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INTRODUCCION. 



la h131ofilia, es una enfernrnad hereditaria que se caracted.za por haoorragias excesivas y 

. prolongndas debido a la deficienda de alguno de los factores de la coagulación en el plasm san­

guíneo ( 34) . 

Fs importante su estudio ya que en ocasiones se presentan en el consultorio dental pacientes 

con prohlams de haro...stasia o Co._1gu]aci6n &'lilguínro después de una intcrvcnd.ón quirúrgica. Par­

lo que ·el odontólogo debe conocer 1 os rrccan:LcmJS nonmlcs de hanostasia y lus factores que inter­

vienen en esta; e.sl:c'l.r capacitado para controlar la hmnrragia {X>r di versos nÉtodos y reconocer a 

los pacientes que prescnl:an alguna discrasia S'.lllguínea y saber cuales son los procedimientos y 

cuidados a seguir ya que estos transtomos pueden poner en peligro la vida del paciente. 

fubaros t:Iunbién dist: i.Jiguir las nruri festaciones bucales que presentan muchas enfenredades he-

11ñt:ic:.1S cain: harorragias, ulceraciones, atrofia de las papilas linguales, hipcrtrófias gingiva -

les. Y los e[cct:os colaterales producidos por el tratamiento qu.imioternpéutico de estas enferne­

dadcs yu que en 1m1clk1S ocasiones los p;:lcientcs piensan que su problrnn es a 1¡ivel bucal y recu -

rren ul cin1jnno dentista. 

fu aqu.i l3 :imporancia que el odontólogo Sffi canpetente para que pueda diagnosticar las dife­

renl:C's cnfonrcdadcs que afecten la coogula~ón sanguínea y poder canaliz.-ir al enfcnro a u.n cspe -

c.ialista para que reciba un tratamiento adccmdo. O bien, en caso que el paciente ya se encuen -

tre lnjo trat:IUniento trabajar en contacto con e1 hl31Btólogo para aplicar las rrcdidas preventivas­

neceS:irias y rCallzar un trat:IUniento adecuado sin que nuestro paciente corra riesgos. 

N 
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EMBRIOLOGIA. 



la sangre es un liquido corpoml vital, constituído ¡xir pln..<ma en un 55% y elei=tos figura­

dos en suspensión (eritrocitos, leucocitos g\3"ulosos y no granulosos, plaquetas). Estas oon cél.!:!_ 

las hrnúticos que derivan independientaoonte del rresénquina l.larrado también IOOSOden¡D que es la ~ 

tercera capa gernrinati va del anbrión, esta aparece en la tercera SEmJna de vida intrauterina y­

se loc.ali.7a entre el cctodenm y el endodenro. 

El mosénquiJro esto fonmdo por células estrelladas con prolongaciones citoplasráticas que­

se unene entre sí.. Fonrru1do los "semitas" q:ie darán lugar a diferentes estructuras del anbriál ~ 

pendiendo de su deri.vactón. 

Pudiendo derivar de: 

Mf:SJDEJHl l.ATERAL. 

Mt,,-,cxlerno pamaxial. 

~bsodcrno intcrncdio. 

~bsodenoo lateral. 

Q.1c <'n el déc:iJm scptjno · dia de vida intrauterina las células de la pared del saco vitelino 

oo difcrc•ncjan en células llrnmdos "angioblostos" y se ncltm..1lan fonmmJo islotes sanguincos que­

apnn:x:en en los dfos 19 y 20 de gC'stnción. lb los c1nles, 1.'15 célulns de la periferia se apillnan­

y fornrm a lns células endotclialcs de los vasos s.,nguíncos de pequeño calibre. Y las células del 

centro dan origen a las células sanguíncns primitivas. (58). Cano la UfC (Unidad fornndora de Cl_g_ 

Ms). que es la céluh1 nrnlrc pluripotencinl r¡ue llÚ.de 7-10 micros, se multiplica por autorenovación 

(sianpre c011..,.;rva su número celular que es del 20% del total ya que adcmí.s de formar células ~ 

t:i.cas trnnhi.én se fonm n sí mi s!D). 

lllS células. hcm\ticas se pueden encontrar en colonias puras o mi.xtns. 

EL tejido ht31Utopoyético se encuentra µrinero en el= vitelino y depués en órganos cmo:-
. ~ 

a). \lígndo (de la quinta y sexta san:m'.i hasta el sexto nes de gestnción y en algunos indivi-

duos hast.a las pr:irreras saranas del'nac:imi.ento.). 



b).Pazo (del.cuarto al octavo aes de gestación anpieza.su flmción hamtopoyética.). 

c).l-álula ósea (a partir del quinto aes de gestación.). 

Pero después del nocimiento el tejido henatopoyético se encuentra unicarrente en· bazo y m'.:"<lu­

la ósea. 

HEMAIDIUYlfüS. 

Se 1.lane así a la forneción de célulns hrniiticas y hay dos tipos de tejido henntopoyético. 

MIElDilJE.- furiva de la nédula ósea, que da lugar a eritrocitos, plaquetas, leucocitos gran_!!. 

loses. 

LINFOIDE.- lliriva del bazo y órganos linfáticos, da lugar a linfocitos y nunodtos. 

'illJIJ:U MIElDIDE. 

Para que este tejido aparezca, debe háber hueso fornudo. Los huesos se fornon trnnbién a ¡m:­

tir del treSénqtúna que se diferencia en cartílago. El cual se va calcificando dejando en su inte­

rior espacios irregulares que son ocupados por estram rrcdular, canpu<.'sto de células hamtopoyé -

ticas, .hcm.íticas, fibroblastos, células reticulares, células udipo5..>s, células emlotel:iales, cé -

lulas ostcógcnas y nncrófogos. fil tejido miclói<le se encuentra. princ:i¡iali":'nte en huesos del ce:[ 

neo, castillas, esten1ón, vértebras, pelyjs, porciones prox.innles del fl'lnur y hfn1v~ro y hlll'SOS CD.!:, 

tos y esponjosos en gcner.tl ( 41). 

ME!JJlA 051'.t\. 

Hay dos tipos de nédula ósea: 

MEIXJL.A CEE.A ROJA. - que lleva a cabo la hmatopoyésis y una vez que forna una cantidad limi~ 

da de células en su interior, pasan a la c~rricnte circulatoria a través de los es¡>.1cios sinusoi­

des. Fsta rré<lula con el tiempo se va degenerando, siendo substituida por tejido adiposo fornnndo­

la MEIXJLA CSFA Ai'L\RillA. 

. "' 
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COMPONENTES SANGUINEOS. 



CE lJLAS SM'G1JINF.AS. 

l.Janndos también hamties o glóbulos rojos, son células anucleadas que miden 7 .5 micras de­

tlllirnot.ro aproxinnckmcnte. Vistas de frente tienen fornn discoide pero vistas de perfil son bicón -

cavas. Estiín constituidas por una rranbrana lipoprotéica Y un citoplasia en estado de "gel" que -

contiene una proteína (haooglobina), que sirve para el transporte de oxígeno y bióxido de carba-

no. 

Fn condiciones nonmles se encuentran en cantidad de 5 O'.XJ O'.XJ a 6 0::0 O'.XJ por rnn3• 

llJClITIOS. 

Urumdos trnnbién glóbulos blancos, su f~ción es para la defensa del organisno. 

Se cla~if.ican en dos grupos: 

GRANUl.DSa3. - Neutrófilos, eosinófilos, bnsófilos. 

AGRANU!.ffi)S.-Linfocitos y monocitos. 

N11JllK.lFH.C6. 

Llrutrnlos t:;unbién lcucocita.q polinorfo nucleares, ya que su núcleo está constituido por 2 a 3 

lobulnciones unidas por un delgado puente de cramtin.,. 

Constituyen del 50-7CV. de todos los leucocitos, miden de 10 a 12 nú.cras de diiinetro. Con el 

colorante de ll'IUGJll, las granulaciones de su citoplasta se observan de color violáceo. 

Su función principal es la de fagocitar substancias extrañas al organ:isro y degradarlas por 

ncdio de cnzinns que eJahoran. 

Grúnulos azurófilos: Son grandes, redondos ti ovalndos. Contienen 6 enzinDs hidroliticas que­

son las lisozinns de los polimorfo nucleares. Y peroxiclasas. (FARQJHAR Y BA:lliICX-1) (41). 
00 

Gránulos específicos: Pequeños y niís abundantes. Contienen fosfatasa alcalina y una suhst.an-

cia h,ctericida. 



B:600Fllffi. . 

Son células que tienen un diáiretro que va de 12-17 micras, constituyen del 1-3% de todos los 

leucoc:itos, su núcleo está fornado por dos lobulaciones pirifonres uriidas por un delgado puente -

de crC11Dtina. Su citoplasnn tiene un contorno irregular y se observan en ei unas granulncioncs C2. 

sinófilas dadas por el colorante de WRIGTII. Estas grnnulacioncs contienen pcroxiLbs:1, P.117-inns hi.­

droliticas, aril sulfat:as:is y fosfata ácida. 

Una vez que salen a la con-iente circulatoria tienen una vida nalin de 3-8 horas. y llevan a 

cabo un papel importante en el control local de las reacciones alérgica~ • 

. Son células con un tanai\o que··varía de 10-12 micras. Se encuentran en una proporción de O-U 

su núcleo tienen forna de "trébol" ya que está constituido por tres lobulaciones unidas entre sí. 

Fn su citoplasm se observan grandes granulaciones bnsófilas dadas por el colorante de WRIGTI 1, 

que cont~enen hist:nmina. Estas düulas participan en reacciones alérgicas e inflrumtorlas. 

lJNF1XTIOO. 

Son células que miden 7-12 micras de diá!retro y se encuentran en una proporción del 20 al 4m 

Se caracterizan por tener un núcleo grande y su citoplasra es sólo una banda delgada alrededor -

del núcleo. 

Fn frotis de sangre se distinguen 2 ti1'?'9! linfocitos pcquefios y grandes. 

Los linfocitos fonran parte del sistcm> inmunitario y hay dos tipos principales: 

Linfocitos T. - encargados del proceso de :inmunidad celular. 

Llnfoci.tos B. - encargarlos del proceso de inmunidad huroral, ya que estos se transfornnn en célu­

las pul911'iticas las c1nles se encargan de prcxlucl.r cinco ti¡xis de irnunoglobulirn.15 (A,D,E,G,M.). 

Los linfocitos T constituyen el oot de los linfoci.tos sanguíneos y :los B el 20,%; restante. 



~mccnas. 

Miden de 9-12 micras, están en una pro_porción del 2-8% del total. 

Tienen un núcleo excéntrico en forna de "riñón u ovoide" .con poca cromtina. Su citoplasm -

contiene gñmulos basófilos muy finos. 

los roonocitos se encuentrnn en el torrente circulatorio con una vida nalia de 3 días y CtJa.!!. 

do anigran a los espacios tisulares se transfornan en nncrófagos que tienen caro función Ja fago­

citoois. 

PIN,UEl'AS. 

Son frngrrn1tos de iregacariocitos, por lo que no tienen núcleo; su diferenciación y produc -

ción estan reguladas por un factor de crecimiento de tipo huooml Harrado "tranbopoyetina" del -

cual se desconoce su estructura y actividad biológica precisa. (89). 

Tienen forno irregular que va de redondas a ovalmlas, miden aproxinndarrcnte 2 micras Y en la . 

circulnción se cncucntrnn nonrnlncnte en un EOZ. El 2m restante se cncuentrd en el bazo. 

Eh los adultos nonmles' !~y aproxinndancnte 150 O'.XJ-450 CXXl por nm3 y en los neonatos la can 

tidad nornnl varía entre 100 CXD-300 O'.Xl por nm3 • (89). -

Su tianpo de vida nedia es ele 8-10 días pamdespués ser dcgradaclas en el sist610 reticulo ~ 

doteliul. 

Cbn Unciones de GIEJllSA o WRIG111, se tifien de color azul claro con grúnulos rojo púrpuras, 

Al microscúplo elo.:trónico se identifican 4 zonas: 

1.- ZIJNA PERIFERIO\. Participa en la adherencia y desencadena la activación plaquetaria. 

2.- CTIOPUS-IA. (zona sol-gel). Participa en la contraccióndel coágulo. 

3.- 7-í>.'lA DE ORGANIU.C6. Participa en la secreción· de substancias procoogulantes. 

4.- SISl'EMA DE MEMBRANA. Participa en el secuestro de calcio y en la·carunicación entre el.­

interior y el exterior. 
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PAPEL DE IAS PLAqJE'n\S. 

Tic>nC'n do..o; funciones basicárrente. 

a) Foninr tapones pl<1quetarios. 

b) Farcntar la prcxlur...c.i.ón de protranbina. 

fo la circulación nonml, las plaquetas no se adhieren al endotelio de los vasos, por la li­

sura del endotelio y por que este tiene una capa rronmnlécular de proteínas que repelen a J.15 p]Q_ 

queb.L<; y a los factores de la coagulación inhibiendo asi su. activación por contacto. 

Pero cmndo hay una lesión se expone Ja coliigena de ~ós tejidos extrnvosculares, se produce­

una VlL<;OConstricción nnnontiinea que junto con la liberación de substancias plnquetarias (Relea -

sing) .(41). caro: ADP, colágena , endopcróxidos, prost:aglnndirL1S, serotonina, tranbina, tronbol@_ 

no A 2, el ctk'll produce la acción de la cicloxigenasa sobre el iic.i.do amquidónico que favorece -

a la "agregación plaquetaria" lo tranbina actúa sobre el fibrinógeno fornnndo el tapón plaqueta -

ria que limita la pérdick'l de =gre por el vaso. Este "tapón" ayuda a la fornnción del cOOgulo. 

En lns pl.;quetas que qucdán atropadas en el co..'\gulo los gránulos celulares quedan en el centro -

mientras que los rnicrotúbulos de la nanbrnna fonmn fi.larrentos de actina y rniosina que en contac­

to con la fibrina llevan a cabo la retraed 0n del coágulo. 



PLAS>IA SMruINID. 

Fs la ¡:orte liquida de la sangre, es una solución iónica contituícla por noléculas orgánicas-­

e inorgánicas que circulan por todo el cuerpo ayudando al transporte de substancias. 

ffilrofu¡""l!IB: (llO). 

AOJA 

Constituyo aproxinncklllEllte el 92% del plasra sus funciones son: 

a) Actuar caro solvente 

b) Caro DE<lio de suspensión para lo.s soluto.s 

c) Absorber calor 

OOl.l1Iffi 

a) Nitrógeno no protéico.- Son producto.s de desecho qua son llevados a los órgnno.s de -

excresión. Crrotina, crcatinina, sales de ononio, urfu, ácido úrico. 

b) Substancias al:ilrenticias.- Son los productos que nutren al organ:i.sln. Amino.'icidos y 

lípido.s. 

c) Substancias reguladoras.- Enzinns: Son substancias producidas por las célula" y su­

función es acelerar las reacciones corporales. 

l!ornnnas: Producidas por glándulas endócrinas, regulan -

los procesos de desarrollo corporal. 

d) G:ises respiratorios.- Son los gasas transportados por los eritrocitos: oxígeno y bi­

óxido de carbono. 

e) Electrolitos.- Son sales inorgánicas que tienen caro función: 

- ~bntener la presión osrótica 

- Regular el pi!. 

--Oinservar la hooeostasis. 

Y pueden ser: Cationes: Sodio, potasio, calcio, rragnesio. 

Aniones: Bicarbonatos, cloro, f~fatoo, sulfatos. 



f) l'rotcinns.- O:msti.tuyen '1prox:iJmclrn1cntc el 7% de los solutos del ph'l.<nn. Son s)ntel;!_ 

zmkis en el híf}~do, en las cistenms dcl .Retículo endoplii<nrico rugoso de los hepatocitos, después 

pasan a trnvés del Aparato de C'olgi hasta la superficie libre del hepatocito y salen al plasIB -

por cxoc:itósis. (41). 

L_"1S protefrt.._'lS puedCJ1 ser:. Al.hínnllns.- cn111ircnclen c.lcl 55 al 6'..i%, son los proteínas nós pcque­

fus. lhn viscosidad a la sangre, ayudrn1 a nnntener la presión arterial, regulan el equilibrio á­

cido-básico, regulan el volímw de la sangre. 

Fibrinógeno: Canprende el 4% de las protcinns, ayuda a la estabi -

lidad física de la sangre, interviene en los mxanisros de la coagulación sangufuea. 

Globulinas: Constituyen el 15% de las proteínas plasráticas. Ayu­

dan a la ·estabilidad física de la sangre, las gamroglobulifias producen anticuerpos que reaccionan 

·con los antígenos. In.s alfa y betaglobulinas transportan diversas substancias y cootienen hornn­

nas, enzinas y factores de la coagulación. · 



FACTORES DE LA COAGULACION. 

1 



Los factores de la coo¡;ulaciún, :;:on protco.ínas pl=úticas a excepción del calcio. Y actúan -

crnn procoagulantes y coenz:!nns l"ll 10"! procesos de la coagulación. Para facilitar la nanenclatura 

do estos, fueron deslgoodas con núreros rarenos por ''The Inteniational Chrm:i.tte on filood Cl.otting 

Factors". Fn la siguiente lista (34). 

foctor I 

Factor II 

Factor III 

Factor IV 

Factor V 

Factor VI 

Factor VII 

Factor VIII 

Factor IX . 

Factor X 

Factor XI 

Factor XII 

Factor XIII 

Fibri11ógcno. 

Protronbino. 

Tranboplnsttna. 

Q1lcio. 

Prrocclerüia (factor lilhil). 

Acelerina (se duda su existencia). 

Proconvertina (foctor estable). 

Factor antlhrnofi1ico (AHF). 

Fhctor de 01risb1ns. 

Chnponcnt:e t:ranboplast!nico plrL"llÚtico (PIC). 

foctor Sti. irt-P.-cMor. 

Precursor pk<mitico de tranboplastina (PrA). 

Factor de Jhgamn. 

Factor estabilizador dela fibrina. 



~ 
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PROPIEDADES DE 1.03 FACTORES DE lA CDAGULACICN. (81). 

FACIDR 

I 

II 

V 

VII 

VIII 

IX 

X 

XI 

XII 

XIII 

FACRll.I~. 

cnm.rIRACIOO 

l'LAS'1ATICA 

Hn/ml. 

xro 
J5l 

10 

o.s 

3 

15 

6 

29 

20 

NIVEL DE VIDA 

llEH:l>TATICD nIDIA 

% NORi'IAL. HORAS. 

100 n-g/ml 100 

?40 72 

25 16 

10 6 

~ 12 

25 24 

20 48 

? 25 60 

60 

3 120 
.,, 

Es una gl.ucoproteína nult:lnÉrica estable, con un peso nnlecular de 340 OOJ daltons. Se divi­

de por :igual en dClS subunidades dando IJlla estructura en "espejo o narlposa" (27). 

U. nnyor parte de este es producido en el lúgado aunque también se produce en nenor cantidad 

en las plaquetas y 11I!gaCBrlocitClS. 

El fibrinógeno es el. prccuroor de la fibr:iJla en los procesos de C0i.1gulación sanguínea. 



Se dcncic11c'in se elche a un Cc.1.rf.ictcr nulosúill.co rccesivo que produce hrnorrogic.'lS prolongadas 

El tratnmi cnto cor1sistc en la aclministroción de concentrados de fibrinógcno o crioprecipitados, -

hasta alcnn>'ilr 1ma conccntmción de fibrinógeno en pla..qro de 150 lll:lfcU, admi.nistrandose hasta 2 -

día<;<Jps¡>11ís de que cese Ju haoorragia. (117). 

El. stn'-"'"• fiebre, cmlnrozo .Y nnticonceptivo.s orales elevan la concentración de fibrinógmo­

. rccupcmrnlo.sc e l. tianpo de sangrado no mal y si es rruy elevado el alJIEilto de fibr:inógeno se puede 

provocar tranhosis. 

FAClO!l lI PROlh'Cl'lllINA. 

l's una glucoproteína nonarérica, con peso rolecular de 70 CXXl daltons. 

Sintetf7~1da en el hígado dependiendo de la vitélmina K, cuyas fuentes principales son: 

\'i.t.rnnina K l, Vcgct:nJcs verdes. 

Vit.:uninn K 2, Flora tntc.stinal. 

Vi.t..'llnina K 3, Prcx1ucicla sint:ctiC..'llJEnte. 

!.a vi.t¡¡miJ1a K, media Ja carboxilición de los rnninoiicidos que constituyen a los foctores de -

los factores de w coagulación dependientes de ella. 

la protrunhina es una proteína estable que en algunas ocasiones se trruisforne en elaoontos -

rriis slmplcs crno la tranbina. 

l'n valores menores del 40% de lo nornnl, prolonga el tionpo de protr:unbina y tr:unboplast:lna­

JBI'c.ial y se a.<.>ae.in con rungrndos o.nornnles. 

&! puede administrar protranbina sintética, en dosis de 2.5 nWKg de peso corporal, restau -

rando cl nivel nornnl en cl plasm. 

FACIDR TII 'ffiQ>llXJPJ.J\SITNA TISUlAR. 

Es w111 lipoproteína con peso nulecular de 250 COJ daltons, canpuesta en un srn; de proteínas 
00 

y el otro 5m: de fosfolipidos. Y no estñ presente en el plasia a l1alOS de que haya lesión de los­

tejidos o sea producido por las plaquetas. 

•' 
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Fste factor~ presenta en muchos tejidos, pero con rrás concentración en el cerebro, pulnn­

nes y placenta. 

la t:anboplastina tisular, actúa con el factor VII en la vía extrínseca de la crogulación, ya 

que satisface el requerimiento de lipidos para la conversión de protrrn1bina . 

FACIOR J.11 CALCIO. 

Es un cofactor de la coagulación que se encuentra en la sangre en concentraciones. nonmlcs -

de 9-11 lllll'ml, su concentración en sangre está regulada por 1a honrona paratiroidezi, la cual ac -

túa sobre los riñones para disninuir la excresión de calcio, sobre el fotestino para mllOC>lltar la 

absorción de caJcio, sobre el hueso para regular la liberación o alrrncenrnnicnto de calcio ¡nra -

guardar un equilibr:io. (41). 

El calcio, es e.<;mcial para la proteólisis ya que fijn la fomn cim5gena de loo foctorc>s a -

los fo.sfolipidos de las plaquetus que requieren su presencia para su act.i vación, aiu1cnt:nndo la -

concentración y convirtiendo estos factores en serina y protea."ml· activ-dS que desencadenan la­

acción de las vías intínseca y extrínseca de la coagttlación. e intervienen ''° la conversión de 

protranbina a tra1tl>i.nn. 

In presencia del calcio es indlspcnsnble para que se lleve a cabo la coog1tlaci6n. 

FACIOR V PROAO'lliRINA. 

Es una glucoproteína multirrérica con peso nnlécular de 30'.l CXXl daltons. 

Sintetizada en el hígado en presencia de calcio. Se destruye fácilm:!nte con el calor por lo 

que se llana factor lábil. 

Interviene en la vía canún de la coagulación, su actividad es baja. 

Fn niveles por debnjo de un 25% de lo nomnl se prolonga el tianpo de sangmdo de protranbi­

na y de tronboplastina parcial. 

A su deficiencia se le llnnn parahennfilia y está dado cam cáracter autosánico recesi vo o- ::: 

enfernnlad he(l.'itica. 



El tratamiento consiste en la administración de concentrados de factor V o plasm fresco o-­

congelado. 

FACJDR VI Cl-IITIDJ. 

FACJDR VII PROOJ:NERTINA. 

Fs unn glucoproteína nXJnarerica (bctaglobulina), constituida por carbohidratos en nii.'3 del -

SCV., con un JJC.."'° rolécul ar de SS CXXJ daltons. 

Sinteti2Dda en el lúgado dependiendo de la vitamina K; 

Su .deficiencia se debe a un camctcr autosánico recesivo, daño hepático, deficiencia de vil:!!, 

mi.naK, drogas cunnrin:icas. Se caracteriza por henXJrragias anomales y prolongación del tianpo. de 

protrrnibj nn. 

El tratnntlento consiste en transfusiones sanguíneas, pla..<ITa o vitamina K dependiendo de la­

gravedad del paciente. 

FACIDn vrn FACJDR ANTJJ IENJFIUCD. 

Fs una ¡¡lucoprotcírn nnllt:inérica, con un peso de 1 200 OXJ daltons, que cons:iste en var:ias­

subunidarlcs idéntiCHs c1<fa una con un peso rolecular de alrededor de 230 OXJ daltons. Se han -

separado tres cst:nrcluras: (27). 

1.- FRACMifüD FRCX.DAGUlANIE 

(FVID Af!F o FVITI C). 

Su codificación se rige por el crOIDSCllll X. Fs de bajo peso rolecular y contiene el factor -

antiharofHico. 

2.- l'RACl'IENID M'l'IGOOCD 

(FVITI Agn). 

Có<lificado por un autOSCJTB de alto peso IIDlecular, contiene tm sitio antigénico. 

• ...:.!,. 
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3. - FRACNENID DEL FACTOR DE VOO WilLEIJRAND. 

(FV1Il FVW) • 

Contiene al factor de van Willebrand que ayuda a la adhesión nornal de las plaquetas a­

las paredes vasculares. 

PROIJXIO DEL GENE Al!ID5CMICD 

VIII Agn VIII FVW 
a \N 

+ CARIUIIDRAID 
T 

+ PROIJXIO DEL GENE LIGAOO A X 

VIII Al!F 

• 

ESIROCIURA DEL FACTOR VTII. 

o 
o 

(23). 

..... 
N 



L'l nmición en el plnsm del f~ctor VID Agn y factor VID AHF, se hace con técnicas imruno­

químicas con anLicuerpos precipitantes·. 

Para rro:lir el factor VIlI FVW, depende de la agregación de las plaquetas ocasionado por el 

antibiótico "Ristocetina" (esta rmcción se lleva a cabo por un receptor específico del F VIIT VW 

en la nnnhrruia de lns plaquetas. 

I.ns células cndotelfoles y los ncg;:>cariocitos son la fuente del factor VIlI Agn y VIlI . FVW­

pero se desconoce el origen del .factor vm AllF pero se encuentra en gran cantidad de las plaque­

tas. 

w tensión, fiebre, cirugías, anharazo y anticonceptivos orilles, amentan la concentración -

de factor .VITI por un =n:isro desconocido. 

Su función en la coagulación &'111gt1Ínea es actuar caro cofactor con el factor IX en la vía--

intrínseca ¡x1ra <Jctivar Jn vía canún o factor X. 

Su dcficienc.in se debe a un carácter recesivo ligado al sexo y es conocido caro HIMJFTIJA A 

FAClOR IX f'ACIDR DE OIRISJHIS. 

I::s una g lucoprotcina nunanórica con un re.so nnlecular de 50 OCO - 100 CXXl daltons, sintet~ 

da en el lúgado depcnclfr•_¡¡clo de la vitamina K. Fs una proteína estable y se encuentra en el plasm 

su concentración mmonta en perióclos postratmíticos y postparto. 

No se ven anamlias en la hcroostasm si se encuentra en concentraciones nayores al 300: de lo 

nornnl. 

Su deficiencia se da caro cnfenrodad hereditaria con carácter recesivo ligado al X. I.J.amdcr­

H!MlF'II .. JA B o por administración de drogas o enfernalades he¡áticas. 

FACIDR X FACTOR SIUART-PR01'ER. 

Es una glucoproteína con peso rrvlecular de :fJ CXXl daltons. 

Sintetizada en el lúgado dependiendo de In vit:anWa K. 



Fn niveles superiores de 10--20% de lo noma! no se presentan problarns de harostasia. 

Su función es convertir protranbina en tranbina. 

Su deficiencia se debe a un carácter autosémico recesivo o por falta de vitamina K. Y ¡;a ~ 

niÍiesta por harorragins leves o m:xleradas y prolo11ga el tienpo de protranbina y de tranboplasti­

na ¡:arcial. 

FACTOR XI PREIJJRmR PI.AfNATICU DE LA TRCNOOPLASITNA. 

Fs una glucoproteína sintetizada en el hígado con tm peso nDlecular de 100 cm a 200 CXXl daj,_ 

tons presente en cl suero. Fs absorbida parc.ialirente ¡x>r hidróxido de altnni.ni.o y sulfato de bario 

Y rápiclnnaite absorbick• por cristal, caolín y carbox:iirctilcclulosa. 

No se conocen los niveles ncccsnrioo pan1 una hfJJDStasi.a nornul. 

Su deficiencia se debe a un cariicter autosánlco daninante llruuado llfHJITIJ:A C, que se m:mi­

fies!"' por sangrados anornales. 

FACTOR XII FACIOR DE !IAGf:NAN. 

Fs una glucoproteína nDnCl!érica (gannnglobulina). 

Con tm peso noleculnr ele 100 cm daltons, presente en el suero y no es absorhi<k• por sales -

inorgánicas. Se activa al tener contacto con: coliigcna, cristal, tierra el~ diatrnfu.s. 

Se encuentra en lnjas concentraciones en los pr:iircros días dcl nncimiento pero Si' nornnl lzir 

su concentración en los prinEros IS el.fas de vida. 

Su deficiencia se deLe a un carácter nutosí111ico rccesi vo y no se a50C'..ia con tendcnc:i.n hrno-

rragica. 

FACIDR XITI FACTOR ESii\llILIZANIE DE 1A FIBRINA. 

Fs una glucoproteína mult:inñr:ica canpuesta por tres subunidades, ·de alto peso nolecular 350- ,.., 

O'.X) dal tOns • N 



Sintetizada probahlcmonte en el hígado y en los rregacariocitos. Su actividad en mis del 50.t 

C5tá ciada por las plaquetas. No está presente en el suero a ITEllOS de que sea activada por la tIT!!!_ 

bina. Y una concentración mayor al irn; de lo nornnl pennite la estabi.lización del coágulo. 

Su deficiencia está dada por un caracter autosérnico recesivo que provoca hamrragl.as y ~ 

trizacibnes anormales. 

El tratamiento consiste ~ la administración de plasm fresco o crioprecipitados. 

·~ 



HEMOSTASIA NORMAL. 



lll'HJST/\SJJ •• 

E's una serie de reacciones que se llevan a cabo para la prevención de la pérdida de sangre, 

sellando un vaso que hn sido lesionado. 

~bd:iantc: (40). 

1.- Contrncción vascular. 

2.- Fornoción del tapón pillquetario. 

3.- Coagulación de la sangre. 

4.- Fi.brosis del coágulo 

5. - Retracción del coágulo. 

fWWW 

b 

Lesión. 

Contracción Vasculat. 

Fonmción del tapón plaquetario. 

Fi brasis del co5gulo. 

Retracción del coágulo, (10). ·-



· cmmAOCl(}I VASOJ!JIR. 

InrediatmEnte después de que se ha lesionado el vaso, se produce una vasoconstrlcción. refl~ 

ja, que d:IHninuye la salida de sangre por la lesión. 

Fsta v=nstrlcción es producida por un CSJ"19ID vascular local dado por: 

a) Fspa.._crno neurogénico irurediato. (va de segundos a pocoo minutos). Su acción es por vfos a­

ferentes - impulsos simpáticos - vías eferentes - contracción. 

b) F.spasm vascular miogénko. (dura de 20-30 minutos). Se acción se da por la cstfanili1ció11-

de los elmentos contriictiles de la pareó celulnr. 

c) Liberación de sub.st:nncins w1soconstrictorns cam la scrot:oninn (/16). 

