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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 n~ 

ceaarioa acerca de la hemofilia y de loa diferentes trata­

mientos que hay para este padecimiento, ya que en cual - -

quier momento una persona hemof1lica, 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. 

Loa pacientes hemof1licoa por su padecimiento necea! 

tan de una atenci6n especial, ya que tienen caracter1sti -

cas particulares a nivel sistémico, por ésto su atenci6n -

e•t' limitada a un medio ho•pitalario, en el cual se mane­

ja al paciente bajo criterio• establecidos y muy espec1f i­

cos, loa miamos que deben conocer el Cirujano Dentista ya­

que su participaci6n en el tratamiento Eatomatol6gico y -­

Preventivo son muy importantes para conservar la salud e -

integridad del mismo. 

OBJETIVOS. 

1) conocer 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 hemof1.lico tiene caracteristicas ellJ?!!. 

c1.fica11 de su padecimiento, su menejo debe estar dado tam-

bién por los mismos patronea en cualquier lugar. 

MATERIAL Y METODOS. 

Método Cientifico. 

1) InveatigaciOn bibliografica 

2) SelecciOn de 10 casos por in11tituciOn de pacien -

tes hemofilico11 que se encuentran entre 3 y 14 --

ailos de edad. 

a) Revi11iOn y an~lisi11 de 10 expedientes de pa --

cientes hemof1.licos del I.M.s.s. (Hospital Pe-

diatria), 

b) Revi11iOn y an~lisi• de 10 expedientes de pa --

cientes hemof1licos del Hospital Infantil de -

Ml!xico. 
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c) Revisi6n y análisis de 10 expedientes de pacien 

tes hemof1licos del 1.s.s.s.T.E. (Hospital 20 -

de Noviembre). 

d) Revisi6n y análisis de 10 expedientes de pacien 

tes hemof1licos del D.I.F. 

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

tes son los siguientes: 

Nombre del paciente 

Edad y sexo (sabemos qus la hemofilia clásica se -

manifiesta en el sexo masculino y muy rara vez en­

el sexo femenino). 

Antecedentes personales patol6gicos 

Motivo de la primera consulta y fecha 

Tratamientos realizados y control 

Tratamiento eatomatol6gico recibido y en qué condi­

ciones se llevaron a cabo. 

Los niftos entre 3 y 14 aftos de edad presentan altera -

ciones buco-dentales y las más frecuentes son:caries dental, 

parodontopat1as, maloclusiones y algunas alteraciones de te­

jidos blandos. 

3) Exámen cl1nico bucodental de la muestra. 
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Se har6 el examen cllnlco bajo las siguientes condiciones: 

AJ Nombre 

B) Edad ·y sexo 

C) Tejidos Blandos 

a) GUndulas: Sub! inguales 
Submexi lares 
Parltida 

b) Mucosa : Masticatoria 
Revestimiento 
Especializada 

c) Frenillos Maxilar 

D) Tejidos Duros; 

Mandibular 
Linguar 

a) RelaciOn de Molares 

b) MalposiciOn dentaria 

c) Caries 

d) ArticulaciOn temporamandibular 

Otros. 

4) An~lisis y slntesis de resultados. 

Instrumento a uti l!zar: 

Forma No. 1: Ficha cllnica (individual) 

Forma No. 2: Ficha bucodental (individual) 
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Forma No.3: Registro de pacientes hemof1licos por --

inatituci6n. 

Forma No.4• Especificaci6n de la terapia de reempla-

zo. 

C6digos a utilizar para la forma No.3 (registro de -

pacientes hemof1licos por instituci6n) 

Edad 

C6digo 

l - 3 a 5 ai\os 

2 - 6 a 8 ai!oa 

3 - 9 all ai!os 

4 - l2 al4 ai!oa 

--- Terapia de reemplazo. 

C6digo 

5 - Globulina antihemof1lica liofilizada 

o Hyland. 

6 - Plasma 

7 - Crioprecipitado 

8 - Sangre 

9 - Acido epsil6n-am6nocaproico (Amicar) 
y eateroidea. 
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Auxiliar de terapia de reemplazo 

C6digos 

10 - Trombina sola o con espuma de f ibr.!. 

na ( t6pica) • 

11 - Dedo de guante 

12 - Gasa envaselinada. 

Tratamiento general (que recibieron cuando pre -

sentaron laa siguientes alteraciones) 

C6digo 

13 - Hemartrosis 

14 - Sangrado al exterior por diferentes 

v1as 

15 Hematomas 

16 - Traumatismo•. 

--- Tratamiento Eatomatol69ico 

C6di9oa 

17 - Protecci6n eepec1fica 

18 - Operatoria Dental 

19 - coronas 

20 - ExOdoncia• 

21 - Recubrimiento pulpar indirecto y di­

recto 
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22 - Pulpotom1a 

23 - Pulpectom1a 

24 - Tratamiento ortodóntico 

25 - Tratamiento protlisico 

26 - Cirug1a menor 

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

ficación de la terapia de reemplazo). 

u - Unidad 

T - Cantidad 

VA - V1a de administración (I.V., I.M., v.o.J 

T Po - Tiempo preoperatorio 

TO - Tiempo operatorio 

T Pt - Tiempo Postoperatorio 

T Ph - Tiempo Postoperatorio hogar 
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Instituci6n: 

Nombre del paciente 

Edad: SEXO: 
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FICHA CLINICA 
(Individual) 

- Antecedentes Heredo-familiares 

- Antecedentes personales patol6gicos 

- Motivo de la primera consulta y fecha 

- Terapia de reemplazo y forma de uso 

Expediente No.: 

- Tratamiento estomatol6gico recibido y cuidados postopera-

torio. 



FORMA No. 2 

lnstltuclOn 

Nombre del paciente 

Edad: 

- Tej Ido Blandos 

GUndulas 

Mucosa 

Fenll los 

- Tejidos Duros 
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FICHA BUCODENTAL 
(individual) 

Sexo: 

Submaxilares 
Sublinguales 
ParOtldas 

Masticatoria 
Revestimiento 
Especial izada 

Maxilar 
Mandibular 
Lingual 

ArticulaciOn Temporamandlbular 

OclusiOn Molares Derecho: 
Caninos Derecho: 

MalposiclOn dentaria: 

Caries: 
Otros: 

Expediente No. 

Fecha 

Izquierdo: 
Izquierdo: 

Dientes Ant: 
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REGISTRO DE PACIENTES llEMOFILICOS POR INSTlTUCION FORMA No. 3 

Institucion: 

Indicadores AUX,DE TE~ 
Nombre y C6di- SEXO E DAD TERAPIA DE REf:!1 PlA DE REf:H TRATAMIENTO TRATAMIENTO ESTOMATOLOGICO 
90• del PLAZO. PLAZO. GENERAL 
paciente 

M F l 2 3 4 < 6 1 e 9 10 ll 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 

l -

2 -

3 -

4 -

5 -

6 -

7 -

e -

9 -

10 -
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ESPECIFICACION DE IA TERAPIA DE REEMPLAZO FORMA No. 4 

Instituci6n: 

Tedpia de N, GLOBULINA ANTillEMOFI- AEAC Y 
'1e l Reemp. Pa- LICA (ANG): LIOFILIZ~ 

ciente. DO O llYLAN PIASMA CRIOPRECI PITADO SANGRE ESTEROIDES 
T, T T T T T T T T T ~ T T T T T T T T 

u e VA Po O Pt Ph u e VA Po O Pt Ph u C VA Po OP t Ph uc VA Po o Pt u e VA Po O P• Ph 

l -
' 

2 -

3 -

4.-

5 -

" -
7 -

8 -

9 -

10 -
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C R O N O G R A M A 

TIEMPO Febrero ABRIL Junio,.Ju- Octubre Febrero 
lio,A9os- Diciembre Enero 

ACTIVIDADES Ma.rz.o folavo to Sent Noviemb,.e Marzo 

Aceptaci6n y registro 

~el tema 

InvestigaciOn 
Bibliografica 

ReviaiOn de caso1 cll-
nicos en las ln•titu -
clones estudiada• .. 

lntegraciOn de informA 
ciOn bibliogdfica y -
casos c11nicoa 

Revisi6n 

Correcci6n 

An:!.lid• 

Otroa 



-18-

LA SANGRE. 

La sangre se presenta como un liquido viscoso de consis­

tencia homogénea, es una forma especializada de tejido cene~ 

tivo que incluye elementos formes (células) y una substancia 

intercelular liquida que es el plasma sangu1neo: aproximada­

mente el 55% de la sangre es liquido y el 45% est& formado -

por elementos formes celulares y éstos se forman con los te­

jidos hematopoyéticos. 

La sangre es vehiculo para transportar gases respirato -

rios, materiales nutritivos, deshechos metab6licos y varias­

substancias producidas por las células: distribuye el calor­

del cuerpo: el volllmen de sangre en el adulto es de aproxim~ 

damente 5 litros. 

Las células sangu1neas se clasifican en eritrocitos, pls 

quetas y leucocitos (estos son de cinco tipos: Neutr6f ilos -

(polimorfos), eosin6filos y bas6filos que son granulosos y -

los no granulosos que son linfocitos y monocitos. 

ERITROCITOS: Son células peque~as en forma de discos ciJ;.' 

culares y bic6ncavos, son altamente diferenciados, anuclea -

dos en la sangre fresca: miden aproximadamente 1 y 9 u de e.i< 
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peaor y a.s u de di~metro. 

