, enemis y sf{ntomas de hiﬁefcatebolismo como la baje
de peso y fiebre, es rera ls linfbadénopatia en ésta fa-

se erénica.

-El inicio de la fase bléstica es representativae --
del proceso leucédico evolutivo, de 1z hiverplesia de -
Elos elementos meduros, a una pérdide de la éifgrenciaii
cién, con un nimero msyor de blastoé y vrogranulocitos.
Eﬁ la mayorfa de los pacientes la fase bléstica vz pre—
.cedida de un periodo intermedio de 3'a 6 neses en el =

que hay una aceleracifn de la mieloproliferacién acompz
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fada de un incremento de leucocitosis. (12, 19, 16, 10)

DIAGNOSTICO.
Las manifestzciones del cuadro clfnico no son tan-

importantes ni freocuentes c¢omo la leucemia sguda.

Pero en les leucemias linfoides crénicas les lesig
nes predominan en lecs encfezs, las hemorragies ¥y los cod
- gulos especislmente en las encfas, son frecuentes y se-
producen prolongadas pérdidas sansufneas, sobre todo si
se hacen extracéi;nes denteles, siendo, précticamente =~
el resto de 1la mcosa pdlide, también podemos ver zoras

necrdtices ¥y ulceraciones congestives.

En la forma linfoide las adenopetfias del cuello ~=
acompefian ssi siempre s dichés manifestaciones y en oca
ciones se observa aumento de gldndules sslivales y la==

srimeles, constituydndose con esto el sfndrome Mikuliecz.

Al exsmen estomatolésico, en lss mucosas yugales y
labiales=, se observun cinco ulcerceciones necréticas, t1
po aftas dorsal de lz lensua une ulceracidn més erande-

-de 4 x 2 cm. de profundidad que se exfendia heste el-pg"‘
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lar anterior perforéndolo comunicéndose con el lecho ~=
‘amigdalino, pero las necrosis no tenfan el halo inflama

torio que se ve en las gftas.

La biopsia de una.tlceracidn de la muecose lebizl -
demostré una vaseuleritis aldrgica con lesioncs neeréti
cas tipo efta, y una biopnsia de piel reveld un infiltre
do de células inmaduras y lesiones purpiricas tipo fend

meno de Arthus.,

Se debe hacer diegnéstico diferenciel con reaccio-
nes leucemoides por (infecciones, neoplfsices, etc.) en
los que también se puede encontrar leucocitosis marcade
¥y con grznulocitos inmaduros. 'Siendo le diferenciecidn
heche en el leboretorio, mediante ls reaccién citoquimi’
ca de fosfatasa slcalina leucocitaries, pues los neutr6?.
filos en la leucemia crénica mielocftica tienen activi-
dod fosfatédsica subnormal en tanfo que en las reaceio--
nes leucemoides esa actividad es slte. Y 3i en un mo--
mento dedo estos no proporcionen un resultado coniipceg
te podemos recurrir al examen citogendtico que nos pro-
porciona una elteracidén especifice y cmsi constgnte. -
La supresién parcizl de un cromosoma del par 21 snom@ee

1{fa que se conoce con el nombre de cromosoma Piladel-—-
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fia. (10, 12, 16, 17, 19).
TRATAMIENTO.

Le fase crénica se puede confrolar con verios agen
tes slquilantes como el busulfédn, la ciclofosfamida y -
le mostase de fenilanins., También la irradiacién del -~
‘. bazo puede ser eficaz para tener un control sistémica--
mente de ls enfermednd. Aunque ahora en la sctuslidad-
se ha sustituido por la quimioterapia, de mds eficacia.
Siendo el busulfég el férmaco més usado, los efectos se
cundeeios més importantes son : 1la hiperpigmentacién -
de la piel, resequedod de la piel, de las mucosas y en-
rares oczciones fibrosis pulmonar. Con una dosia bucal
diaria de 4 a2 8 mg. se disminuye la cuenta leucocitarina
a menos de 20 200 por milfmetro cdbico en dos o tres se

manas.,

la fase bldstica es retractrie a la mayoriz de los

esquemas con férmacos. (12, 19, 10).
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Es un padecimiento de mayores de eded (entre 60 ~—
afios promedio) y se caracteriza por laz acumulacidén de -
linfocitos de apariencia madurs inzactivos y de large vi

da media.

Signos y sintomes son consecuencia de la infiltra- -
¢ién por dichas células de los nédulos linféticos, la = -
medule Sses, el higado y el bazo.

DIAGROSTICO.