El tianpo de contracción de los vasos dependerá de su calibre. A menor calibre, monor tiempo 

de constricción. A rruyor calibre, nayor ticnl{JO de constrlcción. 

Fm!ACTOO DEL TA!-W PJ.AqJErARIO. 

Con la l'°"''ión de los vasos sanguíneos hay una exposición de la colágena, que produce cambios 

fisicoquímicos en las pluquetas. 

las plaquetas, nurent:un de t:annño, se vuelven irregulares, presentan prolongaciones en su S.E_ 

perficie, se vuelven v:iBcosas. Y se adhieren a las fibras colágenas ya que estas tienen gn1pos 

mrl.nos libres. Esto sirve para devolver integridad al endotelio del vaso. 

las plaquetas liberan substancias, como enzinas, nucleóti.dos, potasio, serotonina que ayudan 

a rmntener. la vac;oconstri.ccióne Y otras caro ADP, trcrnbina, tranboxano A2 que ayudan a la ngrcr-e. 

ción adicional de plaquetas en la lesión. 

Una disminición en la concentración de ADP (10-6) provocará sólo adherencia plaquct.ar.in pri­

nnrla, la cual es reversible por lo que continuará la pérdida de s:mgre JlOL' la lesión ya que no­

'se fonmrá el tapón de plaquetas. 

Sin embargo si laq concentnriones de ADP. son dos o tres V<-"CCS nnyures, hay w1a rn.lhereuciu- r­

plaquetaria secumk'lria CJUC favorece ü la fotnaciÓn del COOg\llO por· que estimula lo libcraci.Óll y N 



agrcgacjón pL-lquetarln, convierte el fibrinógeno en fibrina, acelera la fornación de tranbina, -

activa el factor XIII de la ccingulnción (117). 

FORMACI0:-1 JJl'L Cl)AGUlD. 

Para 1¡11c se fonro el coágulo es necesario, c¡ue haya un equilibrio preciso entre procoagulan-- ' 

tes y anticmgu]antes en 1a songre. (40). 

MlD\lfilN). 

Om:i respuesto a fo lesión del vaso, se produce una substancia lJBirada "Activador de prot:r'!!!, 

bina" que es producida por "SistalEI en casctida" que consiste en: 

-Vfo Extrínseca de la iliagul.ación. 

-Vía Intrínseca de la Coagulación. 

-Vín Ca1ñi11 de la Cooguladón. 

VIA IXIlUNSIT/\ DE 1/\ CDACULACION. 

Se llnna así por que ocurre fuera del sistrnn vascular. 

Es mis r5pida ya q11c ocurre en pocos segundos. 

Onrnlo hay un trmnmtisro en la parnd vascular o de los tejidos cxtravasculares. Lo.s tejidos 

dai'imlm bhcmn un factor tisular llwrado "l'ranbopl.astina tisulnr" o factor m. Q.ie al ser acti­

vado rcocd una cm el foctor VJT de la coagulación y fornan un cauplejo activo que actúa sobre -

la Vin caníin. 

VIA L'ffilli"'SID\ DE LA ali\GULJ\CION. 

Fs lln11oda de estn nnnero, por que son factores que se encuentran en el plasm. 

Es ni'is lenta que Ja Vía e.xtrínscca ya que su actividad aparece hasta los 60 minutos aproXÍJl!!. 

darrcnte. 

Se in:l.cia por el contacto de la sangre con una superficie extraña caro e1 col5geno o la 
00 

piel. 
0

Activandose el factor XIT que en pre.""11cia de c.ininógeno y precalicreína activan al factor- N 

XI. rste factor requiere de calcio para activar a los factores IX y VID s:inultánooctaite. 



Fstos factores jtmto con los fosfolipidos de las plaquetas foI11Brt un canplejo que tiene caro 

ft.mción activar la Vía cooíin. 

VIA Cll-1!.IN DEI.A CDAGUI.ACIOO. 

Una vez que por amlxls vías se activa el factor X, este se canbina con el factor V en pr~ 

cía de calcio y junto con los fosfolipidos de las plaquetas y del tejido trauintiz.ado producen ul 

"Acti vador de protranbinn". 

XII 

XI 

IX 

vm 
PF 

"SISfl'NA FN CASCADA" 

VIA aMJN 

X 

V 

PF 

"ACTIVADJR IB ffiOIIDIBJNA" 

VIA EGRINSECA 

m 

VII 



ACl'IVA!üR DE Ph'OIID!BINA. 

Este, trnnsfoma la protranbina en tranbitu en presencia de calcio. Esta tranbina es una en­

zirra proteolítica que convierte el fibrinógeno en llJJnf:treros de fibrina, las cuales se polli!Erizan 

fomnrnlo fi lnncntos de fibrina. 

In "tranbina t:runbién activa al factor )[[TI el cual estabiliza lo.s filarrentos de fibrina, for­

talec.lcndo el retículo del coágulo. En este retículo quedan atrapadas células sanguímas fornen -

do el coágulo verdadero. 

REI'RACCION DEL CDAGUID. 

Poco clcspués do fomndo el co5gulo, los fibrobrnstos anpie2:111 a llegar a la región lesionada 

y con[omc progresa la cicatri2ación anpiC?.a a retmcrsc el co'ígulo por la pérdida de suero y por 

que las plnquetus atrapmk.is siguen liberando procoagulantes produciendo irás uniones entre los fl­

lnncntos ele [ihd na. 

Aqui se activan los sLstams de nnnteninticnto de fltúdez que tienen clos ·canponentes. 

CEWI.AR. - Consti tuiclo por nncrófagos, :; is tara reticulo endotelial e lúgado. QJe el:iminan los 

factores de crogulación y n la fibrina en forna espcclfica. 

11\H!RAL.- G::instituido por ¿mtitranhioo TII (que inactiva a la tmnbina). fücroglobulina alfa 

dnc; que tiene cam ftmción octt\.'lr cmv agente de tmión de los factores de coogulnción hasta que 

puetlnn ser dc..c;Lruülo.s y produce una ]isis del ccligu1o, por la prcscnci.a <le plasrrinógcno. 

El pla.g1ri.~ógc110 se encuentra en concentracione-~ nonroles de 10-20 nc/lffinl, en mJchos teji­

dos y líqtLi.dos coq10rales. Pero también hay activmlorcs específico de plo..<minógeno caoo los liso­

sa1ns de los leucocitos y las células endoteliales de lo pared vascular que con el dcs:trrollo del 

coiigulo mllll:!ntan la concC'ntmción de plasuinógaro y lo convierten en pla.g¡ú.na (enzinn proteollti-

ca), que aparece en grandes amtit!ades dentro del coágulo. (27). Y que digiere proteínas CO!IJJ: fi. 0 
C'1 

brtna, fibrinógeno,protranbina, los factores v,vm,m activados, sin permitir niís adhesión de 



substanc.illS al rededor del coágulo ~ .favoreciendo a su disolución y licuefacción • 

., : ra· 'plasrrina liberada en el plasm es neutroli2'lda por el inhibidor alfo-dos para que no des-

truya "1. fibrinógeno circulante. (81). 
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DEFINICION. 



la hamfilia es una d:LscrasÍa saniluínéa dada por la deficiencia de alguno de los factores de 

la coagulación que se transmte en fornEl heredit-'lria. 

Se clasifica en tres tipos: 

mHJffiIA A Ibda por la deficicncin del factor VIII 

lill'DffiIA B lbcla por la deficiencia del factor IX 

llB'DffiIA C lbcla por la deficiencia del factor XI 

la gravedad de la haiofilia dependerá de los niveles de concentración del factor en la san-

gre. 

Se nnnifiesta clfuicanente por hemorragias prolongadas y profusas en forna espontánea o des­

pués de algún Lraurrat:ism leve. 



HISTORIA . 

.. 



la hatnfilin se considera wia cnfonredad antigua ya que desde el TaJmud Babilónico (Siglo II 

. oC) se describe a la s:mgre caro ~l principio vital y se considera a la harofil:ia caro una enfer­

rrcdnd hereditaria, en la que está contraindicada la circunsición (9). 

Fn ·1667, se tiene referencia de la prirrera transfusión sanguíneo hecha por UJ,.JER que trans­

funde s:mgre de co~dero a un hanbre que hnbfa perdido gmndes cantidades de elln. 

En 1668, JFAN BAPfISIB provoca la nruerte a un hanbre por transfundirle sangre de cordero al­

producirse una reacción <inafilñctica por lo que el Papa prolúbe las transfusiones. 

En 1793, Un autor desconocido publica el·prirrer caso de harof:i.lia ro ]a literatura "nálica. 

Fn 1003, JaL'l ~RAU OTID (1774-1844), fue el primero en definir a la hrnnfil:ia cam una en-­

fel"m'.O<lod hereditaria que no afecta a las nujeres. 

Fn 1818, ciento cincuenta aiios después de la prohibición del Papa, recpecto a las tran.sfusi_g_ 

nes, J1\MES BWNDELL realiza transfusiones en pacientes con haron-ag:ia.s ¡x:>stparto tetúendo éxito, 

Fn 1819, LTSTEN observo el retardo de la coagu]ación sangtúnea en pacientes harofillcos. 

En 1828, IK.JPFF introdulo el término hcmJfilia que deriva del griego: Ha:inn- sangre, filia -

afinidad o afición. 

En 18';3, el lújo I..co¡x>ldo ele la Reina Victoria ttnnifiesta la enferncdad y tres de sus hijas­

(Victoria, Alicia, llootriz), son portadoras, dando lugar a una descendencia afectada o portadora-.,, 

haciendo que esta enfernelad tuviera una gr..m publicidad y fuera considerada caro una enfenrodad- "' 

exclusiva de los . reyes. 

,.. 



Fn 1873, VCN S-IAROI, de la Universidad de Kiel, utiliza la canpresión de las heridas superfi_ 

ciales para lograr la hamstasia. 

Eh 1893, AIHJRT WRIGill encontró una técnica para nE<lir el tianpo de coagulación. Qiando la -

aplicó a la henofilia obtuvo un tiempo de coagulación prolongado. 

Eh 190'.l, cualquier transtomo harorragico era considerado henofilia. 

Fn l'Xll, KARL IANr6I'ffiNIER, descubre el sistam de grupos ronguíneos AOO. Fad.litando Ja CCfil 

patibilidad entre drniante y rt.'Ceptor p.:ira las transfusiones s.mgulncas. 

Fn 1005, ~DRA\"1'.IZ, es el prinero en proponer dos vías para la fonmción del cu.'ígulo. 

Fn 1906, RASruilN, nonje curandero atendió al hijo del Zar, ZAREVIOI de Rusia, que era heno­

filico, por nedio de hipnósis curnndolo tanpomlnentc. E influyendo sobre la Zorim Alejrn1C!ra y­

ella sobro el Zar Ni colas TI, contdbuycndo u ln caída de los RCl'IANOV y al triunfo de Ju Revolu -

ción Rusa. (S'.l). 

Fn 1911, PLIUOOI Y F'IIJIB, reconocieron que la harofilia estalla dack, por un desónlcn especí­

fico. (64). Y que había otras cnfernalades henorragicas producidas por otras caus:is. 

Fn 1926, VON WII.l.EBRAND, identifica una enfernedad haiorragica simi.lnr a .la hrnnfilia y le 

puso su nanbrc. 

Eh 1929, 01\M, observó problams henorrngicos en pollos con dietas pobres en vitamina K. 



En 1935, QJIO<, encuentra una técnica para medir la concentración de protrcrnbina en sangre, 

En 1936, FANIUS, organiza el pr.úrer banco de sangre en el hospital del condado de CD:l< en -

Oúcago. 

fo 1937, PAE!l'K Y TA YlDR, dieron a conocer que la hemfilia estaba dada por una deficienc:i.a­

de un foctor plEsiútico indispensable para la coagulación sanguínea. 

fo 1938, lllJIT Y WA!lNER, descubren que el tratamiento con vitamina K y sales biliares, era -

efectivo contra L1s diatésis hrnnrragicas de cierto tipo. 

fo 19!.0, se describió una enfcmo.bd similar a la hamfilia debido a la presencia de inlúb,!. 

dores de algunas factores de la coagulación en pacientes que recibieron transfusiones múltlples. 

Fn 1941, MAC FARlANE, da algunas características de la enferm:odad de von Willebrand. 

fu 1952, ImXS, sOW!AN, S-U'Il!, reconocieron los diferentes factores que provocan las hem­

rrngfos por nmio de prue!k'lS de laboratorio. 

fo 1953, BiffiS, descubre que la h!3rofil:ia A está dada por defkiencia de factor VIII de ;ta -
c:oagulaciún. 

fu 1953, \./Rl'Il!", ACX,"'EL.ER, GimDING, descubrieron la hem:ifilia B y ·RQ3ENTIIJ\L descubre la hcmr 

filin c. 
00 

"' F.n 1954, BiffiS, detP.nnina que la h.""'fili.i B está dada por deficiencia del factor IX y que -



la herofilia C está dada por deficienc.ia del factor XI de la coagumción. 

Fn 1957, Ra3EN!l!AL, reporta el prirrcr caso de llll paciente que presenta inlúbidorcs de los -

factores de la coagulación en un paciente con harofilia nnderada. · 

Fn 1964, DAVIE, RA:INOf'F, descubren el orden de actuar de los factores de la coagulnci.ón. ¡ura 

fornnr el coágulo dando la fornn de la "G'3Sciida de la coagulación" que conocenns actmlll'entc. 

Fn 1964, se enqiieza a usar el Af'AC (ácido epsilon "'1Üfiocaproico) en hennrragias intmcran~ 

les, uterinas, de cavidad oral, tubo digestivo y vías urinarias con éxito. 

Fn 1965, MIDDELTOO usa harostaticos locales en heridas superficiales en pacientes hamfili -

cas y no utiliza b1lturas obteniendo buenos resultados. 

WEllS'J'ffi, produce el precipitado del plasm mediante aminaiicülo de glicina para administrar -

cam tratamiento profiláctico 1 vez por samna. 

BURT, produce concentrados de factor antihamfilico purifimdo enplcando beta alanina y flo­

rigel, 

VCJI Cllli'VE!.fflU produce concentrado de factor VIII por !OC'illo r\e e1ectroforési.s, libcrandO' fi -

brinógeno que actúa caro factor antiharofilico. 

Se producen lo.s crioprecipitados que son concentrados de factor VIIl obtenidos del plasrn u -

sando bajos tenperaturas. Estos son niis efectivo.s ya que se requieren 'rrcnor cantidad de ellos ~ 0-

ra elevar los niveles del factor VIII. 



En 1969, Strnu'3S de.scuhre que de un S--2a<: de los podent~'S con haoofilia A clPsarrollan ·inhi. 
bidores contra el factor VIII. 

En 1971, Zil'~ll'»IAN, cl=ubre que el factor VITI no sólo es una nnlécula que contiene F VITI­

AHF sino que también F \IIIIAgn y F VITI FVW. por l!l2dio de una técnica electro:i.nm.rne. 

En "1975, BUILlN Y SllAPIRO, descubren la presencia de inhibidores contra el factor IX. 

f;h 1977, MANlxx:r, descubre que la administradón de DDAVP (desoopresina) :incrmalta la con­

centración de foctor vm en los pacientes con henofilia noderada. 

fo 1980, WSllER reportó que 3 p;.lcientes jóvenes con inhibidores de factor VIII recibieron 

tratamiento con foctor IX y se produjo infarto al núoc.-rrdio. 

fo 1982 SIIOIIT ut:i.l:iza la "ristocetina" "in vitro" para inducir la agregacl,ón plaquetaria cono 

prueba de diagnóstico. 

Fn 1985, Sl'IBL descubre en la enfemedad de von Willebrand la disninución de factor VIII FVW 

lo cual influye JX.lra disninuir la agregación plaquetaria. 



CLASIFICACION Y· SINONIMIA. 



In hrnnfilia se presenta en tres diferentes tipos y tan~iién está asociada a otra enfemedad­

hamrmgica llanoda de von Willebrand. 

Estas cnferm:<ladcs tienen unas caracteristi.cas clínicas nuy samjantes, por lo que para dis­

tinguirlas se requieren estudios de faboratorio para ¡xxlerlas identificar exact:airente y saber 

cual es el factor de la coagulación que se encuentra afectado. 

HIHJFILIA A 

Ll.armda también: llarofilia c.16.sica 

füfcrncdnd harorrágica 

füferncdad ele. reyes 

l'nforncdad de los lbsburgo 

HFHJF1LIA B 

Lhuada !:<'111lbién: 

HIMlF'ILTA C 

l.Jnm'.lda también: 

fuficienc.ia de globulina Mt::i.hern:>filica 

fuficiehc.ia de Factor vm 

l'nfenrodad de 01ristnos. 

fuficiencia de éanponente tranboplastinic? plasrático 

fuficiencia de Factor IX 

En fernedad de Rosenthal 

fuficienc.ia del precursor plasrático de tranboplastina 

IX,ficienc.ia del Factor lIT 

ENF"ER'IEDAD DE l/00 WIU.fllRM'IJ 

Llanuda también: Deficiencia del fact~r antiheirorrágico 



llerofil:ia vascular 

Angioharofilia 

Pseudoharofilia 

Pscudohrnufili.a A 

Púrpura vascular 

Angiotaxis hereditaria 



EPIDEMIOLOGIA. 



la harofilia constituye el 96% de los transtomos de la coagulac:i.ón. (BRINKHaJS, IQVING.S"ID'IE) 

(34). Pero en diferentes proporciones. 

Corres¡xmd:i.endo: 

El 83% a 

El 15% a 

El 2% a 

Heiofilia A 

Heiofilia B 

llerofilia e (40). 

la hetDfilia A t.iene una frecuencia aproxinada de 1:10 00) hanbres (27). Y se considera . -

5-10 veces rrás frecuente que la harofilia B. 

Fn Gran Bretaña se cree que hay 3 ó 4 casos cl:iagnosticados de h<3!0fHia por 100 00) h::ibitan­

tes, sin tamr en cuenta los casos leves que no se han identificado. (115). 

la hetDfilia C es la !feilOS frecuente y se presenta en el 7(1% de los casos en judíos en nayor 

proporciÓfl y j apone.ses. 

la enfornroad de von Willebrand, era considerada una enferncdad ram de algunas fomilias de 

la isla de Arland cercana a Finlandia. Sin anhargo en la actualidad se presenta en varias locnli­

dades. (118). Su frecuencia corresponde al 0.1-0.5% de la población (78). 

PREFERR-lCIA SEXUAL. 

llE}0Fn.IA A 

l!Fl'OFJL\ B 

llEHJFJLTA C 

ENFERMEDAD DE VCl'I 

W1LLEllRAND 

Hanbres casi en el 100% de los casos. 

l!anbres casi en el lCXJJ: de los casos. 

llanbres y nnd eres casi en la nú8rn proporción. 

Hanbres y llnljeres, estando riás afectadas las nujeres. 



ETIOLOGIA. 



la harofllia A y B en sus di versos tipos así caro la enfermedad de von Willebrand tienen una 

etiología hereditaria. 

ErIOLCmA CThGENITA. 

la hrnvfilla A y B en 2/3 partes de los pacientes son transrritidas caro '~IERENCIA DE CARA-º. 

'TER RfllSIVO LJ:GAOO AL SEXO" • Producidas por heterogenicidad genética es decir, son enferrrcdadcs 

similares producidas por defectos en los locis de los crarosrnus X. (116). Y en la tercera parte 

restante ocurre en fonm espontánea por 1m1tación. 

Las mutaciones o dclL"ctos ¡meden estar dadao por cllvcrsos factores entre los ctnles tcnaJDS­

racHaciones, alincntos, edad de . los ]J'1dres, consanguinidad, información genética etc • 

. Estas mutaciones se rranifiestan ca10 un cambio en la síntesis de proteínas, trayendo caro -

CCI19?Cllencia disninución o pérdick"I de su activi.dml biológica, que puede ser provocada por: 

a) Disn:inuctón en 1n concentración de la protc.ina. 

b) ~blifi.caciones en la estnJctura ele 1..-1 ill'oteína. 

c) Presencia de substancias inhi.hidoras ele la proteína. 

En la harofilia A la proteína afectada será la globulina antiharofilica (factor VIII) y en 

la harofilia B será el canponente da tranboplac;tina plasn'itica (factor IX). 

Por la forna de la transnisión de la enfornofatl los pnci.cntes afectados son hanbre, ya que -

su.s cramsa1as sexual es son XY y sie el craOOscrin X e.stií · ofcctarlo su crar11sam Y no puede e.nnn.~ 

rar la acción de la nutación. A diferencfo de ]ns mujeres que tienen dos craru9'l1n.s X. Y si hay -

uno afectado el nomal puede anular la acción del afectado en diferente..<; grarlos. (hi ¡iit<SL« LYON) 

(63). Esta puede .SC!r fovorabJc cmnc!o el cran:lsum nornnl frlacliva al nfoctndo en la m1yor ¡<u"lt.! 

de las células O desfavorable cuando el crrnnsarn anornnl inactiva al nornnl en la nuyor parle de 

las células. Por lo tanto las rujeres portadoras de la enfenncdnd pueden presentar hllmrmgias ~r-

derada.s, ya c¡ue las conccntraciont>s de sus factores pueden variar de 20-701. (51). 



Ln hcmJfiJ ia A y la hrn1Jfilfo l3 son cnfcrnnladcs que saltan gcneradones, por que un padrn­

hamCiJ leo ifüNCA podrá trnn .. <mitfr la enfeme<Jatl a sus hijos (26). Y sus hijllS serán unic.am:mte -

pori:c1c!oros. (aunque se han reportado ncnos de 15 casos de mujeres haoocigotas que .han nnnifestado 

la enferm:xlad.(78).). 

Y esta.~ portnc!oras trnnsniten la enform:xlad a sus hijos los cuales pueden nanifestar la en­

fernolad con un 5CJk de probabiUclades. Por ln que si una irujer tiene una historia familiar de he-­

rrofilfo y sospcd1a ser portarlora se debe hacer pruebas de identificación para conocer las probab.!_ 

lidades que tiene de trans1útir la enfernedad a sus hijos. 

Aunque también es posible realizar un diagnóstico prenatal sobre anamlias craro&i!úcas en-­

enferntxlades haráticas. Para las cuales se obtiene sangre en la déc:inn octava samna de vida in­

trnuterin'.t del cordón umbilical o de los vasos placentarios, por nclio de endoscopia directa bajo 

an0.stesi.'.l J ocal. 

fas nnijcrcs portadoras se identifican en el 94% de los casos (RAThüfF,JO.'IES).(27). Canparan­

clo la actividad biológica e inmunológica del factor VID en el plasra y siendo de casi la mitad 

de la'i personas nonmlcs 

fo 1985, se :identificaron najeres portadoras en el loo.t de loo casos y se hiw el dlagnó.s 

tico prenatal en el 5Cm de los casos por ncdfo de análisis del IA'IA del gen que contiene al fac­

tor VlII y '"' observaron defectos nnleculares. (106). 

F11 1987, se reportó una tficnlca no rodia:ictiva para identificar enfernnk1des hereditaria<; l'1!_ 

sandose en fo amplificación enzinática de segrocmtos cortos de genes. Fn este procc<limlento se uso 

mA i'OliJrx:misJ a wlor estable ele 63°C. fata tanperatura permite una ampliación del sitio de po:J:!. 

m:irfisro para xr rul.'.llizrnla v:isuaLncnte en sus productos de digestión en geles de poliacrilmúda. 

En la harofilia A se observó polinlJrfisoo intragénlco por la restricción de dos enzinns (53) 

Fn .algunas ocasiones las nnnifestaciones clínicas de la enfenoodatl son muy leves por lo queoc> 

se puede llegar a identificar la enfenoodad hasta u!"edad adulta, por nalio del análisis de en1a--1' 



ce genético. 

la transnisión de la helll)f:ilia A Y B, puede tener varias posibilidades. Algunas de ellas son 

nés frecuentes cam: 

n.JJER SANA / fGIBRE SANO. 

(XX) (XY) 

En este caso puede ocurrir una lllltación espontánea en el óvulo de la lllljer. Afectnndo uno de 

sus cramsams. (MAC FARl.ANE, BI<n>, PTINEY, SPIEQlL, SAW\'ERS, IIDXIN9JN).(34). \'se oh.serva en­

el ~ de lo.s packntcs con harofil:ia A y en el 15% de los cnsos con hamfilia B. (57). 

MJJER SANA / llCl'IBRE AFECTAiú. 

(XX) (Xh*Y) 

X 

.x 

Xh* 

Xh*X 

Xh*X 

fundo cam resultado: !lijas portadoras (Xh*X) err el lCXJJ: de lo.s casos. 

Hijo.s sano.s (J.'Y) en el lCXJJ: de lo.s casos. 

lnlDE: Xh* corresponde al crrnnsara con mutación 

X corresponde al c.roousom X nornul 

Y corresponde al croonsam \' norncl. 

llilEll Rm'AlXJRA / llCl'IBRE SANO. 

(Xh*X) (XY). 

y 

XY 

XY 



Ibndo cam resultado: Hijas portadoras (Xh*X) 

Hijas sanas (XX) 

Hijos afectados (Xh"Y) 

Hijos Sinos (XY) 

PRO!lABllJJlADES MENCl3 ClJllUNES. 

MUJER RJITT'AIXJRA / IKNBRE AFK!I'AIXJ. 

(J(h*X) (Xh*Y) 

X 

Xh*X 

XX 

y 

XY 

XY 

en el 50Y. de los casos 

en el 50Y. de los casos 

en el 50Y. de los casos 

en el 50Y. de los casos 

Xh* Y 

Xh* Xh*Y 

X XY 

Ibndo cam resultado: llljas afectadas (Xh*Xh*) en el 50Y. de los casos 

l!ij as portadoras (Xh''X) en el 50Y. de los casos 

llijos afectados (Xh*Y) en el 50Y. de los casos 

llij os sanos (XY)) en el srn; de los casos 

MUJER AFECTADA / ID!BRE SANO. 

(XY) 

Xh* 

Xh* 

X 

Xh*X 

Xh*X 

y 

Xh*Y 

XY 
o 
11"1 



fundo cam resultado: Hijas portadoras (Xh*X) en el l<Xl': de los casos 

Hijos afectados (Xh*Y) en el 100% de los casos, 

U.llER AHCTADA / ll<1'!BRE AFR:J'AJX). 

(Xh*Xh*) (Xh*Y) 

fundo cam resultado: 

Xh* 

Xh* y 

Xh<:·xh* 

X11·";'il1" 

Xh"Y 

Xh"Y 

!lijas afectadas (Xh*Xh*) en el 100% de los· casos 

Hijos afectados (Xh·~Y) en el lCüY. de los casos. 

la hamfilia B cano ya dij:inns tiene la misra forna de transmisión que la de tipo A sin <m -

bargo se. han reportado casos de mujeres haoocigotas que nurúfiest.an la harofilia B asoc:imla en o­

casiones al síndrC11e de TIJRNER. (77). 

En l986, se reportó un caso de una niña con h<m0filia B y euplearon técnicas c:itogenéti<:<'l.S­

y ,IJDlcculares para el estudio del OOA y nnstraron que esta enfernulad puede darse por un defecto-­

del gen nornel y ror una inactivacióndel misoo,"(77). 

IIDDITLIA C 
Se transmite catn un "carácter autosánico daninante" de expre.--:ión incanplet:n que afecta tan-

to a hanhres caro a mujeres, en generaciones sucesivas. Las personas af(;):'.tadas por lo ge1ieml son 

heterocigotas (llll gen afectado y otro nonml). O por un gen "intenrcdio" o recesivo incanp1eto. 

En los pacientes hatDc:igotos, (los dos genes afectados), se produce una deficiencia nnyor de~ 

la proteína (VINAZZER) (34). 



fo este tipo de harofilia, la proteína afectada es el precursor plasiiitico de tranboplastina 

(factor XI). 

la transrrisión de esta enfernalad, puede tener varias posibilidades: 

MUJER SANA / HCT-!BRE SMU. 

(aa) (aa) 

Ck:µrre por una .mutación· en el óvulo de la majer. 

PADRE ATICTAIXJ !lErnlOCl:OJID / PADRE MJRMAL. 

(Aa) (aa) 

a 

a 

A 

Aa 

Aa 

fundo cCJID resultado: lüjos SJl108 (aa) 

Hijos afectados 

en el seo¡ de ·los casos 

heterocigoto (Aa) en el seo¡ de los casos. 

IXXIDE: A crarosrnn dani.nante (afectado) 

a crrnnsata recesivo (nornal). 

PADl<J;: AFJI:rADJ. HCHXJ:CDIO / PADRE l\OOllAL. 

(M) (aa) 

a· 

a 

A 

Aa 

Aa 

a 

aa 

aa 

A 

Aa 

Aa 

D:indo cCJID resultado: l!ijo.s afectados (heterocigotos) (Aa) en el 10'.ll: de los = 



PADRE AFEI:l'AOO HCMXIOOIO / PAmE AFECTAOO llEillROCIOOIO 

(AA) (Aa) 

A 

a 

A A 
M 

Aa 

M 

/la 

fundo caro resultado: Hijos harocigotos (afectados) (M) en el saz de los casos 

llijos heterocigotos (afectados) .<Aa) en el saz de los casos 

PAmE HEIWOCIQJID / PADRE llEIBROCIOOIU. 

(Aa) .<Aa) 

A 

a 

A a 

M 

Aa 

Aa 

aa 

n.ndo caro resultado: Hijos haooc.igutos (afectcidoa) (AA). en el 25% de los casos 

Hijos heterocigotos (afectados) (Aa) en el 5Cll: de los casos 

Hijos sanos (aa) en el 25% de los casos. 

PAUIB JnOCI0010 / PAmE lKHXIWlO 

(M) (M) 

lllndo caro resultado: 

A 

A 

llijos haroc.igotos afectados (M) 

A A 

AA AA 

AA . M 

en P.l l!m de los casos. 



ENrERJllEDAD DE VO.'l w.ru EBPJ\ND. 

También se tmnsuite cCJro un rasgo autosáuico daninante de penetración variable que afecta a 

ambos sexos y en cspcx:.ial a la mujer. 

Los 1ucientcs haincigotos presentan haronngins gmves, mientras que los heterocigotas las 

hamrragins &Jn nás leve..:;. 

l:"n algunas cx:asiones ln enforncdad se presenta sin tener antecedentes hereditarios coro en­

el <=<'L= de lns mutaciones en el óvulo. O hien, desarrollarse en un individuo sano principalniente­

cuando se nsocia con enf ennxlmles en las que la producción de irnnunoglobulinas sea anonral, caro 

en el CHSO del lupus eritenntoso sistémico. 

La hrnofilia ha sido estudiada nñs ampliamente en algunos paises coro: Estados Unidos de No.E. 

tmnérica, Inglnterro, Suecia, Francia y algunos niis. 

Se re[XJrtó que esto enfenrcdml tiene ciertas prefercncins raciales siendo los nús.afectados­

los nncr.ic.rums l>1ancos, curo¡~'C?, japoneses~ indios rurcriamos. Q._ie los chino.s y ncgro.s. 

fn 1986, se hiw un estudio en 5 gnipo.s étnicos, basándose en la restricción enz:inática del 

pol:imorfiaro del factor IX. 

Ohscrvondose grandes cambios en los genes de los pacientes europeos y aroor:icanos blrux:oo, ~ 

tos cambios se reducían en un :m en pacientes arrericanos negros e indios orientales y practica -

mente estaban ausentes en chinos y ITTtlayos. (66). 