La funci6n de loa eritrocito• ea la de transportar -

d~ oxigeno y del anhidrido carb6nico, ae efectúa por medio 

de un pigmento citoplaamAtico que contiene hierro que ea -

la hemoglobina, ae dice que ea prote1na conjugada porque -

eat& formado por la prote1na Globina unida al pigmento !!!lmi 

en el eritrocito, adem6a de la hemoglobina hay una pequena 

cantidad de otra prote1na y algo de material graso. 

La conatituci6n molecular particular del complejo c~ 

loidal homogéneo que lo llena hace que la célula aea blan­

da y el6atica. En la sangre hay de 500 a 1000 veces m&a -­

eritrocito• que leucocitos, en individuos normales hay cin 

co millonea de eritrocitos por mil1metro cúbico de sangre. 

Loa eritrocitos tienen que captar y ceder oxigeno y­

bi6xido de carbono con gran rapidez, puea la abaorci6n li­

beraci6n de eatoa gasea ocurre entre la célula y el plasma 

a través de la superficie de la membrana celular. 

LEUCOCITOS: Loa corpúsculos aangu1neos con color ae 

llaman leucocitos, se encuentran en el organismo en menor -

número que loa eritrocitoai bay.-de siete a ocho mil por -­

mil1metro cúbico en sangre. 
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Exi•ten cinco cla•e• de leucocitos que son:Neutr6fi­

lo• (polimorfos), eoain6filos y ba•6filos que forman el -­

grupo de los leucocito• granulosos y los no granulosos que 

•ona Linfocitos y monocitoa. 

NEtrrROFILOS (polimorfos). El Citoplasma contiene gr~ 

nulaciones que contienen enzima• (proteasa, hidrolasa, li­

aozimaa) cuya caracter1stica es la de ser un agente muy as 

tivo y agresivo contra laa parede• bacterianas1 ésta pro -

piedad ea conocida como fag6citoaia, adem&a, contiene nU!l@ 

roaaa enzimas capaces de producir energ1a que ea utilizada 

para producir moléculas de la familia de loa per6xidoa. 

La funci6n principal de loa neutr6filoa ea la de deL 

truir loa agentes infecciosos, microbios, levaduras,etc. 

Eo1in6filos. Constituyen del 1 al 3% de loa leucoci­

to•• en loa individuos, se encuentran de 150 a 450 por mil!: 

metro cúbico de sangra y •on m&a grandes que loa neutr6filoa. 

Loa eosin6filoa empiezan su funci6n cuando dejan el 

torrente circulatorio y entran en lo• tejidos, éatoa inter­

vienen de alguna manera en loa proceaoa anaf il&cticoa, pues 

cuando m&a ae han encontrado , ea en los sitio• en que se -

desencadena una reacci6n alérgica, y en la aangre.· 
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Loa eoain6f ilo• •on atra1doa hacia loa complejo• li­

bre• de ant1geno y anticuerpo y pueden fagocitar é•to•• -­

AWlque ae eabe que intervienen en lae re•pueata• inmunol6-

gicaa, éato no ha eido demoatrado completamente. 

Baa6filo•, Lo• baa6filo• comprenden •olo el ,5% -

aproximaduaente·de lo• leucocito• de la aangre, •on del 

miBlllO tamafto que lo• neutr6filoer la mitad de la célula •.!!. 

t6 conatitu1da por el n6cleo, normalmente •• de forma irr.!!. 

gular. 

Lo• ba•6filo• •on fagocitico• y au• gr6nuloa contie­

nen alguna• enzima• lizoa6micaa, como la heparina1yla hia­

tamina que produce contracci6n muacular y un aumento en la 

permeabilidad capilar, •1 eata reacci6n •• de gran magni -

tud y generalizada puede cauaar colapao vaacular y muerte. 

Linfocito•. Son loa leucocito• m6a pequeftoa, ae en -

cuentran de 20 a 25 linfocito• por mil1metro c6bico en ean 

grer aon c6lulaa activamente ameboidea• y atravieaan loa -

capilarea a travéa de au endotelio1 ae encuentra en loa ts. 

jido• conectivo• fibroao, laxo, perilinf6tico y en e•pe 

cial en el tejido reticular de loa 6rganoa linf6ticoa en -

donde ae originan. 
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Hay dos tipos de linfocitos: Linfocitos T, que se pre­

sentan en su superficie una substancia caracter1stica llama­

da O y no segrega anticuerpos o muy pocos , los llamados li!!. 

focitos B no poseen la sustancia caracter1stica y segregan -

anticuerpos, su tiempo de vida es muy variable, 6stas c6lu -

las estln programadas para la funci6n de inmunidad especif i­

ca y cada linfocito reacciona con una sustancia llamada an -

t1geno. Los antigenos son sustancias qu1micas extraftas al ox 

ganismo. 

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

programados para reconocer un ant1geno. 

La familia de los linfocitos estl presta a cumplir sus 

dos funciones: La de la inmunidad humoral para los linfoci -

tos B, 6sta funci6n no puede ejecutarse mls que en presencia 

del ant1geno correspondiente, en su ausencia, las c6lulas e§ 

tln inertes, no se dividen y no se efect6a ning6n trabajo, -

su tiempo de vida es muy largo. 

Monocitos. Son menos numerosos y mls grandes que los -

linfocitos, constituyen del 2 al 6% de todos los leucocitos­

de la sangre, se re6nen en los tejidos inflamados mls lenta­

mente que los neutr6filos, cuando se encuentran en el tejido 

conectivo no se pueden distinguir de loe macr6fagos. 
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La vida media del monocito en el torrente vascular -

es aproximadamente de tres dias. 

PLAQUETAS. Son peque~os elementos sanguíneos ovoides, 

biconvexos, hay 250 mil plaquetas por mil1metro cúbico de­

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

Las plaquetas participan en la formaci6n del co&gulo 

sanguíneo, disminuyen en algunos desordenes sanguíneos in­

cluyendo varias formas de anemia. 

La hemost&sis normal parece depender de la s1ntesis­

de prostaglandinas plaquetarias, son fragmentos de megaca­

riocitos, células muy voluminosas de la serie hematopoyét~ 

ca formadas en la médula 6sea. 

La funci6n de las plaquetas es uno de los dispositi­

vos útiles del organismo pues impiden las hemorragias y -­

las roturas vasculares. Cuando hay interrupci6n del reves­

timiento normal (células 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

sa que obstruye la lesi6n (metamorfosis viscosa). 

Las plaquetas non necesarias para la coagulaci6n en -

la fase 1 de la retracci6n del co&gulo. 
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Factores de la coagulaci6n, 

La coagulaci6n de la sangre es un fen6meno natural­

important1simo mediante el cual la activaci6n de los fac­

tores de la coagulaci6n y los corpúsculos de la sangre -­

(gl6bulos rojos o leucocitos, gl6bulos blancos o eritroc.! 

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

vaso lesionado, mediante la formaci6n de un co&gulo o gr,!! 

mo que tapona el punto lesionado del vaso, 

Nomenclatura para los factores de la coagulaci6n, 

I Fibrin6geno 

II Protrombina 

III - Tromboplastina h1stica, tromboplastina,protrombi -

nasa. 

IV - Calcio 

- Factor VII, proconvertina, acelerador sérico de la 

conversi6n de la protrombina (SPCA), factor esta -

ble • 

VIII Factor antihemof1lico (AHF), globulina antihemof1-

lica (AHG), 

IX - Factor Christmas (PTC), componente tromboplast1ni­

co del plasma (autoprotrombinasa II), 

.,X - Factor Stuart-Prower, autoprotrombina e (autopro -



xi 
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trombina III) 

- Antecedente tromboplastinico del plasma (PTA) 

- Factor Hageman (HF) 

7 Factor estabililizador de la fibrina, fibrinasa, fas_ 

tor de Laki-Lorand. 

MECANISMO DE LA COl\GULACION 

El proceso de la coaqulaci6n sangu1nea es un mecanis­

mo de activaci6n enzim6tica en cadena, que puede ser ini -

ciado por diversas causas llevando a la formaci6n de un -­

co6gulo de fibrina. 

Esta activación de lo.s factores plasm:lticos de la 

coagulación no se produce como un fen6meno independiente y­

aislado, sino relacionado e influenciado por cambios en 

los elementos celulares sangu1neos, especialmente en las -

plaquetas, en los vasos sangu1neos y en la hemodinilmica, -­

constituyendo en su conjunto el mecanismo de la hemostasia. 

La coagulaci6n de la sangre ocurre en tres fases: 

al La primera se desarrolla en la actividad de trom­

poplastina por acción de los factores de coagulaci6n de la­

sangre y por adhesión de jugos y plasma tisulares de los -­

sistemas sangu1neos (intrinseco y tisular extrinseco) res -
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pon•ables del mecanismo desarrollado de la actividad trom­

boplastina , pudiéndose separar en vitro. 

b) La segunda fase de la coagulaci6n aangu1nea ea la 

conversi6n de protrombina en trombina. La producci6n de 

trombina a partir de la protrombina ocurrir& en presencia­

da actividad de tromboplastina y de iones de calcio. 

c) La tercera fase de la coagulaci6n aangu1nea ea la 

conversi6n de fibrin6geno en fibrina por acci6n de la trom 

bina. 

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 i!>nicO> formando un complejo enz1mat.! 

co capaz de activar el factor Xa que adquiere actividad -­

prote&sica, formada con calcio. Factor V y foafol1pidos,un 

principio convertidor de protrombinaaa y genera la trombi­

na (Factor XII activado). 

