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FUNDAMENTACION DE LA ELECCION DEL TEMA,

El Cirujano Dentista como integrante del equipo de -
salud, tiene la necesidad de adquirir los conocimientos ne
cesarios acerca de la hemofilia y de los diferentes trata-
mientos que hay para este padecimiento, ya que en cual - -
quier momento una persona hemofilica, puede necesitar la -
atenci6n del Cirujano Dentista y si éste no conoce a fondo

el padecimiento, pone en peligro la vida del paciente,
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA,

Los pacientes hemof$licos por su padecimiento necesi
tan de una atenci6bn especial, ya que tienen caracteristi -
cas particulares a nivel sistémico, por ésto su atenciébn -
estd limitada a un medio hospitalario, en el cual se mane-
ja al paciente bajo criterios establecidos y muy euéeclfi-
cos, los mismcs que deben conocer el Cirxujano Dentista ya-'
que su participaci6tn en el tratamiento Estomatolégico y --
Preventivo son muy importantes para conservar la salud e =

integridad del mismo,
OBJETIVOS,

1) Conccer ampliamente el padecimiento (Hemofilia),

2) Conocer los tratamientos que existen para la hemo-
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3) Manejo de pacientes hemofilicos por el Cirujano -
Dentista,

4) Conocer si existe a nivel institucional diferen -
cias en el tratamiento de los pacientes hemofili-

cos,

HIPOTESIS,

Si el paciente hemofilico tiene caracteristicas espe
cificas de su padecimiento, su menejo debe estar dado tam-

bién por los mismos patrones en cualquier lugar,

MATERIAL Y METODOS,

Método Cientifico.

1) Investigaci6én bibliografica

2) Seleccidbn de 10 casos por institucién de pacien -
tes hemofilicos que se encuentran entre 3 y 14 --

afios de edad,

a) Revisidn y anAlisis de 10 expedientes de pa --
cientes hemofilicos del I.M.S.5. (Hospital Pe-
diatria),

b) Revisibn y an&lisis de 10 expedientes de pa --
clentes hemofilicos del Hospital Infantil de -

México,
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¢) Revisi6étn y analisis de 10 expedientes de pacien
tes hemofilicos del 1.5,5.S.T.E, (Hospital 20 -
de Noviembre) .

d) Revisibn y analisis de 10 expedientes de paciepn

tes hemofilicos del D.I.F.

NOTA: Los datos que obtendremos de cada uno de los expedien

tes aon los siguientes:

Nombre del paciente

Edad y sexo (sabemos que la hemofilia cl&sica se -
manifiesta en el sexo masculino y muy rara vez en-
el sexo femenino),

Antecedentes personales patolGgicos

Motivo de la primera consulta y fecha

Tratamientos realizados y control

Tratamiento estomatolégico recibido y en qué condi-~

ciones se llevaron a cabo.

Los nifios entre 3 y 14 aflos de edad presentan altera -

ciones buco-dentales y las mas frecuentes son:Caries dental,

parodontopatias, maloclusiones y algunas alteraciones de te-

Jjidos blandos.

3)

Examen clinico bucodental de la mueatra.
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Se hara el examen clinico bajo las siguientes condiciones:

A) Nombre
B) Edad‘y sexo
C) Tejidos Blandos

a) Gléndulas: Sublinguales
Submexilares
Parftida

b} Mucosa : Masticatoria

Revestimiento
Especializada

c) Frenillos : Maxilar
Mandibular
Linguar

D) Tejidos Duros;

a) Relaci6n de Molares

b) Malposicisn dentaria

¢) Caries

d) Articulacibn temporamandibular

Otros.

4) An&lisis y sintesis de resultados.

Instrumento a utilizar:
Forma No. 1: Ficha clipica (individual)
Forma No. 2: Ficha bucodental (individual)
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Forma No,3: Registro de pacientes hemofilicos por --

institucién,

Forma No,4: Especificacién de la terapia de reempla-

zZo,

Cbdigos a utilizar para la forma No.3 (registro de -

pacientes hemofilicos por institucién)

-—= EBdad

C6digo

1~ 3 a5 afos
2 - 6 a 8 afios
3 - 9 all aftos

4 - 12 al4 afios

| m-- Terapia de reemplazo.

céaigo
5 - Globulina antihemofilica liofilizada
o Hyland,
6 - Plasma

7 - Crioprecipitado
8 - Sangre

9 = Acido epsilén-ambnocaproico (Amicar)
y esteroides,
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~~~ Auxiliar de terapia de reemplazo

Codigos

10 - Trowbina scla o con espuma de f£ibri
na (tbpica),
11 - Dedc de guante

12 - Gasa envaselinada,

--- Tratamiento general (que recibieron cuando pre -
sentaron las siguientes alteraciones)
cbdigo
13 -~ Hemartrosis
14 - Sangrado al exterior por diferentes
vias
15 - Hematomas

16 -~ Traumatismos,

~~=- Tratamiento Estomatol6gico
Cédigos
17 ~ Proteccibn eapecifica
18 - Operatoria Dental
19 -~ Coronas
20 - Exodoncias

21

Recubrimiento pulpar indirecto y di-~

recto
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22 - Pulpotomia

23 - Pulpectomia

24 ~ Tratamiento ortodéntico
25 - Tratamiento protésico

26 - Cirugia menor

Abreviatura para el empleo de la forma No., 4 (especi -

ficacién de la terapia de reemplazo).

u ~ Unidad

T - Cantidad

VA - Via de administracibén (I,V,, I.M,, V.0.}
T Po - Tiempo preoperatorio

TO ~ Tiempo operatorio

T Pt - Tiempo Postoperatorio

T Ph - Tiempo Postoperatorio hogar



-13-

FORMA No, 1

FICHA CLINICA
(Individual)

Institucibn: Expediente No,:
Nombre del paciente

Edad: SEXO:

- Antecedentes Heredo-familiares

- Antecedentes personales patolbgicos

- Motivo de la primera consulta y fecha

- Terapia de reemplazo y forma de uso

Tratamiento estomatolbgico recibido y cuidados postopera-

torio.
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FORMA No. 2
FICHA BUCODENTAL
(individual)
Institucién Expediente No.
‘Nombre del paciente Fecha
Edad: Sexo;
- Tejido Blandos
Glandulas : Submaxilares
Sublinguales
Parbtidas
Mucosa : Masticatoria
Revestimiento
Especializada
Fenillos : Maxilar
Mandibul ar
Lingual

= Tejidos Duros
Articulacién Temporamandibular

Oclusion : Molares Derecho: Izquierdo:
Caninos Derecho: Izquierdo:

Dientes Ant:

Malposicién dentaria:

Caries:
Otros:
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REGISTRO DE PACIENTES HEMOFILICOS POR INSTITUCION FORMA No, 3

Institucion:

Indicadores AUX.DE TERA
Nombre y C6di- | SEXO | E D A D| TERAPIA DE REEM| PIA DE REEM| TRATAMIENTO| TRATAMIENTO ESTOMATOLOGICO
gos del PLAZO, PLAZO, GENERAL '
paciente

MIF 1]21314] 516/7/8]9 10j11112 13114J15}116} 17118]19[(20)21] 22123124 125
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ESPECIFICACION DE LA TERAPIA DE REEMPLAZO

Institucibn:

FORMA No, 4

[Terapia de N,| GLOBULINA ANTIHEMOFI=
kel Reemp,Pa=| LICA (ANG): LIOFILIZA
ciente, DO 0 HYLAN 5

PLASMA CRIQOPRECIPITADO | SANGRE

AEAC Y

ESTEROIDES

T, [T|T |T TiT|T T T |T @7
ulc|VA| PolO |Pt| Ph UIC{VAIPo| OIPtIPh | Ul CIVA| PolOPk IPh UlClVAa

g'-l
i)

ujc

VA

TI|T
Pol O

9,

10, -
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C R ON O G R A M A

TIEMPO Febrero ABRIL Junio,Ju~ Octubre Febrero
’ lio,Agos-~ Diciembre Enero
ACTIVIDADES Marzo Mayo to, Sept Noviembre Marzo

Aceptacidn y registro

del tema

Investigacidn
. Bibliografica

Revisién de casos cii-
nicos en las Instito =
ciones estudiadas

Integraci6n de informa
cisn bibliogrifica y ~
casos clinicos

Revisién

Correccibn

Analisis

Otron
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LA SANGRE,

La sangre se presenta como un liquido viscoso de consis-
tencia homogénea, es una forma especializada de tejido coneg
tivo que incluye elementos formes (c&lulas) y una substancia
intercelular liquida que es el plasma sanguineo; aproximada-
mente el 55% de la sangre es liquido y el 45% est& formado -
por elementos formes celulares y é&éstos se forman con los te-

jidos hematopoyéticos,

La sangre es vehiculo para transportar gases respirato -
rios, materiales nutritivos, deshechos metabdlicos y varias-
substancias producidas por las células; distribuye el calor-
del cuerpo; el volGmen de sangre en el adulto es de aproxima

damente 5 litros,

Las c&lulas sanguineas se clasifican en eritrocitos, pla
quetas y leucocitos (estos son de cinco tipos: Neutrbfilos =
(polimorfos), eosinbfilos y basdfilos que son granulosos y -

los no granulosos que son linfocitos y monocitos,

ERITROCITOS: Son células pequeilas en forma de discos cir’
culares y bicbncavos, son altamente diferenciados, anuclea -

dos en la sangre fresca; miden aproximadamente 1 y 9 u de es
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pesor v 8,5 u de dlsmetroc,

La funcibn de los eritrocitos es la de tranaportar -
¢} oxigeno y del anhidrido carbbnvico, se efectiia por medio
de un pigmento citoplasmdtico que contiene hierro que es -
la hemoglobina, se dice Que ea proteina conjugada porque -
estd formado por la proteina Globina unida al pigmento Hem:
en el eritrocito, adem&s de la hemoglobina hay una pequefla

cantidad de otra proteina y algo de material graso,

La constitucitn molecular particular del complejo co
loidal homogéneo que 1o llena hace que la célula sea blan-
da y elastica., En la sangre hay de 500 a 1000 veces mis -
eritrocitos que leucocitoa, en individuos normales hay cin

co millones de eritrocitos por milimetro cGbico de sangre.