HISTORIA CLINICA Y DATOS DE LABORATORIO. 



Para saber si un paciente presenta prolilams harorrágicos, es im¡xirtante realizar una fI!-sto­

r.ia clínica canpleta y en caso de que nosotro.s sospecharos de algún transtomo de la coagulación-­

podrrnns añadir tuu serie de pregw1tas relacionadas a este tam. (89). 

l.- Anlc'Ccdcntes fomiliarcs de SJngmdo. Si los hay, lOlál es la transnisión hereditaria? en 

cx:.osiones es nccesrrio hacer una historia clínica fomiliar. 

2.- i.lb hnbido s:mgmdos o cqu:innsis anornnles en forno espontánea o después de una lesión,­

extrncción dc11tal o :intervención quirúrgica? 

rr;urn::srs. ~hyores que la palun de la nnno son :importantes al igual que hamtams en si­

tio.s de inyL"Cciones o inmuni7..acioncs. 

SM'GRAIXJ EXa5IVO. fn heridas pequeñas (pre¡,'1lfltar 8obre el tannfio de la lesión y dura -

ción del sangmdo) 

llf:l'ORRAGIAS. fuspués de cirugias nnyores o lll'.'llDrcs. 

SANGRAJlJ. llispués de extracciones dentales (se debe sospechar de hi:m:istasia anopml en­

snngrrnlo poslcxtraccH"m que clmn níis ele 24 hnms o que se presenta después ele 3-'• días). 

3.-l.r\•spués de ln lcs:i.ón hubo Slllgrmlo tnnl.Io o prulongaclo que sugiera alteración del siE~ 

nn de congulnción o fue i.1u1C'<linto o tran.sitor.io lo cual indica trnnstonms ploquctnrios?. 

l1.- Otras enfcrn.,dndcs. lE.l paciente presenta alguna otra cnfenrabd que pueda provocar el­

tmnstorno hrnnstútico? (E;i: enfornnlmlcs hepiiticas, lupus eritamtoso generalizado, urrnrla, al -

gún t=nstorno ha:ntoló;;i.co rrnligno). 

5.- Mcdic;idón. lRec-ibe el 1•1ciente nnl:icrurcntos que podrfon obt:nculizar la hrnnstasia?. 

los rrcdia:un.'Jltos que interfieren en la hrnnstasia se dividen en dos categorías: 

a) Ffü1mcos que transtornan la fonmd ón del· tapón harostático. 

El ácido acetilsalicilico en dosis ordinarias puede prolongar el tianpo de sangrado y­

. debe suspenderse varios días antes de la intervención. 

la fenilbutazona, indCJll:?tacina y otros antiinflarratorio.s no esteroides prolongan el 



ti.aupo de sangrado C:on efecto niis corto que el del ácido acet:ilstlicilico. 

b) RirnEcos que obstaculizan la coagulación sanguínea. 

Incluyendo cunmi.nas ingeribles y heparina. 

Rnra vez se administra heparinn parentcral en el preoperatorio. 

Para las enfermoclades e.l trat:nmient:o es por vill bucal y a largo plazo. 

6.- Antecedentes en la ingestión de alcohol. 

la intoxicación alcohólJca se relaciona con la disninución en el nútero de plaquetas y 

tianpo de sangrado prolongado. 

EN N1ÑOO SE AÑADl'JIJ 1 AS smmmm PRIUIITT'AS • 

. l.- lllubo sangmdo en el nn1ílon umbilical? 

2.- iHubo sangrndo excesivo por la circlmsición? 

3.- lila habido sangrado excesivo por heridas en boca? 

(por caídas en la nnyoría de los casos). 

4.- i.Cuál es la frccuencln y el tianpo de los henntCI!U.S en el. cuero cabelludo? 

S.- lO.iál ha sido la extcnsjún de cquinnsi.s por t:rounnt:i.9ros menores? 

(i;;j: caíd<is en colunpios, bicJclet:as.). 

6.- ilhy sangrado 1us:i.l prolo11gado o "-"Pºnt:iineo? 

Una vez tenninado el interrogatorio se procede a la exploración física. 

1.- SANGIWXl ~IAL DE I.l!. PilL. 

EquinDsis. Sangrado anomnl de vasos relativB11EI1te grandes o por defecto en la coagula -

ción sanguÚlea y núnero o función dci las plaquetas. 

Petequias. Pequeñas hamrragi.as en forna de punta de alfiler, causadas por fragilidad "!!. 

pilar. Muy frecuentes en los tobiUos. 

2. - SANGRALO DE MlXDSAS. 



Se bu~n harnrmgias ci1 mucosa bucal y conjuntiva (en el fondo del ojo puede indicar -

trnnstomns oculares locales, hiperl:cnsión, anemia grave o tronbocitopenia). 

3. - TIWISIORNOS llffiEDrfARIOS DEL 1E.JilX) ffi'IECTIVO. 

J.a cliistici dad de la piel y la hiperextensibilidad de las articulaciones pueden causar 

sangn1do vascular. 

4.- ENFffi'IEDAD HEPATIC/\ rno.\rrCA. 

ºLos signos pueden incluir ictericia, angirnas aracnoidéos, eril:ala palnar, venas alxlc:mi.­

nales dilatadas, hepato o esplencrregalia. 

ESIUDIOS m IAI'ORA10RIO. 

lr1s pruebas de labomtorio nos van a confirnnr nuestro diagnóstico y las vanns a realizar 

Oiando: 

l.- Los elatos del interrogatorio o exploración .física no.s lncen sospechar de hawstasia a-· 

nonml. 

2.- !by antecedentes familiares de. hetr:JStasia anornru. 

3.- Se presenten algunas enfornrdadeS que se.asocien con herostasia anornnl, · 

PRUEI~'i DE 1AlllRA10RIO. 

i..-is prnebos_ de laboratorio que se real.iz.an en relación a las ITECéllristn9 de coogulación nos 

ayudan .a descubrir si la alteración ocurre en: 

-los vasos s..mguíneos. 

-plaquetas 

- factores de la coagulnción. 

Y así dar un d:illgnóstico certero sobre L.t enfenredad' ca 

"' 
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HENX!t\MA. 

Fórnrula &"lllguínea que expresa -el nCinero, proporción y variación de los elarentos sanguíneos. 

PRUEM DEL llRAZAL (RlN'EL · / lEEDE). 

fatudia la integridad de los capilares y la función de las plaquetas. Se coloca tm balIJBllÓ -

motro en el brazo con una prnsión de EOrm de l{g durante 5 minutos y se observa la aparición de 

petequias (nonml 0-10 peteqúias). 

T.IDUU DE SA.\'Grv\IXJ. 

Estudia ln contracción nonml de los capilares y el nÚ!ll2ro de plaquetas. 

Técnica de UJKE (1-3 minutos). Se hace una pequeña incisión en el lóbulo de la oreja, y se~ 
ca la ""1ngre cada 30 segundos con papel filtro. 

1i:"'Cnica de IVY (2-6 nrl.nutos). Se coloca un baU1TB11áJEtro en el brazo con una presión de 40mr­

de llg. Se hacen tres incisiones en el dorso del antebrazo y se seca Ja smgre cada 15 segundos 

con papel filtro. Se hace tm pramclio de sangrado de las tres heridas. 

T.IDUU DE CUIGUlACICX'I. 

Ni.de a grandes rasgos la vía intrínseca de la coagulación pero no detecta las ligeras defi -

ciencias de los foctore.s. 

Téaú.w de LEE-i,nrm. (/1-10 minutos). Se coloca 1 m1 de S'lflgrc a una tanperatura de 37°C y 

oo incl ina el tubo cada 30 segundos hasta ob.servar la coagulación de la sangre. 

Rl':llt\CX: [ON DEL CDAGUl.D. 

mde la cantidad de fibrim y la calidad de ~ plaquetas. 

Chnienza a los 30 minutos y tenrrinn a las 2 horas. la li.si.s del coágulo ocurre entre' las 24-
o 

48 horas. Se coloca 1 ml de sangre en tm tubo de ffi""1YO a una l:anperatura de 37°C. 



TID!FO DE PROirolBlNA. 

Fstudia la via extrínseca de la coagwación, proporcionando exceso de tranboplastinn. Fsta­

prueba depende ele la presencia de fibrinógeno, protranbina, factores V, VII,X (12). (!TCllor canti -

dad de substancias aU!lEfltan el tianpo de protranbina). 

T'ecnica de QJICX. (12-15 segundos). Mide el tianpo de coogwación del plasiu nontmiendo 

constante la cantidad de factor m y en exceso el factor r;. 

TIEMFD PARCIAL DE 'IRC1'11XJPI.ASI'INA. 

E'studia la vía intrinscca, agregando un substituto p1aquetario. Se captan deficiencias de -

todos los factores (12). (norm:tl. 2--45 segundos). Se coloca en un tubo de ensayo plasm S3Ilguínco­

con el substituto plaquetario extracto de cerebro de conejo desecndo y calcio. El substituto plu­

quetario actúa cano tranboph~stina p.:1rcial. 

TIDIIU DE 'IIDIBINA. 

(13-17 se¡,'IJfldos). Se añade t:ranbina al plasm y se mide el tianpo de coogulnción. 

PRUFBA DE roJSll<D DE PRCJIEINAS. 

Una disninución en el consmo de protranbina se nanifiesta afectando la fomución de tranbo­

plastina. Fsto se debe a una disninución ele los factores VID, IX, X, Xl, XIl o por algún defecto 

p1aquetarlo ( 6) • 

PRlJEM DE GENERACIOO DE 1RO'IOOPLJ\STJNA. 

(BICIS / MAC FARL\NE) • 

futecta los defectos en la fornación de tranboplastina intrínseca y ayuda a distinguir el t;!_ 

po de hanofilia de que se trata rrediante dos recursos. 

1.- Se dispone de sangre de hanofilicos bien clasificados. l'.sta se añade "in vitre" en los - "' 



plasms de sangre por estudiar. Y se ouserva la normil.ización o no del tienpo de coagulación de -

pendiendo de si el factor de coagulación está presente o no en la sangre problem. 

2. - O bien se practica· la prueba de generación de tranhopl.astina. Estudiando por separado la 

capacidad coagulante del suero del plasm o de las plaquetas pertenecientes a la sangre problem. 

Sobre un substato noma! de protranbina y fibrinógeno canpletas con las otras dos fracci.ones 

de sangre nornnl con objeto de averiguar en que fracción radica el defecto. 

FN 1A IDMlFlLIA A. 

l..a pnteh:.1 ele generación de tranboplastina será patológica empleando pla9ra absorbido del pa­

ciente pero nomo.l con suero. 

l'N T.A HENJFJLIA B. 

Nornal la prueba de generación de tranboplastina realizada con plasra del enfentD pero pato­

lógica con suero. 

l:N 1A lll:l'DF.IIJA C. 

fu una pnteba patológica si se anplean similtáneanr?11te pla9ra y suero. Pero dando resultados 

nornnles si se anplean por separado. 

RESULTAIXG DE 1A HEl-DF'ILIA A. 

Hl'H.T.lWÍA 

PRUIB\ DE BRAZAL. 

ORINA. 

Anemia sólo en las fases p05thaoorrágicas 

I.cucocltosis. 

Tranbocitosis posthrnorrágicas, 

Nornru. 
Puede haber hamturia. 

N 

"' 



HEMJFJLIA GRAVE. 

T.IDIFU DE illAGULACICN 

T.IDIFU DE 'IIDlllJPI~ PARCIAL. 

FACIOR ANTil!EHJFJL!ill. 

HIMJFILIA mDERADA. 

. 1'.IDIFU DE illAGULACICT-1. 

TIDIFO PARCIAL DE 'lRGlllJPLASITNA. 

1Wllü DE SANGRADJ. 

T.IDllU DE morna•UiINA. 

T.IDtro DE 'IIDlllINA. 

RESULTAOCS DE IA l!EHJ!"ILIA B. 

DEF.ICIENCIA MENOR DE :irn; 

1'.IDtro DE illAGULACICN. 

T.IDtro PARCIAL DE 'IRGlllJPLASl'INA. 

T.IDtro DE GE!\'ERACICN DE 'IBGIOOPLASTINA. 

DEF.ICIENCIA MEM'.lR DE 5% 

Puede haber nelena. 

Varia de 30 minutos a varias horas. (se observa -

prolongado en el <íO!: de los pacientes) • WII.XIN9JN. 

(34). 

Muy prolongado. 

Ausente. 

Prolon~do • 

Prolongado. 

Nornol. 

Nornnl. (será anonml cuando la concentración ele 

factor VIII sea inferior del 5-lal: de lo nornul). 

Nornnl. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Prolongado. 



TIDITD DE CDAGUlACIOO. 

TIDllU DE REC'Al..CIFIO\CID.'l. 

PRUEBA DE lJITLIZACIOO DE PROIRCNBlNA. 

TIEJlllU PARCIAL DE 1RCMOOPIASTINA. 

Tmnu DE SA!\GRAIXl. 

TIDllU DE 1RCl•lllINA. 

TIEJllfO DE PROIRCl'llllNA. 

RESULTAIXlS DE LA llEHlffiIA C. 

NI CAS:s GHA VES. 

TIEJltm DE CDAGUlACIOO. 

TIDUU DE RID\LCIFTO\CION. 

TD'1'llD l'AllCTAL DE 1l¡[}JOOPl.A5TINA. 

'ITIND DE Gl;NEHACICTI DE 'IIDllDPIASl'JNA. 

Tll'1'll\'.l !JE SANGIU.llJ. 

'ITINFO DE 'IR(}UllNA. 

TIEJlllU DE PROIRCMBINA. 

RESULTAIXlS DE lA ·ENFERMEDAD DE VOO WIIl1lBRAND. 

TIEl'llU. DE SANGRAL'O. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Nonral. 

Nonral. 

Nonral. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Prolongado. 

Alterado. 

Nomnl. 

Nornnl. 

Nornal. 

Prolongado. (varía de varios nánutos a llllB hora­

debido a la disninuclón ·de la adherencia plaq~ ~ 



PRUEBA DE 'IORNicµ>IB. 

Tmlffi PARCIAL DE 'IIDIOOPL\Sl'.INA. 

taria). 

Positiva en el 50% de los casos. 

Levarente prolongado (cuando la deficJ.encia del 

factor vm está entre 15-50%). 

Para hacer la !redición de la concentración de la proteína de von lfillebrand . se utiliz.a una 

tknica inmunitaria. Y para detectar si la rrolécula es anornnl se USl la inmunoclcctrofórcsis cr:!!. 

7Bda. 

Fn la actualidad se están desarrollando pruebas rrós específicas ¡urn identificar estn enfer­

medad. 

1.- REil'NCiil'I DE Pl.J.QJEI'AS roR PERI.AS DE vmrro. 
(D.i.sninuicJB) • 

Se corrige lavando las plaquetas en tul suero nornnl, ya que lo que falta es tul cofoctor 

en las ¡Hredes ele las plaquetas para que se lleve a cabo la adhesión nornnl, 

2. - AUSENC.'IA DE 111 AGRB'.JACION PlAQJEl'AHIA PROIXCTDA roR RlSIOCETINA. 

(Disninuida). 

la "ristocetina" es un antibiótico que se usa unicanrmte "in vitro" para dar diagnósti­

cos, ya que mide cl funcionamiento de la proteína y produce la agregaci6n de las plnquetas nbmn­

les (61). 

3.- PRUIB\ DE 'IOLERM'CIA A 111 ASPilliNA. (QJIOC). 

(Positiva). 

Consiste en: Medir el tiempo de sangrado, administrar al paciente 3CXJ mg de aspirina, 

(l:IJ mg en nffios) , dii.s horas después se vuelve a medir el tirn1po de sangrado. 

Fn la enfenredad de van Willebrand, se observa el aumento del tianpo de sangrado hasta -

de 3 veces del obtenido en la princra nulición. 



MANIFESTACIONES CLINICAS. 



'\ 

llEMJFILIA A. 

la alteración :fundanental de la hÉ!llJfilia A es una deficiencia del factor VIII de la coo~ 

cióÍl. La h<m:Jfilia se clasifica en dos grupos dependiendo de las reacciones que se provoquen en 

el plasm del paciente añadiemlole anticuerpos neut:ralizc1!ltes del factor VIII AHF y puede ser de­

bido a un defecto estructural en el factor de la coogulación: CRM positivo (nnterial de reacción­

cruzada. positiva). Aprox:innd<Jncnte en el lCYZ de los pacientes. O por faltn de síntesis del fac -

tor mi negativo en el 9Clt de los pacientes. (FEINSTEIN, llOYER, BRB:XEJ\'RI:lx:E). Llcvantlose la 

haoostasis 1Urica11Imte por la etápa vascular y la vín extrínseca de la coagulación, pudiendo...;c pr2_ 

vocar harorragias graves. ( 61) • 

RE!.ACIOO ENTRE LA O'.llCENIRACION DEL FACIOR VIII Y U.S MANIFESI'ACIO.'ll;S DE lA HEI-DF'.ILIA. 

(Rl7ZA 1976). 

Para nalir la concentración del factor VIII se hace la prueba de actividad antigénica nor -

l!Dl. Midiendose así la actividad procoagulante ( por lo que los rctmltrnlo.'i no sólo modirfin mnti­

clud sino uunbién calidnd del factor VITI). 

Para una buena .fonroción del coágulo se requiere una concentración mí ninn del 30).; dE: lo nor-

nel del factor VIII. 

% 1"CR'IAL 

5--25% 

Ninguna. 

Sangrado excesivo después de accidentes gro ves o ciru­

gía nnyor. 

llawfilia leve. 



1-5% 

0-0.9% 

Harorrngins severas tras intervenciones quirúrgicas, ~ 

qucfios traurmtisms y extracciones. 

Fn estos p;:icientes la nolécula de factor VIlI puede es­

tar nenas dañada (78). 

llarofilia mx!erada. 

llarorragii:Js graves tras mín1rras heridas y ligeros 

tralJlat:isros o cirugías. A veces harorragias espontá 

na.'1S. 

Harofilia grave. 

Hrnorrogias espontáneas en músculos y articulaciones, 

lesiones incapacitantes. 

Harofilia ·muy grave. 

Hamrragias espontáneas, sangrado profuso con lesiones 

leves. 

Por lo general en cada familin los nivele:.> de concentración del factor VIIT son ·similares -

(ROllERll'D.'1). Pero muchas veces en un misio paciente puede hacer per;iódos c.'iclicos de ran:isiones y 

cxnccrk1ci.oncs. (97). 

1ns teji<l<>.~ nús suceptiblcs a hamn-agins sao: 

Articulaciones, aparato genitourinario, mucosa bucal, músculos, nariz, tejido subcut.1neo. 

(6S). 

La hrnnrrogia por lo general es en capa o en gotpo y se presenta después de un traU!tltisro,­

por un dcsprcndlmicnto del co5gulo o bien en forno espontánea. La &-mgre puQ(]e salir al exterior­

en forno de hamrragia o se acunula en tejidos subcutáneos o tejidos ¡irofundos fornBttdo ha!ntrnes 

muy dolorosos. (57). También se pueden llegar " fornar quistes que canprinan nervios, vasos san -
00 

'° 



guineos, vías aéreas en cuello, rrediastino, pericardio, pleura;. que ron potencialJrentc mortales. -

Y están acanpañados de fiebre, anemia, hiperbilirrubininrl.a. (81). 

los sin taras pueden ir progresando con la edad. 

HEMAh'IRCGIS. 

Se 1JL1!l13. así a la actmililc:ión de sangre en las articulaciones. Las mis afectadas son: rodi -

llas, codos, tobillos, caderas, hanbros. Puede ser por ligeros traumatisnos, esfuerzos o en for­

na espontánea. 

fo tm principio la articulación está rígida y dr, loros:i, después aunrnta de trnruio y la tan¡'2_ 

raturn se eleva. Puede o no haber C<J.tLÜJDSis y los nñtt:;cuJos cstrm en c..sp.::L•·:nn, ¡x>r Jo que la posi -

ción ni'ís cároda es L'l de flexión. 

Se pueden adntini.strar analgésicos para mitigar el dolor, asociado a la terapia de substitu -

ción para elevar la concentración de factor VIII en S3flgre. 

la sangre se irii adsorbiendo clevolviendole la movilidad a la articuL-ic:ión. 

fo nifios puede hawr con.so lidación prrnotura de las epífisis que trnerú cC:no consecuenc.l.a -

acortamiento del hueso. 

las hcnorrngias :""'urrentes pueden clestnúr los bordes del hueso de la articulación (por de­

pósitos de hrnosiderina) form:mdo osteofitos que defornur5n la articulación provocanrlo contrnctu­

ra y posteriomente anquilosis hasta llegar a una osteoartritis invaliclante. Y al tratar de mover 

el mianbro se daña otra zona por lo que el paciente adopta una posición ¡.ura evitrtr daii.'.:!r el mi<!!! 

bro. 

A los 10 wloo de edad, aprox:inrnlanJ?nte el 8Ctl: de los pacientes presentan tma düminución en­

la fllllción de la articuwción. Y a los 16 años el 75% presenta incapacidarl articular 1Lsociada a­

h6oorragias en otras articulaciones. 

HIMJRRAGIA GASIT<OnmsrINAL. 



Se prr.scntnn hOIDrragias en fomn espontánoa o por algún factor físico. 

Se caracteriza por llBflifestar distención,. dolor alxlcrninal, amento del peristalt:isro y sinl:!!_ 

nns de cólico renal. 

lll:MA'llJRIA. 

O::urre en el 207, de los casos de la harofilia nxxlerada y severa y en el 5% de los casos de 

harofilia leve. las riñones pueden sangrar por traumtisros leves y en ocasiones el uréter ser 

bloqueado por un coágulo y provocar espasms dolora.sos. la heraturia puede durar Sl3IIlllaS o lll?SeS"" 

(78). 

Hl'MATIMIBIS. 

fo el 30% de lu~ casos puede darse por fücera gilstro:i.ntestinal o pólipos :intestinales (112), 

El 93% de los ¡ncientes harofilicos se desarrolla ictericia. 

Hf1'0Rlt\GIAS MlX:mAS Y SUl'OJ!l\NFAS. 

Por lo general se pre..""'1tan después de traumtisIDS leves y en algunas ocasiones en fomn -

cspontáno:i. FstllS hainrragias cs1xmtiin0::'1.c;; se hrm observado en pacientes hcroofilicos en periód~ -

de stress c010 sería: antr..s de exfurcn.es, antes de algunas intervenciones quirúrgicas, después de 

<Hsgustos frnniliarcs, problams de trnlx1jo o cualqtder situación que altere al paciente. 

Se cree que el strcs.s provoca lúpcranins y rnicroharorragias en algunos tejidos y di.sni.nuye -

la agregación plnquel:.ar:ia. 

los tejidos nás afectados son mucosas de la nariz, colon, estámgo, presentandose hrnnrra 

gias proftL"<JS y prolongacbs. Por lo que los pacientes herofilicos deben =tener un equilibrio -

11n1ta.l adecuado ¡:ora e\'itar problams harorrngicos. 

'Ihe Nat.ional llemplúlia Fundation, consideran a la autolúpnósjs conn un nalio nUJY eficaz pa-
0 

ra disninuir la angustia en estos pacientes y en caso que esta no funcione se deben dar nali~ r-



· tos tranqu:lli78ntes o bien samtersc a terápias psicológicas (00). 

. HIMJRRAGIAS lNIRi\MUSClJU\RES. 

O:urren por lo general después de tm tratlllntism. la herorr<1gia puede intervenir con el rie­

go sanguíneo fomando un qtúste o bien canprimiendo un nervio provocando contracturas, gangrenas-­

o parál.i.sis por canprensión o anestesia transitoria o penrnnente dependiendo de 1H duración o in­

tensidad de la presión. 

Pueden causar dolor e hincazón y pueden convertise en aicrgendas hospitalarias. 

l.n.s rmgulladurns no tienen importancia clínica. 

lllMJRRAGIA5 INIRi\CRANFAN/S. 

Se han reportado varios casos en que las herorragias int:racraneruias pueden ser los prlrrero..q­

síntoous de la herofilia. Fst:as son frecuentes en los prirreros siete díns de vida en pacientes -

con niveles rrcnores del 5% de factor VlTI con o sin historia familiar de hOJDfJ.li,'l. Y en·lH nnyo­

ría de los casos se produce Ja muerte. 

las hrnorragias intracraneales pueden ser: epidurales, sulxlurales, suhamcnoidéas o del Sis-­

tena Nervioso Central. 

fil diagnóstico se hará por medio de tonografía axial caiqiut:alizada, ultrasonografía y prue -

has de coagulación. Y el tratamiento debe aplicarse lo m5s rápido posible paro disn:inuir el daño 

neurológico pernnncnte (epilepsia o alguna otra secuela). 

fil tratrutriento consiste en Ja m!ministrnc1ón tlel factor de la coagulación fnllnntc, ac.ncindo 

con dernajes, cnmeotaníns, raiocioncs quirúrgicas depcmliendo du la gravc,lml del paciente. (79) • 

...... ,_ 



JII:}ffJLJ.A B. 

Fue reconocida en 1952, se Llana bJrnbién enfernnlad de Oui.sllTBS por el nanbre del pr:iner P.'!. 

ciente en que fue dcs::rita (9). 

Es n>:onos frL'CUente que Ja harofilia A pero nñs grave {90). 

Se debe a defectos cuantitativos y cualitativos del factor IX. Fn un 10% de los ca.sOs se ~ 

cia a la presencia de wia proteína similar al factor IX can actividad antigénica. En un ~ de -

los casos hay una disuinución en la cantidad de factor IX (57). 

Parn controlar una hurorragia nrmor se requiere una concentración de factor IX de un 20-30,l;­

de lo nonml, mientras que para controlar una hrnnrrngla nnyor o para preparar a un JXJciente para 

cirngía se requieren concentraciones de factor IX de por lo rnenos un 5CIY. de lo nomal (78). 

R"3ta enfomnlad va disninuyendo con la edad ya que en los niños se ve una concentración de -

1% del factor IX que aU11Cnta en la pubertad en gran proporcióu hasta llegar a la edad adulta don­

de se observa una concentración de 2()-(iO)<; de lo nonral. (61). 

Fn la hemofilia B las mujeres portadorPs tienen gran tendencia a snngrar y se estudian dos -

grados de gravedad: 

LEVl'S.- con una concentración de 15% o menos y liay una herorragia moderada. 

GRAVES.- con un nivel de 5% y hay um hemorragia grave y prolongada después del tratm1. 

la gravedad de la enferrtl2Ciad es similar entre la familia. (117). 

Ins síntams de la hrnnfilia B se re.stli1El1 en "la consternación hrnnfilica" que incluye h€S!D"" 

rrngin después de leves trnunntisros, hemotarns, henartrosis y hrnaturia. Son raras la epistaxis-­

y las harorragias JllUCosas. 

&; obsena en los pacientes pérdidad de proteínas y en raras ocasiones se han visto pacien -,,¡ 
tes con gl~opatfuq. 



HEMJFILIA C. 

D?scubierta en 1953 por RCEOOHAL. 

Fsta enfenredad está dada por defectos cualitativos y cuantitativos del factor XI. las haro-­

rragias que se presentan son llllY leves. 

Fn ocasiones se presentan lllOl1orragias graves pero que no ponen en peligro la vida del pa -

ciente. 

El grado de severidac! de la enfetTIL~lad es variable en un mi.sro paciente. 

Según RAPPARlRT si el nivel del factor XI está por debajo del 20J: de lo nornnl, hahrii nnyor­

harorrag:la tras algún trmm1tisro o intervención quirúrgica y en ni vcles por arriba del 307, d" lo 

nornnl no hay harorragias. 

Sin emmrgo se publicó un caso de un pací ente que 1 enía menos del 1% de lo nornnl de concen­

tración del factor XI y- no presentaba ningím sintara (61). 

la concentración del factor XI puede mll1Cl1tar considerablEm211te después de una corrida rica -

en grasa (después de 4-5 horas). 

las nanifestaciones rrñs frecuentes son: epistaxis repetidas, ha!Ilrragias durante el transe!!!:_ 

so de intervenciones quirúrgicas en donde la h61IlStasia puede ser satisfactoria pero pres<>..ntar 

.sangrados al segundo o tercer día. llennrtrosis y hanorragias espontónros son nruy raras . 



ENFlli'!EllAD DE vm \{]J.ll'B\:AND. 

Lbscubierta en 1926 por von Willebrand. 

Esta enfemcdad se debe a. una deficienciB cuantitativa o cualitativa del factor antiharorra­

gico (VIII FVW, VIII /lgn, VIII AllF). Probablrncnte por una d:isninución de la substancia prec~ 

ra del foctor. Y se clnsifica en dos tipos: 

TITO I.- disninución del factor VIII y factor VIII FVW en pla"'ru. 

TlTO II .- producción anornnl dcl factor VIII y del foctor IDT FVW. Se divide en: Tipo II a 

Tipo II b, Tipo II c, Tipo II d. lliprndiendo de las diferentes nnclificacioncs en las nnli'.""Culas. 

El factor VIII FVW, se encuentra depositado en las células endoteliales de los vasos sanguí­

neos y en las plaquetas, por lo que su deficiencia provocará defectos en la agregación plaqueta -

ria siendo esencial en la honostasin prinnria (STEEL 1985). (3). Por lo que su deficienciB se -

nnnifest:ará con un tianpo de sangrado prolongado. (9JIUJ.NAN, NIIID'l. lfil!SS). 

la gravednd de los síntCJTDS puede varinr en los núenbros de In familia y se ha visto que los 

niveles de> factor VIII que se encuentran entre el 20-SCIJG de lo nornal, provocarii una enfenredacl -

le,·e o moclemda. Mientras que una enfermedad gmve será cuando los niveles estén por. debajo del -

5% de lo nornnl. 

Clinicam:onte los sitios niis coorunes de hrnnrragias rcport:adm en 64 casas fueron: 

Epistaxis 

Hrnorrag ia Cut5nro 

Hrnnrrngill gi.ngival 

l lo1nn-¡¡gia gastrointestinal. 

75% de los casos. 

7\JYo de los =• equinns:i.s y hrnntaras niis frecuentes 

petequias en raras ocasiones. 

3CJZ de los casos, en fomn espontánea o por cepillado. 

Harormgias rn:xleradas o intensas después de lesiones, extracciones o intervenciones q~;:: 



c:aS • 

. Herorragias intensas nenstruales, in~truales o postparto. En un 33% de lo.s partos hny 

una hcm:>rrngia grave. En el otro 67% la harostasia puede ser casi nornal debido a que en el a111x1-

mzo ei 1dvcl del factor VTII a1U1Yc,nta contrarrestnndo asi las defectos de lu cnfonrcckld por o;upr~ 

sión honronal. Pérdida del tono de lo.s tejidos. (67). 

En 19111 Mac Farlnne darostró que los lechos ungmles de ]os pacientes cu11 enfcnrc<b1l de vo11 

Willebrand no se constrelilin nornnlnente. 

No se presenta hamrtrosjs. 

la tendencia hcm:>rragica di3Iünuye con la edad. 

llay que Selialar que en c1 cerdo y "11 !'J. perro se presenta una enfernedad similar a la de van 

Willebrand. ( 61) • 



MANIFESTACIONES BUCALES. 



Fn las pacientes hE!!Dfilicos pod€!1IJS observar algunas nenifestaciones de la enfernalad en ~ 

ca por lo que es :importante re8lizar tma histor:la clínica canpleta asoc:iada a tma exploración bu­

cal minuciosa. 