MECANISMO INTRINSECO. Ocurre cuando la sangre tiene­

m1nimo contacto con factores tisulares, se inicia por la -

acci6n del factor XII (Hageman) que se activa y se convie~ 

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, continfia la reacci6n en cadena -

activando el FIX m~s calcio,se convierte en FIXx (Factor -

IX activado) y se une posteriormente al factor VIII,fosfo-

11pidoe m~e calcio, forman un complejo activador de factor 

X que ee convierte en factor XIa (Factor XI activado), és­

te m~s fosfol1pidoe, calcio y factor V es capaz de degra -

dar la protrombina (Factor II). 

FASE II 1 CONVERSION DE PROTROMBINA A TROMBINA. 

El factor X activado (FXs) por v1a intr1nseca o ex -

tr1naeca ea capaz a su vez de activar en forma directa a -

la protrombina (F II), pero esta acci6n ae acelera y aumea 

ta marcadamente en presencia de factor V , foafol1pidos y­

calcio en loa cuales forman un complejo activador de la 

protrombina o potrombinasa. 

La protrombina ea degradada por la protrombinasa y -­

actfia sobre el fibrin6geno (FI) tranaform!ndola an fibrina. 

FASE III ACCION DE LA TROMBINA PARA FORMAR FIBRINA. 

La trombina actfia sobre el fibri6geno formando molé­

culas de fibrina que tienen la capacidad de polimerizarae 
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entre ellas, constituyendo largos hilos de fibrina que fo!'. 

man el ret1culo de co&gulo, uniendo a éste, el factor estA 

bilizante de fibrina (F XIII) 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 loa vasos sangu1neos aprisionando dentro de la­

red de gl6bulos rojos, plaquetas y plasma, as1 el co&gulo­

ae fija a la abertura vascular e impide la pérdida de san­

gre. 

MECANISMO DE ACCION 

FACTOR I - FIBRINOGENO. 

Este es el (mico factor de la coagulaci6n de plaama­

presen te en cantidad suficiente para permitir su medici6n­

en términos de miligramos de prote1na. 

Es una prote1na netamente plasm&tica, tipo globulina, 

coagulable por la trombina, migra entre las fracciones glQ. 

bul1nicas beta y gamma, se pre•enta en el plasma en una -­

concentraci6n de 250-400 mg/100 cm
3
, aunque sus margene• -

normale• var1an de acuerdo al método'que se utilice para -

•U determinaci6n. Los nivele• de fibrin6geno del plasma --
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aon extremadamente sensibles a las agregasiones, incluso -

las poco importantes, algunas de las cuales, por ejemplo,-

infecciones ligeras que no amenazan aparentemente la fun -

ci6n hernost&tica. Esta respuesta justamente con los resul-

tados del estudio de mecanismo similares en animales m&s -

primitivos sugerir1an que el fibrinOgeno se ha desarrolla­

do a partir de sistemas destinados a proteger al individuo 

frente a los peligros m&s variados para la integridad cor­

poral que el fallo hen\ost6tico, prestando apoyo a este con 

cepto lo• numerosos enlaces entre los mecanismos de coagu-

laci6n y otros sistemas enzim&ticos. 

El peso molecular del fibrinOgeno es de 350,000: la­

molécula es enlongada y comprende tres pares de cadenas de 

polip6ptidos, ésta molécula mide 700 a 900 A
0

, su punto 

isoeléctrico es de PH 5.5: es precipitado del plasma a - -

56 •e, temperatura a la que es parcialmente desnaturaliza-

do. 

Es producido en el h1gado, pero no necesita de la vi 

tamina K para su s1ntesis. No es absorbida por el sulfato­

de barioni el hidr6xido de alW11inio, por lo que se presen-

ta en el plasma absorbido en estas sustancias, se consUllle-

durante la coagulaci6n , no hall6ndose en el suero. 
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FACTOR II - PROTROMBINA, 

Es una 91icoprote1na, es el precursor de la trombina, 

la lllOlécula contiene cantidades importantes de hidratos de­

carbono; parece que existe como cadena polipéptica ~nica,y­

la converei6n en trombina es afectada por la escisión de la 

molécula con aparición de un nuevo aminóáocido terminal N, 

La protrombina ea estable al calor, aunque pierde mu­

cha de su actividad a temperaturas relativamente altas, ee­

deteriora r6pidamente al mantenerae al plasma bajo las con­

dicione• uaualea, su peso molecular ae ha estimado entre --

52, 000 a 70,000 y su concentraci6n en el plasma es alrede -

dor de 20 mq. 

Una unidad de protrombina se ha definido como la cant! 

dad de protrombina capaz de formar una unidad de trombina. 

El plasma contiene aproximadamente 350 unidades de pr2 

trombina por mil1metro, la protrombina al igual que los fac­

torea VII, IX, y X, es uno de los factores dependientes de -

la vitamina K, todos necesitan de la vitamina K para su s1n­

tesie que probablemente tiene lugar en el h1gado, la protrom 

bina y los factores antes mencionados comparten la propiedad 

de ser f&cilmente absorbidos por las tierras alcalinas como -
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el hidr6xido de aluminio, el hidr6xido de magnesio , el sul. 

fato de bario y el fosfato c&lcico de los que pueden des -­

prenderse f&cilmente. La vitamina K actúa probablemente co­

mo un catal1tico, puesto que no ha podido demostrar la in -

corporaci6n de ella en la molécula de protrombina, se consy_ 

me durante la coagulaci6n y en el suelo únicamente se hallan 

trazas. 

La protrombina es uno de los factores afectados por 

las drogas orales anticoagulantes, como son los derivados 

cumar1nicos y las hidanto1nasr 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

si6n a menor, siendo precisamente la protrombina la menos -

afectada por aquellos. 

FACTOR III - 'l'ROMBOPLASTINA HISTICA 

Se deriva de extractos tisulares después de un trau -

matismo , los tejidos m&s ricos en tromboplastina son el c~ 

rebro, el pulm6n y la placenta que est&n asociados con la -

fracci6n micros6mica, la 1ndole de éste factor no est& bien 

conocida; las tromboplastinas han sido producidas en culti­

vos de tejido de varias estirpes celulares, por ejemplo, 

fibroblastos y leucocitos. La actividad tromboplast1nica eA, 



-32-

t& presente en todo tejido animal, aa1 como también en mi­

croorganismo• y en veneno de serpiente, la actividad trom­

boplast1nica h1atica depende de dos componentes separados, 

un liquido termoeatable y una porci6n prote1nica termol& -

bil, la aeparaci6n de estos dos componentes o agentes re -

dunda en la pérdida de actividad tromboplaat1nica, que ae­

recupera con su recombinaci6n. La interacci6n entre el com 

ponente prote1na y el factor plasm&tico VII y el factor X, 

determina la converai6n del factor X en su forma activa,no 

se ha reconocido ningf11l d6ficit de tromboplastina h1stica­

productor de hemorragia. 

FACTOR IV - CALCIO 

Loa iones calcio son necesarios para desarrollar ac­

tividades tromboplaat1nicaa en concentraciones entre 5 y -

20 mg. Porque una disminuci6n de este factor, no produci -

r1a las reacciones siguientes en el mecanismo de la coagu­

laci6n. 

La eficiencia de oxalatos y citratos como anticoagu­

lantea dependen de su capacidad de fijar al calcio1 no es­

t6 todav1a claramente establecido si el calcio act6a como­

catal1tico o si interviene en las reacciones qu1micaa. 
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FACTOR V - PROACELERINA O FACTOR LABIL 

Ea una globulina que por su labilidad se ha hecho d1 

f1cil au purificaci6n y aua propiedades moleculares no es­

t6n bien eatablecidaa, electroforéticamente migra entre -­

laa globulinaa gamma y beta. 

Loa niveles de proacelerinaa (V) tienden a estar re­

ducidos en la insuficiencia hepatocelular y se cree que el 

factor ea producido en el h1gado, no dependiendo de la vi­

tamina K para au s1nteai1 • 

Por au condici6n termol6bil, la proacelerina (V) no­

figura en cantidadea útiles en la,aangre o plasma conaervA 

do en laa condiciones habituales, pero existe a una concen 

traci6n razonable en el plasma fresco congelado durante VA 

rica meses, este factor ae consume durante la coagulaci6n, 

no ea absorbido por el sulfato de bario ni el hidr6xido de 

aluminio, la vida media de la actividad de la proaceleri -

na ha oscilado entre 12 y 36 Hra. 

El Factor V o Proacelerina junto con otros factorea­

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

La proacelerina comparte ambas propiedades con AHF -

(VIII) aa1 mismo al igual que éste factor su actividad ea-
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eetimulada por la presencia de pequefias cantidades de trom 

bina, ineuficientee por a1, para cauaar coagulaci6n, sien­

do deetruida por exposici6n a la plaemina, lo que explica­

ria loa niveles reducido• de loe dos factores a veces anun 

ciados en aeociaci6n con hiperplasminemia. Según se indi -

ca, la proacelerina (V) y el AHF (VIII) comparten un cier­

to número de propiedades y muy rara vez ocurre un déficit­

hereditario combinado de loe dos factoree, 6•to podria eu­

gerir que loe doe factores comparten una fase o faeee com.J! 

nee, sin embargo, deberia observarse que a pesar de eue -­

propiedadee eimilares, el factor V no existe en las prepa­

racionee por crioprecipitaci6n del F VIII. 