Los eritrocitos tienen gue captar y ceder oxigeno y~
bibxido de carbono con gran rapidez, pues la absorcién li-
beracién de estos gases ocurre entre la célula y el plasma

a través de la auperficie de la membrana celular,

LEUCOCITOS: Los corp(sculos sangulneos con color se -
llaman leucocitos, se encuentran en el organismo en menor -
nGmero gque los exitrocitos; hay de siete a ocho mil por --

milimetro ctibico en sangre.
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Existen cinco clages de leucocitos que son:Nautrbf£i-
los {polimorfoa), eosinbfilos y basdfilos que forman el --
grupe de los leucocitos granulosos y los no granulosos que

son: Linfocitos y monocitos,

NEUTROFILOS (polimorfos), El Citoplasma contiene qra
nulaciones que contienen enzimas (proteasa, hidrolasa, 1li~-
sozimas) cuya caracteristica es la de ser un agente muy ac
tivo y agresivo contra las paredes bacterianas; &sta pro ~
piedad es conocida como fagbecitosis, ademis, contiene nume
rosas enzimas capaces de producir energia que es utilizada

para producir moléculas de la familia de los perbxidos,

La funci6n principal de los neutr6filos es la de des

truir los agentes infecciosos, microbios, levaduras,ete,

EoginGfilos, Conatituyen del L al 3% de los leucoci-
tos, en los individuos, se encuentran de 150 a 450 por mili:

metro cGbico de sangre y son m&s grandes que los neutrdfilos,

Los eosinbfilos empiezan au funcibn cuando dejan el -
torrente circulatorio y entran en los tejidos, éstos inter-
vienen de alguna manera en los procesos anafil&cticos, pues
cuando mAs se han encontrado , es en los sitios en gque se -

desencadena una reaccién alérgica, y en la sangre,



-21-

Los eosin6filos son atraidos hacia los complejos li-
bres de antigeno y anticuerpo y pueden fagocitar éstos, ==
Aungue se sabe que intervienen en las respuestas inmunolé-

gicas, 6sto no ha sido demostrado completamente,

Bagbfiloy, Los basbfilos comprenden solo el ,5% ~ —=
aproximadamente -de los lsucocitos de la sangre, son del =~
nismo tamafio que 1los neutr6filos: la mitad de la célula es
t& constituida por el nficleo, normalmente es de forma irre

gular,

Los basO6filos son fagociticos y sus grinulos contie-
nen algunas engimas lizosSmicas, como la heparinasyla his-
tamina que produce contraccibdn muscular y un aumento en la
permeabilidad capilar, si esta reaccibn es de gran magni =

tud y generalizada pueds causar colapso vascular y muerte,

Linfocitog. Son los leucocitos mis pequefios, se en -
cusntran de 20 a 25 linfocitos por milimetro cGbico en san
gre; son células activamente amebcideas y atraviesan los -
capilares a través de su endotelio; me encuentra en los te
jidos conectivos fibroso, laxo, perilinfatico y en espe --
cial en el tejido reticular de los O6rganos linféAticos en -

donde se originan,
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Hay dos tipos de linfocitos: Linfocitos T, que se pre-
sentan en su superficie una substancia caracteristica llama-
da O y no segrega anticuerpos o muy pocos , los llamados lip
focitos B no poseen la sustancia caracteristica y segregan -
anticuerpos, su tiempo de vida es muy variable, &stas célu -
las est&n programadas para la funcibn de inmunidad especifi-
ca y cada linfocito reacciona con una sustancia llamada an -
tigeno, Los antigenos son sustancias quimicas extrafias al or

ganismo,

Todos los linfocitos nacen en la médula 6sea y estfn -

programados para reconocer un antigeno.

La familia de los linfocitos est& presta a cumplir sus
dos funciones: La de la inmunidad humoral para los linfoci -
tos B, &sta funcibn no puede ejecutarse mhAs que en presencia
del antigeno correspondiente, en su ausencia, las células es
t&n inertes, no se dividen y no se efectGa ningln trabajo, -
su tiempo de vida es muy largo.

Monocites. Son menos numerosos y mhs grandes que los =
linfocitos, constituyen del 2 al 6% de todos los leucocitos-
de la sangre, se reflnen en los tejidos inflamados mhs lenta-
mente que los neutrbfilos, cuando se encuentran en el tejido

conectivo no se pueden distinguir de los macréfagos,
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La vida media del monocito en el torrente vascular -

es aproximadamente de tres dias,

PLAQUETAS, Son pequefios elementos sanguineos ovoides,
biconvexos, hay 250 mil plaguetas por milimetro cGbico de-

sangre, su periodo de vida es de aproximadamente diez dias,

Las plaquetas participan en la formaciSn del coAgulo
sanguineo, disminuyen en algunos desordenes sanguineos in-

cluyendo varias formas de anemia,

La hemostésis normal parece depender de la sintesis-
de prostaglandinas plaquetarias, son fragmentos de megaca-
riocitos, c&lulas muy voluminosas de la serie hematopoyéti

ca formadas en la médula bHsea.

La funcifn de las plaguetas es uno de los dispositi-
vos Gtiles del organismo pues impiden las hemorragias y --
las roturas vasculares, Cuando hay interrupcién del reves-
timiento normal {(c&lulas endoteliales), las plaquetas se -
adhieren en ese nivel (adhesividad) y se pegan entre si, -
pierden su membrana y se funden en una sola masa gelatino-

8a que obstruye la lesibn {(metamorfosis viscosa),

Las plaquetas son necesarias para la coagulacibén en -

la fase 1 de la retraccibn del co&gulo,
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Factores de la coagulaci6n,

La coagulaci6tn de la sangre es un fenbmeno natural-

importantisimo mediante el cual la activaci6bn de los fac-

tores de la coagulacién y los corpfisculos de la sangre =--

{(glébulos rojos o leucocitos, glébulos blancos o eritroci

tos y plaquetas) detienen la salida de la sangre por un =

vaso lesionado, mediante la formaci6bn de un coigulo o gru

mo que tapona el punto lesionado del vaso.

11

I11

v

VIIl

IX

Nomenclatura para los factores de la coagulacibn,

Fibrintgeno

Protrombina

Tromboplastina histica, tromboplastina,protrombi -
nasa,

Calcio

Factor VII, proconvertina, acelerador sérico de 1la
conversi6tn de la protrombina (SPCA), factor esta =
ble .

Factor antihemofilico (AHF), globulina antihemofi-
lica (AHG).

Factor Christmas (PTC), componente tromboplastini-
co del plasma (autoprotrombinasa II),

Factor Stuart-Prower, autoprotrombina C (autopro -
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trombina IIX)
XY - Antecedente tromboplastinico del plasma (PTA)
XIT - Factor Hageman (HF)

X111

Factor estabililizador de la fibrina, fibrinasa, fag

tor de Laki-Lorand,
MECANISMO DE LA COAGULACION

El proceso de la coagulacibn sanguinea es un mecanis-
mo de activacifn enzim&tica en cadena, que puede ser ini -
ciado por diversas causas llevando a la formacidn de un --

cofgulo de fibrina,

Esta activacifdn de los factores plasmticos de la --
coagulacibn no se produce como un fenbmeno independiente y-
aislado, sino relacionado e influenciado por cambios en --
los elementos celulares sanguineos, especialmente en las -
plaquetas, en los vasos sanguineos y en la hemodin8mica, =--

constituyendo en su conjunto el mecanismo de la hemostasia.
La coagulacibdn de la sangre ocurre en tres fases:

a) La primera se desarrolla en la actividad de trom-
poplastina por accién de los factores de coagulacidén de la-
sangre y por adhesidn de jugos y plasma tisulares de log --

sistemas sanguineos (intrinseco y tisular extrinseco) res -
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ponsables del mecanismo desarrollado de la actividad trome

boplastina , pudiéndose separar en vitro,

b} La segunda fase de la coagulacién sanguinea es la
conversibn de protronbina en trombina. La producciétn de --
trombina a partir de la protrombina ocurriri en presencia=-

de actividad de tromboplastina y de iones de calcio.

c) La tercera fase de la coagulacibn sanguinea es la
conversi6n de fibrinbgeno en fibrina por accibén de la trom

Yina,

FASE I : FORMACION DE TROMBOPLASTINA,

MECANISMO EXTRINSECO, Se inicia cuando la sangre en-
tra en contacto con elementos tisulares, se cambia el fac-
tor VIII y el calcio ifnicw formando un complejo enzimati
co capaz de activar el factor Xa que adquiere actividad --
protedsica, formada con calcio, Factor V y fosfolipidos,un
principio convertidor de protrombinasa y genera la trombi-

na (Factor XII activado).