TANSTI'ARO Y CUU'N, consideran ccnn signo precoz de la haoofilia tma ligera erosión de la Je:!:!_ 

gua que puede ono sangrar. (37). 

Sin anbargo lo.s síntains niis ccmunes son la pre,sencia de hemtCJJBS producido.s por pequeños· -

tralllDtisms o bien hrnorragins prolongadas y prof= de cualquier parte de la boca. Estiis haro-­

rragins pueden ser espontáneas o provocadas, leves o graves dependiendo del nivel de concentra -

ción del factor plnsiiitico en srnigre. 

Muchas VeceS en pacientes con hE!!Dfilia leve la úni.c'a lll'mifestnción de la enfornY.><lrnl es la­

producción de hcroorrag:\fl postquirúrgica (PTINEY). 

Y en (Ecientcs con herofilia grave o nnderada puede haber: 

llJMJRRAGIAS l'SEWfANI~. 

!lay wia gran pénlicla de smgrc, que puede Ex"ll.ir ~l exterior por cavidad bucal o que· se clifw..!. 

de por los 'es¡x¡cios aponeuróticoo y fornn hamtains en piso ele boca, faringe, cuello (311) que pu~ 

den obstruir la respiración y deglución. 

1ambién pueden fornnrse coágulos en la encía o ampollas herorragicas en la nruco..."3 de los co­

rrill.oo. (37). 

las harorrag:las espontáneas t:.'l!llbién se pueden prod•icir en sitioo de inflannción crónica· cmo 

gingivitis nnrginal crónica, pólipos pulpares etc. (103). 

HEHJRRAGIAS PROVOCAD..\S. 

Se producen incluso por abrasión, tramat:isros y laceraciones nn.1y ·leves de los tejidos hl.an--,... 

dos. Y aveces la simple presión de la encla provoca hE!!Drriigins ya que se encuentra infl.annda. 



Eh 1988 se reportó ~ue el 297. de los pacientes con hamfilia nxxleracla presentan han:irragia­

bucrtl.. Y en un 7SX. de los cnsos la h=rragi<'"l es de frenillos y labios y el 22% restante la hrno­

rrnp,:iH es de lengua. (49). 

lns pticiC>ntes hrnnf:i licos se C..'11'1Cterizan por tener tun higi.ene oral deficiente por miedo a 

provocarse hamrrag:ias con el cepillado. Sin anbargo esto contribuye a que se acunrule la p).aca 

dcntobocterfana provocando inflnmción del córion gingival y produciendo una hiperemia y en algu­
nas ocasionos ulceración dP.l epitelio presentandose hanorrngias gingivales profusas. 

Con el tianpo esta placa dentobacterfana se calcifica dando lugar a una gingivitis tartárica 

la cual genera hanorragias frecuentes por la irritación constante de los tejidos parodontales. 

las haoorrngios t:nmhién se pucxlen producir por: 

o~pil.lndo traumítico e imdccurn!o. 

TrmmnLisoos aJ cmcr W.immtos duros o fibrosos. 

Pm· rrov:imientos nrusculares que provocan el arrastre OECánico de los coágulos. 

Por mordeduras de tejidos blandos. 

Por irritación constante ele tejidos blandos por algún diente cariado, mtlposiciones, 

¡XJr rcstauracionc._c; nn.lajustxick'lS etc. 

Y debido a la harorragia contimo el paciente puede tener el sabor de sangre en boca e incl.!!_ 

so se puede percibir en el aliento. (72). 

!Jurante la erupción de los clientes tanporales por lo general no se presentan hanorragias pe-

ro cuando estos se están exfoliando, los bordes afilados de las raíces (por la absorción) pueden 

lacerar ·la encía y provcx:.ar haoorragias gingivales continuas cacJa vez que haya llllvimi.ento de la ~ 



corona dental. (SPiffii'L) (9,70) ~~ 
. 4~ 

I..as hBIDrrag:las m3s carunes y profusas que se presentan son las causmlas por extrncci~ ~p 
. . . - ¿. ,1¡'}. 

dentales. Fstas harorragIBS pueden durar dias o semmas ya que se fomn un coagulo que se desprif!!_ '~Y 

de facilnente provocando harorragias secundarias. · %:~. ,,,. ""... 
<¿'-- .-;~.-

El coágulo se puede desprender por factores mxán.icos, por que el coiigulo que se fomn <>s dé ;:;;.·'. -c-- ~:;_;.,; 
bil y a esto le añadimos la presencia de una enz:iml fi.brinolitica que se identificó <'Jl sallva ">' 

(70), La cual ocasiona una lisis prarotura del coágulo. 

IB incidencia de caries en niños hrnr:>filicos es llD.ly alta debMo al abuso en el consum de -

dulce!! a cunlquier hora del dí.a, ¡nra consolarlos al impedirles que realicen alguna actividad que 

los pueda last:innr. 

I..as neni1'estaciones bucales en los pacientes con enferrredad de van Willebrand son nñs levcs­

prescntan hcrrorragias gi.ngivales en el. 39% de los casos. Y la única diferencia con l.o.s pacicntes­

hamfilicos es que los pacientes con enfenrcdad de van Willebrnnd si pueden presentar petequias o 

equinnsis en carrillos y palmlnr. 



CUIDADOS GENERALES.Y TRATAMIENTO. 



Por lo general Th harofilia se diagnostica en niños pequefios. Por lo que se debe e.xplicar a 

los padres del paciente en que consiste la enferrredad y- los cuidados que deberdll tener qm sus hi_ 

jos ya que ¡ior razones obvias estos niños corren mís riegos durante los jueg'?8 o algún accidmte-

DB10r. 

''lhe National lla1Dp)úJja Founclation", está constituíckl por varios pacfontos h01Dfilicos y 

sus familiares los cuales ayudan a tmEr deceisiones sobre la educación que deben rcclbir Jos pa­

cientes y· sobre algunas fornns de tratamiento. 

También infornnn sobre evaluación rrédica, dental, servicios ortopédicos. terápia f:isicci, so­

porte elDcional, vocacional y consejos genéticos a donde pueden recurrir los pacientes hrnofilicos 

(85). 

El pacimte ha1Df!lico sianprc del)(! de portar w1a t:irjeta ofjcial de infornnción que contiene 

nanbrc del paciente, dirección, teléfono, Lipa de enfon11:xlad, gmpo sanguíneo, hospltal donde lo 

atienden, fecha de expedición de la tmjet:a, nanbre del médico que lo .atiende, hospital donde tt"E. 

baja, departamento, especialidad, ):eléfono, ncdicairento.s que recibe el paciente, sipresent:a nlgu­

-na alérg:ia, instrucciones a segufr en caso de rnmgencia. (45). 

Se recrnúcmla que estos 1Wloo SL·a.n educados en forno ~111 nomnl coon SC.:-\ posible y no sohre­

protcgerlos yn que est;, los podría prnvocar proliltnr"'-l psico1ó¡Iicos y sccinles. (00). 

los padres del pocimte también deben ser atendidos psicolúgicanrntc yn que OR!l:has veces se 

culpan ellos nrisroo por ser los portadores de la enfermodml. 

Sería conveniente hacer consciente al niño de su enfenredad para que él nrisro pueda toonr -

las precauciones necesarias y cuidar de sí misio. las padres deben enseiiar a sus hijos a ser res­

ponsables y cfildadosos pero no trnerosos (78). Unn vez que los nirlos han nodurado deben aceptar -

sus limitaciones y ajustar sus actividades para que asi las crisis hBnOrragicas sean n=os frecu"!!. ,.... 

tes. 



Los nU\os con hum[Hfrl leve por lo general. no prescntxm nü1gún problarn para ser aceptad°".­

en las cscue.lns nornnles. Mientras. que aquellos que presentan una heirofilia severa tendran rn'is -

probloms ya que no les pennitirán en juegos de grupo y ada11ii.s tendrán que faltar por largos pe -

riódos de tiunpo a clases cmndo haya exaceroociones de la enfenredad. Por lo que se les recani.":!!_ 

da una escuelo especializada donde puedan recibir atención individual. (78). 

A estos pacientes no se les permite efectuar cualquier deporte, ya que el esfuerzo al reali­

zarlo puede provocar harorragi.as. Se reccrni.endan diferentes tipo de ejercicios dependiendo de la 

gravedad "le la cnferni:?<lad. Pero por lo general deben evitarse los deportes de contacto físico 

(89). 

J's aconscjciblc que los ¡x1cientcs hamf.ilicos reciban lns inmuniwcioncs habituales. ya que -

los inyccctonr.s no a1usa.ri'in ningún problam, JXJr que entra 11n1y 'poca cnntidnd de liqui.do y por que 

h.1..stn ;1plicttr prn<;ión digital tlun:mtc 5 minutos p:un cvit.nr ln hc.irorragia (llS). 

lns i.nyc"CC:ionC'.s de cantidndcs nnyorcs son n6s peligrosas por lo que ¡nra su mlmlni.stración -

los pacientes t:nmbién deben recibir dosis de factor VIlI. F.n c.'lSO de que estos pacientes presenten 

i.Júccciones deben tratarse r.'ipidnnL'lltc con ru1tibióticos por via bucal o intravenosa pero NUNCA -

por vía :intra1m1scu1ar ya que se pueden producir harorragias musculares, 

En cazo que presenten dolor deben atlmin:istmrsc analgésicos que no interfieran con la coogu-

1ación SillltJUÍJ1ro ni que provoquen irritación gastrointestinal por que pueden producir harorragias 

(115). 

las heron-agins p1:olongc'"ltlas traen caro consecuencia: 

Disn:inución en el transporte de oxígeno. 

D.ianinución en el volúrrcn s:mguínco (llegando a provocar la iruertc por un shock hipovo­

lánico). (3). 

Por lo que el tratamiento indicado en estos pacientes es: 

1.- Controlar la harorragia por di versos nE<l:i.os locales. 

·2.- Rro.st:nblecer el nivel de los factores de la coagulación para evitar la pérdida de "' ao 



sangre, 

HEMEI'ASIA Fm MFDI03 LOCALES. 

OJando la harorrag:ia es superficial y accesible, se puede . controlar la herorragia por iredios 

conservadore5 coro: 

Es el prl!ier recurso nálico que sirve para detener º· disrrinuír la pénlida excesiva de sangre 

que pueda provocar una incapacidad en el paciente o bien la·muerte. Sin embargo, sólo será efcct:b. 

va cuando las harorrag:ias no son muy severas ya que de ser así se requiere de otros nclios pam 

obtener éxito ( "8). 

raro. 
Ayuda a producir una vasoconstricción con la cual se disuinuirá la pérdida de sangre, 

HEMlffi\TI<D3 l.CCAl.ES. 

Ayucia°n a la formoción del coágulo ya que: 

Fornnn un coágulo artificial o por que fornan una natriz n=ánica que facilita la coagula -

ciéin. 

PELIOfu\ DE GID'ITNA A!l50RBIBLE (GEL FI!.M) 

Es una película estéril usada en neurocirugía o cirugía de torax. Repara defectos de 1TD1d>ra­

nas ca1D duranudre o pleura. 

Se recorta del tannño del área donde se va a usar. Se 11Dja en una solución estéril de tranb.:!:_ 

na. Se absorbe de 8 días a 6 neses. 

:ESRIDA 00 GELATINA AB..'DRBllil.E (GEL FOt\M) 



Es una ""fJOnja estétil que sirve paro contolar la hcrrorragia noderada y se usa en los sitios 

donde la sutura se dificult:..•. 

Es una esporrja blanca insoluble al agua, liviana que se empapa en cloruro de sodio o t:ran1!!, 

na.. y se presiona sobre Ja zona hasta que se adhiere. 

Se absorbe entre 4-6 samnas dejando cicatriz. Su absorción tiene 4 fases. 

o) nctml'.J]ación de leucocl.to...S. 

b) acumulación ele leucocitos e histiocitos. 

c) aparecen células glgantes y cosinófilos 

d) prolifomción de fi.broblastos, fonroción de tejido de granulación y tejido fibroso. 

fulic tL5arsc con precaución en mujeres anbarazadas y no se debe usar en incisiones en la piel 

ya que intC?rfiere en la epitclización. 

RPACLTO'WS ADVERSAS. 

Se pueden producir infecciones o bien acumulación de líquidos que cauprinnn alguna estructu­

ra ncrviora. 

Cill.llffil\ OXIDADA 

CElJI.ffiA OXJD . .\Di\ RJ:r:;FNEMJXJIM 

(OXICE!..) 

(&1JRGICR) 

l!:s tu1 tipo de g..-=t..'Xl o nlgcxlón c1uirúrgico· que al entrar en contacto con la hamgloUim fonm­

Wlil =¿1 de c:-olor rojo pardo que funciona caro co6gulo y que con su bajo pll ayuda a cauterizar la 

herida. (contola la harormgia pr:inrnia). 

Se USiJ en cirugías con harormgias moderarl..'lS, o donde se dificilta la sutura o ligadura. 

No delic usarse en fracturas por que interfiere en la regeneración dcl hueso y se puden foi­

nar quistes en tejidos blandos. Thnrixico debe tL5'lrsc caro i!pósito superficial ya que inhibe la epi 

telin1ción. I~lx! lL~rse con prccm1ción en nuJjcrcs anl~lffi7 .. .mk1S. 

La ;:ihsorción de este nnter:ial depende de la CTllltidad que se haya util:izado y de la zona doode 

se colod). Por lo general la absorción es de 6 samnas o W1 poco rrás. 

Presentación: Oxicel en fornn de gasa o algodón, Surgicel tiras o franjas. 



CDU.GIID HEMEI'ATiffi MIOOFillRIIAR (AVTIENE) 

Es un pre¡:arado de colágeno bovino, es fibroso e insoluble en agua. Se aplica superficialnr:'!!. 

te a la lesión y atrapa a las plaquetas· para fonmr un coágulo natural. En hi:norragias capilares 

se aplica con presión durante 1 minuto mi entras que en hrnnrmgias nnyores Ja presión tiene que -

ser durante 5 minuto.'< o rrás. 

Es 11llY usado eJ1 paciC?11tes con hrnnfilia durante las intervenciones quirúrgicas o· en lo.s si -

tios donde no se puede suturar. 

No interfiere en Ja fornnción del hueso ni en la epit<"'J.ización. Casi no se han reportado -

aJ.érgias al nedic:ancnto. 

En ocasiones se pueden fornar focos infecciosos. 

"IIDIBINA 

Es una proteína plBsrBtica preparada de tranbina de bovonos, se usa para controlar la haiu -

rragia en proccd.i.mi.entos quirúrgicos de corta duración o en caso de inyeccjones en pacientes que­

presentan discrasias sanguíneas o que se les administran anticoogulru1tes. 

la tranbllta se puede aplicar dirCCl:<'llllOfltc en la herida en fornu de polvo O de SQ]Ucl.Óll (J. lf­

de tranbüta coagula 1 an 3 de fibrinógeno en 15 segundas). (88). 

También se puede usar para an¡npar esponjas hemJStáticas y controlar la hrnnrragia en forna 

local. 

Si se administra por vía intravenosa puede provocar traubosis y en pocos minutos la nrucrte. 

Provoca la constricción de la mucosa y controla la hennrragia superficial de piel y llllCosas. 

Se aplica tópicairente por ~io de infiltración de anestésicos en los que se encuentra c:n propor­

ción de 1:10 CXX> reduciendo la circulación cutánea por vasoconstricción. de los prea:ipilarcs y vi 
nulas subpapilares. 

T(}l!lbién se puede aplicar tópica1cnte con tonmdas de algodón en pro¡xirción de l :JCCO bnjo -



presión dumnte 3-5 minutos. (35). 

S:in a-nbargo su absorción sisté:mi.ca puede producir reacciones catdiovasculares por lo que se 

limita su uso. (47). 

SUIURJ\S. 

Es un n"'lio 1recánico para producir herostasia, por nalio de la unión de dos bordes sangrantes 

de tejido y Ucne caro función evitar el desplazamiento del coágulo. 

TIFQ3 DE 1RATAHJJWID. 

Los pacientes hemofilicos pueden recibir 3 tipos de trat8rri.ento. 

Profiláctico. 

Preventivo. 

Terapéutico. 

Ph'OFUACl'ICD. 

1::-. nqucl que reciben los ¡>'.lcicntcs cada detenninado tianpo y se u~usta según la gravedad 

del paciente. Tiene caro función nuntener los niveles del factor deficiente constantes por arH.ba 

del 30% de lo nornal. Y da a los pacientes nenores riesgos de hem:>rragias. Pennite que los niños­

participcn nlis en actividades infantiles. Este se lleva a cabo por periódo.s predetenninados ele 6 

-12 sa1onas. 

PRl:.Vl'Nl'I:VO. 

Fs aquel que se lleva a cabo .pnra prevenir una hrnorragia cuando ya se tiene progrannda una­

:intervención qu.iriirgica. Su fw1ción es elevar los niveles de ·factores deficientes por arriba del 

50% de lo nonrnl. 

Fsto se logra preparando·al paciente ant;es de la intervención quirúrgica y desp~ de ella - ~ 

por \Ul periódo de 14 días o hasta q~ se llEve a cabo la cicatriz.ación prinaria. 



TERAPElJITCD. 

Fs aquel que se administra para corregir una haoorragia que se presenta en forna j1Jesperada­

y trata de elevar la concentración del factor entre un 30-SCYZ de lo nornnl ~ta que cese L-i ha'!?_ 

rragia. 

fupendiendo de la gravedad de la hamrragia, la admiiústración del rnodiC81rellto puede rcul.iz..~ 

se en el" hogar o en el hospital. 

TERAPIA EN EL JmAR. 

''lhe NatioMl llarophilia Foundation" la considera una forna práctica de terapia, ya que estn 

es rcnliz.acla por las pacientes o sus familiares en el hogar. 

l"..sta tcrapJa puede ser: 

M{()l'llllGl'ICA. 

Consiste en la administración diaria del fru:tor deficiente por .un periódo detenn:inmlo de 

tianpo (generalnr:mte 3 lll?SeS). 

TEMPRANA. 

fu C<'lSO de que el paciente sufra una henorragia leve por un trnll!Iltisno se le administra cl­

factor !>ara que cese la hamrragfo. 

l.a acbni.nistración del fr1ctor se lleva a cabo por goteo intrnvcnaso. 

Con este ti{X> de temp:in se ha visto \ll1B dis1únución de los hmnLrogios grr.Ives y progre.:n.s -

de la cnferncdacl (80), Y así los 1ncientes tfoncn tma •r.icla m'is m1Lónam y útil, yn que disnlnuyc 

el núnero de las vi.sitas ho.spitalarias, el trmnm amciunal que esto ocasiona así cam la pénlidn 

de tic:ropo y caro consecuencia la disninución de los gastos del pncicnte hasta en w1 45% (85). 

Sin enbargo es importante nnntener contacto telefónico continuo con el rrédico especialista -

para que esté al tanto de la evolución del paciente. 

1RATAMrENIO l!l3PITAI.ARIO 



Este tipo de trarumicnto se rcali7.a en ¡>.,cientes con hamfilia sevcm debido a las constan -

tes hcm:in-ag-Lns cspontfinms =·1siona<k,g por h¡s exacerbaciones de la enfenredad, O en pacientes 

hennfiLlco.s con hcrrorragias profus.,g o que van a ser sarctidos a intervenciones quirúrgicas, 

Ya que el tratamiento consiste en elevar en grandes proporciones las concentraciones del f!lf. 

tor plasmticodcficiente y en oc,,giones reestablecer el volÍÍIEn sanguíneo. 

REESTAllLFCil-m''mD DE Iffi FACIDRts DE ffiAGl.JU\CIO)I, 

Pam restn11rnr los elmcnto.s deficientes en la sangre se realizan transfusiones. Para las -

que clclx~nn.c; tamr en cuenta <lo.s co....c:ns: 

n) No qu.Jrcr alc.:m7...:ll· Jos niveles s·111guincos nornnlcs. 

b) Admin:istrar tuti.crnrcnte el canponcnte espccífiCo para corregir el transtorno funcional y 

disninui.r el rfosgo de sobrecarga circulatoria (89). Para esto se lleva a cabo la separación de -

la sangre por diferentes técnicas dando lugar a varios productos caro: 

SM'GRE E.\1l'RA, 

ER.l'Th'((,Tlffi. 

Paq11ctes globulares 

F . .;;c;iso,c; J e11r:oc.itos 

Lnvados 

Congelndos 

PUQJITTAS Y I.IlXlXTIIB 

Concentrados de plaquei:<,g 

Plaquetas de ~ona<lor simple 

Concentrados de granulocitos 

(a) 

(a) 
00 
00 



P.l.asm liquido 

Plasm fresco congelado 

Plasm escaso en criopretipitados 

IEUVAIIB DEL !'Lt\S'IA. 

Albúmina 

er; oprecipitados 

Fracción protéica del plasm 

Globulina inmunitaria del suero· (gamreglobullna) 

Concentrados del factor antiherofillco 

Concentrados de canplejo de protranbina 

(e) 

(e) 

(b) 

(e) 

(b) 

(e) 

(a) Elaborado por citoforésü• (proceso por el cual se obtienen plaquetas y leucocitos de gran -

des volúrrenes de sangre) • 

(b) No están rel1'1cionodos con la transnis:ión de hepetitis. 

(e) Corren el riesgo de transnitir hepatitis. 



RIB'Ull DE ll\S 1RANSFIBIO)JJ'S. 

los d.csgos que se corren al transfundit: aJsím producto sanguíneo están relacionadas con: 

la velocidad y el volútren de la transfusión. 

Tianpo de alnnc=iento de los ded. vados de la sangre. 

Estado fisi.ológl.co del receptor. 

lns riesgos nás camines son: 

Rmcciones hamlítlcas, reacciones febriles, reacciones alérgicas, sobrecarga circulatoria,­

tr011bosis, tran..<rnisión de enfenn:xlades, desarrollo de inhibidores. 

RFAa:ro.~I'l> l ll'MJLITICAS 

Se dan por incanpatibilidad S'lllguínea, estas san niis graves cuando el antígeno es del donador 

y el anticuerpo del receptor (IgM por lo general). 

Se nrmifiesta por un ardor en la vena, enrojecimiento de la cara, dolor lunbar, con.str:iccién 

del pecho, cscalosfríos, urtiCar.ia, fiebre. 

l lcmgl obi nanta, haooglobinuria. 

Se prc.scnt:a con una frecuencia· de 18 por 10'.XJ trnnsfusiones. llibido a la presencia de piró -

genes o por destrucción de los eritrocitos y leucocitos. Se presenta en ll'lcientes con transfusio­

nes repetidas. 

RFAa:rnm:s Al.mGICAS 

Se presenta con ~ frecuencia de 3 por 100 tranfusiones. Se nnnifiest:a cano urticaria, ede­

na de la cara, asm, rrocciones anornales del paciente. 

El tratarnimto consiste en· suspender la· transfusión y administrar antihist:ami.nicos. 



Se produce por administrar una nnyor. cantidad de. volÚJIEll que el .requerido. 

Por admin:Lstración ruy rápida del plasm o del concentrado requerido. 

Muy rara, puede estar dada por microorgan:isms granm positivos que provocan mm2nto de la 

temperatura. O por microorganisros gronm negativas que casi sia11pre producen la nuerte. 

El tratamiento consiste en la administración de antibióticas, cortico.steróides, vnsocontric­

tores. 

SIF.Il.IS. - Se puede tran..-.ni Ür por sangre fresca o sus derivados. Pero si se a:Jnncena a una t:anpc-­

raturn de 4 a 6 oc desaparece el riesgo de infección. 

PAWDISm.- Por transfundir sangre de donadores quc hnn vivido en regiones domlc el ¡uludi..<>10 es 

eml&nico. 

'Il'.ANS-ITSICW VIRAL. 

HEPATITIS A (infecci0sa) perlódo de incubación de 15-50 días. 

HEPATIITS B (viral) pcriódo de :incubación de 50-160 rlías, 

HEPATITIS !JO A NO B 

la frecuencia de que los pacientes hrnol'ilico.s presenten hepatitis aurenta confonrc el níl!ll'.!ro 

de transfusiones que han recibido, Aunque tDmbién se ha visto un alml:mtO notorio on pacientes de 

edad avaru,ada. 

fo el 20-25% de los pacientes hrnofllicos hay una elevación en el núncro de trnns:umff1sas d~ 

bido a las enferm=dades crónicas del lúgado causado por la hepatitis. (llAY 1985). ..... 
Hay que identificar los diferentes antígenos de la hepatitis A y B, 'citarcgalov1nis, vinis - °' 



de Epstein f>'irr, por modio de pruebas de laboratorio. 

A los p;Jcientes harofilicos se les .administrarán grumnglobul:i.nas 10 ml después de 7 días de­

la transfusión dL">ltinuyenclo así la frecuenc:L3 de hepatitis en m 75% • Actualnente también se les 

puede acbninistrar un suero inmune de la hepatitis B el cual disninuye el riesgo de la enfemEC!ad­

en un 7a;; (61). 

SINDllCHP, DE INl'RJNODEFICIEl\'CIA Ar.QJIRIDA (SIDA) 

Lbhido a las múltiples transfusiones sanguúieas o de derivados S'lnguíncos que usan los pa -

cientes harofilicos paro ayudar a la coagulación de lo sangre se han visto nuchos pacientes inf"E. 

tados con el vi.rus del SIDA. 

DESARROLlD DE ThHIBlIORES. 

ROSEll'IlL\L en 1957 ,descubrió la presencia de inhibidores de los factores ele la coagulación. -

Estos inhilijcJores nparccen en cualquier nn1EI1to de fa vicia. Algunos autores dicen que la tendencia 

a cl<tlJOrar ant.icuerpos o inhi.bidores puede ser genética (Fl!.LNS'IEIN 1983) (15). 

ful ';-2()); ele los p;Jcimtes con harofilia A dcs:irrollan inlúbü!orcs del factor VTII, (anti­

FVIII). Y aprnxiJrHdamente el 3% de los p.1cientes con hrnofila B desarrollan inhihidores c:ontra el 

factor IX ( anti-FTX). 

Estos inhibidores aparecen en pacientes que experimentan resistencia a los efectos correcto­

res del plasm o de los concentrados de los factores (68), en ¡ncicntes que reciben transfusiones 

rrasi.vas. Aunque también ~ hrm v:Lc;to a...c:;ociados a transton10s m1toinmunes cam lupu'3 critaintnso -

sistánico, artritis rernntóide, colitis ulcero...c::a, enteritis regional , nefdtis crónica,en po. -

cieJ1tcs alérgicos a la [Y-"JriciliJlB, después del parto, en personas ancianas y aveces sin causa rn!!:_ 

nente. 

CJ.inicamente estos inhibidores se rrnnifiestan con hamrragias prolongadas y anulando el tra­

tami.ento con concentrados de los factores de la coagulación. Por lo que cuando se desarrollan en :;: 

pacientes hrnnfilicos dificultan la terapia de Substitución ya que actúan cano anticoaguhmtes -



circulantes naturales (27). 

DIAG!rnTICD 

P.dra confirnnr la presencia de inhibidoros se hacen pruebas que miden la neutralización de -

la actividad del factor VIII o IX del plnsna nonrul o dependiendo de ln respuesta inmmológica dcl 

paciente que presenta al factor. Fsta respuesta puede ser: 

WA: (ncno.s de 10 Unidades Bethesda) aparece del quinto al sépt:irro día después de la infusión. 

ALTA: (llES de 10 Unidades Bethes<la) mnrenta al octavo o décimo día pudiendose rrnntener por scmmas 

Con el tianpo disrrinuyen los titulas de inhibí.dores en forna vnrinble'. 

1RATAMIENIO 

Administración de grandes do.sis de c:oncentrados de factor deficiente asociado con inrrn1nosu -

presores cano azatropina, ciclofosfarrúda y predni.sona (que en pacientes harrofilico.s no son muy e­

fectivos) y drogas citotóxicas o plasmféresis (obteniendo huenos resultados cmndo el rtivel de -

:i.nhibidores es bajo) • 

¡;¡, 1992 en pacientes con títulos altos de i1~1.ibidores de factor vrn fueron tratados con fn,s. 

tor VII Activado a..c;ocindo con ácido tnu-t..~mú:nico ¡uro extn1cciún tle nolnrcs tanpun1lcs ohll 1llie11du 

buenos resultados ( 42). 

Se han usado concentrados activados de cX.nrlejos de protranbina (Autoplex) que contienen f~ 

tares dependientes de la vitamina K (II, VII, IX, XI). Fstos actúan de =• nanera no muy clara y 

se cree que disnunuyen la necesidad de factor VID por una desviación. la dosis míxirrn lOOUI/Kg -

de peso corpordl cada 6 horas. (100). 



&\SES QJE SE 'fil!AN EN ClJENJ'A PARA CALQKAR !A Nfr:IBDJAD DE LOS FACIORES DE !A ffiAGUl.llCIOO. 

Peso del paciente 

1'ipo de harofilia 

Sitio y grnvcd.:id clr, Ja harorrngia que se quiera controlar o prevenir 

Vida nnlia del factor 

G:msidernciones fisiopatológi~ específicas de cada paciente 

También los aspectos psicológi::os y sociales del Paciente. 

AGENTES PARA EL 'IRATAHIENIO DE !A HEJIOFlLIA . (85). 

PROru::IO IXEIS Cilll'LlCACIO'lES INDICACI<MS 

P.1asra 1(\rg/Kg hepatitis/SDJA harofilia AOC 

Enf de van Willebrand 

Concentrndos de 10-300!/Kg hcpatitis/SDJA harofilia A 

Factor VIJI inhibi dores FVill 

Criopro::ipitados 2 bolsas/Kg hepati tis/haiólisis henof;.l ia A 

Ehf de von Willebrand 

Canplej os de 30-lCXUI/Kg hepatitis/SIDA henofilia B 

protranl>ina trcinbosis inlti.bidores FlX 

Concentrados de! 10-2CXJI/Kg hepatitis/SIDA harofilia B 

Factor IX 

-<t 

"' 



C'.oncenttados de 

proteasas anti­

hini bid oras 

AFAC 

Du.\VP 

PLlS1A FRESD CDGULO. 

30-llXXJI/Kg 

30-50 nu/Kg 

0.3 irg/Kg 

hepatitis/SmA 

tranbo.sis 

taquicardia 

Tiene una concentración de factor VIII de 1.0 UI/ml. 

harofilia A 

inlú.biclores FVTII 

henofilia A 

l'nf de van WiUebrand 

harofil:ia A 

l'nf de von Willebrond 

Se usa en pacientes con deficiencia de los factores de la coagulación que tengan un nivel de 
factores (VID, IX, XI) por arriba del 15 % de lo nornal. 

Se obtiene en bancos de sangre en bolsas de 225-250 ml. O:mtiene aprox:inmlarrente el 7íff. de -

los factores de la coagolación que tiene el plasm fresco y cada bolsa contiene alrededor de 200-­

UI internacionales de los factores de la coagulación. 

Se !lDl1tiene a temperatura de 2-8ºC durante un tianpo náxino de 30 d1as. 

füra admilústrarlo se debe calentar a unn tatqicratura de 37ºC husta que el nutcr:ial sólido se 

haya licuado.(57). Y se disuelve en agua dest:iJada. Se administra poi· vfo intravcn= durante una 

o dos horas. 