FACTOR VII - PROCONVERTINA O FACTOR ESTABLE 

Es una globulina muy estable, eu peso molecular ee -

ha calculado en menos 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 coneume durante la coagulaci6n, -

persistiendo tanto en el plasma como en el suero, es acti­

vo solo en presencia de factor III, es muy sensitivo a las 

drogas cum~rinicas 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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f&cilmente, ea el factor de la coagulaci6n que participa-

•olamente en la v1a extr1naeca. La purif icaci6n de éste -

factor ae ha conaeguido por método• cromatogr&ficos , al-

igual que la trombina, se considera que exiate como un --

par de cadena• polipépticaa enlazadas; no ae ha estable-

cido firmemente la naturaleza de su interacci6n con la --

tromboplaatina h1atica y el factor x. La cantidad de fac-

tor VII presente en laa mezclas de incubaci6n de las trea 

austanciaa, determina el grado de aparici6n de actividad-

de conversi6n de la protrombina, pero no el nivel final -

conseguido y por lo tanto puede aer que el factor VII ca­

talice la reacci6n entre la tromboplaatina h1•tica y el -
1 

factor x. Influye aobre la velocidad de formaci6n de la -

trombopla•tina eatr1naeca. 

El factor VII se eatablece en el pla•ma total duran-

te la conaervaci6n, la vida promedio de factor VII ea muy 

breve aiendo del orden de dos hora•. 

FACTOR VIII - FACTOR ANTIHEMOFILICO 

E• una beta globulina ba•tante l&bil al almacenamiell 

to,•e consume durante la coagulaci6n, por lo tanto se en-

cuentra en el plasma solamente, no ea ab•orbido por loa -
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compuestos inorgfmicos precipitantes, au actividad dismi­

nuye r'pidamente en el plasma como en la sangre completa­

durante el almacenamiento usual en loa bancos de sangre.­

A la• 12 Hrs.,de almacenamiento a 4 ºe pierde alrededor -

del 51% de su actividad, es estable en plasma fresco con­

servado a menos 30 ºCi 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 ret1culo histiocitario, principal 

mente por loa ribosomaa del endotelio vascular. 

Constituye el tipo m~a com(m de deficiencia grave de 

la coagulaci6n, la forma de conaervaci6n de este factor-­

ea en la forma de crioprecipitado. Activa la formaci6n de 

lipoproteina• tromboplaat1nicas. 

FACTOR IX - FACTOR CHRISTMAS O COMPONENTES TROMBO -­

PLASMATICO DEL PLASMA. 

Al igual que el factor VIII es una beta globulina,es 

un factor estable que no desaparece durante la coagula 

ci6n, no ae destruye al envejecer el plasma, por conai 

guiente existe en el plaama y no disminuye en 6llos con -

serv~dose a 4 •e durante dos semanas, al igual que los­

dem~s factores dependientes de la vitamina K para su s1n-
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tesie ae produce en el h1gado y puede aer absorbido del -

plasma o auelo en sales de tierras alcalinas, es deprimi­

do por las drogas c\U\lar1nicas entre otras; su peso molec~ 

lar se ha estimado en 110,000, la vida media del factor -

de Chri•tmaa infundido en el plasma ea m6a larga que la -

del AHF y varia entre 20 y 40 horas, as1 mi•mo el factor­

Christmaa ea considerablemente m6a estable almacenado que 

el AGF y por lo tanto el plasma tiene mayores posibilida­

des de servir para f inea terap6uticoa. 

Su deficiencia origina la hemofilia B o enfermedad -

de Christmaa, la cual constituye después de la hemofilia­

cl6aica (deficiencia de factor ~III), la deficiencia con­

génita m6s frecuente entre loe factores de la coagulaci6n. 

Activa la formaci6n de lipoprote1naa tromboplast1nicaa. 

FAC'IQR X - FACTOR STUAR-PROWER 

Ea una alfa globulina relativamente estable, que no­

deaaparece durante el proceso de la coagulaci6n, detect6n 

doae tanto en el plasma cono en el sueroi ae absorbe con­

aulfato de bario e hidr6xido de aluminio, ae produce en -

el h1gado y necesita al igual que loa factores II, VII, y 

IX de la vitamina K para su a1nteais, ea afectado por loa 

anticoagulantea orales, au actividad parece eatar relaci¡¡_ 
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nada con la del factor VII, factor con el cual tiene mu -

cha• propiedades en comfln, por lo que su diferenciaci6n 

debe hacerse cuidadosamente. 

La forma inactiva circulante de éste factor es con -

vertida en su forma activa por la reacci6n entre él y su­

forma h1stica en presencia del factor VII (v1a extr1nse -

ca) o alternativamente por el producto de la interacci6n­

del factor Chriatmas activado {IX), AHF {VIII), foafol1pj. 

dos y calcio (v1a intr1nseca). As1 el factor X representa 

un punto de convergencia de los mecanismos extr1nseco e 

intr1naeco, ademAs puede ser activado por la tripaina o -

el veneno de la v1bora de Russel, la vida media del agen­

te transfundido a sujetos con déficit de dos a tres d1as­

influye aobre el suminiatro de tromboplastina intr1nseca­

{plasma) esencial para la actividad tromboplastina del C.!!. 

rebro, pulm6n y plaquetas. 

FACTOR XI - ANTECEDENTE TROMBOPLASTINICO DEL PLASMA­

( PTA) 

Es una beta
2 

globulina, no se produce durante el prg_ 

ceao de la coagulaci6n, ni ea absorbido por el sulfato de 

bario ni el hidr6xido de aluminio, aunque s1 por otros mJ!. 

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 inorg!nicoa, ea ter -

moestable conserv!ndose en el pla•ma fresco congelado ha.!_ 

ta por dos anos y a<in en el plasma guardado a temperatura 

ambiente la pérdida de su actividad es por varias semanas. 

Se ha hecho ver que conserv!ndolo a 4ºC durante algunas -

semana•, •u actividad aumenta m&a, siendo éste un proble­

ma para poder detectar pacientes con deficiencia del fac­

tor XI (hemofilia C) con plasma o sueros que por algCul mQ. 

tivo tengan que estar refrigerados algunas semanas, éste­

factor en uni6n del factor XII (Hageman) constituyen loa­

do• factores de contacto del sistema de coagulaci6n. Toma 

parte en la formaci6n de la protombinasa. 

FACTOR KII - FACTOR HAGEMAN 

Este factor migra entre las beta y gamma globulinas, 

es un factor relativamente estable que no de•aparece du -

rante el proceso de la coagulaci6n, circula en el plasma­

en •u forma inactiva, tiene al parecer un peeo molecular­

de aproximadamente eo,ooo. Este ee ab•orbido por la celi­

ta, la bentonita y el vidrio, m!s no por el eulfato de 

bario ni por el hidr6xido de aluminio, se desconoce el m~ 

caniamo por el cual las s~perficies extraftas activan el-
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agente y no se sabe qué agente ea el responsable de la as 

tivaci6n del factor Hageman en el organismo1 el contacto­

con la piel posiblemente en virtud de la acci6n del cebo, 

puede convertirlo en su forma activa, como puede hacerlo­

el col&geno, un efecto que se ha revelado dependiente de­

los grupos carbox1licos librea. Se ha sugerido que el co­

l&geno expuesto por herida a las paredes del vaso sangu1-

neo , puede desempeftar un papel en la iniciaci6n de la -­

coagulaci6n tras una herida. 

La contribuci6n del factor Hageman activado,al meca­

nismo de coagulaci6n es la conversi6n de PTA (XI) en su -

forma activada,aderráa, el factor Hageman tiene un amplio­

margen de actividades, parecen entrelazar v~ios sistemas 

enzim&ticos en el organismo. En pocas palabras, el factor 

Hageman puede estar asociado con la inducción de activi -

dad fibrinol1tica, la activación de la c 1 esteraaa (pri -

mer componente del complemento) la producción del dolor,la 

vasolidataci6n y la permeabilidad vascular aumenta y la m! 

graci6n de los leucocitos a través de las paredes vascula­

res , por lo tanto proporciona enlaces entre el sistema de 

coagulación • La fibrin6liaia ea una encima que convierte­

al Pl'H (antecedente tromboplaat1nico del plasma) de inac -

tivo en activo. 
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FACTOR XIII - FACTOR ESTABILIZANTE DE LA FIBRINA,FI­

BRINASA, FACTOR LAKI-LORAND, 

Es un alfa2 globulina presente en el plasma y práct1 

camente ausente en el suero, Ea activado por la trombina, 

sin su presencia el coágulo de fibrina no ee forma corre~ 

tamente, Su principal papel es consolidar el coágulo f i -

nal haciendolo insoluble en urea, si el factor XIII eetá­

ausente, la uni6n resulta laxa, fraccionada y soluble en­

urea, prueba que ee utiliza para demostrar su def icien 

cia. El déficit hereditario del factor XIII está a menudo 

asociado con una grave tendencia a sangrar, particularmen 

te después de seccionar el cord6n umbilical, la hemorra -

gia intracraneal ea frecuente, hemorragia retardada des -

pu6s de un traumatismo y la curaci6n deficiente de las h~ 

ridae con formaci6n 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 aftos aplicA 

do en sentido restringido a una alteraci6n ligada al sexo, 

propia de varones caracterizada por hemorragia excesiva -
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existente desde la infancia y una prolongaci6n del tiempo 

de coagulaci6n de la sangre. 