MECANISMO INTRINSECO, Ocurre cuando la sangre tiene-~
minimo contacto con factores tisulares, se injicia por la -
accién del factor XII (Hageman) que se activa y se convier

te en factor XII activado por diversas enzimas, adquiere -
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una actividad protéasica que ejerce principalmente el fac-
tor (PTA) que convierte en Factor XIa (Factor XI activa --
do) o factor de contacto, continta la reacci6tn en cadena -
activando el FIX mas calcio,se convierte en FIXx (Factor -
IX activado) y se une posteriormente al factor VIII,fosfo-
lipidos mas calcio, forman un complejo activador de factor
X que se convierte en factor Xla (Factor XI activado), és-
te mas fosfolipidos, calcio y factor V es capaz de degra -

dar la protrombina (Factor II),

FASE II : CONVERSION DE PROTROMBINA A TROMBINA,

El factor X activado (FXs) por via intrinseca o ex -
trinseca es capaz a su vez de activar en forma directa a ~
la protrombina (F II), pero esta accifn se acelera y aumen
ta marcadamente en presencia de factor V , fosfolipidos y-
calcio en los cuales forman un complejo activador de la --

protrombina o potrombinasa,

La protrombina es degradada por la protrombinasa y --

act(Ga sobre el fibrinbgeno (F1) transformindola en fibrina,

FASE III : ACCION DE LA TROMBINA PARA FORMAR FIBRIMA,

La trombina actfia sobre el fibri6geno formando molé-

culas de fibrina que tienen la capacidad de polimerizarse
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entre ellas, constituyendo largos hilos de fibrina que for
man el reticulo de cohgulo, uniendo a éste, el factor esta
bilizante de fibrina (F XI1I1) actuando entre las molécu -=-
las de fibrina, produce una red en tres dimensiones de hi-

los de fibrina y aumenta la resistencia de éstos,

Los hilos de fibrina se adhieren a la superficie le-
sionada de los vasos sanguineos aprisionando dentro de la-
red de glébulos rojos, plaquetas y plasma, asi el cofgulo-
se fija a la abertura vascular e impide la pérdida de san- -

gre.
MECANISMO DE ACCION
FACTOR I - FIBRINOGENO,

Este es el G(nico factor de la coagulacitn de plasma-
presente en cantidad suficiente para permitir su medici6bn-

en términos de miligramos de proteina.

Es una proteina netamente plasmitica, tipo globulina,
coagulable por la trombina, migra entre las fracciones glo
bulinicas beta y gamma, se presenta en el plasma en una --
concentracibn de 250-400 mg/100 cm3. aungque sus margenes -
normales varian de acuerdo al método ‘que se utilice para -

su determinacib6n, Los niveles de fibrinbgeno del plasma --
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son extremadamente sensibles a las agregasiones, incluso -
las poco importantes, algunas de lams cuales, por ejemplo, -
infecciones ligeras que no amenazan aparentemente la fun -
‘cién hemost&tica, Esta respuesta justamente con los resul-
tados del estudio de mecanismo similares en animales més -
primitivos sugeririan que el fibrin6geno se ha desarrolla-
do a partir de sistemas destinados a proteger al individuo
frente a los peligros mis variados para la integridad cor-
poral que el fallo hemostStico, prestando apoyo a este con
cepto los numerosos enlaces entre los mecanismos de coagu-

laci6bn y otros sistemas enzimaticos,

El peso molecular del fibrin6geno es de 350,000; la-
molécula es enlongada y comprende tres pares de cadenas de
polipéptidos, &sta molécula mide 700 a 900 AO, su punto =~
isoeléctrico es de PH 5,5; es precipitado del plasma a - -
56 °C, temperatura a la que es parcialmente desnaturaliza-

do.,

Es producido en el higado, pero no necesita de la vi
tamina K para su sintesis, No es absorbida por el suilfato-
de barioni el hidr6xido de aluminio, por lo gue se presen-
ta en el plasma absorbido en estas sustancias, se consume-

durante la coagulacibn , no halléndose en el suero,
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FACTOR II ~ PROTROMBINA,

Es una glicoproteina, es el precursor de la trombina,
k la molécula contiene cantidades importantes de hidratoa de-
carbono; parece que existe como cadena polipéptica Gnica,y-
la conversiétn en trombina es afectada por la escisitn de la

molécula con aparicién de un nuevo amind&cido terminal N,

La protrombina es estable al calor, aunque pierde mu-
cha de su actividad a temperaturas relativamente altas, se-
deteriora rfpidamente al mantenerse al plaama bajo las con-~
diciones usuales, su pesc molecular se ha estimado entre ==
52,000 a 70,000 y su concentracifn en el plasma es alrede -~

dor de 20 mg.

Una unidad de protrombina se ha definido como la canti

dad de protrombina capaz de formar una unidad de trombina,

El plasma contiene aproximadamente 350 unidades de pxg
trombina por milimetro, la protrombina al igual que los fac-
tores VII, IX, y X, es uno de los factores dependientes de -~
la vitamina K, todos necesitan de la vitamina K para su sin-
tesis que probablemente tiene lugar en el higado, la protrom
bina y los factores antes mencionados comparten la propiedad

de sex ficilmente absorbidos por las tierras alcalinas como -
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el hidréxido de aluminio, el hidréxido de magnesio , el sul
fato de bario y el fosfato cllcico de los gue pueden desg ~--
prenderse facilmente, La vitamina K act@a probablemente co-
mo un catalitico, puesto que no ha podido demostrar la in -
corporacibn de ella en la molécula de protrombina, se consu
me durante la coagulacién y en el suelo Gnicamente se hallan

trazas,

La protrombina es uno de los factores afectados por -
las drogas orales anticoagulantes, como son los derivados -
cumarinicos y las hidantoinas; sin embargo, hoy se sabe ===
que estas drogas deprimen no solo la protrombina sino tam -
bién a los factores VII, IX y X en el orden de mayor depre-
si6tn a menor, siendo precisamente la protrombina la menos -

afectada por aquellos,
FACTOR II1 - TROMBOPLASTINA HISTICA

Se deriva de extractos tisulares después de un trau -
matismo , los tejidos mas ricos en tromboplastina son el ce
rebro, el pulmbn y la placenta que estin asociados con la -
fraccidtn microsbmica, la indole de &ste factor no esti bien
conocida; las tromboplastinas han sido producidas en culti=-
vos de tejido de varias estirpes celulares, por ejemplo, --

fibroblastos y leucocitos, La actividad tromboplastinica es .
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ta presente en todo tejido animal, asi como también en mi=-
croorganismos y en veneno de serpiente, la actividad trom-
boplastinica histica depende de dos componentes separados,
un liquido termoestable y una porcién proteinica termoll -
Pil, la separacibn de estos dos componentes o agentes re -
dunda en la pérdida de actividad tromboplastinica, que se~
recupera con su recombinacidén. La interaccifén entre el com
ponente proteina y el factor plasmitico VII y el factor X,
determina la conversiétn del factor X en su forma activa,no
se ha reconocido ningin déficit de tromboplastina histica-

productor de hemorragia,
FACTOR 1V - CALCIO

Los iones calcio son necesarios para desarrollar ac-
tividades tromboplastinicas en concentraciones entre 5 y -
20 mg. Porque una disminucién de este factor, no produci -~
ria las reacciones siguientes en el mecanismo de la coagu-

lacibn.

La eficiencia de oxalatos y citratos como anticoagu-
lantes dependen de su capacidad de fijar al calcio; no es-
t8 todavia claramente establecido si el calcio actfia como-

catalitico o si interviene en las reacciones quimicas.
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FACTOR V - PROACELERINA O FACTOR LABIL

Es una globulina que por su labilidad se ha hecho di
£icil su purificaci6bn y sus propiedades moleculares no es-
tan bien establecidas, electroforéticamente migra entre --

las globulinas gamma y beta,

Los niveles de proacelerinas (V) tienden a estar re-
ducidos en la insuficiencia hepatocelular y se cree que el
factor es producido en el higado, no dependiendo de la vi-

tamina K para su sintesis ,

Por su condici6bn termolabil, la proacelerina (V) no-
figura en cantidades Gtiles en la/ sangre o plasma conserva
do en las condiciones habituales, pero existe a una concen
traci6n raronable en el plasma fresco congelado durante va
rios meses, este factor se consume durante la coagulaci6n,
no es absorbido por el sulfato de bario ni el hidréxido de
aluminio, la vida media de la actividad de la proaceleri -

na ha oscilado entre 12 y 36 Hrs.

El Factor V o Proacelerina junto con otros factores-

(FV, FX, FIII y FII) producen la protrombinasa,

La proacelerina comparte ambas propiedades con AHF -

(VIII) asi mismo al igual que éste factor su actividad ea-
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estimﬁlada por la presencia de pequefias cantidades de trom
bina, lneuficientes por si, para causar coagulacibn, sien-
do destruida por exposicibn a la plasmina, lo que explica-
ria los niveles reducides de loa dos factores a veces anun
ciados en asociacién con hiperplasminemia. Seglin se indi -
ca, la proacelerina (V) y el AHF (VIII) comparten un cier-
to numero de propiedades y muy rara vez ocurre un déficit-
hereditario combinado de los dos factores, 6sto podria su=~
gerir que los dos factores comparten una fase o fases comu
.neu, 8in embargo, deberia observarse gque a pesar de sus --
propiedades similares, el factor V no existe en las prepa-

raciones por crioprecipitacién del F VIII,
FACTOR VII - PROCONVERTINA O FACTOR ESTABLE

Es una globulina muy eatable, su peso molecular se -~
ha calculado en mencos de 60,000, electroforéticamente mi -~
gra entre las globulinas alfa y beta, es uno de los facto~
res dependientes de la Vitamina K y por lo tanto es produ-
cida en el higado, no se consume durante la coagulacibn, -
perasistiendo tanto en el plasma como en el suero, as acti-
vo solo en presencia de factor III, es muy senaitivo a las
drogas cumirinicas siendo el primer factor deprimido , es~
absorbido por las tierras alcalinas junto con otros facto~

res dependientes de la Vitamina K y se desprende con ellos
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facilmente, es el factor de la coagulacibn gque participa-
.lolamente en la via extrinseca. La purificaci6n de éste -
factor se ha conseguido por métodos cromatograficos , al-
igual que la trombina, se considera que existe como un --
par de cadenas polipépticas enlazadas; no se ha estable-
cido firmemente la naturaleza de su interacciétn con la --
tromboplastina histica y el factor X, La cantidad de fac-
tor VII presente en las mezclas de incubaci6n de las tres
sustancias, determina el grado de aparicibn de actividad-
de conversibn de la protrombina, pero no el nivel final -
conseguido y por lo tanto puede ser que el factor VII ca-
talice la reaccibn entre la tromboplastina histica y el -
factor X, Influye sobre la veloéidad de formacibtn de la =

tromboplastina estrinseca,

El factor VII se establece en el plasma total duran-
te la conservaciétn, la vida promedio de factor VII es muy

breve siendo del orden de dos horas,
FACTOR VIII = FACTOR ANTIHEMOFILICO

Es una beta globulina bastante 1l8bil al almacenamien
to, se consume durante la coagulacibn, por lo tanto se en~-

cuentra en el plasma solamente, no es absorbido por los -
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compuestos inorginicos precipitantes, su actividad dismi-
‘nuye r&pidamente en el plasma como en la sangre completa=
durante el almacenamiento usual en los bancos de sangre,~
A las 12 Hrs,,de almacenamiento a 4 °C pierde alrededor =~
del 51% de su actividad, ea estable en plasma fresco con-
sexvado a menos 30 °C; no es absorbido por el sulfato de-~
bario y no se sabe exactamente donde es producido, aunque
existen evidencias suficientes para considerar que es sin
tetizado por el sistema retficulo hiastiocitario, principal

mente por los ribogomas del endotelio vascular.