Su dosis inicial será ele 15-20 nil/Kg de peso corporal (GRilL 1984). Y se repite a las 12 ho­

ras durunte el tiempo necesario. 

l'n caso de que se requieran grandes dosis de concentrados de factores está contraindic.-ulo su '" 

uso por que no se puede introducir al organisro volúrenes ilinó.tados ele p.lasru por que se puede- <=' 



provocar tui:1 sobrec,.-:u-ga circulatoria. 

ffi'lCENifü\IXS DE FACIOR vrn. 
Se obt.ienen del pl.Dsm sanguíneo y ayudan a controlar las hamrragias. 

Hay dos tipos de concentrado.s: 

<mC:DffRAfCS llli1'EROl.m:B. 

~" prp¡nrrnlos de odgen porcino y bovinJ. Se usan en caso de haoorragias graves o cirugias­

nnyorns se mh11i.nistran al paciente en pequeiias do.sis y lentalll:mte cada 8-10 horas. Producen un -

efecto rápido y eficiente JY.'rD tienen cCJID inconveniente producir reacciones anafilficticas, trmr­

bocit.o¡x.·nil1 trrncsitoru1, dolores de espalda. (39) • 

ffi'IGNJRA!XE IKHJUXIB. 

Son preparndo.s de origen hunnno. Son niis efectivos que el plasna fresco o congelado ya que 

su concmtrnción de factor VIIl es de 10-15 veces nnyor. 

Se pueden trm1s:ni.tir enferm:xlades fofecciosas o virales. 

F:.::;tos conccntmdos de fncto'r ·VDT es una substancia de color rnn.1rillento o blanco, armrfa, 

soluhlc en :igm. 

Tienen una vlda ncdia de 12 horas. Pero en pacientes hamfilicos se ha visto nuy reducida· -

por su incstabi.licbd (46). Inicia su acción innaliatarrcnte después de haber entrado al organism 

y alcanm su m1xirro a lns 5 horas OTlpCZ'.IIldo a desaparecer a las 10 horas aproxiJmclatrente. 

VAIDRACION BIOUXITCA 

Una unidad ile factor VIIl corresponde a 1a actividad de_ 12. 745 rrg de el standard. 

·una '1111JlOlleta contiene 1.1 Unidades Internacionales.de factor VIII. 

CAl.QJUl PARA !.A ~ffiCACION DEL FACIOR VIII 

4 unidades de factor VIII RJR Kg de peso corporal elevan en 1% de lo nornnl 1a concentración 

de factor VIII en el pla..'>na. 

Para calcular la dosis qu~ requiere nuestro paciente debenns conocer su peso. 



Y la concentración del: factor VIII que deberos elevar. 

(0.4 UI por Peso cor¡x¡ral por % del factor VIII que deberos elevar) = Unidades que se 

crtlSIDERACIOOES PARA lJ\ AININISTRACIOO DEL FACIOR VIII 

l. - Gravedad y sitio de la heunrragia 

2.- Nivél del factor VIII en plas!a 

3.- Concentración del factor v:rn: en el tratamiento 

4.- Velocidad de desaparición del factor VIII administrado 

5.- Si el pacfontc ha dcs.:irrol lado inhibidores del factor VIII 

los concentrados de factor VIII en el paciente hanofilico: 

requieren. 

Aunentan la concentración del factor VIII en el plasra rrejorando los·síntaras 

Disni.nuyen el tianpo de coagulación y el tiunpo parcial de tranboplastina. 

~'1RAJll3 DE FACIDR VIII LIOFJL17AIIB. 

Corrigen la tendencia harorragica tel1JXlralrrente, alcanza su náx:inn acción en las prirreras -

horas y disuinuye progresivancnte a las 12 horas por lo que se debe repetir 11l dosis para alean -

zar el nivel de concentración deseado. 

Presentación: 

Ampolletas de 10-25 ml, frasco de Z0-30 m1 que contienen 250-500 UI por botella. 

Antes de administrar lo se diluye en solución salina. 

OCSIS JNICfAL 50.Jl/Kg 

OCSIS SIUJTINIES 30.JI/Kg cada 8 horas durante 2 días, al tercer día 

se achninistra la rnisra dosis cada 12 horas durante ,..._ 
. ~ 

el tianpo necesario. 



ActmJncnte estos conccntrmlo.s reciben un tratmliento especial a base de calor para disttinu­
ir el riesgo de enfernrrlad (hepatitis /SIDA). 

PROCIPLTAJXE UE FACIOR VIIl orm'.NJICS cm GUGI:NA. 

&m m ... L'3 purns por Jo que pre.c;;cntan rrcno...s peligro de trn11S1risi.ón de cnfcrncdmJcs. Su potencia 

es nnyor, yn qur.? contienen una conccntrnción ele factor VITI de 1CX>-4CXJlJI con L'lS cuales J?ueden -

aurrcnt:ar lo.s niveles de factor VIII en un 50-lcm de lo nonml. Se usan en pacientes con henvfi -

lia grave o en aquellos que desarrollan inlúbidores. 3nl de este concentrado equivale a la ~ 

tración de factor VIII de JCnnl de plas10. 

Presentación: 

Ampolletas de 250, SCU, lOCO UI que se dL<;tJelven en 5-10 ml de solución salina. 

ooorn1;¡:;rp1TAIXB. 

Son cmcmtmdos de foctor VIII preparados por los hancos de sangre, por nalio de congclación 

del phsm frc._o;co a Wla tanpernturn de ~ºC y luego se descongela a 4°C, alrededor del saz del 

factor VIII contenido en plasm pcnmncce caro tnl precipitado blanco y es relativME11te puro •. Se 

scparn del plasrn por acdón de sifón y el precipitado es alnacenado a una temperatura de -30ºC 

¡x>r rn1 tianpo náxinn de un nño. 

Ckmdo se v::1 mlmiI1istmr se descongela hasta una temperatura de 37°C y se diluye en oolución 

ral:im (67). Se rnlministrn por vfo intravenosa. 

Su conccntr;:ición de foctor VIII es de 5-100!/ml. (5 a 10 veces OByor que en el palam). 

Presentación: 

Bol= de 10-15 ml que contienen de ffi.-lCXXJI de factor VIII. también contiene otros factores 

,caro foctor I,V,VIII FVll, XIII. 

Su principal inconverúente es que puede transni.tir enfernalades infecciosas ya que el plasm ai 
proviene' de 2CO'.J a 50CIJ donantes (~). °' 



lXEis MAS CIMJNE5: 

PROF.lI.AXIS 

!IEMJRRAGIAS MEIDlES 

!IEMJRRAGIAS MAYORES 

30-SOUI/Kg 3 :veces al día 

10-200!/Kg cada 12 horas por 2-4 días 

'.JOOI/Kg cada 8 horas los pr:im:?ros 2 días, después 

cmL.• 12 horns durante 1-2 semnas. 

QJANDJ SE HAN DESARROil.AOO lM!IllIIDRE3 

CIKlNlllAlXE DE FAcn:R VIII (56). 

!OIBRE UNIIJADES FVIlI 

por paquete por ml 

criopreclpitado 10'.H . .'ll 4-6 

hemfil (Hyland) 230 33 

Affi ( Court:1and) 200 8 

fibra-AIC (~m-ck) 75 0.75 

factora te (Arnllllr )250 10 

profilate (Abbot) 2.'ll 10 

SOUI/Kg cada 6 horas asociado con 

2-3 nll/Kg ele drogas inmunosupresoros. 

JXElS USUAL PARA 

ELEVAR EL NIVEL 

AL 5CJYo 

1 bolsa/ 6Kg 

1 bolsa / 12Kg 

1 f=/ lOKg 

1 frdS:.o/ 3-4Kg 

1 .Irasco/ 12Kg 

1 frasco/ li Kg 

Rm!ISTIIB 
DE Al MACI!NA-

MIENIU. 

congcluclo 

refrigerado 

tenp. amblen te 

refrigeración 

rcfrigcrnción 

refrigeración "' "' 



koote 500 25 1 frasco/24Kg refrigeración 

VAI.DRES ~IA1TCIB DE FACTOR VID AHF EN UN PACilNIE CXX'I HElU'.ILIA A MEDIANTE LA INYEJJ::I(W 

DIAS 

'100 
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REl'El'IllA DE OOOPRl'ClPITAIU3 (102). 

% CE 

FACTOR VIII 

1'númerode 
precipitados 

administrados. 
o 
o 



cmcENIRAJXlS DE PROIIDIBINA 

Preparado desecado de fibrinógeno de plasm htm1110, de aproxinndamonte SO donantes con previa 

congelación y liofili.7.ación. 

Fs un polvo blanco run:1rillento gri..<ácoe rnnrfo soluble en agua. 

Fstá ;ndicado en ¡ncicntes con harofilia B y en cualquier otra deficiencia de los factores -

dependientes de la vitamina K (81), 

El canplejo de protranbina contiene 6CXl CXXl llI de los factores en 25 nil. 

Se administra por vía intravenosa muy lant:arrente de :?()-{¡() minutos (que no exceda de 10 ntl. 

por minuto) para evitar la tranhosis o la coagulación vascular c\:isaninmla. 

Rara vez producen reacciones rm.:Jfilúcticas. 

Fstos canplejos de protranhim se tL'Xlll en pacientes con hrnnfilia n grave para prepararlos -

inra una cirugía o para detener tula hamrragia ya que contiene una nnyor concentración de factor 

IX. El riesgo que presenta es que puede trrnL<mitir hepatitis viral, aunque se ha report:Ddo que -

el 5Clt de los pacientes han adquirido una iT111am:idml relativa (67). 

Presentación: frn.r..r.os de lgr que se di.s11elve en lCO ml de ngua cle.sti.lrnln. Nnnhrc..c; co11:-rc:in -

les: füI.llA, AlJIUl'LJ':X, SJonlAlll'.X,KCl'lYNE (c.uttcr), IRJl'LI·:X (hyJ¿¡mJ), M{QFllNINE. 

PROP!EX l frasco contiene aprox:iJmdrncnt:e lffiJI de factor IX. 

IXEIS USUAL 

IIDlJRRAGIAS MENOOES 

lllMJRRAGIAS MAYrnES 

fu pendiendo de las necesidades. 

lOUI/Kg cada 12 horas durante el tiempo necesario 

para detener h hmorragia. 

2001/Kg cada 12 horas los 2 días, luego 

lOUI/Kg cada 12 horus hasta la nonralización 

o 



crno'NmAlXB !JE FAC!OR IX 

Se obtiene del pL'1-"'1TI sanguíneo liofili;mdo y ayudan a controlar la harorrag:ia, estos se ad­

ministran a pacientes con harofilin B. 

El factor IX es una sub.stancia de color blanco arrarillento, 8l1Drfa y soluble en Bgl!8. Con una 

vida m:.odia de 2l1 horas se sanidesintegra a las 20 horas. Y es nés estable que el factor VIII por 

lo que se necesitan inyecciones ITE!lo.s frecuentes para conservar su actividad funcional en el nivel 

deseado. Rara vez se desirrollan inhibidores contra el factor lJ{. 

CAUlJJD PARA LA IXl3IFICACTON DEL FAC!OR IX. 

I Unicbd de factor Ix por Kg de peso corporal eleva la concentración de factor IX en el pJ..a:!. 

nn de 1-1.5% ele lo nomnl. Por lo que para conocer la do.sis requerida se debe conocer el peso del 

¡xicicnte y el porcentaje del factor IX que se quiere elevar. 

(0.1 UI por Peso corporal por % de foctor IX) =Unidades que se requieren. 

El factor IX aunenta el nivel sanguíneo del mi.aro en plasra, disrrinuye el tianpo de ~ 

ctón y el tianpo ¡nrc:ial de tranboplastina, previene harorrag:ias y mojara los sínt:ams de la ha'!!_ 

filia B. 

Prc..st.'lltnci ón: 

Ampolletas de 250, :oJ, 1000 UI que se disuelven en 10 ml de agua dest.:i.lada. Se administra -

por vl.n intravenosa. 

Nanbre.S crnerciales: protranblex. 

!XlSIS MAS Cil!UNES 

PROFIU\XIS 

HINJRRAGIAS MEll'ORES 

2a.JI/Kg i vez por samna 

lXSIS :OOCIAL 2CXJI/Kg 

IXEIS DE MAN!Th'IMIENID lOOI/Kg cada 12 horas por 

3 días. "' o 



HEMlffiAGIAS MAY!llES lXSIS INICTAL 500!/Kg 

JXEIS DE MANIEN.IMIENIO 2CXJI/Kg cada 6--12 horas 

por 1 samna o el tianpo 

necesario. 

Para preparar al paciente pnra una cirugía se duhc elevar el nivel 

a por lo nenas el saz con una dosis de 2CXJI/Kg mda 6--12 ho!us los 

pr:ineros 4 días. Y después una dosis de lOUI/Kg cmla 10-12 horns 

dumnte 10-14 días o el tia1qJCJ nCCCS'.lrio. Para elevar los niw!lcs 

a un 30-4(]1. de lo nomnl. 

<me»mwX:S DE PROlEASN3 ANl'IINllIIlIIXJRAS. 

Se conocen desde hace pocos años, es un producto que contiene grandes cantidades de factor X 

activado por lo que no rcquie~e de la presencia de factor VIII o IX ¡nra producir la harostasia -

por la vía intrí=t<:a de la crogulación (85). 

Estos na.liCT11cntos s.:? uSJn c11 perronas con hrnofilia A o en aquclJ as r¡ue hnn de.sarro l lfl<lO -

inhibidorcs contra el factor VIU o IX. 

Se mbrrinistran muy lentancnte en asociación con he1:xiri.n8 ya que &? corre un gran ric::;go de -

provocar tranbosis, coagulación intravnscular disaninacla o anlJCJlias pulrronares. Fste rie,--go Ull!ICI_l 

q. en pacientes con disfunción hepática o que han tenido una cirugía reciente. 

ACIID EPSTI.a>l--AMil\OCAPROim. (AEAC) (AHICAR) 

Es una substancia nntifibrinolítica ya que inhibe la actividad del pla..<minógeno, no pudicnd~ 

se fomnr plnsnina que es 1ma enzinn que tiene caro función Ja lisis del coágulo (OKAl>OIU) (85). 

El AFAC se incorpora en el cofigulo para inltlb.ir el IOC'('anisJI) fibrinolitico y permite que los 

coágulos se organicen y 11Eduren haciendolos uiis estables (70). Ya que de no ser asi los coágulos-

son friables, flojos y se dc.'>'.1lojun y disuc] vm mpi<k'lllcntc. (por lo que se concluye que no ayu1k, o 



a fonrnr el cooguJo sino a Cunscrvarlo JTÚs tian¡XJ). 

Trunliifin ayuda a requerir IJEllOr concentración de factor VIlI en p1asm. Por lo que 00 reduce-­

el níímo?ro ele transfusiones y hospitalizaciones prolongadas bajando los costos del P'!ciente consi­

derablmcnte. 

fo pacientes con hmofilia A leve o moderada es efectiva para el control de hmorragias llE11E_ 

res sólo a asoc:imlo con co11ccntn:1<lOO de factor vrrr o crioprccipit:adas. 

&> tL'<:i camnncnte ~n pacientes hainfilicos a Jos Que se les realizará una cirugía. Fs efecti_ 

vo ¡x.1111 controlur lo haoormgia bue.al en frenillos, lengua o después de tma extracción. 

MmO\ dcl:x? usarse asoc.irido n canplcjo.._s de protranb.lna o en pacientes con hrnnturia. 

fo ¡ncientes con enfonrcdad de von Willebrand se mh1ti11i.stra sólo o asociado con crioprecipi­

tados y se U&, con frecucncin para disnimrí.r ]a harorrag:ia. 

Los riesgos QllC produce la admini.stración del tú''11C es que puede producir tranbosi.s, obstruc­

ción del aparato urinario (por fomnción de coágulos en los túbulos renales durante los episodios 

de harnturia) (8). necrósis hepfitica, cardiaca, anbolias pulm:mares en pacientes hC31Dfilicos (24). 

IIBIS r1m~mUh'GICA (J::,lJAL. 

&, pre¡nra al paciente 4 horas anles ele la cirngía para disni.nuír el poder fibrinolítico del 

DIJAVP (J ll), se nchniuistrn 100 ~/Kg (EVANS). 

Lbspués de la cirugía se recanienda adrriin!.stmr de 30-50 ~Kg cada 6 horas por v:ía oral. d.!!, 

rante &.-10 días brindando hrnnstasia mítima. 

Sólo """' ha reportado un caso de un paciente con. hrnofilia grave en que Ja dosi.s no fue sufí -

ciente pitra a.segurar la hrnost:nsia. 

VASOPRE3INA-l-<leamino 8D-ARGININA (DDAVP) 

Fs un producto sintético an.'ilogo a la honrona antidiurética vasoprcsina que ayuda a elevar o ...­
o 

nnntener transitoriallente los niveles de factor VIII AHF o C, factor VIlI FVW por un tiempo de 24 



horas (3). Fn pacientes ncinmles o harofilicos con tn1 nivel de factor VIlI por arriba del 1% de -

lo nomnl eleva de 4-6 veces .loo rúveles basales de factor VIlI (84): Por lo que está indicat\o su 

uso en loo pacientes haoofilico.s o con enfcrnalad de von Willcbrand tipo I con niycles ele factor 

VIII 4-35% de lo norrral (J.11). Para detener Ju harorragia y reducir la necesidad de terapia de 

substitución (49). 

Es tn1 nn!iOJITellto efectivo en el trat:nmiento de hrnntams musculares y en ln hrnnstnsia de -

ha1orragia de rrucosas (30). También previicne la haoorragia después de intervcnc.ioncs quiriirgica.s 

o extrncciones dentales. 

IXEIS: 

O. 3 llll /Ks de peso corpordl. 

Eil pacientes que pe.sen ni"is de 10 Kg se·dcbe diluir la dosis en 50 ml de suero fi..c:iológico y 

en pacientes que JICSC!l rrcnoo de 10 Ks se debe diluir en 10 ml de &ucro fLsiológko. (3). 

Se debe administrar por goteo durante 15-ffi minutos para evitar que se produzca taqtlicard:in.­

El efecto dura 24 horas (111). 

Fn pacientes con her0rragias espontáneas el tratanúento profiliictico se puede realizar ffi el 

hogar. 

l'stii indicado &U uso en pacientes con harofil ia A y con enfenrcdad de van Wi llebrnnd en las­

que se observa tul aurento en la acunulnci.ón plnquctarin acortando el tianpo de hLnurraght (75). 

Fn el trat:anúcnto postqtlirúrgico, las harorrngia.s espontáneas o hurorrag:iJL<i abiertas (epis~ 

xis, tronorragias, hamturia)(73). 

El tratanri.ento con DDAVP, debe asociarse con Af'AC o algú,1 otro agente anti_f:i brinolítico sin 

riecesit:ar terapia de substitución por lo que se reducen loo costos y riesgos de las transfusionP.s 

(25). 

Lo.s ¡<lcientes que reciben DDAVP (deSJDpresina) en diferentes ocasiones por lo genero! tienen 

respue5tas similares en cada administración (21). 

loo riesgos que presenta la administración de este OL-'Clicancnto es que puede provcx:ar taqui - 0 



card.ia, por lo que cst.5. contmlmllcrnlp en ¡x1c:icntca con hipcrtcn..c::;ión (84). 

Y se ha ollscrvado un efecto no deseado de este ncdicrnPJ1to: eleva los niveles del activadm:­

.del plasninógeno :i.ncrarcntando la fibrinolisis llegando a su rráxirro nivel 10-30 minutos después -

de la infusió~ por lo que es necesario adnrl.n:Lstrar este nalicarento en conjunción con el !J?AC o 

algún otro agente antifibrinolitico (ID). 

"' o 



'ffiATN1l:ENIO TE lfil'DFIL1A A 

Puede reali?.arse con plasm, concentrados de factor vm, crioprecipitados, concentrados de­

prot:ro.sas antiinhibidoras, Al!AC, DDAVP. 

PRfl'ARACICN rnI:QilllURGICA. 

Se prepara al paciente 1-2 horas antes de la intervención rara elevar los nivel.es de foctor 

vrrr núnino a un .9::Ji: de lo nomul. Esto se logra administrando al paciente 30UI/Kg de peso corpo­

ral de foctm· VIII por vfo fotmvenosa. 

l>Jrante las sigtdentes 24-48 horas se debe continuar la infusión de factor VITI o una dosib­

de 3 UI/Kg de peso corpoml por hora. 

M tercero al Qldnto día se admin:Lstra una dosis de 3CUf/Kg de peso corporal cada 8 horas. 

M quinto día hasi:n canp letur la cicatrb..ación prinaria de 1n herida se mlmini.stra wta 

dosis de factor VIlI !>"'lra nnntener los niveles de concentración en tm 3CIZ de lo nornnl. 

la dosis de nnntenimiento depende de la gravedad dd paciente. 

TRATAMIIMO 00 llfl'WURCGIS 

Administración de factor VIII. IXEIS lNICIAL 20-25 ÚI/Kg de peso corporal. segunda do.sis se 
repite a las 12 horas: lSUI/Kg de peso corporal durante 2-3 días para elevar la concentración de-­

factor VIII en un 30-50% de lo noma!. 

Administración del Af!AC cada 6 horas por 7-10 días. 

Aplicar ccm¡irc.sas de hielo o calor sobre Ja articulación durante 30-úO minutos cada 2 horas 

¡era disninuir la infmmción y la nolcstin articular. 

Irorovilfaación ele la articulación ne<IÍ1Ulte férulas. la fonili2nción se hace en posición de -

flexión para que sea uñs cároda para el paciente y disrrinuir las nolestias. 

Onndo el dolor es nuy intenso por la presión de la S'.lllgre dentro del espacio articular y 

una vez que ha cenado el sangrado se puede realizar la aspiración de la rongre. fura realizar la - ·-se debe valorar la concentración del factor VIII en plnsia para que no se prodl!7..call hP.lfOl·mgias - o 



nús intensos o infecciones causadas por un retardo en la cicatriz.ación. 

Una vez que se controla la baIDrragia (de. 3-5 días) se debe l!OVilizar la articulación por 

ITE<lio de procedimientos ortopédicos o de terapia física ¡xira que esta vuelva a la nornnlidad. Ya 

que al fort-'.llecer a los músculos estos ayudan a las articulaciones a soportar el peso y así d:is1!!,. 

nuir las deformidades y anquilosis. 

Fn 111.1d1os casos ele hamrrngin en la artkulación de la cadera es jmportante diagnosticar t'!!!. 

pran;.u1cnte ya qur, se puede producir necrósis en_ la cabeza dcl fárur. 

CIROC.IA. 

OJando hay hemorragias recurrentes las articulaciones, pueden perder su función por lo que -

111.1d1os ortopedistas hacen sinovectanías pnra JIEjorar la funcionalidad. 

Y en ¡ncientes que han sufrido nrudias defonmciones pueden sub.stittúr la articulación por 

uro artificial. 

TI:RAPIA moFJ.IACl'ICA m !.A lll'T'tARllIBTS 

Cbnsistc en la rnlministradón de 250UI en niños y ~I en adultos. Estos JXlC.ientes reciben­

anua1ncntc 10 axJUI los niños y 20 CXDJI los adultos aproxilmdanente. 

El tratamiento consiste en mlmini.strar el neclicanento de sub.stitución cuando se presenta la 

hrnorrngfa aguda y después la administración profiliíctica del concentrado por un periódo de 1-3 -

neses dc>pendiernlo de fa gravedad del i>aciente (92). 

'IRATN!IB® DE líl'1'DRRAGIAS Ml.ISCl.ll.ARES Y DE 1E.JIT03 BI.AN1Xl3 

Provocadas por lesiones leves, se nanifiestan por dolor, inflarración y limitación de los no-· 

vimientos del nrianl>ro afectado. 

EL tml:ümiento cons:\Ste en _la administración de factor VID de 20-SOOI/Kg de peso corporal -

_coda 8-12 hor:as, por el tianpo_ necesario para que la hs!ormgia ceda y la sangre roa absorbida - co 

desapareciendo los síntCJJI3S. o 
...... 



Fn caso de que la harorragjn haya sido nnyor y haya acunulación de S3!1gre en grandes canti­

dades se puede realizar la aspiración. 

'ffiATAMilNIO DE HIMJRRAGIAS ESFüNTANr!AS. 

Mministración de factor VIII cada 12 horas en diferentes dosis dependiendo de la gravedad -

del ¡Ecicnte. Hasta dos días después de que desaporez.can los signos y síntrnns de la hmvrrngia. 

'ffiATA.'1IlNID JE 1A l IEl'DFILIA B 

Uiando la deficiencia del factor IX no es muy grave es decir que su nivel está por arriba del 

15% de lo nornel se administra pln<;nn fresco congt'Jado. Pero si la deficiencia dcl factor IX es -

nnyor se pueden administrar concentrados do protrauliinn o de factor LX. 

'ffiATAMIENID JE 1A IIDDFlLIA C 

los pacientes C011 hBOOfilia C presentan sólo hamrragias después de un tratml tisro im­

portante o después de una cirugÍa. 

Este tipo de harofilia se trata neliante la adnú.nistración de plasm fresco congelado ya que 

no existen en el ncrcado concentrados de facto1- XI. (78). 

El tratamiento consiste en tuia sóln dosis de plBffill para detener la harorrn¡;ia ya que su 

vida m:<lia es de (JJ horas aproxinud::moltc. 

Si se prcsCntan hrnorrngias s:icundarias 2-3 días despúés se puede udmi.nistrar una scgurnln -

dosfs de nenores volímones de p las1n. 

P-ura calcular la dosis de plnsno necesaria hay que tamr en cuenta que: 

4.5 ml de plasm/Kg de peso corporal eleva en un lCIZ de lo nornol el factor XI plasriitico. 



'IRATAfl[[El'/lD DE 1.05 PACHNI'ES cm DffERMEDAD DE voo WIILEBRAND. 

Clnndo existen harorragllis superficiales se pueden tratar con hemstaticos locales. 

Pero cuando las harorragias son na y ores se les puede administrar plasm, <;rloprecipitados, : 

AFAC, DDAVP. 

Pf.AS'f¡\ 

10 nil/Kg de pe.so corporal. Estimula la liberación o síntesis del factor VDI endógeno debido 

qui?.á a la liberación de una substancia tropina en el suero (61). 

Adarrís corrige los defecto.s de adhesividad de las plaquetas. la adhesividad 11Ejora a las. 5 -

homs de lo mlministrncióndel plasm y después que pasa su acción disninuye la adhesividad plaq~ . 

tnrfo, pudicnclose producir hEnDrragias secundarias. Por lo que se deben administrar otras dosis 

por el U.aupo neccslrio (78). 

QUOPRG'.:IPI1'AIXl3 

Eleva la concentración del factor VDI en el plasra disninuye el. tianpo de coogulnción ·y 88.!!. 

grodo cesando la ha1orragi.a. 

IXEIS 1 bolsa (00-10'.XJI)/Kg de peso corporal repiticndo..<ie cada 8-12 horas. 

Antes de una cirugía se prepara al paciente con 10 bolsas de crioprecipitadoo y se repite la 

dosis cada 12 horas durante el tiempo necesario. 

DDAVP 

J:ffiIS 0.3 ~ /Kg de peso corporal por goteo 15-30 nri.nutos por una sennna (57). Fstinula la prod!!:_ 

c:ión de factor VIlI FVW en las células endoteliales por un necan:isID desconocido. 

Al'AC o 
1Xl3IS 30-50 rq¡/Kg de peso corporal cada 6 horas por 7 días. 



SIDA Y HEMOFILIA. 



SINDRGIE DE ThT-ll.ll\'ODEF'ICIEll'CIA AmJIRUJA. (SIDA) 

El SillA es un trnnstomo del sistena iJurune causado por un retrovirus denani.nado: 

llIV.- Virus de inmunodeficiencia htmma. 

UV ,- Virus asociado con linfodenopatía. 

JnLV-ill.- Virus linfotrópico htm:mo tipo ID. 

Esta virus visto al microscópio electrónico está constituido por una cápsula que da el as 

~to de una cáscara. de castaña de indias y está contituícln por proteínas y azúcares. Y presenta-­

en su superficie unas estructuras salientes en forna de cabeza de alfiler, que les sirven para ~ 

gandiarse a la célula que va a infectar. . 

Eh su .interior contiene dos noléculas de rraterial genético RNA (ácido ribonucléico). Fomen­

do tnia doble hélice. 

M'.lOO D8 AOCIOO. 

Una vez que el virus entra al torrente circulatorio, ataca directancnte a los linfocitos T­

(ya que su nanbrana contiene una proteína por la que el virus ltllestra una gran·afinidnd). El vi -

rus infil.tra su noterinl genético en el linfocito, e introduce una enzima llamada "tran.scriptasa­

inversn" que tiene cato fuuc.ión hacer que opartir del RNA se fome iici.clo dcsoxiribonucléico (rnA) 

que este se integre en el 1TAterial genético del linfocito y sea transrri.tido a sus descendientes 

I.o.s nncrófogos también son infectados y se convierten en re.servas del virus. 

I.o.s linfocitos B fabrican grandes cantidades de anticuerpos incapaces de neutraliz.ar al vi -
. . . 

rus por lo que poco a poco el sistenB inl11une 97 derrunba ya que el paciente catú.awa a sentir los 

pr.üreros síntCJJBS. 

N 
..... 
..... 



Para saber si una persona está infectada con el virus del SillA, se busca en la_ sangre la pr~ 

scncia de anticuerpos (por la reacción virus-anticuerpo) • 

PRlJEllA ELISA (ENZIHE L1NKED IHIUNO-SORllENI' ASSAY). 

Es la prueba niis USJda para la detección de anticuerpos, es fiable en el 95% de los casos -

por lo que se debe confi.nmr el resultado con pruebas canplaIGltarias. 

Se pone en un tubo de ensayo una pequeña cantülnd dcl suero del paciente en contacto con su~ 

ro preparado que contiene cstmcto purifir.,do del virus mv. Si existen nnticuerpos estos van a -

reaccionar fijandose el virus. Para visualiz.ar esta reacción Sl' afiaden anticuerpos csp<..<la.lcs que 

llevan una enzina que se une a los anticuerpos ya fijados. Cuando esto sucede la rc->acción se tifie 

de color esc..°""fata y por lo tanto la prnek1 será ]JO.>ii.Uva. 

Cuando el suero no se tiñe es por que no hay fijación de ·anticuerpos y por lo tnnto la pru.,­

ba será negativo. 

Sin anbargo si la prueba se realiza en un J•>eicnte que ha si.do recicntanente infectado (!!"C -

nos de 2 smanas) es probable que la prueba no resulte positiva ya que los anticuerpru todavía no 

se han fonmdo por lo que se debe repetir esta prueba con un niirgcn de tianpo suficiente. 

TES!' DE ThMJOOFILORE3CENCIA. 

Es un cultivo de linfocitos infectados por el virus, se aúade suero del paciente infectado -

que contiene anti.cuerpos, estos se fijan en la superficie de las células infectrnlas y se recurre-­

a anticuerpos nnrcmlos con unn .substc.'1flcia fluorc.scente, se observa al microscopi.o de fluon.: ... c.;cen -

cia pcqueiias señales luninosa.s sobre la pared dcl linfocito. 

TES!' WESTERN. llUJl'. 



Apartir de los virus IUV ;""' obtienen proteínas virales que se separan sobre una tira de pa­

pel al pasar corriente eléctrica, estas se ordenan por tannfios y se colocan escalonadairente. El.­

suero del paciente se po~e en contacto con estas proteín.w y en caso de que haya anticuerpos con­

tra cl vin!S estos van a quedarse pegados a ciertas prote.ím.s. 

lii prueba EUSA w1ida .a este test, logran ser fiables en Wl 99%. 