Ea una grave enfermedad de la sangre de car&cter he­

morr&gico que consiste esencialmente en un retardo inten­

so del fen6meno de la coagulaci6n de la sangre extrabasa­

da por hemorragia, cursa , por lo tanto, con gran facili­

dad para padecer hemorragias abundantes y a veces incoer­

siblea y con lesiones de loa vaaoa aanguineos. 

Eata definici6n ha variado mucho desde las primeraa­

definicionea hasta la m&s moderna que da Igram• " que ea­

un deaorden recesivo de la coagulaci6n ligado al sexo, en 

el que la actividad biol6gica del factor VIII eat& reduc! 

do debido a que su molécula, aunque esté presente, es fil!!. 

cionalmente imperfecta. 

Esta definici6n puede ser también aplicada para el -

Factor IX. 

HISTORIA DE LA HEMOFILIA. 

La hemofilia se identific6 desde loa tiempos bibli -

coa cuando los rabinos permit1an que no se efectuara la -

circunciai6n en varones, si dos o m&a de sus hermanos ha-
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bian sufrido hemorr&gia mortal por el procedimiento. 

Esta enfermedad se difundió durante el siglo pasado­

entre los miembros de las casas reales europeas, debido a 

la mutaci6n que sufri6 la reina Victoria de Inglaterra, la 

cual se convietió en portadora y transmisora del problema 

a au descendencia. 

El cuadro eapecif ico de herencia de la hemofilia se­

descubri6 en 1803 y la enfermedad recibió su nombre por -

un médico alem&n en 1828, sin embargo en 1937 se identif~ 

c6 que el transtorno era secundario a deficiencia de una­

globulina plasm6tica y no anomalia planquetaria o vascular. 

La divisi6n de la hemofilia en dos entidades dife -

rentes : Deficiencia de F VIII o de F IX, fue sospechada­

en Argentina desde 1944 por Castex y colaboradores y fue­

confirmada posteriormente. 

En 1947 Quick y Brinkhous, independientemente augi -

rieron que la globulina antihemofilica y las plaquetas 

reaccionaban de alg~n modo para generar tromboplastina en 

la sangre. 

Hacia 1952 éstos y otros investigadores definieron a 

la hemofilia como una enfermedad hemorr&gica ligada al --
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sexo, caracterizada por un tiempo normal de protrombina y 

una defectuosa converei6n de protrombina a trombina, sien. 

do debida la anomal1a a una deficiencia de globulina anti 

hemof1lica. 

GENETicA DE LA HEMOFILIA 

La hemofilia se transmite en forma recesiva ligada -

al sexo y debido a esta forma de herencia se puede concl.!! 

ir que: 

1) Todas las hijas de un hemof1lico son portadoras.­

pero no presentan signo ni e1ntoma cl1nicos del -

trastorno. 

2) Todos los hijos varones de un hemof1lico son nor­

males, ya que el var6n s6lo debe recibir el croll\Q 

soma X de la madre normal. 

3) Aproximadamente la mitad de las hermanas de un h!!_ 

mif1lico son portadoras. 

4) Aproximadamente la mitad de las hijas de una por­

tadora ser~n también portadoras. 

5) Aproximadamente la mitad de los hijos de una portA 

dora ser&n hemof1licos. 

En loe casos poco frecuentes en que se ha establecido 
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el diaqn6stico de hemofilia en la mujer, se ha podido de­

mostrar algunas de las siguientes situaciones: 

a) Producto de sexo femenino de la uni6n de una mu -

jer portadora y un hombre con hemofilia. 

b) Producto XO (S1ndrome de Turner) de una mujer po~ 

tadora. 

e) Defecto del Factor VIII, en 3 generaciones suces.! 

vas de mujeres (lo que correspond1a a transmisi6n 

como factor dominante) en quienes no se pudo de -

mostrar enfermedad de Von Willebrand. (es el dé -

ficit moderado a qrave del F. VIII que se combina 

con un trastorno capilar lo que produce un tiempo 

de sangrado alargado, 

d) Demostraci6n de hemofilia en una persona X'l, con­

caracteres sexuales femenino teaticulos femenizan 

tea. 

La otra forma para que se produzca este problema ta!!. 

to en hombrea como en mujeres ea a través de una mutaci6n 

expont,nea, la cual puede deberse a la mutaci6n en el gen 

de uno o de ambos padres. 

Cerca de un 30% de loa varones hemof1licoa no pre -

•entan historia familiar de sangrado, ya sea porque se --
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trata de mutaciones eapont&neaa o porque la incidencia de 

hombrea en esas familias es tan baja, que no ha permitido 

la manifestaci6n cl1nica del padecimiento, aunque en su -

gran mayor1a, las portadoras de hemofilia no presentan --

di&feais hemorr&gica. 

Bigga reporta que en su peque~o porcentaje de ellas-

se encuentra el sangrado postrilum&tico debido a los bajos 

nivele•.de actividad biol6gica de los Factores VIII y IX. 
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HERENCIA DE LA HEMOFILIA 
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CLASIFICACION DE LA HEMOFILIA 

HEMOFILIA A 

Es una alteración hemorr&gica debida al déficit de­

globulina antihemof1lica (AHG), es m&s frecuente entre -­

los blancos, se manifiesta casi exclusivamente en los va­

rones y se transmite como un gen recesívo ligado al sexo­

por la mujer. 

Es una alteración hereditaria del proceso formador­

de tromboplastina hem&tica debido a un déficit congénito­

de globulina antihemof1lica. Se transmite al varón por mg_ 

dio de hembras portadoras asintom&ticas, las cuales po -­

seen una concentración normal de globulina antihemof1li -

ca. 

La hemofilia cl&sica abarca cerca de 80% de los - -

trastornos hereditarios de la coagulación, 

La hemofilia cl&sica A se clasifica en tres grupos: 

- Graves, tienen menos del 1% de factor VIII y la -

mayor1a de los pacientes sufren hemartrosís, tienen una -

historia de hemorragia desde la infancia. 
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- Moderados es de l a 5% de Factor VIII, estos pa­

cientes sufren de hemartosis ocasional pudiendo llegar a 

la edad adulta sin deformaciones mutilantes. 

- Leves ea de 6 a 30% de factor VIII, estos pacien. 

tea llevan casi una vida normal, su diagn6stico se hace­

por lo regular en la adolescencia, con frecuencia se ha­

ce el diagn6stico cuando se presenta una hemorragia se 

guida de una extracci6n dentaria o cualquier otra ciru -

gia menor. 

HEMOFILIA B 

(Deficiencia del Factor IX, Enfermedad de Christ -

ma•. 

(D6ficit del componente trombosplastinico_ 

Es una enfermedad hemorrigica caracterizada por una 

deficiencia de la actividad del Factor IX en la cual ea -

necesaria su presencia, junto con otro• factores para fo~ 

mar la trompoplastina. Esta enfermedad se hereda como un­

caricter 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 eu cuadro cl1nico es indistinguible de la hemofilia el! 

aica. La hemartrosis ea un signo frecuente, el tiempo de­

coagulaciOn ae halla alargado y el consumo de protrombina 

ea anormal (debido a una formaciOn deficiente de trombo -

plaatina). 

La anomal1a ae diagnOatica por una prueba de gener;i 

ciOn de tromboplastina. El déficit de Factor IX puede com 

binarse con déficit de protrombina y un factor estable -­

(VII) en loa recién nacidos afectados de enfermedad hemo­

rrAgica y en loa pacientes con hepatopat1aa. 

- Datos de laboratorio. 

Se emplean las mismas pruebas para el diagnOatico -

de la hemofilia A, con la excepciOn, naturalmente del Fa~ 

tor VIII, el diagn6atico definitivo ae basa en el ensayo -· 

del Factor IX en lugar del VIII. 

En contraste con la hemofilia A, la anomal1a en el -

P'l"1' (tiempo de protrombina) ea corregida por suero pero no 

por plasma absorbido: y en la prueba de generaciOn de 

tromboplaatina, la anomal1a reaide en el suero y no en el­

plaema absorbido. El tiempo de trombina ea normal, a veces 
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prolongado en 1 a 2 segundos. 

HEMOFILIA C 

(Deficiencia de Factor IX, deficiencia de anteceden. 

te plaam&tico de la tromboplaatina o P'l'A, S1ndrome de Ro­

aenthall. 

La hemofilia tipo e es un estado hemorr&gico; con -

aiate en un defecto de Factor XI (PTA) el cual ea necesa­

rio para la formaci6n de tromboplaatina, este déficit ae­

preaenta como una anomal1a hereditaria, ae transmite ge -

néticamente como dominante autos6mico. La recepci6n del -

gen anormal de cualquiera de loa progenitores causa la en. 

fermedad, ésta ae observa en ambos aexoa. 

La deficiencia de los Factores XI, IX, VIII dificul. 

ta el desarrollo de una actividad de tromboplaatina ade -

cuada durante la primera fase de la coagulaci6n. 

- caracter1aticaa Cl1nicaa. 

Las manifestaciones suelen ser muy leves, y las m&a­

comune• son: equimosis, epistaxis y menorr&gia. 

Hay periodos durante loa cuales no se produce hemo -
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rragia a pesar de traumatismos mayores. 

En raros casos las epistaxis o las hemorragias dea­

pulis de traumatismo• pueden amenazar la vida. 

- Datos de laboratorio. 

Plaquetas, prueba de fragilidad capilar, tiempo de­

hemorragia, retracci6n de co6gulo y el fibrin69eno son -­

normales. 