Constituye el tipo m&s comGn de deficiencia grave de
la coagulacifn, la forma de conservacibn de este factor«-
es en la forma de crioprecipitade, Activa la formacién de

lipoproteinas tromboplastinicas,

FACTOR IX ~ FACTOR CHRISTMAS O COMPONENTES TROMBO ww

PLASMATICO DEL PLASMA,

Al igual gQue el factor VIII es una beta globulina,es
un factor estable que no desaparece durante la coagula --
cién, no se destruye al envejecer el plaama, por consi -«
guiente existe en el plasma y no disminuye en é&llos con -
servindose a 4 °C durante dos semanas, al igual que los-

demis factores dependientes de la vitamina K para su sin-
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tesis se produce en el higado y puede ser absorbido del ~
plasma o suelo en sales de tierras alcalinas, es deprimi-
do por las drogas cumarinicas entre otras; su peso molecu
lar se ha estimado en 110,000, la vida media del factor -
de Christmas infundido en el plasma es m&s larga que la -
del AHF y varia entre 20 y 40 horas, asi mismo el factor-
Christmas es considerablemente mas estable almacenado que
el AGF y por lo tanto el plasma tiene mayores posibilida-

des de servir para fines terapbuticos.

Su deficiencia origina la hemofilia B o enfermedad -
de Christmas, la cual constituye después de la hemofilia-
clasica (deficiencia de factor VIII), la deficiencia con=
gbnita mis frecuente entre los factores de la coagulacibn,

Activa la formaciétn de lipoproteinas tromboplastinicas,

PACTOR X ~ FACTOR STUAR~PROWER

Es una alfa globulina relativamente eastable, que no-
desaparece durante el proceso de la coagulacibn, detectan
dose tanto en el plasma cono en el suero: se abaorbe con-
sulfato de bario e hidréxido de aluminio, se produce en -
el higado y necesita al igual qgue los factores IX, VII, y
IX de la vitamina K para su sintesis, es afectado por los

anticoagulantes orales, su actividad parece estar relacig
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nada con la del factor VII, factor con el cual tiene mu -
chas propiedades en comGn, por lo que su diferenciacién -

debe hacerse cuidadosamente.

La forma inactiva circulante de éste factor es con -
vertida en su forma activa por la reaccibn entre €1 y su-
forma histica en presencia del factor VII (via extrinse -
ca) o alternativamente por el producto de la interaccion-
del factor Christmas activado (IX), AHF (VIII), fosfolipi
dos y calcio (via intrinseca), Asi el factor X representa
un punto de convergencia de los mecanismos extrinseco e -
intrinseco, adem&s puede ser activado por la tripsina o -
el veneno de la vibora de Russel, la vida media del agen=
te transfundido a sujetos con déficit de dos a tres dias-
influye sobre el suministro de tromboplastina intrinseca-
(plasma) esencial para la actividad tromboplastina del ce

rebro, pulmbn y plaquetas,

FACTOR XI - ANTECEDENTE TROMBOPLASTINICO DEL PLASMA-

(PTA)

Es una beta2 globulina, no se produce durante el pro
ceso de la coagulacitn, ni es absorbido por el sulfato de
bario ni el hidréxido de aluminio, aunque 8§ por otros ma

teriales (celita, vidrio y bentonita) por lo que se en -=
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cuentra en el plasma, en el suero y en el plasma absorbi=-
do por los compuestos precipitantes inorginicos, es ter -
moestable conservindose en el plasma fresco congelado has
ta por dos afios y atn en el plasma guardado a temperatura
ambiente la pérdida de su actividad es por varias semanas.
Se ha hecho ver que conservandolo a 4°C durante algunas -~
semanas, su actividad aumenta m&s, siendo éste un proble-
ma para poder detectar pacientes con deficiencia del fac-
tor XI (hemofilia C) con plasma o sueros que por algln mo,
tivo tengan que estar refrigerados algunas semanas, &ste=-
factor en uni6n del factor XII (Hageman) constituyen los~
dos factores de contacto del sistema de coagulacién, Toma

parte en la formacitn de la protombinasa.

FACTOR XII - FACTOR HAGEMAN

Este factor migra entre las beta y gamma globulinas,
es un factor relativamente estable que no desaparece du -
rante el proceso de la coagulacidn, circula en el plasma-
en su forma inactiva, tiene al parecer un peso molecular-
de aproximadamente 80,000, Este es absorbido por la celi-
ta, la bentonita y el vidrio, mas no por el sulfato de -«
bario ni por el hidréxido de aluminio, se desconoce el mg

canismo por el cual las aﬁperficiea extrafias activan el-
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agente y no se sabe gué agente es el responsable de la ag
tivaciftn del factor Hageman en el organismo; el contacto-
con la piel posiblemente en virtud de la accién del cebo,
puede convertirlo en su forma activa, como puede hacerlo=
el col&geno, un efecto que se ha revelado dependiente de-
los grupos carboxilicos libres, Se ha sugerido que el co- .
la4geno expuesto por herida a las paredes del vaso sangui=
~ neo , puede desempefiar un papel en la iniciacién de la ==

coagulacibn tras una herida,

La contribucitn del factor Hageman activado ,al meca-
nismo de coagulacibn es la conversibn de PTA (XI) en su -
forma activada, ademis, el factor Hageman tiene un amplio-
margen de actividades, parecen entrelazar vagios sistemas
enzimiticos en el organismo, En pocas palabras, el factor
Hageman puede estar asociado con la induccién de activi =
dad fibrinollitica, la activacién de la c1 esterasa {pri -
mer componente del complemento) la produccibn del dolor,la
vasolidatacifn y la permeabilidad vascular aumenta y la mi
gracibn de los leucocitos a través de las paredes vascula-
res , por lo tanto proporciona enlaces entre el sistema de
coagulacién , La fibrintlisis es una encima que convierte-
al PTH (antecedente tromboplastinico del plasma) de inac -

tivo en activo,
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FACTOR XIXII - FACTOR ESTABILIZANTE DE LA FIBRINA, FI-

BRINASA, FACTOR LAKI-LORAND,

Es un alfa2 globulina presente en el plasma y practi
camente ausente en el suero, Es activado por la trombina,
sin su presencia el colgulo de fibrina no se forma correc
tamente, Su principal papel es consolidar el cofgule fi -
nal haciendolo insoluble en urea, 8i el factor XIII esta-
ausente, la unién resulta laxa, fraccionada y soluble en-
urea, prueba que se utiliza para demostrar su deficien -
cia, El déficit hereditario del factor XIII est& a menudo
asociado con una grave tendencia a sangrar, particularmen
te después de seccionar el cordbén umbilical, la hemorra -
gia intracraneal es frecuente, hemorragia retardada des -
pués de un traumatismo y la curacién deficiente de las he
ridas con formacibn de cicatrices anormales distendidas,-
La vida media del factor estabilizador de fibrina es de -
varios dias y solo diminutas cantidades son suficientes -

para mantener la hemostasia normal,
DEFINICION DE HEMOFILIA

El término hemofilia, fue durante muchos afios aplica
do en sentido restringido a una alteraciébn ligada al sexo,

propia de varones caracterizada por hemorragia excesiva -
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existente deade la infancia y una prolongaci6bn del tiempo

de coagulacibn de la sangre,

Es una grave enfermedad de la sangre de caricter he=-
morragico que consiste esencialmente en un retardo inten-
80 del fenbmeno de la coagulacibn de la sangre extrabasa-
da por hemorragia, cursa , por lo tanto, con gran facili=-
dad para padecer hemorragias abundantes y a veces incoer-

sibles y con lesiones de los vasos sanguineos,

Esta definicibn ha variado mucho desde las primeras-
definiciones hasta la mas moderna que da Igram: " que es-
un desorden recesivo de la coagulacibn ligado al sexo, en
el que la actividad biolbgica del factor VIII est& reduci
do debido a que su molécula, aungue esté presente, es fun

cionalmente imperfecta,

Esta definicibén puede ser también aplicada para el =~

Factor IX,
HISTORIA DE LA HEMOFILIA,

La hemofilia se identific$ desde los tiempos bibli -
cos cuando los rabinos permitian que no se efectuara la =

circuncisién en varones, si dos o mis de sus hermanos ha-
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bian sufrido hemoirégia mortal por el procedimiento,

Esta enfermedad se difundié durante el siglo pasado-
entre los miembros de las casas reales europeas, debido a
la mutacién que sufrié la reina Victoria de Inglaterra,la
cual se convieti6é en portadora y tranamisora del problema

a su descendencia.