1RANS-IISIO'l DEL SIDA. 

No se han reportado ca.sos de tral1ffilisión por contacto casual aWlque algunas personas hayan -

caupartido toallas, ólinentos, navajas de afeitar etc. 

fo trnn"1Üb-ión riel SIDA oc\lrre pr:incipnl.m:!nte en persoaas que tienen relaciones sextk-lies con 

un.::i pcn?t.Jtta infcctndn, en adictos a drogas· intmvcno....~lS y en pacientes que rccibE-n tronsfusiones­

dc sangre con truninm1a con el vj nLS. 

Apcs:ir que el rl=ubr:imiento del SillA fue en la Crnltlllirlrtd hcm:isexwll, no es exclusiva de 

ellos, tam¡xx:o tiene distinción de razas, se.xo o edad. Y es posible que en W1 futuro se propague-­

en gran proporción en personas que no son hmo..sexualcs ni adictos a drogns intravenosas. 

El 7m: ele las víct:IJ11as del SIDA sor. hamsexueles. la infección resulta de una relación sexu­

al con personas infectadas (al entrar en contacto con &·mgre, srncn, secrecion~ vaginales) y el 

riesgo de contraer ln enfcnrc<bd atllrcnta en proporción con el nlm:!ro ele c001pañeros sexual.es que­

haynn tenido ya sean hanhrc o mujeres. 

ADICIIB A DRQ'.;AS 1NIRAVF1KEAS. constituyen el 253 de los casos de SIDA. el virus del SIDA 

está en la sangre contaminada que queda en la agtrja. o jeringa u otros equipos relacionados con el 

uso de clrog.-.s intravenosas. El virus será iny~tado en la próx:ina persona que usará el equipo CO!!, 

tami.nado. 

El otro 5% de los casos de SIDA son: "" ..... 
..... 



las personas que han recibido sangre cont:mtlnada con el virus. 

Fn 1985 se d"5Cubrió la técica para examinar la sangre y por lo tanto este tipo de t:ronsni -

sión de la enfemL-Ond ha disninuído ya que todo.s lo.s donantes de snngre son examinmlo.s y no se 

acepta sangre de lo.s individuo.s identificado.s caro de nlto riesgo. 

MADRES QJE IN!'l'l:;'fi\N A RECTl'N NACTIX:S. -

Si unn nujer embnraznda es infectada con el virus es p0sible que desarrolle la enfenrcdad o 

w1 canplejo de concliciones relacionadas con r.l SIDA y que el virus J>3Se nl producto (aproxfonda -

rrente 1/3 ¡nrte de lo.s bebés con nadrcs infectadas dc.sarrollnn :ia enfenredad y mueren). 

las nndres pueden ser infectadas por hanbres bisexuales que. tenían el virus, 1mdrcs odie tas­

a drogas intravenosas en su nnyorfo. 

Y nlgunos de esto.s be\J[og son hijo.s de hC111hres harofilicos infectados por el vinis nl lL"<lr 

productos sanguíneos contaminados y que infectaron o sus parejas sexuales, este tipo de infección 

se ha observado en w1 rango de 6.8-22% ya sea por relaciones sexuales sin usar preservativos, por 

el uso de drogas intravenosas canportiendo el equipo con personas harofilicas, por lesiones acci­

dentales con la aguja con que les administran a los pocienteS harofilicos el tratamiento de subs­

titución en el hogar (101). 

H!Mlr1LICX:S.-

(}Je han sido infectados por las continuas transfusiones de productos sangulneos qu~ padrían­

estar contaminados. El primer caso de SIDA en pacientes hcm:Jfilicos se reportó en 1981. Y en 19811 

se detemrlnó que el SIDA era la segunda causa de nuerte de los pacientes harofilicos. 

fu 1CJ85, en l'st:mlos Unidos el 1% de los enfenros de SIDA ten.fon algiín tipo de discrasia san­

guínea y en Furo¡n la proporción era de 2. 5%. 

"' la prcscnc:ia de anticuerpos contra el. viru.<i d"l SIDA en pacientes harofili.cos era de aproxi-



1mda11E11te 15% en 1980 y 62% en 19811. (62). 

1he Center for Diseasc C.Ontrol (CTC). reportó que en Fstados Unidos el 92% de los pacientes -

con hrnofilia A y el 52% de los pacientes con h01Ilfilia B, desarrollaban anticuerpos contra el vi. 
rus del SIDA ( 13) • 

MANIFThTACIOOES CLINIO\S DEL SIDA. 

Una vez que cl imlivicluo ha sido infectado, la enfernulnd puede tener varias evoluciones·. 

a) Algunas personas pernrmccen saludables. 

L.• pn1cln F.LISA rcc~ult:a posi.tiva, estos J\o'1cientcs pueden infectar a otras perronas pero -

ellos no t icnen signos físicos nparentcs de ln enfonro:lad. 

h) G:mplcjo ele conelicionr.q relacionadas con el SIDA (ARC). 

la prueba ELISA resulta positiva, nunifiesta un grupo especifico de síntams pero estos -

son TrenoS severos, pueden incluir: 

Pérdida de apetito, .pérdida de peso, fiebre, sudoraciones nocturnas, erupciones en la -

piel, <liarrec'l, Q11l&1ncio, pcx:,, resistcnci.c.'1 a L..JS infecciones, ganglios inflanndos. 

·Es dificil s:1her si todas lDs personas que presentan ARC vayan a desarrollar SIJJA ya que 

los sinta1ns puL:.C.len tainr hasta 9 afias para nnrtifc..stnrse. 

c) C'aso clásico ele SIDA. 

C.Onstituye el de.sruTC>llo natural de la enfeI11L-<lad, el virus destruye el sistain :irm.moló­

gico y p.olJJrite que infecciones que nonmlmmte se pueden controlar invadau el orgrutlsro y causen­

enfernalmlcs adicionales que pueden provocar la muerte. Algunos signos y síntCJ113S incluyen: 

Tos pcrsL<;tente, fiebre acanpaündade falta de respiración, disnea, pueden der las sfoto­

nn.s de L'1 pu1nnnía conocida crnD "pneurrocitis car:i.nii". 

Hmifestaciones bucales crno cándida, úlceras aftosas, herpes simple, enfcrna:lml ¡10rodontal­

atípica, ·1eucoplasia pilosa. 

"' También linfadenopatía cervical persistente. lesiones ira1i&nas' crnn el sari:am de Kapo.si que 



se nenifiesta con nanchas imradas en la piel, linfam de Th.uici.tt. 

Iespués de varios años de desarrollarse hay evidencia de que puede atacar al sistem nervio­

so, los síntCJtBS se pueden nnnifestar caoo: pérdida de la 1JB1Dria, apatía, folta qe coordinación, 

¡miilisis parcial, desajuste lll:!lltal. 

Rstos síntooas pueden JTBnifestarse solo.s o acanpañados con los anteriores. 

'ffiATANIENIO. 

Se desconoce en la actualidad. 

Sin embargo se de!Íen tCJ1ar nclidas de protección al tener relaciones rexuales. Fn caso de 

que se trate de drogas intravenosas se recarrienda que se usen jeringas o agujas que no hayan sido 

usadas prevfunente •. 

Eh caso de las transfusiones sanguíneas o sus derivados, tenanos que antes de rmr.w de l.~5 

era niis canún la infección por esta vía yn que se desconocía la prueba del SIDA. Pero actunlnente 

se tamn nnlülas de seguridad al tas, en h-is que se examina ia snngre de todo.s los donndores con­

la ·prueba y si resulta positiva la rongre no se utiliza por lo que se d.isnlnuye el riesgo <le con­

tmñnación. 

Pero caoo loo anticuerpos no aparecen :i.rnediat:.c'lllente después del contagio del virus esta !Je.!:. 

sana puede donar sangre después de haber sido infectada y la prueba serii negativa. Sin anlnrgo -

esto es nuy raro y el riesgo de que ocurra serii de neno.s de 1 vez en 100 (XX) donncioncs. (8"). 

Una persona que haya tenido relaciones sc.<Ulllcs hoooscxuales o que se hnya inyectado drogas 

futravenosas en los últ:lnns 10 años no debe domr sangre,(54). 

Thmbién se ha 11 evado a wbo el tratwni.ento de los productos s.:mgtrincos por nt.'<lio de c.:il or -

para desactivar al vtrus. la efectividad de esta técnica PS varJ.able dependiendo de: 

Los diferentes volímones de &'Uero. 

!.a concentración del HIV en &lllgre. 

!.a tanperatura usmk-i. 

!.a duración de la exposición al calor. 



También p11cde desactivarse el virus por tredios químicos COJD: 

alcohol al 707o 

hipoclorito de sodio 

¡x?róxido de lúdrógeno 

parafornaldehido. (49). 

fo ¡Eciente herofilicos el uso de llE<lic:arentos cC11D el DDAVP, AFAC y ácido t:ransnnémico que 

prolongan la vicia de los factores ha hecho que se requieran wt nÍÍ!ero JJelOr de :infusiones por. la­

que t:anbién ayudan a reducir la exposición del paciente al virus. (98). 

IX) 
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PRONOSTICO. 

¡ 
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Apc..'ilr del dCSC1rroLlo y efc'<:U.vi<lml de los productos <le substitución para los pacientes hEll!!. 

fiHcos. Se conci<lera todavía que esto.s pacientes nrueren a edad naliana. (31), 

El pronóstico de la ham[ ilia es variable, ya que depende del tipo <le hmnfilia <le que se 

trate y de 1u gmvcdml de la mi.a1u. 

Antigum11211te lo.s nilio.s hano[ilicos nDrían a tanprana edad por algím traUJDt:isro leve. 

Actualncnte se ha incratEntado tanto la cantidad de vida de los pacientes hanofilicos crnv­

la ca.lidml de la misro, debido al fácil acceso a lo.s medicamentos de substitución. 

Lo.s Jl.'.lcientes con hanofilia leve llavan una vida nornnl y sólo presentan hanorragias después 

de trmmntis1us importantes e intervenciones quirúrgicas. Mientras que los pacientes con hamfi -

lin mcxlcmda o severa clchcn tener nnyor cuídndo con sus actividades y estrrr en contacto contínuo­

con stLCi nL"'<licos paro evitar un problam nnyor. 

Estos p:1cicntcs pt1e<lcn tener UM vickt · rclativruTJ:nte nonml pero en nntclk"lS oc.::'lSi.ones ~r inv.! 

licios crónicos ya que cualquier harorragin leve o pequeños traumt:i.sros pueden poner en pe.U gro -

su vida o bien, causar dcfornnciones que limiten su actividad. 

la causa niis frecuente de los J'.'1cicntes hanofiJicos sigue siendo las hanorragias profusas 

ca1is1das por traUJDtiHros nnyorcs o las que ocurren en tejidos laxos y obstruyen ·otra función bá­

sico del organiSin y lns hrnvrrngi.as jntmcnmenles. 

Fn 198!. se determinó que la segunda causa de nru,.;rte de los pacientes henDfilicos era el SÍ!!_ 

drare de innrunodeficiencia adquirida (SIDA). U:asionado por transfusiones nnsi vas de canpuestos -

sanguíneos contaminad~. 

o 
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El pronást:l.co en los Pacientes con enferm:.>dad de ven Willebrand es bueno, ya que las h"10rl!!. 

gias que se producen después de algún traumatisJD o cirugía no son profusas y es muy raro que . se 

presenten hrnorragias espontáneas. 

Adaiii.s basta la admin:istración de los elaientos de substitución para que cese la harorragia­

ya que amenta los niveles de concentración del factor VTII y para que se produzca el fa~tor VIII 

por vía endógena. 

la gravedad del paciente diani.nuye confonoo avanza la edad (57), 

Fatos pacientes tienen llll periódo de vida nÉs ¡irolongado que los ·pacientes con haoofilia. 

/ 



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. 



Hay algunos estados orgánicos o enfenredades que por SI.IS nanifest:Bciones clínicas puecleii 11~ 

g¡ir a confundirse con .la hem:ifilia o enfeillE<lad de von Willebrand • Ya que la coagulación sanguí -

nea puede también estar alterada por diferentes rrecanisoos caro: 

Síntesis deficiente de los factores de coagulación. 

Amento en la destrucción de los factores de la coagulación. 

Inhibición patológica de los factores de coogulación. 

fofernmades dadas por defectos plaquctarios. 

SINI'ESIS JJEl·1CIENrE DE lffi FACIDRES DE ffi\GUlACIOO. 

fuficiencia de vitamina K. 

Administración de anticoagulantes. 

Administración de drogas antiplaquetarias. 

fofernalades hep5ticas. 

foferncdndcs renal es. 

DEl'lCil':NCTA DE VITN-IT.NA K. 

la vit..-arrina K fue descubierta por DN-1 en Uinanárca, caro factor necesario para la c0<-igula -

ción Sanglúnea. fo 1939, IXJISI, deternrinó su estructura. 

Fsta vitamina es una substancia liposoluble esencial para la síntesis de los factores de la 

coagulación II,VII,IX,XI. Y se obtiene de los alincntos (verduras de hojas verdes, graro de rcs,­

nnntcqu"illn, huevos etc.). Y de la flora intest.irol. Sus rescrvaq son rC'<lucidas. Y se reqtlieren -

2 1~ por dfo en el hanbre. 

L"l dc,[iciencia de vit.umuia K, puede estnr dacia en el recién nacido ¡xir falt:u de flora buctc­

riana intestinal y por que la leche nntemn no contiene vitamina K. 

fo el adulto se puede dar por: naJnbsorción, deficiei1cia de sales biliares, diarreas cróni­

cas o por la administración de algunos ffmnacos (anticoagulantes, antibiótkos etc.). 



¡:or inhibición canpetitiva (27). Por lo que los factores de Ja coagulación dependientes de la 

vitamina K están disninuidas provocando amentos en el tiempo de protranbina y de tranboplastina­

parcW. Producen hE!IDrrag.ias :importantes y transtornos gastrointestinales. 

Atraviesan la barrera placentaria puiliendo prCYJucir hon:irrag.ins fetales. Se nctabolizan en -

lúgado y se excretan por orina y heces. 

la coagulación se normil iza después de tres días de suspender el tratamiento ( 40). Tamndo en 

cuenta que la suspención dal tratrulllento anticoag.u1nnte debe ser paulatinoncnte. 

Hay diferentes tipos de estos ncdicarreiitos cano son: 

BiscUTaCetato de etilo : poco potente y de a=ión corta. 

\f.irfor:i-i:ia sódica: nuy potente y de acción intcrn>:.,lia. 

Acenocurnro1: muy potente y de a=ión intcnn:xlia. 

Dicurarol: ncdianairente potente y de acción prolongada. 

El tratru1riento con.siste en suspender la droga y mlnrinistrar vitanóna K, plamn fresco o coir­

plejo protranbinico dependiendo del estado del paciente. 

moJA.5 ANITPI.AQ.JEfARL\S. 

SALICILJ\T03 (ácido acetilsalicilico). 

PIRAm!.roAS (sulfinpirazolonas). 

PIRIHIOOPIRIMI!JlNAS (dipiriclanol). 

11»lOPilUDINAS (ticlopidina). 

'Est:bs drogas inhiben la ag.rcgución plaquetaria inducida por el ADP, adrenalina y colágeno. 

El ácido acetilsalicilico y la sulfinpirazona, inhiben la cicloxisenasa de las plaquetas re­

duciendo la fornación de endoperóxidos, prostag.landinas y tranbox.nn~ A.2• Qie son ag.reg.antes pla- .,., 

quet:.nrios y productores de la liberación de las plaquetas. AdrnL"is de que dHiculum la fornnción- "' 



Se diagnostica por la prolongación del tianpo de protranbina y el tianpo de tranboplast.iro -

parcial .• 

El tratanúcnto puede Ser correctivo: administración de vitamina K, (vitamina K 1, fitonaclio­

na. vitamina K 2, rnonaquinona. vitamina K 3, nenadiona.). por vía parenteral, en dosis de S-25 rrg 

que co;,rige la coagulación de 12-24 horas. 

~rlministraci?n de vitnmi.na K 1 y K 2 por vía intravenosa, en dosis de zo..q() rrg a una veloci­

dad de 1 rrg por minuto, que corrige la coagulación de 6--12 horas. 

Trat.Dlnicnto de nnntcnimicnto por vía bucal. 

FARMACffi AN11CTJ/1Qfu\NTIS. 

!.ns nnticoagulantes son drogas que impiden o retardan la coagulación y se clasifitan en: 

Anti.coagulantes que actúan in vitro o in vivo. 

ANITCTlAQfu\Nll:S IN vrrno. 
Son substancias dcsc.alcilicantes por que cl:iminan el calcio de la sangre por lo que se ut:i.li 

zan para nnntencr incongulable l.a sangre rora 1.as transfusiones pudiendo provocar sobredosis por 

transfusionPB nnsivas, dando lugar a 1a '11.teración de la coagulación por las vías intrínseca y "!_ 

trinseca debido a la mcscncin de calcio .. 

Fstoo anticoagulnntcs son: 

OXAlA'IOS. QJc di.q¡1im1yen la cantidad de iones de calcio bloqueando la coagulación. 

crmA'lffi. QJe pueden ser potásico, sódico, arrónico. Fstos pnxlucen un canpuesto 00 ion­

izado que impide la coagulación. 

ANI'ICJJAGUlANllS IN VIVO. 

I.Jnrrodos también anticoogulantes sintéticos u orales. 

funtro de estos se encuentran las curar.ina.s, que actúan caro antagonistas de la vitanina IC 



de protranbina en el hígado. 

El dipi.riclnm::>l, inhibe a la fosfodiesterasa y am"'1!ta el AMI' cíclico de las plaquetas, dando 

lugar a la disninución en la agregación plaquctaria. 

Ticlopidiro no se conoce su irecan:i.sro de acción pero d:isninuye la agregación plaquetar:ia. 

Estos rredicairento.s producen un tianpo de sangrado prolongado al igual que la enfernalad de -

van Willebrand. 

El tratrnni.ento es suspender el uedia31llmto y en caso de que se usen caro analgésicos deben -

ser substituidos por otros que no afecten la función plaquetaria. Caro: acetaninofén, salsalat:o,­

codcfoa, propoxifcno. (ll6). 

orna:; M[.JllC'Nll-Nl'C6 QIE Al~r:I'AN lA FUNCIOO PLAQJEI'/\RIA Sl-1: 

Acido n=lorofenámico. 

Cloroparocina. 

Clo[ibrato. 

fuxtn'in de bajo peso irolécular. 

Et•mol. 

Ft•11i 1.l1ulnz01lD: 

Guayncolato de glicerilo. 

1li droxicloroquina. 

Fnda11A1.\c:ina. 

Nitrofurantoína. 

Penicilina. 

lleta k1cttiJJricos. 

ENl"m-lfDADIB HEPATICAS. 



Los principales canbios funcionales. son: 

DiHninoción hepática de loo factores de la coagulación excepto el factor VIlI está aurenta-

do. 

Aurento en la actividad proteolítica del plasra. 

Cl.:inicarrente puede haber haronngi.as importantes, petequias, equirros:i.s, epistaxis, hcnorrn­

gias g¡istrointestinales. 

Fn loo estudios de laboratorio el tiempo de protranbina, el tiempo parcial de tranboplastina 

el tien¡XJ de tranbina, el tian¡XJ de c:oa¡,'lilación. Están prolongadas. 

TE1nhlén se deben realizar pruebas de funci.onan1iento hepático. Ya que los problams hepiit.icos 

traen caro consecuencia trnnstomos en L.1 coagulación snnguú1 xi por la di..srrinución en la caneen -

tración plas!ática ele algunos factores de la crogulación, 

El. tratnmi.ento consiste m la achninistmción de vit:.EJJnina K, transfusión de plasm o de con -

·centradas de protranbina. 

El. pronóstico es bueno si nejora la función hepática , pero si esto no ocurre, el sangrado -

por insuficiencia hepática no responde al tmtnmiento. 

ENFl'Rf'!EllAD RENAL. 

Fn (>'ld.entes con uran:ias o nefropatías crónicas se observa una clisninución de los foctores­

depenclientes de la vitairina K. (el factor IX está nJJY bajo, n=oo de 10%). 

Clinicarrente hay una tendencia a hennrragias por defectos en la coagulación y ancmtl.ías en 

las plaquetas, 

El. trat:ani.ento consiste en clliili.sis renal ( corrige la hennrrágia en t.S horas). 

Pam la uremia se puede administrar vasopresina o un análogo de esta. (89), 

Y para controlar la hennrragia se administra pl.fill!U fresco o congelarlo. 



AU!éNIO J;N lA DESfüLIXION DE I.ffi FACTORES DE 1A COAGUlACION. 

Fibrinolisis. 

FJ.BRINOUSIS. 

Es la disninución en la cantidad del fibrinógeno por la acción del plasninógeno el cual act.f 

va el sistam fibrinolitico produciendo la degradación de fibrinógeno y fibrina lo cual puede ca.!!. 

&'Ir degraooción prrnntura del coágulo que traerá carn consecuencia harorragias secundarlas. 

Se presenta en ¡>3cicntes tratados con estreptocinasa y urocinasa. 

Il1HIDICIQ'l DE I.ffi FACIDRES DE 1A aJAQJI.l\CION. 

llepnrlna. 

Inhibidores circulante. 

llEPARINA. 

L._, h0¡x..u~1na es un nn1copolJS3ciírJdo que se encuentro en el plnsm y órganos cam: pulJ)Dn, co­

razón y nÍLSCltlos en nuyor cant:idacl. 

la heparina es producida por los nnstocitos o células cebadas para prevenir la coagulación -

intravascular y ante uro respuesta inflarrotoria. Estas células son activadas por un sistam de 

conbctO dado por 01 ficicio cnnclro-itin S\Ü.furo contenido en los nustocitos. 

ln hc¡urülD nctíia caro nnticoagul...·mte circulante que .se encuentra en w1a proporción de 1 ~ 

en 10 cm cí1bicos. 1'icne caro función inactivar la antitranbina m y a los factores de la coag~ 

ción (IX,X,XI,XII.). no pennitienrlo que la tranbina actúe sobre el fibrinógeno e :inhibe las can -

bios plaquetarios necesarios para la harostasia. Por lo que se utiliza para evitar la fornnción -

de tranbos. 

Se puede administrar por vía intravenosa y subcutánea con una vida nE<lia de 3 horas y es 

co 
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iÍlactivada por hepar:inasa .hepática y se excreta por orina. 

Se puede suprimir la droga por llll nclicam3J1to antagonista CCJ1D el sulfato de protamina. · 

Fn una dosis de SO ~ (y se puede repetir la dosis a los 15 minutos si es nei:es:irio). 

Su acción anticoogulante puede ser contrarrestncla también por digitlilicos, nicotina, antih~ 

tmñnicos. ( 4). 

IllHIBIDl!ES CIRO.JLJ\NIE3. 

Sen anticuerpos esrocíficos contra los factores de la coagulación debido a transfusiones re­

petidas, enferneclades imlllllitarias, anbárazo. Fstos anticuerpos traén caro consecuencia problenns 

de coagulación sanguínea ya que disnlnuyen ia conccntración plasiúti= de los factores. Por lo -

que puede haber hem::irragias graves o bien, dificult.cm la terapla de substitución. 

El desarrollo de anticuerpos contra los fnctorcs de la i;:oagulación puede remitir espontánoo­

llE<lle. 

El tratnmiento será la administración del factor deficiente en grandes dosis asoci.lldo a dro­

gas imw1osupresoras. 

ENFm>lFDAOOl DADAS rol DEHCIIB PlJ.QJEI'ARiffi. 

Tranbastenia familiar. 

Púrpura tranbocitopática. 

'IIDIMSIDITA FAMJLT.AR. 

Fs una cnfernEdad hrnvrragica herolitaria. Se presenta en dos fornas: 

SINDRCNE DE GlAN2MANN-NAEGEU:.- las plaquetas son pequeñas y se aglutinan en forna .iJ11perfcc- ~ 



ta. 

SINDRll'IE VE BERNAD-SAllLUR."- Presenta anarulías en Ja forna de las plaquetas y ausencia del 

profoctor trunboplastínico, 

Cl.inicamente se caracteriza por Ja pérdida excesiva de sangre, epistax:Ls, hamrtrosis hE!Io­

rrag:ia· intestiml. En cavidad orul. se observan petequias en el pul.arlar y hanorragias gingivales. 

Se diognostíca por un tianpo ele sangrado y crogulación nonrales, pero la prueba de retrae -

ccióri del coágulo' estii entorpecida por fa fonmción defectuosa de AW. 

PlJRPIJR¡\ 1roira::rIOl'ATICA. 

fs una cnfemE<lad herorriigica de etiolpgia desconocida, dada por defectos norfol~icos y -

fisiológicos de las plaquetas. Se rmnifiesta clínicamente por h131Drragfas producidas por lesiones 

leves, equinosis, epistaxis, hcnnrrngias gastrointestinales. Frecuentes herorragias gingivales, -

haoorrng:ias excesivas después .de una extracción •. 

rfa. 

Se diagnostica por un t:ianpo de sangrado prolongado por una falfa en :\a agregación plaqueta-

El tratamiento consiste en haoostát:ico.s locales y transfusiones sanguíneas o plaquetarias. 

o 
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T R A T A ~¡ ~ E N T o o D o N T o L o G I e o D E L Í' A e -I E N T E H E M o F I L I e o. 



Pnm detcrn1lnar uu tmt.._·unie11to odontológico adecuado es importante evnluar cletalladarrente al 

paciente por rrecli.o de una buen.:--¡ hjstoria clinica, exploración buec'll múmciosa, rrÉtodos auxiliares 

de diagnó.stico (radiogmfías,pruebas de vitalidad, análisis de oclusión, fotografías etc.). 

Si es necesario también debaros rrandar hacer otros ex.o'\Jrenes de laboratorio. 

Al tener toda esta ]11fomnci.ón del paciente po<lraros dar un diagnóstico y realizar un trata­

miento ITÉIS adecuado para coda. paciente. 

Los paci.entB'¡ hOIDfilicos por lo general conocen su cnferncdad y nos infonron de ella al r<!!_ 

lizar la historia clínica por lo que nosotros debem'.Js ponemos encontacto con el hamtólogo y -

tabajar en asoc:inción con él para beneficio de nuestro paciente. 

El ¡nciente henufi.lico requiere de una salud bucal óptirra por lo que el odontólogo debe rea­

lizar proccdimif'Jltos odontológicos canpletos. (78). 

PRirAUCfü'WS A 1\J>IAR AN1P.3 DEL 1RATANIIWIO 01.rnlOLOC.lCO. 

~IXJ1ns conocer L-1 gravcclnd de nuestro paciente. 

En p.:icientes hrnofil.icos con nlvclcs de factor entre el 15-2Cll: de lo nornnl se pueden rcali­

z.:ir tratnntlmtos odontolé>gico de reliabilitación sin necesidml de terapia do substitución sin an -

bargn con niveles del factor por debajo del 15% de la nonral se requiere la administración de te­

rapio de suhtitución antes de cmlquier tratamiento odontológico para no correr 1:ie.sgos de haoo -

rrngio.s profusas por Clk'l.lqu:icr trm.uruti..CJID leve que ocurra durante las nnniohras quirúrgicas. 

Antes de cualquier clrugfo bucal se deben hacer prucl>.1S de inhibidores de cualquier factor -

que alterarí'! la coogulación y cicatrización. Fstando obvforJEnte m'i.s afectados y presentando rrny.Q_ 

res problaras en el trat<mtlento los pacicnte.s con altos títulos de inhibidores {87). 

lk1ccr pnrehas cuantitativas sobre hepatitis para tarnr las prccaucione.s necesarias .y evitar­

contagios. Ya que los ¡ncientes hennfilicos deben ser considerados CCJJn portadores de antígeno - "' . 

sujY'..rficial de la hepatitis B. 



Los pacientes que van a ser saootidos a tma cirugía por lo general presentan ansiedad la -

cual se debe clisninuir. Fsto se puede .hacer por medio de praredicación al paciente. Con rrecliCB!re!l 

tos por vía oral, "analgésia con óxido nitroso o hipnósis. Esto es impotente debido a la rcloción­

directa que hay entre los factores mocionales y el amento de fibrinolísis y por lo tanto ham -

rragias. (70) • 

Antes de tma cirugía bucal se pueden aclministrar antibióticos en forna profiláctica a los @. 

cientes harofilicos por vía intravenosa para que los microorganisros no puedan introducirse_ en cl 

ton·ente circulatorio y provocar infC'Cciones agudas o ba.ctera1úas. 

También se debe preparar al paciente por nedio de terapia de substitución para elevm· los i1l_ 

veles del factor deficiente a por lo menos el saJo do lo nornnl. 

Eh caso .de que el paciente requiera analgésicos es irnport.<Jllte recordar que no se ·deben admi­

nistrar medicnrrentos que interfieran con la coagulación y que se deben acLrrinistrar por vía intra­

venosa o bucal. 

l.as calJS'lS nás carunes por las que acuden los pacientes hemofilicos al consultorio dental 

SOfl: Infecciosas, tramát:islos, harorragias, exfoliativas, dolor. El tratamiento odontológico 

consiste en medidas profilácticas, control de hrnorragias, rranejo de los problenus dentales asoc:!:. 
ados con la hemofilia. (47)·. 
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PREVENCION. 



lo prlrrero que debe realiwr el odontólogo es caoonzar con un prograrm de odontología prcv~ 

ti va ¡nra reducir al núninn las necesidades del trat:aniento (00). 

la odontología preventiva que se da a los niños harofilicos es la mL"ITEI que para los nonm -

les aunque puede haber unas variaciones dependiendo de cada paciente, para dar un prograna preve':!!. 

tivo odontológico individualizoclo (49). 

Prirrero debe instruirse a los padres sobre el cuidado odontológico que deben tener en. la &-i­

lud bucal de los niños hamfil.]cos. Ya que si tienen w1 progrrum de control adecmdo los procedi­

mientos restaurativos a real.faar serán nús sencillos y nenas 11Dlestos y riesgosos pnra el pacien-

te. 

Dilll'A AmllADA. 

la nnyoria de los paci"'!'tes haiofilicos tienen una dieta rica en uzúcares, carbohidrátos y­

aUnentos blandos ¡nra evitar que se provoque una harorragia con algún alin=to duro o fibroso. -

l'Bto aunado a una nn1a higiene predispone al paciente a presentar gingivitis nnrginal crónica y -

·caries en grandes proporciones. 

Se reqtdere una dieta baJanceada que contenga todaS las substancias que reqtdere el orgnni.b­

llP para no presentar probl erns nutricionales aunados a la harofil]a. 

fube procurarse una dieta rica en al:i.Irentos fibrosos para estimular a los tejidos g:Lngiva1es 

· y así dJ sninuir la enfonífOdad parodont:al. 

Se deben evitar el exceso de al:iJlcntos ricos en azúcares y carbohidmtos. 

ClNlROL DE PU.CA. 

El re todo rrás efectiva para su control es la remción llECánica de la placa por nal.io del ce­

pillado, lúlo dental, puntas de gCJTB, palillos de nndera. 

Para en'3Ciiarles a los padres o a los niños se pueden usar modios audiov'isuales o supervizo -

"' ción personalizada. <') 



OPJUD JlOO'AL. 