El PT'I' (Tiempo de protrombina) ea prolongado. 

Los ensayos de factor VIII y IX son normales. 

El diagn6stico definitivo ae hace mediante la prueba 

de generaci6n de tromboplaatina que ea anormal. 
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HEMOFILIA TIPO "A" O CLASICA. 

cuando por una alteraci6n genética existe deficien­

cia del Factor VIII de la coagulaci6n (Globulina antihem~ 

filica), se presenta el estado hemorr&gico conocido como­

hemofilia cl&sica o hemofilia "A", se hereda con car&cter 

recesivo ligado al X (ligado al sexo). Los genes patol6g! 

coa se encuentran en loa 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 hijas, que se convierten en portadoras continuando in. 

definidamente el ciclo. 

- CARACTERISTicAS CLINicAS. 

Esta enfermedad se caracteriza por la existencia de 

episodios hemorr&gicos en diversas zonas del organismo,se 

prssentan expont&neamente, o después de pequenos traumas­

º lesiones. La di&!eais hemorr&gica se pre•enta o •e man! 

fiesta en los primeros d1as de vida por hemorr&gias del -

cord6n umbilical, o en el curso de la circunsici6n, eata­

hemorragia en ocaaiones puede ser leve o moderada aunque­

en ocaaiones requiere la transfu•i6n de sangre. 

Las hemorragias se presentan por lo general en el -
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primer año de vida con el inicio de la deambulaci6n, des­

pués de pequeños traumas, especialmente en las laceracio­

nes de labios, lengua, frenillo y enc1ae. 

La presencia de hemorrag1as prolongadas en el curso 

de erupciones dentarias o durante la ca1da de loe dientes 

deciduos, sugieren la presencia de homofilia, las pete -­

quiae son poco frecuentes. 

Las hemorragias por su localizaci6n se clasifican -

en: 

1.- Internas: a) Subcut&neas 

b) Tejido conjuntivo 

c) Serosas 

d) Musculares 

2.- Externas: a) Cut&neae 

b) Mucosas 

Entre las externas eet&n en primer lugar las hemo -

rragias de la cavidad bucal y la• epi•taxi•. La• hemorra­

gias internas son aquellas en las que la sangre queda en­

una cavidad natural del organismo, o se infiltran en lo•­

tejidoe formandoee hematomas. 
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HEMATOMAS 

Loa hematoma• son subcutineos o intramusculares ,­

su origen traumático es olvidado algunas veces, porque -

la hemorragia empieza varios d1as después, puede cauaar­

una ligera necrosis, degeneraci6n de tejidos, y da como­

reaultado el hematoma, En la mayor1a de loa casos se en­

cuentran en la• piernas, si son superficiales, el irea -

equim6tica ee mayor pero con menos peligro de complica -

cionea por presi6n local, en las hemorragias profundas-­

la coloraci6n 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 m~sculo, -

son ml• frecuente• en la• pantorrillas, lo• muslos, las­

nalgas y los antebrazos y pueden ser seguidas de deform! 

dad permanente, 

Las articulaciones mis afectadas son: Rodillas,co­

dos, tobillos, loa hombros, las mullecas y caderas, 

Las hemartroais se presentan a6bitamente con do --
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lor intenso, edema, calor y limitaci6n del movimiento, -

las primeras hemorragias se absorben r6pidamente pero -­

conducen finalmente a un trastorno muscular, engrosamiea 

to de las membranas sinoviales, destrucci6n de las supei;:. 

ficies articulares y erosi6n del hueso, con lesiones in­

flamatorias cr6nicaa con fracturas y cojera persistente. 

HEMATURIA 

La hemorragia de loa rinonea en la hemofilia, por­

lo general, es causada por traumas y ea dif1cil determi­

nar su etiolog1a, puede ser debida a una contuai6n en el 

rill6n. 

La hematuria se presenta en un 20% aproximadamente 

en loa casos moderados y graves en un 5% de loa ligeros. 

La p6rdida de sangre ea pequena lo cual no necesariamen­

te requiere de tranafuai6n aangu1nea. 

HEMORRAGIAS BUCALES 

Son muy frecuente• en la primera infancia debido a 

que el nino empieza a deambular y con esto sufre a menu­

do de traumas como son: Mordedura de la lengua y otras -

partes blandas, laceraci6n del frenillo, erupci6n y cal­

da de lo• dientes. 
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EPISTAXIS 

No ea frecuente en el hemofilico y su aparici6n por 

lo general esta condicionada a una causa desencadenante -

(introducci6n digital, traumas, sequedad de las mucosas y 

rinitis), 

- DIAGNOSTICO 

Al realizar un diagn6atico de un paciente que san -

gra, debe determinarse primero si la hemorragia ea causa­

da por una leai6n local, o ea la manifeataci6n de una en­

fermedad hemorr6gica, 

Durante el interrogatorio, ea importante determinar 

el tiempo de sangrado, si ea natural o patol6gico, su du­

raci6n, la forma en que se presenta (eapont6nea o postra~ 

m6tica), la presencia simult&nea en diferentes sitios y -

hi•toria familiar en forma detallada, pues esto llevar6 a 

ao•pechar la presencia de una enfermedad hemorr6gica, 

Cuando existe sospecha cl1nica de una coagulopatia, 

el paciente debér6 ser estudiado con examenes especialea­

de laboratorio, dirigidos a determinar las diferentes fa­

••• de la hemostasia, con estos estudios se llega a un CQ. 
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rrecto diagn6stico y la cuantificaci6n del defecto exis -

tente. 

En los casos de hemofilia grave o moderada el diag­

n6stico es relativamente f&cil, tan solo con el interrogª 

torio, pero siempre ser& necesaria su confirmaci6n median 

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 coagulaci6n) 

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

anormal (mide el sistema intrinseco de coagulaci6n -

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

f1lico B (T.P.P.- H.B.) normal. 

El diagn6stico de las portadoras es de fundamental -
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importancia en la epidemiolog1a de la hemofilia, para -­

cuantificar el Factor VIII por lo menos en 3 ocasiones -

•aparadas, con lo cual se disminuye el error de incluir­

portadoraa 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 s1nteais alterada de loa facto -

rea de la coagulaci6n. 

Tampoco se ha observado que el defecto hemocoagula­

tivo se modifique con el tiempo, un hemof1lico grave lo -

seguirá siendo toda su vida, lo mismo que un hemof1lico 

moderado o leve. 

Por lo tanto, el pron6stico del hemof1lico está re­

lacionado con la severidad del defecto y a la poaibili -­

dad de una adecuada terapia sustitutiva y de rehabilita -

ci6n. 

Actualmente existen concentrados del Factor carente 

altamente purificado y de fácil aplicaci6n, 6sto ha permi 

tido que el pron6stico del hemof1lico cambie radicalmente 

sus perspectivas de vida y de productividad practicando -
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una vida activa y b&sicamente igual a cualquier otro ser-

humano. 

TRATAMIENTO 

La terapia sustituva se efectfia con sangre total, -

plasma, crioprecipitado y concentrados de factor VIII. 

-- SANGRE TOTAL 

El producto b&sico de la terapia es con componentes 

de la sangre. Dentro de un recipiente de mfiltiples compai;:. 

timientos con un medio anticoagulante, por lo general, la 

mayor parte de loe anticoagulantes emplean el ion de ci -

trato para quedar el calcio de la sangre y evitar la coa­

gulaci6n El anticoagulante cl&sico (ACD), ea una mezcla 

de &cido c1trico, citrato de sodio y dextrosa. Actualmen­

te m&e usado es el CPD- mezcla de citrato de sodio, &cido 

c1trico, un amortiguador fosfatado y dextrosa. 

Al mezclar la sangre con el anticoagulante, ocurren 

algunos cambios inmediatos. El PH desciende ligeramente, y 

se ob•erva un L~cremento en el contenido de sodio, de ci­

trato y de fo•fato en el plasma. Durante el almacenamien­

to •ub•ecuente de la •angre a 4ºC. , ocurren otros cam -­

bio• celulares y qu1micoe que ee conocen colectivamente -
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como "Leaionea de almacenamiento" el PH desciende y au­

menta las cantidades de potasio , amonio y &cido en el­

plasma. Después de siete d1aa de almacenamiento, la ma­

yor parte de los factores de la sangre total recolecta­

da en medio CPO ee mantienen relativamente en sua nive­

les originales • 

Se presentan también otros cambios que afectan a­

loa procoagulantes. Deepuéa de un dia de almacenamiento, 

los granulocitoa y las plaquetas ya no son variables, -

loa factores V y VIII son relativamente inestables. En­

condiciones normales de almacenamiento de sangre total, 

loa Factores V y VIII han descendido aproximadamente en 

un 50% de su actividad original, al cabo de laa 2 sema­

naa. Por lo tanto deben eer eeparadoa mientra• la aan -

gre esté todav1a fresca, para que puedan conservar au -

actividad m&xima. 

Son pocas las indicaciones para el empleo de san­

gre total, con excepci6n de laa emergencia• quirflrgi -­

caa. La pérdida masiva de sangre eon su conaecuente re­

poaici6n, con aangre total de banco de sangre, puede hJ! 

cer decrecer temporalmente laa plaquetas y los procoag,Y. 

lantes del plaama. 
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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 recolecciOn .Es­

te componente si no se usa inmediatamente, se debe cong~ 

lar y almacenar a -l8ºC o menos. Tanto el plasma fresco­

como el plasma fresco congelado contienen todos los fac­

tores de coagulaci6n del plasma. 