El cuadro especifico de herencia de la hemofilia se~
descubrié en 1803 y la enfermedad recibi® su nombre por -
un médico alemé&n en 1828, sin embargo en 1937 se identifi
c6 que el transtorno era secundario a deficiencia de una~

globulina plasmitica y no anomalia planguetaria o vascular,

La divieién de la hemofilia en dos entidades dife -
rentes : Deficiencia de F VIII o de F IX, fue sospechada-
en Argentina deade 1944 por Castex y colaboradorea y fue-

confirmada posteriormente,

En 1947 Quick y Brinkhous, independientemente sugi -
rieron que la globulina antihemofilica y las plaquetas --
reaccionaban de algf(n modo para generar tromboplasatina en

1a sangre.

Hacia 1952 &stos y otros investigadores definieron a

la hemofilia como una enfermedad hemorrigica ligada al -~
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sexo, caracterizada por un tiempo normal de protrombina y

una defectuosa conversibétn de protrombina a trombina, sien

do debida la anomalia a una deficiencia de globulina anti

hemofilica,
GENETICA DE LA HEMOFILIA

La hemofilia se transmite en forma recesiva

ligada =

al sexo y debido a esta forma de herencia se puede conclu

ir que:

1) Todas las hijas de un hemofilico son portadoras,-

pero no pregentan signo ni sintoma clinicos del -

trastorno.

2) Todos los hijos varones de un hemofilico
males, ya que el varbn sblo debe recibir
soma X de la madre normal,

3) Aproximadamente la mitad de las hermanas
mifilico ason portadoras,

4) Aproximadamente la mitad de las hijas de
tadora ser&in también portadoras,

5) Aproximadamente la mitad de los hijos de

dora ser&n hemofilicos,

son noxr-

el cromo

de un he

una por=

una porta

En los casos poco frecuentes en que se ha establecido
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el diagnbstico de hemofilia en la mujer, se ha podido de-

wmostrar algunas de las siguientes situaciones:

a)

b)

<)

q)

Producto de sexo femenino de la uni6n de una mu -
jer portadora y un hombre con hemofilia.

Producto X0 (Sindrome de Turner) de una mujer por
tadora,

Defecto del Factor VIII, en 3 generaciones sucesi
vas de mujeres (lo que correspondia a transmisibn
como factor dominante) en quienes no se pude de -
mostrar enfermedad de Von Willebrand, {es el d& -
ficit moderado a grave del F. VIII gue se combina
con un trastorno capilar lo que produce un tiempo
de mangrado alargado,

Demostracibn de hemofilia en una persona XY, con-
caracteres sexuales femenino testiculos femenizan

ten,

La otra forma para que se produzca este problema tan

to en hombres como en mujeres es a través de una mutacién

expont&nea, la cual puede deberse a la mutacibn en el gen

de uno o de ambos padres.

Cerca de un 30% de los varones hemofilicos no pre -

sentan historia familiar de sangrado, ya sea porque se --
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trata de mutaciones espontfneas o porque la incidencia de
hombres en esas familias es tan baja, que no ha permitido
la manifestacién clinica del padecimiento, aungue en su -
gran mayoria, las portadoras de hemofilia no presentan --

diSfesis hemorragica,

Biggs reporta que en su pequefio porcentaje de ellas-
se encuentra el sangrado postraumatico debido a los bajos

niveles .de actividad biolégica de los Factores VIII y IX,



HERENCIA DE

Cromosomas - X -

X - Normal

Cromosomas Y -

VARON
XY - Normal
xY - Hemofilica
XX XY ,
xX XY xX Xy
XX _ XY

XX XY xX XY

HEMOFILIA

Controla la sintesis de factor VIII y F

No relacionado con el factor VIII Y F

X
x -  Anormal
IX
MUJER
XX =« Normal
xX - Portadora
xx - Hemofilica
xX L XY
xX xY xX XY
xX XY,
XX xY xX XY
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CLASIFICACION DE LA HEMOFILIA

HEMOFILIA A

Es una alteracibn hemorrégica debida al déficit de-
globulina antihemofilica (AHG), es mis frecuente entre --
los blancos, se manifiesta casi exclusivamente en los va-
rones y se transmite como un gen recesivo ligado al sexo-

por la mujer.

Es una alteracibtn hereditaria del proceso formador-
de tronboplastina hemitica debido a un déficit congénito-
de globulina antihemofilica, Se transmite al varbn por me
dio de hembras portadoras asintomiticas, las cuales po ~-
seen una concentracibn normal de globulina antihemofili -

ca,

La hemofilia clAsica abarca cerca de 80% de los ~ ~

trastornos hereditarios de la coagulacibn,
La hemofilia cl&sica A se clasifica en tres grupos:

- Graves, tienen menos del 1% de factor VIII y la -
mayoria de los pacientes sufren hemartrosis, tienen una -

historia de hemorragia desde la infancia.
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~ Moderados es de 1 a 5% de Factor VIII, estos pa-
clentes sufren de hemartosis ocasional pudiendo llegar a

la edad adulta sin deformaciones mutilantes,

- Leves es de 6 a 30% de factor VIII, estos pacien
tes llevan casi una vida normal, su diagnéstico se hace-
por lo regular en la adolescencia, c¢on frecuencia se ha-
ce el diagnéstico cuando se presenta una hemorragia se -
guida de una extracci6én dentaria o cualquier otra ciru -

gia menor,
HEMOFILIA B

(Deficiencia del Factor IX, Enfermedad de Christ -
mas.,

{Déficit del componente trombosplastinico_

Es una enfermedad hemorrfigica caracterizada por una

deficiencia de la actividad del Factor IX en la cual es =

ria su p icia, junto con otros factores para for
mar la trompoplastina, Esta enfermedad se hereda como un-
carfcter recesivo ligado al sexo. Su presencia se limita-
a los varones y se transmite por un portador del sexo fe-

menino,

= Caracteristicas Clinicas,
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Comprende alrededor del 15% de todas las hemofilias
y su cuadro clinlco es indistinguible de la hemofilia cli
sica, La hemartrosis es un signo frecuente, el tiempo de-
coagulaci6tn se halla alargado y el consumo de protrombina
es anormal {debido a una formacibn deficiente de trombo -

plastinal.

La anomalia se diagnéstica por una prueba de genera
cibn de tromboplastina, El déficit de Factor IX puede com
binarse con déficit de protrombina y un factor estable =--
(VI1) en los recién nacidos afectados de enfermedad hemo=-

rrigica v en los pacientes con hepatopatias.
- Datos de laboratorio,

Se emplean las mismas pruebas para el diagnbstico =
de la hemofilia A, con la excepcibn, naturalmente del Fac
tor VI1I, el diagn6stico definitivo se basa en el enaayo —

del Factor IX en lugar del VIII,

En contraste con la hemofilia A, la anomalia en el -
PTT (tiempo de protrombina) es corregida por suero pero neo
por plasma absorbido; y en la prueba de generacién de - -
tromboplastina, la anomalia reside en el suero y no en el-

plasma absorbido. E1 tiempo de trombina es normal, a veces
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prolongado en 1 a 2 segundos.

HEMOFILIA C

(Deficiencia de Factor IX, deficiencia de anteceden
te plasmitico de la tromboplastina o PTA, Sindrome de Ro=-

senthal),

La hemofilia tipo C es un estado hemorrégico; con -
siste en un defecto de Factor XI (PTA) el cual es necesa-
rio para la formacibn de tromboplastina, este déficit se-
presenta como una anomalia hereditaria, se transmite ge -
néticamente como dominante autosSmico. La recepcibn del =
gen anormal de cualquiera de los progenitores causa la ep

fermedad, ésta se ohserva en ambos sexos,

La deficiencia de los Factores XI, IX, VIII dificul
ta el desarrollo de una actividad de tromboplastina ade -

cuada durante la primera fase de la coagulacién,
- Caracteristicas Clinicas,

Las manifestaciones suelen ser muy leves, y las mis-

comunes son: equimosis, epistaxis y menorragia,

Hay periodos durante 1los cuales no se produce hemo =
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rragia a pesar de traumatismos mayores,

En raros casos las epistaxis o las hemorragias des-

pubs de traumatismos pueden amenazar la vida,

-~ Datos de laboratorio.

Plaquetas, prueba de fragilidad capilar, tiempo de~
hemorragia, retracciétn de coigulo y el fibrin6geno son ==

normales,

El PTIT (Tiempo de protrombina) es prolongado.

Los ensayos de factor VIII y IX son normales.