El tipo de cepillo que se rccarriencla a estos pacientes es un cepillo con cerdas de nylon, 

suaves y cabe7.a pequefia. fu preferencia será un cepillo de batería ya que permite limpiar correc­

tanentc los dientes y estimular la encía sin provocar traunntisros o abrasiones de tejidos blan -

dos provocadas por el cepillo corriente al rcsbal.ar de la 1mno del operador. 

El cepillado debe ser minucioso y dcsp~és de cada alilrento. llibe instruirse y motivarse a 

los paci.mtcs y a sus p...-itlrcs sobre l.a importancia del cepillado dental para prevenir harorragias­

rrnyores. el cepillado dental en los pacientes h61Dfilicos puede provocar harorragias ging:i.vales -

que pueden ser controladas por el mi.sin paciente nnliante presión o aplicaciones tópicas de tran­

bina, (8). 

TAillill'AS REVEI.ADJRAS. 

Son ca11puC'Stos que t:i.Jien la placa dentolxicteriana. 

Se uSJn para que el paciente vea el lugar donde se aculll.l.la l.a placa dental en sus dientes y 

sea niis fiicil retirarla. 

Fs rc.>earendable que mientras se esta ensefiando al paciente a retirar ia placa mejorando su -

técnica de cepillado se tane una tableta. al día y elimine todas las rranchas tefii\las de sus dien­

tes. 

1 IIID JlENl'AL. 

L\obe ser lL'<adO para eliminar la placa moumuJada Cll los e5)JOCiOS interdentarios. Se usa hiJ.O 

dental encemrlo y sólo deben =lo los pacientes hemofilicos que darrinan la técnica ya que en el 

manento de inserción del hilo pod61DS lesionar la encía provocando hemorragias. 

IRIUC.AroRIB DOO'AIIB. 
'° Son muy us::idos ya que remueven los restos al:irrcnticios y la placa dentobacteriana, sin daiiar ""' 



el tejido gingi.val. Se U&1 en pacientes harofilicos con higiene deficiente. 

OOUACllS. 

Se usan en asociación del cepillo y del hilo dental. 

Se pueden usar para canbatir la halitosis y en algllllos pacientes se ha visto que disninuyc -

la aclJllllación de placa en lll1 15-30% por modios químicos. Lbntro de los m'is efC'Ctivos hay algunos 

COID la clorl1exid:lna al o.zi; y alexül:lna. 3 veces al día. Sin anbargo tienen calo desventaja que­

pueden pigncntar los dientes y alterar el sentido del b'll.Sto. 

OOIDUFic.n:;. 

Son detergentes qtie ayudan a desalojar los residuos al.:inY'nticios y la placa ayudando así a -

la limpieza de la boca. Y en ,algunas fornns actfian crno IJE<ÜCéJIJElltos terapéuticos y preventivos. 

ESl'.IM!JI.AIXJRES JNil:'RDENrARiffi. 

Palillos 

Cepillos interproxinnles. 

Eliminan la 'placa que se acuru1a entre los dientes ya sea por diastams o por apiñamiento. 

Sólo los deben usar los pacientes ca1'3citados ya que pueden traunatiz.ar las papilas interpi:2_ 

x:lnnles y producir hrnormgins. 

SEllAIXJRfS DE FTSURA5. 

Son n11y efectivos caro m.."<llos de prevención de caries. Están indicados en pacientes que pre­

sentan fisuras y fosetas llllY profundas en los cuales es casi seguro que se desarroJJará una ca -

ries rapidnnatte. fn los dientes que se usan son nnlares tanporales y peI11EJJentes y pr€1TDlares -

(SO). 

PROF'JJ.AXlS. 



Se deben realizar en fome periódica y con cepillos suaves a baja velocidad con nucho ctti.c@. 

do para evitar el traurrutisno o" abrasión de los tejidos blandos. (40), que podrían provocar ham­

rrc.1gias. 

APLfCllCIC1.'ll'S 1DJ'IO\S m Fll.XlR. 

lk>spué.s ele la erupci.ón cien tal vicne la empa de nrnlurución ele l e.<nnlte por lll2dio de la acu­

multición ele fluor en el e.<Jrnlte. (este fluor proviene de la s:iliva, al:inEntos, agua que tam el -

paciente) y hace que la superficie del diente sen niis res;stente, por lo que las aplicaciones tó­

picas de fluor sirven. ¡x¡ra prevenir las fornnciones de caries dentales. 

Fn odontológia se usan tres tipos de fluor: 

Fluoruro de sodio al 2%. 

Fluoruro cstanoso al 8%. 

Flomro ele fosfato acidulado (contiene 1.23% de fluoruro). 

Ee rr.coniendnn nplicaciones tópicas de fluor en ,,,cientes henofilicos cada 3-4 iooses usando­

cuckiri.llns Ctlpeciales (8). 

'lbrnblén ro pueden ndrninistrar los fluonrros en forna sistánica durante el per:i.ódo de forne­

ción dentar:iu por rredio de la fluoración del agua y algunos alinEnt:os cano leche, cereales, sal o 

bien el uso de tabletas ele fluor ¡x'll'B prevenir la caries. 

UJID\J:o pt¡Q["füICl':AL awn:Nm. 

Q:be llevarse a cabo en estos pacientes por lo 11J011os cada 3 rrese.s para estar rev:i&lndo conti, 

nuanente su. prograrra de control de placa o realizar cualquier tratamiento de rehabilitación opa.!: 

tuno. 



ESTUDIO RADIOGRAFICO. 



las mdiografias son un rrcdio ccmplrn=tario en el diagnóstico de ills patologías dentales y 

de los tejidos calcif.irndo.s. 

Los pací entes harofilicos no presentan ninguna contraindlcación para la trna de radiograf~ 

ya sean extraorales o intraoralcs. 

Fn caso de que se trate de radiografías intmorales es importante colocar la radiografía cori 

mucho cuidado para evitar traU11Bti.sm:>s en ill mucosa bucal sobretodo en los tejidos si.Iblinguales­

que cst:ñn alt:arrcntc vasculariz.ados. 

las radiografías interprox:im3les deben ser parte del control regular de rutina ya que cam -

son niis estrechas traU11Btizan monos los tejidos blando.s·. 

o .... 



ANESTESIA. 

---···-· -·-·-·--- ,, __ -



Anestesia se da.fine crno Ja falta o privación de la sensibilidad. 

la anestesia puede ser Cenera].- suprinE la sens.ibiliclad y produce pérdida de consciencia. 

local.- SuprinE la sensibilidad de una parte del organism pero se -

respeta la consciencia. 

AnaJgesio. Es la falta o supresión del dolor (18). 

ANESTISIA UX'AL. 

Fn los pacientes herofilicos se presentan problams ya que al intróclucir la aguja en tejidos 

bLmdos se pueden prov= hamtams serios por lo que antes de administrar un anestésico hay que 

consultar aJ hrnutólogo. 

ANlfül-BlA lNFJL1RATIVA. 

llnic..'1J1l~1ttc se va rnlminllitrnr nl paciente dc.spués ele que hn rcc:lhido terapia ele substitución­

para elevar el nivel del factor en sangre en un 20-301. de lo nornnJ y se debe controlar al pnci":!!_ 

te los 5 días posteriores a la anestesia (70). Ya que muchas veces se puede producir una harorra­

gia tisulnr profunda que se puede nnnifestar con inquietid, ronquera, disfagia, hinchazón de la-

7..onn ancstcsincla. 

El tratanlicnto será administración del factor deficiente y se puede aplicar una bolsa de hi,!! 

lo en la ¡nrtc afectmk,. 

AN~1l'SIA Rl'r.ta·l:\L. 

Esta totalrrcntc contraindicada en pacientes haoofilicos ya que con este tipo de inyecciones-­

se dañan gmvrncntc los vasos y entonces la sangre puede pasar a los esll"cios faringeos laterales 

donde es difícil aplicar l!Edidas de control y pueden llegar a prov= L. l!llerte por asfixia. 

(ARQJER 1954, SI'EINLE, KISKE'R 1970). (94). 

ANESTISIA INIRAPUIPAR. 

N .... . ..... 



Fs una técnica de anestesia local conservadora y que en pacientes harofilicos no produce ni!!_ 

gún problem de hrnurragia grave ya que el tejido es fimn y limitado (47). aden'is ayuda a cont1:2_ 

lar la harorragia pul¡:ar al infiltrar en la pul¡:a una suhstancia vasoconstrictora caro es la adr~ 

nalina que est:.'i contenida en el anestésico. 

ANESIIBIA INIRAUGAMENIIB\. 

Fs un tipo de anestesia local que caro su nanbre lo indica la infiltración se realiza en el 

es¡:ac.io ocu¡:ado por las fibras del ligammto parodontal. 

Fste tipo de anestesia es nruy efectivo en pacientes haoofilicos ya que los tejidos son fir -

nes y limitados por lo que se evita la fornuciún de hamtCIJDS extensos. (5). Y en caso de que se 

produzcan h<Jnorrag:ias por Ja inyección estas cesaran en fonrn es¡xmti.inoo o por nxxl:io de la apli~ 

ción de algún agente hrnost:ático cooo la tronbina. ya que se encuentra en un sitio accesible pa­

ra su control. (78). . 

No requiere la administración previa de terapia de subtitución por lo que disninuye consj d.2_ 

rablarentc el ric>sgo de la tran."1tisión de cnferni:.41des infecciosas y el desarrollo de j1~1i bidores 

de factos vrrr. 
'IH}JICA.- Se utiliza. jeringa de alt:.'l presión, agujas extracortas calibre nUJO, anestésico lo 

cal con vasoconstrictor. 

Eh los incisivos, caninos y pr<Jnolares se intrcx!uce el anestésico en las caras nnsiales y -

distales y en los nolares en las caras nesial, distal, vestibular, lingual o ¡:alatina (1). 

la aguja se coloc.n fornando un ángulo de 30 grados respecto al eje longitudinal del diente-­

sobre la cresta alveolar. Se introduce de 2-4 nm y se <JnPÍ.eza a administrar el anestésico por go­

teo ( .2nm de anestesia por 30 segundos). hasta que se observe una isquE!nia leve en la 1m1cosa. Con 

esta técnica se obtiene un excelente grado de anestesia y se ha observado éxito en el 75% de los 

plci.entes. 

""' No se han observado signos de haoorragia o inflannción después del tratamiento ni después de "' 



4&-72 horras. 

In única desventa ju es que la dµración de su efecto es corto. 

1 Lll'Na31S. 

Puede ser un "''dio ouxiliar de la anestesia local o general pnra trnnquili.zar a los pacien -

tes y se JlUL~ku1 controlar fisica y rrent:olnr.nte, paro poder llevar a cabo un tratamiento dental -

r.i'"JS odccmdo. 

Fn algunas ocasiones la hi.pnósis puede prarover la harostasia y cicatrización, 

ANAJJ;lfüA ffi'l OXIDJ NTíln:n Y M/\S:ARA. 

Está indicada en pacientes harofil.i.cos que han recibido previammte terapia de substitución-­

Y prninlicnción cuando los procedimientos no sron muy dolorosos ya que si lo fueran se deberá ~ 

r..iar con rn1cx3tc...sia local durante las rmniobras quirúrgicas. 

ANFSl'ESTA GFNEIU\L. 

F.stá indicada en p.Jcicntcs herofilicos que nec.P.sitan restauraciones múltiples, cirugÚls, en 

P<,ci.cJ1tes con hcrrofilin mx!crada y severo. 

Esto se lleva a cabo en el ho.spita.l y se debe prepamr al paciente con terapia de substitu -

dón prequiríirgica paro elevar los niveles de los factores al 100-lSQl: nús o JOC!JlOS en el nuncntcr 

de lo drngfo y después de 'i4 horas seguir odministrando los concentrados plastñticos para IJllIJ~ 

ner un niYcl míniJro del frictor ele 20-301, de lo nornnl esta terapia de lfElfltenimiento dura de 7-14 

di:m rlcspués d<? la intervención. 

1FCN1CA. 

8c Ue\·a u mbo la .iJltu\Joción endotroquC<,J nasal (28) paro no obstuir el crunpo quirúrgico. 

se debe de realizar con mucho cuidado ya que se podrán provocar henatams o henorragias. 

Lbs ojos del paciente se cubren con una gasa hlm:?da para protegerlos de cualquier material­

º desecho. 



· n,,,pués de la intubacion se cubre con una gasa húrreda la abertura faringca, las áreas amigda 

linas y debajo de la lengua para evitar que la sangre o algún desecho penetre en la garganta. 

·Se inicia cl tratamiento odontológico. Princro se llevan a cabo tocios los procedimlcntos de-­

restauración y después los trnmmientos quirúrgicos que se requicmn. 

Una vez terminado el tratamiento se limpia la boca del paciente, se sacan las gasas y se IJI:!!!. 

da al paciente a la sala de recuperación, donde se le siguen mlnwústrando los rredicarnontos de -

substitución para evitar que se vaya a prcsnt:nr algfm problrnn en Ja coagulación. 

l.n terapia de substitución se administra en diferentes dosis y dumnte cl tiempo necesario -

para cada paciente dependiendo de su gravedad. 

Este tipo de anestesia es nEjor psicológicanEnte para el paciente ya que dL<rninuye trdilStor­

nos físi.có.s,d:i.srrinuye el tienpo de tratamiento y el número de sesiones así caro la necesidad de -

niiltiples transfusiones. (8). 



ODONTOLOGIA RESTAURATIVA. 



la restauración dental se debe hacer cuando la lesión es inicial y entonces es poco extensa · 

y por lo tanto el tratamiento será rrás sencillo. 

Fn fllCientes con herofilia grave se debe mlmi.n:istrnr tratamiento de sub.stitución prn dL<oJrln.!!_ 

ir los riesgos de herorrngia. 

CPFRA'IORIA DTh'l'AL. 

Se realiza igual que en las personas noma les sólo que hay que tener algunos cuidados caro: 

EYEJ::IOR DE SAUV A. -

Se rccanienda colocar un trozo de gasa debajo de la punta ~el eyector ya que este puede al~ 

par a los tejidos blandos, Y en el piso de boca provocarla hrnorrugias o h0113tams que requieren­

tratamiento hospitalario, ya que el piso de boca está nuy vascularizado y en caso de herorragias­

habrá una gran pérdida de sangre o acunulación de sangre en los esfllcios aponeuróticos pudiendo -

obstruir la respiración. 

AISLNIIENID CW DI~ DE fil!A.-

Tiene sus ventajas c:rnn protejer a los tejidos blandos (encía, lengua, carriJlos, labios) de 

lesiones provocadas por el escape de los inst:nm'11tos y nnntener tma campo operator.i.o seco para -

facilitar el tratamiento ya que habrá neyor visibilidad y nrnor contaminación dcl campo. 

Fste tipo de aislamiento no sianpre se usa en los pacientes hffiDfilicos ya que las grapas 

)lUe<len trauratizar la encía provocando herorragias. Fn estos pacientes se debe evitar el uso de -

grapas Ivory 8A y 14A y se prefieren las SSW 18, 20, 22. que son menos trmmútiCTJS y oo usan tan­

to en la dentición temporal caro en la pernancnte en pacietes con ham[ilia leve. (8), 

O bien usar dique de gam que sea retenido con seda encer..1da pasiínclola con nn1cho cuillado por 

el espacio interproxinnl para no desprender la papila. 

Fn caso de que no se pueda U&lr el dique Je ga1u se alslarú con milos de algodón. 

PREPARACIOO DE CAVIDADES. -

Fn la preparación de c.av:i.dades se requiere un buen punto de apoyo para evitar que se puedan-



eSCflpar los instnJJrcntos. 

lr:is cav idndcs se preparan con fresas pequeñas de dinnnnte para que sea niis rápido el desgas­

te y llI!.'lO.S dolora.so. 

las cavirlades de preferencia deben tener una tenninaci.ón supragingival. (5). Pero en caso de 

que la caries se encuentre en el borde gingival, se puede retraer la encía por nedio.s na:ánicos -

USJ11do un cordón impregnado· con adrenalina o bien apósitos quirúrgicos a base de óxido de zinc y 

eugenol. 

Fn cnso de que se produz.ca una hemorragia gingival se puede tratar con un algodón impregnado 

en trrmbina. 

Clase I.- No prC-"".Cntan ningún problam a nenas de que haya o se produzca exposición pulpar. 

Clnso TI.- Fs noccrasio el uso de bm1Ci..'1S .nntric.-..s y cufias que se deben colocar con mucho c~ 

dndo ¡x1rn 1mntcncr lo integridad de los tejidos parodontalcs (28). Estas son indispensables para 

restaurar corrcctancnte el punto de contacto y para que el sellado proxbl:J1lingival de la anclga­

nn sea adocumlo y evitar que la papila interdental se inflame y sangre continuanE11te. Ya sea poc­

el trmmntism constante de la cncfa, por falta de un punto de contacto o por la acumtlación de -

ali=ntos por el exccxlcnte de nntecial de obturación. 

Clnsc V. - Se debe cuidar que el sellado sea adc'Cuado para que no se acumulen los al:inEntos. 

Parn pulir los anulgamos no se dcbCn usar cepillo.s duros por que puede haber abrasión de los 

tejidos blandos y provocar hrnorragias. 

RESINAS.-

Clase ID, IV, V. Se deben colocar con 111Ucho cuidado evitando que queden nnl obturadas o so­

breobturndns ¡nra que no se acumulen los alimentos ni irriten lo.s tejidos blando.s. 

Th'C'RUSl'ACIO)IES. -

No deben quedar nnl ajustadas y el borde gingival no deben quedar lllUY lan¡as ya que pueden -

dtiar el tejido parodontal. 



cmrnAS DE ACl!RCl Clt(M), 

Se roodifican las preparaciones para coronas de m:xlo que no se elimine esmlte del borde gin­

gi. val. Se deben eliminar todos los puntos de :isquemia que afecten al ¡xrrodonto y ruñ. no lacerar 

la papila interdental. 

Si q11L>d.:m hic11 adaptadas la hamrragia será minino y se puede controlar con presión locnl o 

con torunda.<.1 ele a1goclón anpapadas en tranhina. 

Si apesar de estas precauciones persiste la harorragia el paciente debe recibir terapia de -

substitución. 

PIDIE3IS. 

calOOAS y PUENIE3;-

Se realizan igual que en los pacientes norrmles. Si se requiere tenninado infragingival es 

necesario separar el tejido gingi. val por rredios necán:ico.s 3-4 días antes de la tam de imprcsio -

nes, El portaimpresiones debe ser del tanuño adecuado para el paciente y sus bordes deben ser cu­

,biertos con cera pra no dejar bordes agudos que puedan tral.l!Elti=r tejidos bL--mdos. 

DENTAilJRAS PARGIAU'S.-

Son bien toleradas. El paciente debe tener una higiene net:iculosa ya que rruchas vece.<.1 lo.-> -

.sanchos de retención pueden ser lugar para que se acunnuen los restos alfomticios y causar gin&!_ 

vitis seguida de hrnormgia, 

DENTAilJRAS 'IUI'AI.IB. -

los pacientes hEm>filico.s toleran bien las dentaduras totales siempre y cuando no irriten · 

los tejidos blandoo, ya que de ser asi pueden provocar abrasiones de los tejidos o bien, ulcera -

clones que dan lugar a hEm>rragi.as, 



TERAPEUTICA PULPAR. 



.. 

los dif~tes tratamientos pulares se ra1izan para evitar la extracción dental. (lf7) • 

El tratarriento pulJ>3I" en los pacientes hEllDfillcos presenta dos peligros: 

1.- llamrrag:ias :importantes por anestesia local. 

2.- Trat11n de la encía por el aislnmi.ento con dique de garn. (17). 

RIDJBRJMIENIO f\llPAR lNDIRECTD. 

(indicado en dfontes trn1porales y pernEnentcs). 

Es un tratamiento conservador, se realiza cuando hay gran pérdida de tejido dental pero tcx@. 

vía hay 1m puente delgado de cien tina por lo que no hay probl~ de harorragia . 

Está indicado en pacientes hanofilicos por que no requiere de la administración de terapia -

de substitución. ni de anestesia. 

Una vez que ya está l:impia y seca la cavidad se coloca hidróxido de calcio sobre el techo 

pulpar para estimular a la forneción de dentina secundaria. Arriba de este medicamento ¡xmaros 

una base nedicacla tanporal crnn es el óxido de zinc eugenol. 

Uevanns a cabo un control radiográfico para ver la evolución del tratamiento. 

RIDJBIUMIENIO PUi.PAR DIRECID. 

(tiene nás éxito en dientes penTEJnenetes que en temporales ya que en estos se ha observado reab -

. oorción interna después del tratamiento). 

Es el tratamiento pulpar que se lleva a cabo después de que se produce unn pequero herida o 

exposición pulpa.r en fonTE accidental por traunnl:lSlns o 11ll11iobras quirúrgicas. 

la haoorragia pul¡:>3r que se produce en los pacientes henofilicos no es de gran importancia -

ya que se puede controlar facilnente con presión prolongada con torundas de algodón. 

Una vez que ceso la henorragia se lava la cavidad se seca y se pone wia base protectora de -

hidróxido de calcio y sobre ella una base protectora de oxido de 2inc eugeriol por 6-B seinnas ~ ..., 

ra ver la evoloción del traa•niento. Si después de este tiempo hay dolor se ddlC rcali.:>...'.lr la pul-
.,, 



pcctarrfo. 

FUU-01\J'IIA. 

Fa la 0Umiroción de la pulpa c.aiooral, en este tratamiento lo.s pacientes harofilico.s requie­

ren ternpia ele substitución y nne.stesia. 

PlJLFUll:NIA AL FDRi'IXRWL. 

(tiP.ne nús éxito en dientes tanporales en el 97% de lo.s pacientes. (5), en dientes penmnentes es 

una alternativa a la extracción 'IBASK). o. 

Esta tmtarnimto fue inicindo en 1937 por Slil'EI' (103). Y consiste en la eliminación de la -

pul.1x.i crnn,ml y ap1 irnción rle nulicnmonto.s fonoolado.s que m::rni.fican, fijan y aseguran la antise¡r­

si.n en ln pulp.-, radicular ro1rmcntc. 

El tejillo pulpar de los conductos queda vivo en una JX.-'QUciia porción. 

fo pacicntes hrnofilico.s es un niStcx]o adecuado de tmt:.o"111li.ento puJ.par ya que las harorrag:!as-

se controlan por nnnificación de Ja pulpa. 

L-1 pulpotanía al fornocresol está imlicada en: (83). 

1.- Dientes con conductos inaccesibles. 

2.- Fn ¡nc.ir.ntes con discrasias &1nguínc:ns con infecciones agudas o dolor. 

J. - C'mnrlo el o¡lf>rador no tiene el instruncntal necesario para hacer una puJ.pectanía por ne­

dios convencionales. 

Este i:mtamiento se puede rrolizar en una o dos citas. 

PROCEDINlli"'1ID. 

Prep."lm17ión del paciente. Aislado. Eliminación de caries. Preparación de la cavidad. Acces>. 

Amputación de la pulpa cameral. Lavado de la cavidad. Aplicación de fonrocresol con una torunda -

de algodón durante 5-10 minuto.s para asegurar la harostasia. Preparar y colocar una pasta que CD!!. 

tenga óicido de zinc y eugenol y fonoocresol adaptando la a la cavidad. Limpiar excedentes ~ 



lavar paredes. Colocar una protección de caiento de fosfato. Control radiográfico. Restauración­

pemwen te. 

Uiando la hemJrragia es nuy profusa y no se puede controlar el tratamiento S'! puede hacer en 

dos citas. Fn lugar de poner la pasta .de oxido de zinc eugenol con fonrocresol dejanns lll1'l torun­

da de a] godón htmedecida con fonrocresol y cubierta con base protectora de óxido ele zinc. cugcnol­

por 5-7 días y en la siguiente cita se retira la torunda y se pone lll1'l base de óxido de zinc pr~ 

!:egida con c:erEnto de fosfato y se obtura en forna penmnente y se Lleva a cabo un control. radio­

gráfico periódico. 

FIJI RJIQITA VITAL. 

(funciona nnjor en dientes perrmnentes cuando no se ha termü1ado de fornur el á¡1ice; en dientcs-­

tenporales produce absorción interna). 

Una vez que se elimina la cámara pulpar se puede lograr la hBTOStasia por nedio de algún 

fárnnco y poca presión con una torunda de algodón. 

Se lava la cavidad, se seca y se po11e hidróxido de calcio el cual provoca necrosis por CCXJ&!!. 

loción en los tejidos pul pares que están en contncto con el rrcdicarrcnto. 

Se coloca una base protectora dunmte el tienpc. ncccsnrio para que se forne el ápice y si 

después de esto se nnnifientan problenns se hace la puJ pcctanín. 

R!U'FCTCMIA. 

Es ·la eliminación total de la pulpa dental se realiza cwndo la pulpitis es irreversible. 

Durante el tratamiento endodóntico se puede presntar henorragia carnera.l, radicular, trdl1S'.lp1:,. 

cal, que se controla noliante : (59), 

1,- ELlNINACIOO 10fAL DE LA FUIPA, 

2. - EVlTANID EL 1RAlMA 'lRANSAPICAL 

3.- APLlCANIXJ FAHMAro3 VASCXX:NSIRICTORES. 



AclrenaUna 1: lCXXl m::cliante inyección intrpulpar o puntas de papel. 

Peróxido de hidrógeno nL'<.ilante torundns de algodón por 2-3 minutos. (38). 

Acido aceti lcloroosético. 

C'aiqmcstos fonrolados torundas de algodón de 5-J.O minutos o pastas fonroladas de ':r-7 días. 

En ] o.._~ ¡ne ientc.s lirnofilicos este tmt.amicnlo p11l1>...-u- se hace en el hospital y se p'repc'U"a al 

paciente con terapia de substituciún para contro1nr ln hamrrngia y poder anestesiar. 

El elfo que se va a hacer la extracción pulpar inicial se puede recli""'-rr la obturación de 

los conductos en caso de que se haya tratado de una pulpa vital. 

Pero cuando ya es una pulpa necrótica después de la ext.i.r¡eción inicial se debe seguir revi­

samlo n1 paciente hasta que los conductos estén canplei:<'llfC!lte lirnp:ios. Fsto se puede realizar en­

e.l consultorio dental puesto que ya no se necesita de terápia de substitución ni anestes:ia. Sólo-­

hay que tener cuidado de no pDsar el 5pice 

Fn nn1chas ocasiones que el paciente ha:1u(ilico no se puede hospitalizar tr1mpoco podrá red.­

bir m1estcsia y entonces re puede hacer unn pulpcctanía 11E<liante el uso de pastas desvitalizado­

rns en varias citas. Eliminando el tejido necrótico hasta donde el paciente lo pernrita,(debido al 

dolor) y volver a colocar el rrcdicancnto, esperar 5 días y volver a eliminar el tejido necrótico­

posihlr> y así paulatli1rnrcnte hasta eliminar todo el tejido pulpar del di.ente ya que de no ser así 

m podría producir inflarmción o infección periapical. fubrnDS tener mucho cuidado de no · traspa­

sar el ápice ya que se producirían haIDrragias profusas por lesión de los tejidos periapicales. 

CIRtx;IA l'HUAPJC'J\L. 

Se puede llevar a cabo de igual nnnera que en los pacientes nornnles sianpre y cuando se pr~ 

pare prequirúrgicamonte con terapia de substitución y se controle pootquirúrgiC811Eflte. 



TRATAMIENTO PARODONTAL. 



El problara parodontal que se presenta niis camll111Ellt:e en los pacientes harofilicos es la ac.!!_ 

nrulación de la placa dental. y la fornnción de cálculos dentales debido a una higiene deficiente 

por lo que se recanienck'. exrun:imr con frecuencia a los pacientes y enseñarles técnicas de higiene 

bucal adecumL.1S para que se evite el t:rnt:amicnto periodontal canplejo. 

Fn los pacientes con problmns periodontales leves se puede realizar el tratamiento en el -

c0nsulto1i.o <i<:intnl sh1 que t:-.e re<¡11icm de tcrnpia de substitución. 

T.ns tnsiones deben ser cortas y csf"'ciadns cada 2-3 scm:mas p.::Irn pennitir una c.icatr:Lzación­

gradual y reducir fo inflannción e h.iperrnda (78) y se deben de rmlizar con no1cho cuidado para -

que la ternpÜl sea Jo m'is atrrnurótica posible. 

Esto se ha simplificado usando el aparato de raspaje ultrasónico. 

Los procedimientos de n1tina son: raspado, curetaje supragingival. y pulido, estos procedí -

mientas se realizan por cuadrantes ya sea ·parcial o t:ot:alncnte en una 805ión. fo caso de que se -

produ?.ca hanorragia en la encia nnrginal se puede aplicar tranbina en los niirgenes o colocar un­

apósi.t:o quirúrgico. (12). 

Cuando el pac.i.01tc Yil t:ienc cftlculos infrngit1givnles se requiere llevar a e.abo lll1a cinigía -

p..11ulontal la cual necesita de una hospitaliz.1ción y prepamci.ón prequi.rÍirgica del paciente con­

templa de substitución para elevar las concentraciones del factor, minimo al 30% y anestesiar al 

¡.ocien te. Una vez que est:,'i preparado el paciente se deben usar soluciones antisépticas para li -

brnr aJ. C-'.llllf'O quirúrgico de gérncnes {timol, tintura de netafén, 5ciclo tricloroo.<:ético, gliceri­

na). 

Posterior a esto dcbams hacer el rasi:ndo o curetmdo ele los dientes. 

l>Jranto la cirugía se deben controlar los puntos rongrnntes irediante pnsión, torundas de -

algodón o con la aplicnción de algunas suhstancias que actftan Cal() hanostáticos locales (32). 

Una vez que se "'' terminado la cirugía deocmos <L'*'!,'UffiillOS de que la hanorrag:ia gi.ngi val ha­

ya. cesnclo canplet:Ettn.?nte. 

fuspués de suturar se procede a la colocación de apósitos quirúrgicos que tienen Cal() fun 

c.i.ón clisni.nuir la inflannción facilitar la hanostasia y evitar el sohrecrecimiento de tajidos de 
"' "' 



granulación. (93). Ademís de proteger a la herida y ptmto.s de sutura, del contacto de lo.s ~ 

tos, aire o 1TDvimi.entos musculares. 

los apósitos quirúrgucos m'is u.sado.s en pacientes hemofiJicos son aquello.s hecho.s a base de -

óxido de zinc eugenol. Q.te se rrczclan hnsta hacer una rrasa en consistencia de betún. Se forno -

una tira y se color.a en las caras vestibulares y linguales o palutinas. Se prl'Siona para que cu -

bra las papilas y se adhiera pedectancnte a los tej ido.s parn evitar que se actumtle el al inento y 
se pueda producir una infección. No debe de interferir con la oclusión (35). 

El trataniento periodontal en ¡ncientes con hamfiLla A µunbién se pueden asociar con la 

administración de otros nalicarrcntos cam el Al'AC (ácido epsilon ru1w1ocaproico), DDAVP (dasmprc­

sina). 

Tanbién se deben tener. cuidarlos dietéticos postquirúrgico.s durnmte 10 días aproxinndnn-cnte. 



CIRUGIA BUCAL Y EXTRACCIONES, 



Una vez que el odontólogo ha determinado reali""r la paciente un procedimiento quirúrgico es 

importante que se canunique con el haratólogo del paciente para infonmrle sobre el estmlo buc:al­

del misoo y el tipo de procedimiento quirúrgico que sería conveniente r~. Pura que el h~ 

tólogo estudie el estado actual del paciente por rred.io del análisis de la historia clínica y cxii­

n-enes de laboratorio pernitentes cain: análisis detallado de sangre, tianpo de coagulación, O.au­

po de sangrado, recuento plaquet.ario, exfurcn IJ-..-'11.Cl dcternri.nar el nivel de cor.ccntración de1 factor 

plasn'itico defidente. 