Los factores l&biles de la cúagulaciOn (V y VIII)­

deaaparecer&n durante el almacenaje del plasma no conge­

lado • El plasma fresco congelado puede preparar•e ruti­

nariamente en el banco de sangre y generalmente es m&s -

pr&ctico usar éste en vez de plasma fresco congelado li~ 

filizado. Anticuerpos A y B normalmente se encuentran -­

presentes en el plasma de individuos con carencia de en- · 

t1geno correspondiente. Alin cuando se puede administrar­

la transfuaiOn sin practicar las pruebas cruzadas, debe­

ser compatible en términos del grupo ABO del receptor.El 

plasma deber& ser admini•trado dentro de las dos horas -

siguientes a la descongelaciOn. 

Estas preparaciones e•t&n indicadas en el trata 

miento de deficiencias da lo• factora• de coagulaciOn V, 
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XI y XIII y en el tratamiento de la• deficiencia• de -­

otros factores de coagulaci6n (X, VIII, VII) cuando no­

ae dispone.de concentrados especifico•. 

Se debe de administrar la cantidad adecuada de -­

plasma para elevar el nivel del factor deficiente y lo­

baatante para mantener la hemostasia, de acuerdo con la 

respuesta cl1nica. La cantidad de cada uno de loa factQ. 

rea contenido• en plasma, varia generalmente de 0.7 a -

l.O unidad por ml., y la eficacia del plasma eat& limi­

tada por el vol6men que generalmente se requiere. 

Estas preparaciones eat&n indicada• también cuan­

do existen deficiencias de factores de coagulaci6n mfil­

tiplea, como en loa padecimientos hepltico•, durante la 

repoaici6n masiva de sangre con sangre almacenada. 

El u•o de plasma fresco gongelado, conjuntamente -

con el paquete celular, ha •u•titu1do en gran parte la -

tranafuai6n de sangre fresca en la pr&ctica moderna. 

El pla•ma fresco congelado •e puede utilizar para­

lograr la expan•i6n del volumen, pero •e deber& reservar 

para el tratamiento de las deficiencias e•pec1fica• de -

loa factora• de coagulaci6n que se suministran en otros-
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preparados. El plasma fresco congelado lleva impl1citos 

los mismos rissgos de hepatitis asociada a la transfu -

siOn, que las unidades de sangre total. 

--- CRIOPRECIPITADO 

El crioprecipitado se prepara descongelando una -

unidad de plasma fresco congelado a 4°C y recuperando -

por centrifugaci6n la prote1na del factor VIII precipi­

tada por el fr1o. cada bolsa de crioprecipitado tiene -

aproximadamente del 30 al SO"h de la actividad del fac -

tor VIII de la unidad original del plasma en menos de -

3 al 5% del volumen original. 

Segfui la actividad original en el plasma del don~ 

dor y la cantidad del plasma retenido, una unidad de -­

crioprecipitado contiene generalmente de 80 a 100 unid~ 

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 administraciOn de do­

sis liberales. 
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Adem&s del Factor VIII, del Factor Von Willebrand 

y del Factor XIII el crioprecipitado contiene una pequ!!_ 

na cantidad de fibrin6geno. Otros factores de la coagu­

laci6n no se encuentran presentes en cantidades apreci.l!, 

bles. La baja concentraci6n de prote1nas y el pequefto -

volumen del preparado permiten aplicar una terapia in -

tensiva y sostenida con muy poco riesgo de hipervole -­

m~. 

El crioprecipitado ea fitil en el tratamiento de -

pacientes con hemofilia c&aica, enfermedad de Von Will!!. 

brand, deficiencia del Factor VIII y niveles bajos de -

fibrin6geno. Por lo general, a loa pacientes con hemofi 

lia cl&aica se les debe administrar el criocipitado, al 

parecer las primeras aeftalea de sangrado, para evitar -

la secuela de hematomas: ea posible efectuar en el ho -

gar, el control r&pido y eficaz de loa primeros s1nto -

mas de sangrado, esto puede hacerse sin necesidad de -­

hoapi talizaci6n. 

La transfuai6n del crioprecipitado se deber& ha-­

cer lo m&a pronto posible deapué• de la descongelaci6n­

para evitar pérdida• de actividad. El paciente debe ser 

monitoriado cl1nicarnente aa1 como pór pruebas de coaqu-
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laciOn en el laboratorio, casi siempre es necesario aplj. 

car varias bolsas de crioprecipitado para obtener un tr,a 

tamiento adecuado. Una sola bolsa se reconstituye con --

10 ml. de soluci6n salina esterilizada y libre de pir6g~ 

nos, el material puede mezclarse mediante el uso de una­

jer inga con un tubo de infusiOn acoplado, o varias uni -

dadea pueden mezclarse en una bolsa de transferencia o -

en un frasco esterilizado vacio 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 recuperaciOn moderJ!. 

da (aproximadamente 30%) y su larga duraciOn promedio de 

vida (12 d1as), adem&s de la disponibilidad de crioprec,! 

pitados o de concentrados como fuente de obtenci6n del -

factor, son indicativos de la posibilidad de aplicar tri!. 

tamientoa profil&cticos de larga duraci6n a los pacien -

tes con afecciones severas. 

Se considera el riesgo de transmisi6n de hepatitis 

con la transfusi6n de plasma fresco congelado.aün este -

6lt:lmo produce ~ frecuentemente reacciones secundarias 
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desfavorables. 

-- CONCENTRADO LIOFILIZADO DE FACTOR VIII 

Los concentrados liofilizados de Factor VIII, ds -

que se dispone comercialmente, pueden contener de 125 a-

750 unidades de AHF: la potencia se indica en cada fras­

co. Los preparados m6s concentrados pueden inyectarse ~ 

diante el empleo de una jeringa para tratamiento casero­

º tratamiento ambulatorio. Al igual que al crioprecipit.l!. 

do, no se presenta el problema de hipervolemia con los -

preparados de potencia elevada, debido a las peque~as -­

cantidades de liquido y de prote1nas que se administra -

ran en los efectos secundarios generalmente son m1nimos. 

Loa concentrados liofilizados son bastante estables se -

pueden conservar en refrigeraci6n durante meses, o con -

aervarse a temperatura ambiente durante unos cuantos 

dias. Por lo general estos concentrados son bastante 

costosos. 

Aún cuando los concentrados de AHF se preparan de­

grandes mezclas de plasma fresco congelado, lo que po -­

dria aumentar el riesgo de transmisi6n de hepatitis, la­

experiencia obtenida con uno• 1800 pacientes, en el Rei­

no Unido, durante un periodo de tres a~oa (1969-1971), no 
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se revel6 una incidencia apreciablemente mayor de hepat! 

tis clinica con el uso de concentrados de AHF que con el 

crioprecipitado. 

Los crioprecipitados o los concentrados de AHF pu~ 

den ser útiles en el tratamiento de pacientes hemofili -

cos con anticuerpos AHF especifico. La reacci6n del ant! 

cuerpo con el AHF da corno resultado un complejo con la -

subsecuente neutralizaci6n de la actividad tanto de AHF­

corno del anticuerpo. La cantidad exacta de AHF necesaria, 

para la neutralizaci6n del anticuerpo es extremadarnente­

dificil de calcular porque los distintos anticuerpos 11~ 

gan al AHF con fuerzas muy variables y la reacci6n depen 

de del tiempo. 

Ya sea que se suministre el Factor VIII en la for­

ma de crioprecipitado o de concentrado liofilizado, la -

d6sis se calcula en base a las unidades da Factor VIII.­

La cantidad inicial de crioprecipitado que se debe admi­

nistrar se determina según el volumen del plasma del pa­

ciente, el que se calcula en base a su peso y a su volu­

men sanguineo. El nivel que se debe alcanzar varia se -­

gún el estado cl1nico, las unidades de AHF o el número -

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-

terapéutico de 50%, neceaitar1a o.5 X 2500 = 1250 unida-

des, puesto que cada bolsa puede contener alrededor de -

90 unidades, neceaitar1a 1250 = 14 bolsas. 
90 

La ter&pia para pacientes con enfermedad de Von W.! 

llebrand ea esencialmente la misma que para loa pacientes 

que padecen hemofilia cl&aica, sin embargo, la dosis de 

crioprecipitado generalmente puede reducirse m&a r6pida 

mente , pues, loa pacientes con enfermedad de Von Wille -

brand que reciben crioprecipitadoa o concentrados de --

AHF, por lo general sintetizan el Factor VIII. En todo -

caso ea 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 c&sica en cuatro diferentes instituciones de -

salud. 

Hospital de Pediatr1a del Centro Médico Nacional -

(IMSS), Hospital 20 de Noviembre (ISSSTE), Hospital In -

fantil de México (SSA) y el Instituto Nacional de Pedia­

tr1a (DIF): tomando como muestra 40 casos cl1nicoa, 10 -

por cada instituci6n entre 3 y 14 aftos de edad y obtuvi­

mos los siguientes resultados: 

En el tratamiento de reemplazo se les adminiatr6 -

globulina antihemof1lica liofilizada (Hyland), 4 pacien­

tes del DIF, l del HP CMN, l del Hospital Infantil de -­

México y 9 del Hospital 20 de Noviembre. 

Plasmar 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. 

-- Crioprecipitado1 9 pacientes del DIF, 9 pacien­

tes del Hospital de Pedriatr1a del Centro Médico Nacio -

nal y 4 pacientes del Hospital 20 de noviembre. 
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-- Sangre 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 Pediatr1a del Centro­

Médico Nacional. 