El diagnostico definitivo se hace mediante la prueba

de generacibn de tromboplastina gque es anormal,
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HEMOFILIA TIPO "A" O CLASICA,

Cuando por una alteracibn genética existe deficien-
cia del Factor VIII de la coagulacién (Globulina antihemo
filica), se presenta el estado hemorragico conocido como=
hemofilia clasica o hemofilia "A", se hereda con carécter
recesivo ligado al X (ligado al sexo), Los genes patolégi
cos se encuentran en los cromosomas X de donde se derivan
el hecho ya conocido, de que la mujer transmite la enfer-
medad sin padecerla y el hombre la sufre y la hereda a --
las ﬁijas, que se convierten en portadoras continuando in

definidamente el ciclo,
= CARACTERISTICAS CLINICAS,

Esta enfermedad se caracteriza por la existencia de
episodios hemorrigicos en diversas zonas del organismo, se
presentan expontaneamente, o después de pequefios traumas~
o lesiones., La di&fesis hemorrigica se presenta o se mani
fiesta en los primeros dias de vida por hemorragias del -
cord6n umbilical, o en el curso de la circunsicitn, esta=
hemorragia en ocasiones pusde ser leve o mederada aunque-

en ocasiones requiere la transfusi6tn de sangre,

Las hemorragias se presentan por lo general en el -
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primer afio de vida con el ipicio de la deambulacibn, des-
pués de pequefios traumas, especialmente en las laceracio=

nes de labios, lengua, frenillo y encias,

La presencia de hemorragias prolongadas en el curso
de erupciones dentarias o durante la catda de los dientes
deciduos, sugieren la presencia de homofilia, las pete —-—

qgquias son poco frecuentes,

Las hemorragias por su localizacibn se clasifican -~

en:

1.~ Internas: a) Subcuténeas
b) Tejido conjuntivo
¢) Serosas
d) Musculares

2,- Externas: a) Cut&neas

b) Mucosas

Entre las externas estin en primer lugar las hemc -
rragias de la cavidad bucal y las epistaxis. Las hemorra-
glas internas son aquellas en las que la sangre queda en-
una cavidad natural del organismo, o se infiltran en los-

tejidos formandose hematomas,
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HEMATOMAS

Los hematomas son subcutineos o intramusculares , -~
su origen traum&tico es olvidado algunas veces, porque -
la hemorragia empieza varios dias después, puede causar-
una ligera necrosis, degeneracibn de tejidos, y da como-
resultado el hematoma, En la mayoria de los casos se en=
cuentran en las piernas, si son superficiales, &l 4rea -
equimbtica es mayor pero con menos peligre de complica -
ciones por presiétn local, en las hemorragias profundas=e
la coloraciébn de la piel puede ser retardada o inexisten
te, por esto puede perderse cantidades de sangre sufi --
cientes para causar anemia o incluso shock grave pero ==

son raramente fatales,

Los hematomas se presentan en cualquier masculo, -
son mAs frecuentes en las pantorrillas, los muslos, las-
nalgas y los antebrazos y pueden ser seguidas de deformi

dad permanente,
HEMARTROSIS,:

Las articulaciones m&s afectadas son: Rodillas, co-

dos, tobillos, los hombros, las muiiecas y caderas.

Las hemartrosis se presentan sGbitamente con do =~
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lor intenso, edema, calor y limitacién del movimiento, -
las px:i.n,etas hemorragias se absorben ripidamente pero --
conducen finalmente a un trastorno muscular, engrosamiepn
to de las membranas sinoviales, destruccitn de las super
ficies articulares y erositn del hueso, con lesiones in-

flamémrias crénicas con fracturas y cojera persistente,

HEMATURIA

La hemorragia de 1los riffonea en la hemofilia, por-
lo general, es causada por traumas y es difficil determi~
nar su etiologia, puede ser debida a una contusibn en el

rifnén,

La hematuria se presenta en un 20% aproximadamente
en los casos moderados y graves en un 5% de los ligeros.
La pérdida de mangre es pequefia lo cual no necesariamen~

te requiere de tranefusion sanguinea,
HEMORRAGIAS BUCALES

Son muy frecuentems en la primera infancia debido a
que el nific empieza a deambular y con esto sufre a menu-
do de traumas como son: Mordedura de la lengua y otras ~
partes blandas, laceracibn del frenillo, erupcién y cal~

da de loa dientes.
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EPISTAXIS

No es frecuente en el hemofilico y su aparicibn por
1o general esta condicionada a una causa desencadenante -
(introduccibn digital, traumas, sequedad de las mucosas y

rinitis),

- DIAGNOSTICO

Al realizar un diagn6stico de un paciente que san =
gra, debe determinarse primero si la hemorragia es causa-
da por una lesibén local, o0 es la manifestacifbn de una en=

fermedad hemorragica.

Durante el interrogatorio, es importante determinar
el tiempo de mangrado, si es natural o patolbgico, su du=~
racién, la forma en que se presenta (espontinea o postrau
matica), la presencia simultinea en diferentes sitios y -
historia familiar en forma detallada, pues esto llevara a

sospechar la presencia de una enfermedad hemorr&gica,

Cuando existe sospecha clinica de una coagulopatia,
el paciente debera ser estudiado con examenes especiales~
de laboratorio, dirigidos a determinar las diferentes fa-

ses de la hemostasis, Con estos estudios se llega a un cg
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rrecto diagndstico y la cvantificacibn del defecto exis -
tente,

En los casos de hemofilia grave o moderada el diag-
nbstico es relativamente flcil, tan solo con el interroga
torio, pero siempre serl necesaria su confirmacibébn mediapn

te los examenes de laboratorio,
Examenes de laboratorio
Tiempo de Sangrado (Y.S.) normal

Tiempo de protrombina (T,.P.) normal (mide el siste -

ma extrinseco de coagulacibn)

Tiempo de tromboplastina parcial con caolin (T.T.P.)

anormal (mide el sistema intrinseco de coagulacibn -

Tiempo de Tromboplastina parcial con producto de - =

contacto (T.T.T.-P,C.) anormal,

Tiempo de tromboplastina parcial con plasma de hemo-

filia A (T.T.P.- H.R,) anormal,

Tiempo de tromboplastina parcial con plasma de hemo-

filico B (T.P.P.- H,B.) normal.

El diagnéstico de las portadoras es de fundamental -
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importancia en la epidemiologia de la hemofilia, para --
cuantificar el Factor VIII por lo menos en 3 ocasiones -
separadas, con lo cual se disminuye el error de incluir-

portadoras como normales,

- PRONOSTICO

La hemofilia es una enfermedad incurable, no se co-~
noce hasta la actualidad alguna forma de resolver el pro-
blema fundamental de las sintesis alterada de los facto =~

res de la coagulacién,

Tampoco se ha observado que el defecto hemocoagula-
tivo se modifique con el tiempo, un hemofilico grave lo =
seguirid siendo toda su vida, lo mismo que un hemofilico -

moderado o leve.

Por lo tanto, el pronbstico del hemofilico esti re-~
lacionado con la severidad del defecto y a la posibili --
dad de una adecuada terapia sustitutiva y de rehabilita -

cibn,

Actualmente existen concentrados del Factor carente
altamente purificado y de ficil aplicacién, €sto ha permi
tido que el pronéstico del hemofilico cambie radicalmente

sus perspectivas de vida y de productividad practicando =
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una vida activa y basicamente igual a cualquier otro ser-

humano,

TRATAMIENTO

La terapia sustituva se efectla con sangre total, =

plasma, crioprecipitado y concentrados de factor VIII,
-= SANGRE TOTAL

El producto basico de la terapia es con componentes
de la sangre, Dentro de un recipiente de mGltiples compar
timientos con un medio anticoagulante, por lo general, la
mayor parte de los anticoagulantes emplean el ion de ci -
trato para quedar el calcio de la sangre y evitar la coa-
gulacién . El anticoagulante clasico (ACD), es una mezcla
de &cido citrico, citrato de sodio y dextrosa, Actualmen=-
te mads usado es el CPD- mezcla de citrato de sodio, &cido

citrico, un amortiguador fosfatado y dextrosa.

Al mezclar la sangre con el anticoagulante, ocurren
algunos canmbios inmediatos, El PH desciende ligeramente,y
se observa un incremento en el contenido de scdio, de ci-
trato y de fosfato en el plasma, Durante el almacenamien~
to subsecuente de la sangre a 4°C, , ocurren otros cam ==

bios celulares y quimicos que se conocen colectivamente -
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como "Lesiones de almacenamiento" el PH desciende y au-
menta las cantidades de potasio , amonio y &cido en el-~
plasma. Después de siete dias de almacenamiento, la ma-
yor parte de los factores de la sangre total recolecta-~
da en medio CPD se mantienen relativamente en sus nive-

les originales ,

Se presentan también otros cambios que afectan a-
los procoagulantes, Después de un dila de almacenamiento,
los granulocitos y las plaquetas ya ho son variables, ~
los factores V y VIII son relativamente inestables, En-
condiciones normales de almacenamiento de sangre total,
los Factores V y VIII han descendido aproximadamente en
un 50% de su actividad original, al cabo de las 2 sema-
nas. For lo tanto deben ser separados mientras la san -
gre esté todavia fresca, para que puedan conservar su -

actividad mixima,

Son pocas las indicaciones para el empleo de san-
gre total, con excepcibn de las emergencias gquirfirgi --
cas, La pérdida masiva de mangre con su consecuente re-
posicién, con sangre total de banco de sangre, puede ha
cer decrecer temporalmente las plaquetas y los procoagu

lantes del plasma,
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== PLASMA FRESCO CONGELADO,

El plasma fresco se separa de la sangre total den-
tro de las cuatro horas siguientes a la recoleccibn ,Es-
te compcnente si no se usa inmediatamente, se debe conge
lar y almacenar a -18°C o menos. Tanto el plasma fresco-
como el plasma fresco congelado contienen todos los fac-

tores de coagulacién del plasma,

Los factores 1abiles de la ctagulacién (V y VIII)-
desapareceran durante el almacenaje del plasma no conge-
lado . El plasma fresco congelado puede prepararse ruti-
nariamente en el banco de sangre y generalmente es mas -
préctico usar &ste en vez de plasma fresco congelado lio
filizado, Anticuerpos A y B normalmente se encuentran --
presentes en el plasma de individuos con carencia de an- -
tigeno correspondiente. Afin cuando se puede administrar-
la transfusibn sin practicar las pruebas cruzadas, debe-
ser compatible en términos del grupo ABO del receptor.El
plasma deber& ser administrado dentro de las dos horas -

siguientes a la descongelacién.