‘ El diazndstico podemos hecerlo por medio de ung ==
biometir{az hemética de rutina en los pacientes asintomée
ticos, prasenfandose en la mayoriz de los cesos linfo=e

adenopat{e y esplenomegzalia moderada.

. El avance de la enfermedad sé acompaila de anemie,-
trcmbocitopeniz 7y una mayor frecuencia de infeceiones =
qﬁe constituye la cszusa més frecuente de muerte. Tome-
‘bién puede haver esplenomegelis y crecimieﬁto de los né
dulos linféticos muy acentﬁndps, pero el infarto esplé-

nico es rero. (19, 13, 12).
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IRATAMIENTO.

BEs variable, vor lo general sflo se instituye cuan
do la enfermedsd ha avanzado hests quq existe linfo-ade
nopat{a,  esplenomegalia o alteracicnes hematopoyéticas-

normales.

Cuando no es necesario el tratamiento sistémico se
utiliza redioterapia para controler el crecimiento de -
108 nédulos linféticos. ‘

" Los medicamentos de elece16n son el clorambucil en
dosis de 0.1 a 0.2 mg por kg. diario, o la ¢1c1o:oaféq;
da en dosis de 50 a 150 me. diarios, lss dos se adminig
iran en esquemas periddicos crénicos 1a:¢oais dé cuale="
" quiera de estos dos férmacos puede disminuirse por la -

terapéutica de mentenimiento.

A Los gorticoesterdidea e jercen un potenfe efecto. =
1infocitolftico y no son mielosupresores. Por 1o tanto
resultan especislmente dtiles cuando se administran con
agentes alquilantes en pgcientes donde su medula 4sea <
eatd muy efectads, sin embargo se incrementas el riesgo-

de infecciones cuasndo estas drogas son empleadas por ==
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tiempo prolongado.

Es una responsabi%}dad del dentista considerar unae
base genersl de las petéquias en bqga;;hegorragias ein=-
givales o de equimosiag91n<causa 14;81 méﬁifiesta, o de
lesiones bucales ulcerosas en encis o tgjido blandos en
especiel cuando se scomparian ‘de hiperplasia gingival y-
ganglios linfédticos cerviceles netamente aumentados de=-

volumene.

Todas las extracciones, biovsia bucales y raspados
vrofundos estédn contraindicados, en caso de dolor den--

tel agudo se. debe proporcionar uan drenaje adecuado.

Otro tipo de tratamiento es en las hemorragias es-’
'ponténeae que a menudo vienen de las encims se tretsn -
con taponamientos, colocando subgingivalmente esponjase
de gelatina resbsorbible o celulosa oxidada satursdos -
con trombina que durers de 2 a 3 dfas y que‘después se~
remueven con cuidado logrando con este método casi siem

pre el control de hemorragia bucel.

En caso de tener que realizar extracciones, que en

los casos de leueehia agude 8dlo se hace por emergencia
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teniendose hemorragias postperatcrias se vrefabricaréd -
un aparato de acrflico, colocande en el elvéolo una es-
ponja de gelztina saturada de trombina y penicilina y -
sobre éstos ese implemento premodelado. Pero esto solo
se nara cuando el paciente 36lo haya iniciado el trata-
miento correspondiente & la leucemia y en los momentosf
de remisién. Usando continuamente antisdoticos y anti-

bidticos loceles.

31 hay monoliasis se tratard con nistatine nedisne
te colutorios con una solucidn de un comprimido de w=-

500 000 unidades en 30 ml de azua. (17, 10, 12, 19).
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Al termino de éste trabsjo he podido constatar la-
importencia de les enfermedades hemorragivaras en ls —-
préctica odontolégica, y por consiguiente la responsabi
1ided del Cirujeno Dentista para prevenir y, en €ltima-
instancis, §oder resolver eualquier@tfﬁo‘de hemorragia-

que se vresente en su prictice clfnica.

¥uchas veces estas enfermedades por sus manifesta-
ciones clinicas hacen que el enférmo acuda ppimgramegtc
con el Odontdldéo. y es ahf dohdg el Dentiste aplicars-
sus conocimientos pera dicernir de que padecimiento se-
trata, que'prueba de laboratorio puede ser dtil pafg el
disgnéstico, y observar si puede eplicar algﬁnf§uadro -

terapéutico..

Como estos trastornos estan en constante estudio. -
Se les va éonoeienda més, es por esto que el Odohtélogo
no dede de conformérse con los conocimientos &a adquiri
dos, sino que debe renovarlos para brindsr une me jor -
atencibén y como conéecueheia asegurar su tranquilidad y,

el bienestar de sus pacientes.
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