Auxiliares de Terapia de reemplazo, de 40 pacien­

tes solamente J pacientes del Hospital 20 de Noviembre­

recibieron trombina sola y/o espuma de fibrina. 

-- Dedo de guante, se aplic6 en l paciente del DIF. 

-- Gasa envaselinadar se aplic6 a l paciente del DIF 

y en l paciente del Hospital de Pediatria del Centro M! 

dico Nacional. 

Tratamiento general: En forma estad1stica encon -

tramo• que los 10 pacientes del DIF se presentaros 68-

veces por hemartrosis, 17 veces a causa de sangrado por 

diferentes v1as al exterior, 7 veces por hematomas y 11 
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veces por trawnatismos. 

Los pacientes del Hospital Pediátrico del Centro -

Médico Nacional se presentaron 17 veces por hemartrosis, 

15 veces a causa de sangrado al exterior por diferentes­

v1aa, 35 por hematomas y 11 por traumatismos. 

En el Hospital Infantil de México se presentaron 6 

veces por hemartrosis, l por sangrado al exterior por dj,_ 

ferentes v1as, 23 por hematomas y 31 veces por trawnatiA 

moa. 

Del Hospital 20 de Noviembre se presentaron 4 ve -

ces por hemartrosis, 35 por sangrado al exterior por di­

ferentes v1as, 9 por hematomas y 11 por traumatismos. 

Tratamiento Estomatol6gico: (para realizar el eatJ! 

dio comparativo de este tratamiento se tom6 como base -­

las unidades dentales tratadas). 

-- Protecci6n Especifica (aplicaciones de Fluor),a 

7 pacientes en el DIF, a l en el Hospital Pediátrico 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 6rganos den 

tarios en el DIF, a 6 6rganos dentarios en el Hospital -
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Pediátrico del Centro Médico Nacional, 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 6rg~ 

nos dentarios en el DIF, ninguno en el Hospital Pediá -

trico del Centro Médico Nacional, 12 en el Hospital In­

fantil de México y en 4 6rganos dentarios en el Hospi -

tal 20 de Noviembre. 

-- Exodoncias, se realizaron en 10 6rganos denta­

rios en el DIF, 6 en el Hospital Pediátrico del Centro­

Médico Nacional, 15 en el Hospital Infantil de México y 

B 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

rio• en el DIF, 2 en el Hospital Pediátrico del Centro­

M6dico Nacional, 3 en el Hospital Infantil de México,en 

ningW1 6rgano dentario en el Hospital 20 de Noviembre. 

-- Pulpectomias, se realizaron unicamente en 2 6.!:, 
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ganoa dentarios en e1 DIF. 

Tratamiento Ortod6ntico, se present6 solo en un 

paciente del DIF, 

-- Tratamiento Protésico, se llev6 a cabo en un s~ 

lo paciente del DIF. 

Cirug1a Menor, ~nicamente se realizaron en un -

paciente del Hospital Pedi&trico de1 Centro Médico Naci~ 

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. 

~ NSTITUCION 1 TERAPIA DE AUX. DE 
R E E M p L A Z O TERAPIA DE TRATAMIENTO 

(HOSPITAL REEMPLAZO GENERAL TRATAMIENTO ESTOMATOLOGICO 

5 6 7 e 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18119 20 21 22 23 24 251 

1 

~OSP. INF. 

5% 9%13% PE PEDIA- 4% 8% - l l 68 l7 7 11 7 33 6 10 - 3 2 l l 

frRIA 

(DIF) 

~. P. 
61 1% 3% 9% - 5% - - l l7 l~ 3~ 11 l - 6 - '- - - -

l:.M.N. 
1 
1 

~OSPITAL 
!INFANTIL 
PE MEXICO 

1% 3% 8% 2% 8% - - - 6 l 23 31 2 - 12 15 - 3 - - -

~OSPITAL 
"20 DE 9% 4% 2% 8% 3 - - 46 35 9 11 2 l 4 e - - - - -
NOVIEMBRE" 

26 

-

l 

-

3 
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10 .,....~~~~~~-. 
9. 

ª· 7. 
6. 
s. 
4. 
3. 
2. 
l. 

DIF HOSP. 20 DE 
NOV. 

HOSP.INF.DE 
MEXICO 

HOSP.PED. 
C.M.N. 

GrAfica que muestra el tratamiento Estomat6l~gico 

realizado en los pacientes Hemof1licos, estudiados 

en cada una de las Instituciones de SalUd. 
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HOSP,20 
DE NOV, 

HOSP,INF. 
DE MEX. 

HOSP,PED, 
C,M,N, 

Gr&fica que muestra el porcentaje de tratamientos de 

reemplazo que cada una de las Instituciones de Salud 

estudiadas, tienen sobre los pacientes hemof1licos. . 
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DISCUSION. 

Con loa datos que se obtuvieron al realizar el pr~ 

&ente trabajo de inveatigaci6n, nos dimos cuenta que es­

de suma importancia conocer las alteraciones de la coag~ 

laci6n, corno la hemofilia; ya que éstas pueden presenta~ 

se en el consultorio del Cirujano Dentista, y si éste no 

tiene los conocimientos suficientes sobre este tipo de -

padecimiento puede poner en peligro la vida de aquellos­

que la sufran. 

Este estudio se llev6 a cabo en 4 Instituciones -­

de Salud; Instituto Nacional de Pediatr1a (DIF), Centro­

Hoapitalario 20 de Noviembre (ISSSTE), Hospital Infantil 

de México (SSA) y Hospital de Pediatr1a (CMN); 10 pacien 

tea por cada inatituci6n, en donde se obtuvo que los pa­

cientes hernof1licoe tienen mayor control de su padeci -­

miento en el Instituto Nacional de Pediatr1a y el Centro 

Hoapitalario"20 de Noviembre" y en menor grado en el Ho.!!. 

pital de Pediatr1a; en cuanto al tratamiento eatomatol6-

gico, el Instituto Nacional de Pediatr1a tiene mayor se~ 

vicio, siguiendole el Centro Hospitalario "20 de Noviem­

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

~ltimo el Hospital de Pediatr1a. 
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La edad de los pacientes estudiados fluctuaba en-

tre los 3 y 14 anos de edad, ya que entre estas edades-

presentan la dentici6n temporal completa y posteriormeu 

te la dentici6n mixta. 

Al paciente hemof1lico se le puede realizar cual­

quier tipo de tratamiento odontol6gico, siempre y cuan-

do au padecimiento esté controlado por el hemat6logo. 

El padecimiento por lo general se detecta cuando-

el nino empieza a desplazarse por s1 mismo y sufre traB 

matiamos, por otra parte, no se preaent6 ningún caso en 

el sexo femenino, y que éste únicamente es portador. 

El paciente hemof1lico solamente es tratado por -

el Cirujano Dentista cuando el tratamiento dental a - -

efectuar no conlleva el riesgo de alterar su estado he-

morr&gico, por esta raz6n el Cirujano Dentista no real! 

za en este tipo de pacientes el recubrimiento pulpar d! 

recto e indirecto, ya que estos procedimientos son de -

evoluci6n dudosa. 

Los pacientes hemof1licoa recurren al centro boa-

pitalario en orden de frecuencia por:Hemartroaia, hema-

tomas, sangrado al exterior por diferentes v1aa y por -

traumatismos. 
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CONCLUSIONES 

l) La hemofilia se presenta en el sexo masculino. 

2) El tratamiento de los pacientes hemof1licos si­

gue el mismo patr6n en todas las instituciones estudia -

das. 

3) El paciente hemof1lico se debe tratar únicamen­

te en centros hospitalarios con la asesor1a del hemat61Q. 

go, por las caracter1sticas del padecimiento, ya que es­

el único lugar que cuenta con loe medios adecuados para­

el restablecimiento de la salud e integridad del pacien­

te. 

4) El Instituto Nacional de Pediatr1a (DIF) es el­

que mayor cobertura tiene en el tratamiento estomatil6gj,_ 

co y el de menor cobertura es el Hospital de Pediatr1a -

(CMN). 

5) Las Instituciones que mayor control tienen so -

bre los pacientes hemof1licos son: El Instituto Nacional 

de Pediatr1a (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 eue pacientes hemof1licos, a 
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pesar de que éste no Cmicamente se dedica al tratamiento 

pedi~trico. 

RECOMENDACIONES: 

El Cirujano Dentista debe tener el conocimiento SJ! 

ficiente para hacer un diagn6stico adecuado y poder rem.! 

tir al paciente con sospecha de hemofilia al lugar apro­

piado, donde puede ser precisado el diagn6stico y con -­

ello el tratamiento sea implantado en forma adecuada,El­

manejo de este tipo de pacientes debe ser en forma mult.! 

disciplinaria, con la participaci6n activa de los profe­

sionistas de la salud, teniendo como misi6n mantener f1-

sica y emocionalmente saludables a estos pacientes. 

En los pacientes hemof1licos las principales con -

traindicaciones son las siguientes: Inyecciones intramu.11. 

culares, administraci6n de aspirinas, aminopirina, dex -

tropropoxifeno, indometacina y fenibutazona, ya que és -

tos medicamentos inhiben la agregaci6n plaquetaria y Pll!!. 

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 dulces, 

chicles y chocolatea, puea éstos proporcionan la caries­

dental, evit~ndose as1 las exodoncias. 
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