Estas preparaciones estén indicadas en el trata --

miento de deficiencias de los factores de coagulacibn V,
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XI y XI1I y en el tratamiento de las deficiencias de --
otros factores de coagulacidon (X, VIII, VII) cuand® no-

se dispone.de concentrados especificos,

Se debe de administrar la cantidad adecuada de --
plasma para elevar el nivel del factor deficiente y lo-
bastante para mantener la hemostasia, de acuerdo con la
respuesta clinica, La cantidad de cada uno de los féctg
res contenidos en plasma, varia generalmente de 0.7 a ~
1.0 unidad por ml,, y la eficacia del plasma est& limi-

tada por el volamen gque generalmente se requiere,

Estas preparaciones estin indicadas también cuan-
do existen deficiencias de factores de coagulaci6bn mal-
tiples, como en los padecimientos hepAticos, durante la

reposici6tn masiva de sangre con sangre almacenada,

El uso de plasma fresco gongelado, conjuntamente -
con el paguete celular, ha sustituido en gran parte la -

transfusibn de sangre fresca en la prlctica moderna.

El plasma fresco congelado se puede utilizar para-
lograr la expansi6tn del volumen, pero se deberi reservar
para el tratamiento de las deficiencias especificas de -

los factores de coagulacibén que se suministran en otros-
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preparados, El plasma fresco congelado lleva implicitos
los mismos riesgos de hepatitis asociada a la transfu -

sibn, que las unidades de sangre total,
~== CRIOPRECIPITADO

El crioprecipitado se prepara descongelando una -
unidad de plasma fresco congelado a 4°C y recuperando =
por centrifugacibén la proteina del factor VIII precipi-
tada por el frio, Cada bolsa de crioprecipitado tiene -
aproximadamente del 30 al 50% de la actividad del fac =
tor VIII de la unidad original del plasma en menos de -

3 al 5% del volumen original,

Segln la actividad original en el plasma del dona
dor y la cantidad del plasma retenido, una unidad de --
crioprecipitado contiene generalmente de 80 a 100 unida

des de actividad de factor VIII,

La unidad se define como la actividad presente en
un ml. de plasma fresco normal, La variabilidad de la -
actividad de unidades individuales de crioprecipitado -
se contraresta generalmente en el tratamiento, mediante
la mezcla de varias unidades y la administracién de do-

sis liberales,
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Ademas del Factor VIII, del Factor Von Willebrand
y del Factor XIII el crioprecipitado contiene una peque
fia cantidad de fibrinégeno., Otros factores de la coagu-
lacibtn no se encuentran presentes en cantidades aprecia
bles, La baja concentracibn de proteinas y el pequefio =
volumen del preparado permiten aplicar una terapia in -
tensiva y sostenida con muy poco riesgo de hipervole —-

mia.

El crioprecipitado es Gtil en el tratamiento de -
pacientes con hemofilia c8sica, enfermedad de Von Wille
brand, deficiencia del Factor VIII y niveles bajos de -
fibrintgeno, Por lo general, a los pacientes con hemofi
lia clfgica se les debe administrar el criocipitado, al
parecer las primeras seflales de sangrado, para evitar -
la secuela de hematomas; es posible efectuar en el ho -
gar, el control rpido y eficaz de los primeros sinto -
mas de sangrado, esto puede hacerse sin necesidad de --

hospitalizaci6én.

La transfusibn del crioprecipitado se deberi ha=-~
cer lo m&s pronto posible después de la descongelaciébn-
para evitar pérdidas de actividad, El paciente debe ser

monitoriado clinicamente asi como por pruebas de cocagu-
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lacidn en el laboratorio, casi siempre es necesario apli
car varias bolsas de crioprecipitado para obtener un tra
" tamiento adecuado, Una scola bolsa se reconstituye con -~
10 ml, de solucibn salina esterilizada y libre de pirbge
nos, el material puede mezclarse mediante el uso de una-
jeringa con un tubo de infusién acoplado, ¢ variaa uni -
dades pueden mezclarse en una bolsa de transferencia o -

en un frasco esterilizado vaclo de 250 ml de capacidad,

Se ha tratado a pacientes con deficiencia del Fac-
tor XIII con crioprecipitado de un solo donador, con un-
contenido aproximado de 30% de Factor XIII presente en -
el plasma original, El bajo nivel terapéuticamente efi -
caz requerido de Factor XIII 0.5% su recuperacién modera
da (aproximadamente 30%) y su larga duraci6n promedio de
vida (12 4las), adem&s de la disponibilidad de criopreci
pitados o de concentrados como fuente de obtenci6bn del -
factor, son indicativos de la posibilidad de aplicar tra
tamientos profil&cticos de larga duracién a los pacien -

tes con afecciones severas,

Se considera el riesgo de tranamisibn de hepatitis

con la transfusibn de plasma fresco congelado,alin este -

Gltimo produce mis frecuentemente reacciones secundarias




-67-

desfavorables

~= CONCENTRADO LIOFILIZADO DE FACTOR VIII

Los concentrados liofilizados de Factor VIII, de -
que se dispone comercialmente, pueden contener de 125 a-
750 unidades de AHF; la potencia se indica en cada frase
co. Los preparados mds concentrados pueden inyectarse me
diante el empleo de una jeringa para tratamiento casero-
O tratamiento ambulatorio. Al igual que al crioprecipita
do, no se presenta el problema de hipervolemia con los -
preparados de potencia elevada, debido a las pequefias -~
cantidades de liguido y de proteinas que se administra =
ran en los efectos secundarios generalmente son minimos,
Los concentrados liofilizados son bastante eatables se -
pueden conservar en refrigeraciétn durante meses, o con =
servarse a temperatura ambiente durante unos cuantos - -
dias. Por lo general estos concentrados son bastante =--

costosos,

Afn cuando los concentrados de AHF se preparan de=
grandes mezclas de plasma fresco congelado, 10 que po --
dria aumentar el riesgo de transmisitn de hepatitis, la-
experiencia oétenlda con unos 1800 pacientes, en el Rei=

no Unido, durante un perfodo de tres afios (1969-1971), no
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se reveld una incidencia apreciablemente mayor de hepati
tis clinica con el uso de concentrados de AHF que con el

crioprecipitado.,

Los crioprecipitados o los concentrados de AHF pue
den ger Utiles en el tratamiento de pacientes hemof}li -
cos con anticuerpos AHF especifico. La reaccibn del anti
cuerpo con el AHF da como resultado un complejo con la -
subsecuente neutralizacién de la actividad tanto de AHF=-
como del anticuerpo., La cantidad exacta de AHF necesaria,
para la neutralizacibn del anticuerpo es extremadamente-
dificil de calcular porque los distintos anticuerpos lle
gan al AHF con fuerzas muy variables y la reaccibn depen

de del tiempo,

¥a sea que se suministre el Factor VIII en la for-
ma de crioprecipitado o de concentrado liofilizado, la =
désis se calcula en base a las unidades de Factor VIII,-
La cantidad inicial de crioprecipitado que se debe admi-.
nistrar se determina segin el volumen del plasma del pa-
cliente, el que se calcula en base a su peso y a su volu=
men sanguineo, El nivel que se debe alcanzar varia se --
glin el estado clinico, las unidades de AHF ¢ el nGmero =

de bolsas de crioprecipitado necesarias para alcanzar --
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cierto nivel de plasma, se pueden calcular en la forma -

siguiente:

Un paciente con peso de 60 Kg y de estatura de ---
157 cm tiene una superficie corporal de 1.6 m, un volu =
men de plasma aproximadamente de 2500 ml y un volumen -——
inicial de Factor VIII de menos 1% para lograr un nivel-
terapButico de 50%, necesitaria 0.5 X 2500 = 1250 unida=
des, puesto que cada bolsa puede contener alrededor de -
90 unidades, necesitaria ;%%g = 14 bolsas,

La ter@pia para pacientes con enfermedad de Von Wi
llebrand es esencialmente la misma que para los pacientes
que padecen hemofilia cl&sica, sin embargo, la dosis de -
crioprecipitado generalmente puede reducirse mas rapida =
mente , pues, los pacientes con enfermedad de Von Wille -
brand que reciben crioprecipitados o concentrados de ==
AHF, por lo general sintetizan el Factor VIII, En todo -
caso es esencial controlar el Factor VIII circulante me-

diante pruebas de laboratorio adecuadamente.
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RESULTADOS

Se realiz6 un estudio comparativo de pacientes con
hemofilia chsica en cuatro diferentes instituciones de -

salud,

Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional =
(IMSS), Hospital 20 de Noviembre (ISSSTE), Hospital In =
fantil de México (SSA) y el Instituto Nacional de Pedia-
tria (DIF); tomando como muestra 40 casos clinicos, 10 -
por cada institucibn entre 3 y 14 aflos de edad y obtuvi=-

mos los siguientes resultados:

En el tratamiento de reemplazo se les administrs -
globulina antihemofflica liofilizada (Hyland), 4 pacien-
tes del DIF, 1 del HP CMN, 1 del Hospital Infantil de ==

México y 9 del Hospital 20 de Noviembre.

-- Plaama; a 5 pacientes del DIF, 3 pacientes del-
HP, CMN, 3 pacientes del Hospital Infantil de México y - °

4 pacientes del Hospital 20 de noviembre.