Con esto se delernti.na si se puede realizar la intervención quirúrgiec1 sin que re pre!;;(~1ten -

inconvenientes. 

Los pacientes que reciben terapia en el hogar son tratados nás faciJirente en el consultorio­

siempre y cuando se mbtúnistren agentes antifibrinoli.UcClS y lClS procc<l imlentClS sean serci llos. 

Una sa1ruia antes de la cirugía el odontólogo debe realizar una prof;Jáxis cuidmlosn para que 

en el m:m:mto de la cirugia el campo operatorio esté lo 11ús a."'5ptico posible y se dirnúnuya el 

riesgo de :infecciones postquirúq¡icas. (19). 

Para reali211r la cirugía bucal al paciente hennfilico este se debe hospitalizar parn nsí re­

ducir los problaras que se puedan presentar. 

Se aconseja la prcnL<licación a lClS Jk~cientes aprehensivClS o de difícil i&mcjo. 

Administrar ncclicancntos de subsUtución 1-2 horas antes de la cirugín p<u-a que en el m:i1t:>n­

to trnnc,opemtori.o lClS ni.veles del factor plnsn'itico deficientes estén por lo llCl1ClS en un srn: de 

lo nomul (NA1lu\N Y ffiK[ 1974). Ya que sin esta nnlicación se puc<lc pmlucir fo 11>1r,rte por mn -

grado (97). 

hainfilla A 

hainfilia B 

hamfHia e 

Factor VTII 3CUI/Kg de peso corporal por v:ín endovenosa. 

Factor IX 2UII/Kg de peso corp<Jral por v-.ía endovenosa 

PlaSJn sangu.úico (calcular la dosis para cada paciente). 



Fnfemo:lad de von Willebrand 10 bolsas de crioprecipitados. 

Se repiten las dosis hasta que se haya llevado a cabo la cicat:rizaciún pr.inar.ia (aprox:inn1la­

nionte de 10-J/1 días. 

Administrar agentes antifibrinoliticos. Los cuales contribuyen a Ja evolución favorable de -

la cirugía Lucal y 1rcjoran la condición de los pacientes hrnnfilicos, ya que c!isninuycn la infla­

nnción ging:i_\'al, rcducm la cantidad de material herostático usado en los alveólos dentarios.(113) 

Heducc la n<e-cesiclucl de graneles canticlndcs de factores de substitución (dianunuyendo los riesgos -

ele las tnm.<:>ftL~.i.oims.). 

Y el tLc;o de agcnt~ nntlfi brinolítico en nsocirición con tcrnpJa de sub..c;;titución disrrinuye 

las probabilidades ele hrnnnngins postquirúrgicas. y acorta el t:ianpo ele hospotalización. 

Los agentes ant:Lfibri~olíticos se pueden administrar en fornn local o sistcrnica. La forma 12_ 

cal sCJñ n-cc.Hnnte enju..-1gues hur..alcs con solucionc..c; a h~."lSC de agentes nntifibr.inolíticos. Y In fo.E_ 

rm Ri.st[.mica scrli por nolio de la rnlnrini;straciún de tabletas o ro~ucioncs por v:ía oral. 

Parn e:;Lrnl.iar 1n efcctivhbd de estos agentes :,;e hizo un estudio en pucicntcs hrnnfilicos a -

los que se les iba a renlizar algún ti(Xl ele cirugía bucal y quG habían recibido terap:ia de subti­

tución (20UI/Kg de peso corporal). Se les administraron agentes antifibrinoliticos por ambas vías 

c;rruro A Antiflbrinoliticos sistánicos. 

GRUIU B 

c~UJru e 
Antifibrinoliticos locales. 

1\ntifi Lirinolíticos locales y sistémicos. 

¡;;¡_ re.,, .. ultado fue que los dos ti(XlS de antifibrinolíticos eran igual de efectivos. (104). 

En ocasiones que la gravedad del paciente es leve y que las extracciones no presentan canp:J,i 

cacione.; se pueden realizar con el uso unicamente de agentes antifibrinoliticos asoc:lados con he-0 

nnstatico locales dando buenos resultados. (114). 



ACilXl 'ffiANSi\NENICD ~ (Afr.:A) 

Fs un nclicanI!llto antifibrinolitico de configuración nnlecular similar al ácido epsilon ami.­

nocaproico que reducen las haronagias postquirúrgicns en pacientes harofilicas y que provoca nn­

}Or duración de las factores de substitución. 

OCSIS USUAL 12.5-25 rrg/Kg de peso corporal cada 6 horas. Por vía oral In prim:om dasjs se -

administra 2 horas antes de la cirugía. Y el t.rat."1111iento postquirúrgico por lo regular dura 1 se-­

nana. Es 10 veces m'is potente que el AfAC (113). 

fuhldo a que se observo que Ja sullva contenía plasnina S3lival que contriLuye al dc .. '<lrrollo 

de hmnrrag:lns después de la cirugía bucal, se rccanienda hacer enjuagues de una solución de 10 -

ml al 5% de ácido transmiemico durante 2 minutos c"da 6 horas, pam est.nbili=r el coiigt!lo por a!. 
gún tianpo. (100). 

Reduce el tian¡X> de haspitaliznción de 9.4 días (usando solarrcntP. factores de substitución)­

ª 4 días. (105) 

AGIOO EPSlliX'I Al-ID.o CAI'ROICD. (AEAC). 

l?s un agente antifibrinolitico que inhibe la acción de la plasnina salival que disuelve a 

las c~ulas a rredida que se forman por lo que la administración de este rredi<:<'llfCllto ayuda a for­

talecer el coágulo. 

Es efectivo después de la extracción dental. BJORLIN Y NTIBO.V encontraron que después de -

las extracciones en la pulpa y en las alveólas den\·arios había grandes concentraciones de octiva­

dores de plosninógcno (24). 

Se puede mlministrnr sin tempia de substitución cuando la hmnfi lia no es nnty severa y C°'!!!_ 

do el proce.Umicnto no incluya nós de 2 dientes, la harormg i11 se controla con presión y haoosta­

ticos locales. (105). 

Reduce el tianpo de hospitali.zación de 9.4 días a 5.9 dí....S. Y t.'llnulén reduce las ncc"•-ütk1des :'.:'. 



de tcra¡1ia ele suhsti..tuc:Lón. 

los ¡ncicntes que reciben AEA0 rc<¡uierC!ll 92UI/Kg de peso corporal de concentrados de facto -

res deficientes (un ranplazo de nprox:ilrndan=te 27-33%). 

los pacientes que no reciben AEAC requieren l 78UI/Kg de peso corporal de. concentrados de f~ 

tares deficientes (un ranplO?..o de aproxinndancnte 50%). 

Se prepara al pncicnte antes de la cirugía con una dosis de 100 mg/Kg de peso corporal de 1-

2 horas antes de ln cirugía. las dosis de nnntenimiento serdll de 30--50 rrg/Kg de peso corporal C!!_ 

da 6 horas chmmte 7 el.íos clc.spnés de ln cirugía. 

las canplicaciones que puc-.cJc provocar la mlministración de este medicorrcnto son: náuseas, v.§. 

mito, diarrea, hi.potcnsión, (estos s1ntrnas son niis leve..S con el ácido trnJ1SJJ1álrico). 

VA..'DPRESINA -l-DEAMTh'0-8D-ARGINlNA. (DDAVP). 

Fs un nalicamonto muy US'.ltlo en el nonejo de los p.:icientes harofilicos de todos los grados de 

scveridml (93). Ya que en procc<limientos sencillos se puede? administrar U11a dosis antes c\e;t tra­

tnmi en to y no se obscrvardll episcxlios de harormgi.n y en caso de que el tratHntiento dental sro -

niis canpl ü:mlo se usru:ii en asociación a factores de [;IJbstitución obteniendose excelentes resulta­

dos (]ll). 

Estos 1redicam211to.s se clebcn sc--guir aclminJ.strando en un periódo pestquirúrgi.co de 7 días {>3ta 

evitar que se vnyan a pre...c.ent..'lr hrnorragias secundarias. 

En ocnsiones los rrcdicrurcntos de substitución se han a.saciado con adrcnocorticoic1cs que se 

acbninistran nntes ele la cin1gín y 7-14 días después de ella con una dosis de 20 ~ 3 ó 4 veces al 

dín. AtDtl.."'Cltondo la retención del ccx'igulo, disltinuycndo el tianpo de hospitalización y nÚlero de -

transfusiones, (70). 

Antes de empezar la cirugía deberos usar antisépticos en la zona para eliminar el niirero de- N 

'° ..... 



microorgan:isoos que en ella se encuentren. 

Para facilitar la cirugía bucal casi sienpre se realiza bajo anestesia general. sin enburgo 

algunas veces que el proced:imi.ento quirúrgico no es muy :importante se pueden ad'ltinistrar barbitú­

ricos de acción corta por vía endovenosa o inhalados y anestesia intraligarrento.<n obteniendo bue­

nos resultados. 

AN!'IBIOITCDS. 

Sólo se administran antes de la cirugía cuando se cree que es necesario para evitar tma ~ 

ble infección postoperatoria. Ya que la infección increnenta el riesgo de harorragias postei.trac­

ción. 

lDs procedimientos electroquirúrgicos 110 se reco,ri.cndan en p.:icicntes harofilicos ya que =­
pueden presentar hennrragias secundarias varios días después de la intervC!llción (70). 

HEMJRRAGIA SEilJNDARIA. 

Generalrrente se presentan entre el 4-5 días. después del proced.lini.ento quirúrgico. Fn caso de 

que se presenten hrnPrragias secundarias en pacientes harofilicos se deben us:ir rn:xlidas harostáti_ 

cas locales y en caso que senn po:;textrncción lo que se debe hacer es e.l.:iJ:ú.nar los coiigul os lü~ 

tróficos, locali=r los puntos sangrantes y obturar nuevrunonte el alvcólo; 

HEMSI'ATICDS l.LD\LES. 

Se utilizan los harostáticos ya descritos, en forna local aplicandolos diroctanr.nte sobre 

los puntos sangrantes en boca ¡nra producir la hrnost:a.sin por IOC'dios químicos. 

Actualirente se ha preparado una solución con a lt:a.s concentmciones de tranbina (5CO Urridades 

por frasco). Fsta t:ranbina se aplica direct:anrnt:e en el alveólo o en la zona de harorTIJgia y una 

vez que hace contacto con la sangre se precipita la fibrina y la superficie del cfugulo se vuelve 



f:inre, mientras qu" L.-. parte profllnda del coágulo se vuelve finre por la acción de la tronbina ~ 

siduol (esto ocurre en fornn paulatina), 

I~TRAccram; . 

. Fst.iin indicadas en úicntcs donde ya no se puede rcallinr un trnt,'11lliento conservador. Y su -

pcrnnnencfa en el organism podr:fa presentar rrnyores ccmplic.<cioncs. 

L-ls mmiobms quiñ1rgiec"JS dcbC'n ser lo nós atrrnm:'it.i.cns posibles por 1o qu<:l se deben rcali -

zar con mucho cuidndo. Se deben evitar los colgajos después de la extracción. Se tapom:a el alv~ 

lo y se presiona por tm tianpo de S-10 minutos para que se consolide el coágulo. Este se puede -

proteger con c:e1P.nto quirúrgico o férulas do acrílico. 

JJJCAS. utili:za la hipn6sis. Canbina los agentes harostáticos reabsorbibles y la tronbina di­

suelto en una solución de bicarbonnto al .5%. 

Unn vez hecha 1a cxtmcclón util:bn celulosa oxidada enpnpada en tranbina bovina y 11""3 el­

tcrcio npical dol al veólo ¡mxh1cienclo la hrnnstnsin, pr:i.Jrcro por prP.sión do la arteria apical y -

después por la acción del harostático (lD). Se protege el al veólo por nírlios rra:ánicos ¡nra evi­

tar que se provoque una harorragia sec1n.dar.i.o, 

En ec1so de que esto sucediera hay que eliminar cl coógulo nnlfoITIDdo y llenar nueva!Jl3lte el­

ol vcólo con celulosa oxidada. 

IU'NRY. ~bzcla 15 gmiros de gelatinn con 5 grruros de resorcinn y los disuelve en 2J) ml de 

ng11a esterilizada y pol.iireri7.nda por fonnol a 37°C. anpapa tm rroterinl reabsorbible con esta ool.!!_ 

ción y lo coloca en el sitio de herorragia. en caso de que se coloque sobre encía esta debe ser -

prcvinlmnte envaselinada. 

ORR Y OClCI.AS. Preparan al paciente con terapia de substitución y antibióticos, usan férulas de-~ 



acrílico en el lugar de la extmcción. 

FINDLAY Y :-.'IOJOL. Preparan al paciente con teriip:ill de substitución y antibióticos, no sutu -

ran slno que ¡XJnen un soporte fijo ··dé. plata revesti.t!o de gut:L1pe.rcha en el tiren del alveólo, 

Tom!üén hay quienes después de realiZBr la extracq.ón aplican tranbina seca sostenida con f~ 

n!.lBs do llcriJJco. 

MEDIOS ~onwrcm PA.IQ\ Dí'1'!;;'\l'R l.A l!l':'O!mAGIA. 

PRESICY.'1. 

~ usa en caso de hrnurn1g:La superficial. Con una gasa :i111pri.:gn.E1dél en vaselina ¡nra evitar -

que esta se Jncorpore al co.'Ígulo, 

F'ERl!lAS DE ACRILIOJ. 

Se utilli;cm para proteger el sitio de la extn1cci.ón para que el CC\.'igul p no se deox""llojo de su 

Jugar y evitar uno ha1orrngü1 sccumlarJá. 

J11 fén1Jn no del~ ejercer presión sobre el co.-'Ígulo yn r¡ue no ayudnr:l.a a detener el sa.ngrr.:ido, 

sino JXJr el contrario provocarla una hc.m::irrngi.a .lntrati.sular que fornnría un hamtam, 

Para la consl:.rucctón de ]11 fén1la se rL"'<llliere de unas l.Juenas impresiones y la art:i.cuJ...ación -

de los m:xlclos. Se quit<-111 en el m.:xlelo los d i.e.tlle8 que vrn1ns a extt11er sü1 desgastar los bordes -

gJ.ngivales. 8c hace unn placa de ncríLi.co que cubn1 Jos !Jonles y Que se extienda h.:ici.a bucal (pa-

rn proteger el alveólo). !n retención del n1xuc1to se d;i cnn ern1chos Ar.b'.!!':i con o sin gancho.s flgn..­

gudos ei·. lo.e; tl.i.C'nles unted.orc.':'í, Pn caso de que no hilyü tJ]t'ntes !Xlsl:.er1(WC'i se puede hacer que e! 

ncrílico ubarque ln cunt dLstnl y ]n ¡.nrte oc..1.LL.··~..il del nrco. 

F .. stni:;. f(•n1111s no ck·h.·n ·inlt•!·feri r cw .. 1 )11 tcltL<.;lfin, Y~"'~ 1~•1rfin vnr.los d.í.LLY de.spuf:t:1 de lu ex­

trnccjó11. Sólo!:.".! nrnuevc p.:1ru su l!mpiel".;1 1 !-:l!.11 trn!x1rgu (!fl CC.t!:iionl'!:i !:JJ !i.u visto que u.l retirar - in 

estu férula E'"~ pueden pnxlnc.i.r nuL'Vil.'i ht"orr.11!iLL'i por Jo que HVl'CC!:i SFJ n .. -cc•nicm!o que en lugar de "° 



férul::i.s se usen carento.s c¡uirúrgico.s fk1ra proteger lo.s co.'igulo.s. 

Sül1Jlli\.5. 

l:bbcn evitarse en Jlc.1cicntc.s homfilicas él rrenos que el:' Ciorre quiri1Lg.ico .sea nece.sirio, yn -

que timden a despln7--'lrse por la acción de lo.s músculo.s y provocan haror=¡;ias en los punto.s de-­

sutura, pudiendose acumular la &1ngre .debajo de esto.s e invadir lo.s es¡l'\::::L<JS nponeurótico.s ( 61). 

En caso de que se necesite suturar los puntos deben ser lo nús pe<¡tl(!J"'.ia; posibles y en el -

irenor niiiroro pasible. Se debe intrcxlucir una aguja atra1,.ñtica y un ootcr:L.al de sutura muy delgmlo 

3/0, l1/0. 

En ocr'.lsiones el nnterial nbsorhjbJe produce "inflru1ación gingivnl por :;¡__<l que se prefiere su -

turas no absorb'lbles que se ret'lran a los 4 elfos (113). CDrrlendo el riesgo ele provocar hrnnrra -

gias q11e se controlan con haro.c;tat:icos lOCc.Lle.._i:o, 

Onmlo las suturns se rrolimn en tcjido.s fihro.<;0c<; cato cncfa o flo-Ll1Hlar se pueden cubrlr ]as 

puntos de sutura con apósitos quirúrgicas para evitar que se acumulen alfren.tos bajo las tajidos­

y que se pueda des.."UTollar alguna infección y para ev-ltar que se muevan lrs puntas de sutura que 

pueden provocar haoorragias. 

INSllfüJ'.lO.l/ES R:SrQJTillfllGICl\S PARA r..m Pi\CTl;;\'J1;:s HS'IJFlLTCU3. 

El fk1ciente debe seguir recibiendo terapia de substitución y agentes a.ntifibrlnolil:icos y -

DDll VP por el tianpo indicndo. 

'fomhién se puede aclministmr ritroptna p..'lrn disni.nuir le, salivación y rs[X'Ctorución. Antibió­

ticos caro profilácttcos. Y analgésicos que no interfieran con Ja coagulación, 

No tamr ningfin al:úoonto por boca en las pl"i!ooras 24 homs después de J..,. cirug)a (sólo la -

suspensión de i\I'AC). 

En caso de que se haya fonmdo equfox:>sis cano con.secuencia de .Ja cirugía se dchen aplicar - '° 
canprc.<;.1s fr:41S iJ1tennitentes. 30 nri.nuto.s por hom en las pr:i1reras 24 horas, '° 



Fntre las 24--48 después de 1r'1 cirugía tainr Jíquiclos fríos que no se,111 bebidas carbónicas ni 

productos Jiicteos. 

Evitar la nusticación por lo que los al.:inr..nt:os deben ser en forna de puré los primeros 10 -

días. 

~hntener cont:.1cto con el odontólogo los pr:iwcros 10 d'í,'lS después de fo cinigía para que esté 

inf:onmdo sobre la evolución del p.icientc. 

U:>.spu6s ele lo dws se puede COJ1Slo11ir una <Lietn noriccl. 

Otro tipo ele extracción es Ja que se realiza ajustando una liea de ortodoncia al cuello del.­

diente o trozos de dique de gam con un orificio que se calm al diente para acelernr 1r'1 cxfo~ 

ción. Lo que se provo::n con aste rIDtodo es que L1 liga arrigrc hnci.n Elpicnl c._11LSEmclo presión en 

el ligrucunto 1~1rodont:....J. provocando su necrósis y causando J,i caída del diente. (97). 

Se reportó el caso ele un paciente que prerent<lxi deficiencia congénita del factor V y vm -
en el que era necesario extraer el prilrer =lar inferior elerecho • In extracción se realizo con 

un tratnmicnto haoostiitico local y ]a transfusión <le p]..as1n fresco, siendo efectivo en la cicat.x:!_ 

znción y s.ln haber presentado ha1orragias sectmdarins (107). 

EX'IllAO::Irnl'S f,N Pi\Cil'il1lli IJP.'OFJLtCD.3 GUE 1 l!u'I Dl;:s/\TIROJ.LAI:O rn IT13IlXJRES DE FACTOR vm. 

El p.:tciento se debe hospitaliwr y preparar con terapia de substitución en graneles dosis. -

(canpleju~ de protrrn1bim 7">-lOOJT/Kz cada 12 horas), :;a que una dosjs ll0<0r no ;;erm W'ectiva 

JXJr ln prescncin <.le inhibidores. 

Templa <:mtifibrinolítica (Ja pr:irrera dosis se cla 6 horas antes de la intervención). 

lns procedimientos c¡tdrf1rgi.cos se deben rc.nJ.i2ar lnj o anestesia general. 



ClJID\lXG KSIOPffiATORICG. 

lDs ya :indicados. 

La higiene bucal se debe rca1imr hasta 48 horas después de la extracción por m2dio de ce -

pillado en las áreas distantes de la herlda y en caso de que se provoquen puntos sangrantes se 

pueden tratar con la aplicación local de tranbina. (99). 

'ITV\Ll'lATL5'ú3 EN PACIENTIB lll'l'OFTI..lcx:G qJE HAN D:!SARROW\lXl Th1[]]3ID'.JRJ!S ffi'{IRA EL FACIOR Vill 

Se han observado excelentes resultados con la administración de concentrados activos de can­

plejos ele protranbina (autoplex). 

hE!lnrragia nenor. 

hamrragia 11Byor 

SOUI/Kg c.,cla 12 horas 

lOOUI/Kg cada 12 horas (100). 

FDRNACim DE llEi'lllTINAS EN PACil'Xllli llEi'l'.lFILicx:G cm DESARROWl DE Th1ITBDXJRES DEL FACIOR vm. 

Se estudió un caso en el que se provocó un hamtam sublingual en un paciente hEllofilico. Se 

le administraron canplejos de protranbina en una dosis ele lro.JI/Kg de peso corporal cada 12 horas 

se detuvo la expansión del hamtam y se procedió a drenarlo bajo anestesia general controlando.se 

perfect.~te la hamrragia. Y sin presentar problams postquirúrgicos. 

MANEJO QJIRURGim DE UN PACID.TE llb'l)ffiIQ) CD\ ANGINA m WD.ffiiG. 

l.c'l nngina de i.udwing es un.:.1 infecc:tón de los espacios aponeuróticos suUmmlibuJares, suhn:!n­

tonianos y sublinguales. En el 7CJX. de los casos es prcxlucida por infecciones pulpares, parodonta­

les, postextracción, laceraciones, fracturas, obstrucción de glándulas salivales y que produce la 

nUJerte en el 4% de los casos. 

El trat:antiento consiste en rrantener las VÍc'lS aérms libres, una terapia nntimicrobiana, i11c:!:_ 

sión quirúrgica y drenaje. 

En los pacientes harofili.COS este tipo de infección Var"°.lll Wl poco ya que requiere ele hespí~ :::; 



lli..nción , anestesia general, administración de nedicanentos de substitución y agentes antifib~ 

noliticos prequiñirgicrurcnte para disrrinuír los riesgos en la illtubación endotrnqueal, l~'ra ase­

gurar la hainstasia y cirntrización de la illcisión. 

fo el transcurso de 1a cirugía se puede controlar la henorragia con henostáticoo locales. 

(76). 

Cilll:GIAS Y EXTRACCICX\'ES EN PACID/lIB CUl ENFEW1EDAD DE VCW WilllllRAND. 

Se deben de rroliz.ar loo mL<m:>s cuidados' y-procedimientos que en loo pacientes con henofilia. 



RlIDU'.}l])ACICffi'S TIBAPrul1CAS PARA EL MANEJO DB EX1WICCT0.'11~ DOO'AUS EN PACWITTS. l!E'Oi'1L1Cffi. 

(105). 

/ll/IDR 

(ru~O) 

MAYOXX 

(1963) 

H::Ilffi'RE 

(1964) 

mees 
(1965) 

MAHDER 

(l'XX>) 

RATh'OFF 

(l'XX>) 

GBJRGE 

(1970) 

FACTOR VllI O IX. 

PREDPETu\1DIUO 

rrayor a 25% 

1-3 U de plasm 

lSUI/Kg 

rrayor a 2IJ% 

100'.l ml de 

plasm 

R'.filOPffi/ílüRIO 

nnyor a 25% por 

5-7 clias. 

O.SU de plasm 

al día por 7 d. 

lSUI/Kg por día 

nnyor a 207. por 

5-7 días 

100 ml de plasm 

C/4 hrs, por 7 d. 

10-7at por 5 d. 

férulas 

férulas 

o 
r-



smrNrn '.YJ-<¡(JZ 10-15% por 

(1970) S-7 días 

WTJJ..IAMS 66% 30-60X por férulas 

(1972) 7-10 días antibióticas 

lo/INffiOBE :Dl.JI/Kg 10-lSUI/Kg 

(1974) (VID) C/Shrs por 6 d • 

C/12 hrs por 5-7 d . 

6CXJI/Kg lOOI/Kg 

(LX) C/12hrs por 5-7 d. 

J3IUTIE'l rrnyor a 2().l; féruills 

11.JO\S Nada lúpnósis 

(1964) 

llJO\S Nada féruills 

(1%5) 

REID Nada llFAC féruills 

(19611) 

CXXJl\Sfil' Nada AFAC 

(1966) ..... 



ABII..JX;MRD Nada AFAC 

(1975) 

TAVI:NNER Nada Acido 

(1972) transanéiri.co 

VAN QlEVEUJ 10% Acido 

(1972) transanéiri.co 

FORBffi lOCO ml de Acido tetraciclinas 

(1972) plasm transanéiri.co 

RAMSIRCM 5-lUZ Acido férulas 

(1975) trnnsanémico 

WALSII nayor a 50% /ifAC férulas 

(1971,1975) penicilina G 

IVE!?SI'ER nayor a 20% AFAC 

(1973) 

CDRlUGAN 0.2 bolsas AEAC 

(1972) criop/Kg 

WRIB 2CHim . J\Eo\C penicili..na G 

(1972) 
N 

..... 



SAFINIA 15UI/Kg de Af!AC y férulas 

(1973) plasro Ac:i.do transanfmico antibióticas 

[}1{[$ 4Cf!. Af1.AC 

(1973) 

IDlGAR1NER lC:OX Af!AC 

(1976) 

WJLI.JAMS Af!AC férulas 

(1977) antibioticas. 



ORTODONCIA 



Muchos pacientes harofilicos presentan probloms de nnloclusiones que pueden variar en grav~ 

ck,d, Estas naloclusiones pueden CBusar caries secundarlas, enfenredad parcxlontal grave, tra~ -

tisms constantes de tejidos blandos. Estos factores van a dar lugar a heoorragias importantes y­

frecuentes, Por lo que el tratamiento ortodontico en pacientes heoofilicos si est:."i ,indicado. Y -

asi dL<mi.nuir la necesidad de tratamientos odontológicos nús canplejos en estos pacientes o la -

producción continua de heoorrngias al mi.soo tienpo que se resolverían los problems estéticos, 

funcionales y .psicológicos ocasionados por la nalposición dentaria. 

Sin enbargo el problem principal es que pocos ortcxloncist:as est.."in experimentados para real:!:_ 

zar el tratamiento en los pacientes haoofilicos. Estos pacientes pueden recibir tratamiento de -

ortodoncia interceptivo o correctivo dando excelentes resultados siempre y cuando el tmtantiento­

se realice con mucho cuidado y con pleno conocimiento ele los problcnns que puede presentar el pa­

ciente a lo largo del tratamiento. 

APARA'ID3 RG'IJVIBll'S. 

fn pacientes heoofilicos se utili.7.an los aparatos moovibles con ganchos Aclam9 o tipos simi­

lares que no tengan extreios libres que puedan tmtnntiwr los tejidos blandos. 

Su uso es níis sencillo y aclar{is la lügiene bucnl serii nñs fácil de reoliwr. Disninuyenclo la 

posibilidad de producir gingivitis que puede nnnifestarse con harorragias prolongadas, 

APARA'ID3 FLJC6. 

l'n pacientes heoofilicos se debe tener un espcdal. cuidado en la colocnción y adaptación ~ 

gival de las bandas para no irritar los tejicloo blandos. 

En algunos pacientes se debe di.sninuir el ancho de las bandas para nnlares, para que quede -

un núrgen entre la banda y el tejido parodontal para no lacerar la encía nnrginal ni el lig.c'1l1Ellto 

paroclontal. TE1111bién se debe adaptar perfectnnGlte al resto del diente para evitnr la acurnilación- ;'.2 



ele placa y evit:ar que se forne caries, 

0.1ando la harofilia es m'.is grave se deben evitar las hondas y se colocan loo brackets con -

adhesivoo sobre el cliente ·(B). 

ARCD. 

Para la colococi.ón del alnmbre a lo largo del arco se debe tener mucho cuiclndo para no dcs¡i¿ 

rrar loo tcjidoo. Y no se deben <lejor puntas de alambre sueltas. En pacientes con horofilia grave 

se pueden usar ligaduras de plástico o de go10 en vez de alambre, sólo que tendro coro desventaja 

un auicnto en el tienpo del tratamiento. (78) • 

"' ,_ 



CONCLUSIONES. 



Ll:!bido a que loo pacientes hemofilicos tienen las miares necesidades odontológicas que los -

pacientes nonmles, es preciso que los c.:i.n\ianos dentistas se capaciten para poder tratarlos ade­

cuadarrente, Ya que en la nayoría de los caso.s por no querer correr riesgos esto.s pacientes son r~ 

mitidos coot.inuairente del consultorio dental. Conviertiendo un problam bucal nenor en un verdad~ 

ro pel:igro para el paciente ya que sino es atendido ,se puede canplicar la horofilia con otras a­

fecciones que ponen en peligro su vida. 

Tombién es necesario que a nivel institucional se taren nás en cuenta los problenas odontol~ 

gicos asociado.s a la harofilia ya que en la 11Byoría de los caso.s no se les presta atención a.ne -

nos de que se trate de un problara nnyor y se requieran procedimientos caro extracciones o c:i.rtJFá. 
as que muchas veces las realizan sin tener conocimiento pleno de la preparación prequirúrgica, -

problems transquirúrgico.s que se puedan presentar y cuidados postquirúrgicos que deben recibir -

estos pacientes. 

Fn otras ocasiones, también por falta de conocimiento se rrantienen hospitalizados a estos ~ 

cientes por largos periódos de tiempo ( 3-4 ne.ses) para realizarles procedimientos relativairente 

sencillos en los cuales 15 días de hospitalización hubieran sido suficientes. Esto hace que el ~ 

ciente en lugar de decidirse por el tratamiento se arrepienta del mi.aro, ya que adenás de ser una 

gran pérdida de tianpo tanto del paciente caro de sus familiares tmlbién es nuy costoso. por la­

que en lugar de estimular y facilitar el tratamiento odontológico este se canplica provocando en­

el paciente reacciones negativas que se nanifiestan con un descuido de su salud bucal. 

A esto le debaius aiiadir que en nruchas ocasiones lo.s tratamientos odontológicos no se llevan 

a cabo por ignorancia o negligencia de lo.s padres o del paciente adulto. O bien, por razones eco­

náni.cas. 

Lo ideal sería que los padres de los pacientes harofilicos se preocuparan por la salud bucal 
co 

de sus hijos y les inculcaran las necesidades de una salud bucal óptina y que hubiera irás odontó ,... 
•4"\ .• - ~ 



logos capaces para tratarlos y que prorovieran en ellos interés en las l!Bniobras de higiene para 

realizar no tanto un tratanúento restaurativo sino preventivo. Para que así estos fueran m'is ~ 

cilios y en caso de que se necesitara cirugía también estuvieran capacitados pal:-a realiz.arlas de 

una form adecuada y cároda para el paciente. 
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