-= Crioprecipitado; 9 pacientes del DIF, 9 pacien=
tes del Hospital de Pedriatria del Centro Médico Nacio -

nal y 4 pacientes del Hospital 20 de noviembre,
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-- Sapngre total; 3 pacientes del DIF, 2 pacientes
del Hospital Infantil de México, 2 pacientes del Hospi-
tal 20 de Noviembre y ninguno del Hospital de Pediatria

del Centro Médico Nacional,

-- Acido Epsilon Aminocaproico (AEAC) y Esteroi =
des; 8 pacientes del Hospital Infantil de México, 8 pa=-
cientes del Hospital 20 de Noviembre, 8 pacientes del -
DIF y 5 pacientes del Hospital de Pediatria del Centro-

Médico Nacional,

Ruxiliares de Terapia de reemplazo, de 40 pacien-
tes solamente J pacientes del Hospital 20 de Noviembre-

recibieron trombina sola y/c espuma de fibrina.
== Dedo de guante, se aplic en 1l paciente del DIF,

-= Gasa envagelinada; se aplict a 1 paciente del DIF
y en 1 paciente del Hospital de Pediatria del Centro Mé

dico Nacional,

Tratamiento general: En forma estadistica encon -
tramos que los 10 pacientes del DIF se presentaros 68-
veces por hemartrosis, 17 veces a causa de sangrado por

diferentes vias al exterior, 7 veces por hematomas y 11



~72-

veces por traumatismos,

Los pacientes del Hospital Pediidtraco del Centro -
Médico Nacional se presentaron 17 veces por hemartrosis,
15 veces a causa de sangrado al exterior por diferentes-

vias, 35 por hematomas y 1l por traumatismos,

En el Hospital Infantil de México se presentaron 6
veces por hemaxtrosis, 1 por sangrado al exterior por di
ferentes vias, 23 por hematomas y 31 veces por traumatisg

mos,

Del Hospital 20 de Noviembre se presentaron 4 ve -
ces por hemartrosis, 35 por sangrado al exterior por di-

ferentes vias, 9 por hematomas y 11 por traumatismos,

Tratamiento Estomatolb6gico: (para realizar el estu
dio comparativo de este tratamiento se tomd como base ~=

las unidades dentales tratadas),

-- Protecci6n Especifica (aplicaciones de Fluor),a
7 pacientes en el DIF, a 1 en el Hospital Pediatrico del .
Centro Médico Nacional, 2 pacientes en el Hospital Infan

til de México y 2 en el Hospital 20 de Noviembre,

-- Operatoria Dental, se realiz6 en 33 Organos den

tarios en el DIF, a 6 6rganos dentarios en el Hospital =
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Pediitrico del Centro M&dico Naciomal, ninguno en el ~-
Hospital Infantil de México y a 31 6rganos dentarios en

el Hospital 20 de Noviembre,

-~ Coronas de acero cromo, Se colocaron en 6 Srga
nos dentarios en el DIF, ninguno en el Hospital Pedi& -~
trico del Centro Médico Nacional, 12 en el Hoampital In-
fantil de México y en 4 6rganos dentarios en el Hospi -

tal 20 de Noviembre,

-- Exodoncias, se realizaron en 10 &érganos denta-
rios en el DIF, 6 en el Hospital Pediftrico del Centro-
Médico Nacional, 15 en el Hospital Infantil de México y

8 en el Hospital 20 de Noviembre,

-~ Recubrimiento pulpar directo y recubrimiento -
pulpar indirecto, en ninguna instituci6n estudiada se -

realizaron.

== Pulpotomias, se efectuaron en 3 6rganos denta=
rios en el DIF, 2 en el Hospital Pediatrico del Centro-
Médico Nacional, 3 en el Hospital Infantil de México,en

ningGn 6rgano dentario en el Hospital 20 de Noviembre,

-= Pulpectomias, se realizaron unicamente en 2 6r
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ganos dentarios en el DIF,

-- Tratamiento Ortodéntico, se presentd solo en un

paciente del DIF,

-~ Tratamiento Protésico, se llevb a cabo en un 86

lo paciente del DIF,

«~ Cirugia Menor, Gnicamente se realizaron en un =~
paciente del Hospital Pedidtrico del Centro Médico Nacio

nal y en 3 pacientes del Hospital 20 de Noviembre.
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RESULTADOS DE LOS TRATAMIENTOS EN PACIENTES HEMOFILICOS EN CADA UNA DE LAS INSTITUCIONES

ESTUDIADAS,

INSTITUCION | TERAPIA DE AUX, DE

REEMPLAZO TERAPIA DE TRATAMIENTO
(HOSPITAL REEMPLAZO GENERAL TRATAMIENTO ESTOMATOLOGICO

5 {6 [7 |8 |9 10| 11| 12 [213] 14| 15] 16 [17|18 19| 20| 21 22] 23} 24] 25
Hosp, INF,
PE PEDIA~ a%|5%| 9% ! 3% | ax - it 1 je8l 17| 7l a1 | 7{33| e 10| - 3| 2} 1| 1
I'RIA
(DIF)
. P.

1% 3% g% |- |5% -l =11 17)as| 3s] 10 {1 6! =] 6| «f2| -] ] =
MUNL
0SPITAL
NFANTIL 1% ] 3% | o% [ 2% [ 8% - -1 - 6| 1| 23[ 31 (2|~ 2215} ~[a|-]| -] -
E MEXICO
0SPITAL
“20 DE % | 4%l 2% | 8% 3| -1« 46| 35) 9|l 11 |281 | 4] B8l efw] -} -1 -
OVIEMBRE"
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DIF HOSP, 20 DE HOSP,INF,DE HOSP.PED.
Nov, MEXICO C.M,N,

Grafica que muestra el tratamiento Estomat6lagico
realizado en los pacientes Hemofilicos, estudiados

en cada una de las Instituciones de Salud,
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DE NOV. DE MEX, C.M,N,
Grafica que muestra el porcentaje de tratamientos de
reemplazo que cada una de las Instituciones de Salud

estudiadas, tienen sobre los pacientes hemofilicos.
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DISCUSION,

Con los datos que se obtuvieron al realizar el pre
sente trabajo de investigaciétn, nos dimos cuenta que es-
de suma importancia conocer las alteraciones de la coagu
lacibn, como la hemofilia; ya que éstas pueden presentar
se en el consultorio del Cirujano Dentista, y si &ste no
tiene los conocimientos suficientes sobre este tipo de -
padecimiento puede poner en peligro la vida de aquellos~

que la sufran,

Este estudio se llevd a cabo en 4 Instituciones -«
de Salud: Instituto Nacional de Pediatria (DIF), Centro-
Hospitalario 20 de Noviembre (ISSSTE), Hospital Infantil
de México (SSA) y Hon.pital de Pediatria (CMN); 10 pacien
tes por cada institucitn, en donde se obtuvo que los pa-
cientes hemofilicos tienen mayor contrel de su padeci ~--
miento en el Instituto Nacional de Pediatria y el Centro
Hospitalario”"20 de Noviembre" y en menor grado en el Hos
pital de Pediatria; en cuanto al tratamiento estomatol6-
gico, el Instituto Nacional de Pediatria tiene mayor ser
vicio, siguiendole el Centro Hospitalario "20 de Noviem~

bre", en menor grado el Hoapital Infantil de México y por

Gltimo el Hospital de Padiatria,
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La edad de los pacientes estudiados fluctuaba en-
tre los 3 y 14 afos de edad, ya que entre estas edades-
presentan la denticibn temporal completa y posteriormen

te la denticibn mixta,

Al paciente hemofilico se le puede realizar cual-
quier tipo de tratamiento odontolégico, siempre y cuan-

do su padecimiento esté controlado por el hematblogo,

El padecimiento por lo general se detecta cuando=-
el nifio empieza a desplazarse por si mismo y sufre trau
matismos, por otra parte, no se presentd ningfin caso en

el sexo femenino, y que éste (nicamente es portador.

El paciente hemofilico solamente es tratado por -
el Cirujano Dentista cuando el tratamiento dental a - -
efectuar no conlleva el riesgo de alterar su estado he-
morrigico, por esta razbén el Cirujano Dentista no reali -
za en este tipo de pacientes el recubrimiento pulpar di
recto e indirecto, ya que estos procedimientos son de -

evoluciébn dudosa,

Los pacientes hemofilicos recurren al centro hos=-
pitalario en orden de frecuencia por:Hemartrosis, hema-
tomas, sangrado al exterior por diferentes vias y por -

traumatismos,
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CONCLUSIONES:

1) La hemofilia se presenta en el sexo masculino.

2) El tratamiento de los pacientes hemofilicos si~
gue el mismo patrbn en todas las instituciones estudia -
das,

3) El paciente hemofilico se debe tratar Gnicamen-
te en centros hospitalarios con la asesoria del hematblo
go, por las caracteristicas del padecimiento, ya que es-
el Gnico lugar que cuenta con los medios adecuados para-
el restablecimiento de la salud e integridad del pacien=
te,

4) El Instituto Nacional de Pediatria {(DIF) es el-
que mayor cobertura tiene en el tratamiento estomatilé6gi
co y el de menor cobertura es el Hoaspital de Pediatria -
(CMN)

5) Las Instituciones que mayor control tienen so =
bre los pacientes hemofilicos son: E1 Instituto Nacional
de Pediatria (DIF) y el Centro Hospitalario "20 de Noviem
bre" (ISSSTE),

6) De las cuatro Instituciones de Salud estudiadas,
el Centro Hospitalario "20 de Noviembre" es uno de los -

que tienen mayor control de sus pacientes hemofilicos, a
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pesar de gue é&ste no finicamente se dedica al tratamiento

pedistrico,

RECOMENDACIONES:

El Cirujano Dentista debe tener el conocimiento su
ficiente para hacer un diagn6stico adecuado y poder remi
tir al paciente con sospecha de hemofilia al lugar apro-
piado, donde puede ser precisado el diagnéstico y con ==
ello el tratamiento sea implantado en forma adecuada,El-
manejo de eate tipo de pacientes debe ser en forma multi
disciplinaria, con la participacibn activa de los profe-
sionistas de la salud, teniendo como misién mantener fi-

sica y emocionalmente saludables a estos pacientes,

En los pacientes hemofilicos las principales con =
traindicaciones son las siguientes: Inyecciones intramug
culares, administracién de aspirinas, aminopirina, dex -
tropropoxifeno, indometacina y fenibutazona, ya que és8 -
tos medicamentos inhiben la agregacifn plaguetaria y pue
den inducir al sangrado , por lo que se recomiendan los=
siguientes analgésicos: Acetaminofen y pantozocina, asi-
mismo debe quedar fuera de la dieta infantil:; los Qulces,
chicles y chocolates, pues &stos proporcionan la caries-

dental, evitindose asi las exodoncias,
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