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INTRODUCCION

En 1la préctica odontolégica diaria y asi también en el
esfuerzo de estar a la vanguardia en conocimientos y equipo
que se pueden utilizar, para prestar eficazmente los mejores
servicios como profesionales dedicados a la asistencia de la
salud, se deben afrontar con responsabllidad casos en los
que se pueden desarrollar enfermedades en algunos pacientes,
que tengan relacién con diversas anomalias de la Hemostasis
que pueden afectar a los vasos, plaquetas y proteinas
sanguineas [ a cualquier combinacién de éstos. EI1
tratamiento légico depende de 1la réapida y adecuada
identificacién clinica y del laboratorio., en el proceso de
la enfermedad trombohemorrégica que esté ocurriendo.

En este caso, por medio de los firmes conocimientos,
tanto de 1la Hemostasis, trombosis y otros trastornos
sanguineos., se puede percatar del desarrollo e
interpretacién de las técnicas especializadas para valorar
la Hemostasis y por lo tanto., emprender terapéuticas

secuenciales y precisas.




CAPITULO X

1. HEMOSTASIS

La Hemostasis es un proceso muy complejo, que se podria
definiy como el conjunto de mecanismos que mantienen la
integridad de los vasos sanguineos, la fuldez de la sangre.,
que evitan o cohiben las hemorragias, limitan el depbsito de
fibrina y regtablecen la luz de los vasos ocluidos por la
coagulacién.

La interelacién entre plaquetas, factores de la
coagulacién y secundariamente, los factores fibrinoliticos
son resposables de la Hemostasis, es declr, el proceso que
controla la hemorragia después de un evento que lesiona
vagsos sanguineos pequefios (capilares, vénulas o arteriolas).
Este proceso induce la formaclén de un tapén hemostético que
es mantenido y remodelado en cl transcurso de un periodo
necesarlo para que el vaso sanguineo recupere su pared
normal.

Cuando las lesiones consisten en la seccién de una
arteria o una vena de gran calibre, 1los procesos de
Hemostasis no son suficientes para detener la hemorragia,
por medio de otros auxiliares como son los métodos fisicos.

quimicos y mecénicos, como mas adelante se explicara.



CAPITULO 11

2. PARED VASCULAR

Es importante para tener un conoélmiento mas objetivo de
la pared vascular. describir -y analizar, cada uno de sus
componentes. A
2.1. Células endoteliales.

Las c¢élulas endoteliales tapizan la supeficie de todos
los vasos sanguineos y estin en contacto directo con la
sangre. Estas células tienen caracteristicas estructurales
muy singulares, que varian seg(in la localizaclén y calibre
del vaso sanguineo. Los caplilares son los vasos mAs pequeiios
de la microcirculacidén y sélo se componen de células
endoteliales y la membrana basal.

Las células endoteliales alguna vez consideradas barreras
inertes entre plaguetas, factores de coagulacién y tejidos
subendoteliales. participan en la regulacién de diversos
aspectos en la secuencia de Hemostasis y coagulacidn.

Estas células son también 1llamadas “esquizofrénicas”
tienen propiedades anticoagulantes y antiplagquetarias, asi
como funciones procoagulantes y una vez que se ha formado el
codgulo participan en 1la fibrinélisis, como se vera a
continuacién.

2.2. Funcién antiplaquetaria.
El1 endotelio intacto aisla a las plaquetas Yy a las

proteinas de la coagulacién de los componentes



éubendqteliales altamente trombégenos., principalmente
colagena. Las plaquetas que circulan por el torrente
sanguineo no se adhieren al endotelio, pero cuando hay
lesién focal en éste y las plaquetas se activan y se lnh;be
su adhesién a las células endoteliales cilrcundantes no
lesionadas, por medioc de los efectos de la Prostaciclina.

La Prostaciclina (PGi?), pertenece a la familia de las
prostaglandinas, que es un potente inhibidor de 1la
Agregaclén plaquetaria y un poderoso; vasodilatador. Durante
la coagulacién, la  Trombina y otros factores séricos
indeterminados. estimulan la sintesis de PDI? en las células
endoteliales.

El factor proagregante Adenosin Difosfato (ADP) liberado

por las plaquetas, es convertido por las células
endotelliales en inhibldor de la Adenina-Nuceétido
Plaquetaria.

2.3. Factores Anticoagulantes.

En las células endoteliales existen dos factores
anticoagulantes, que son moléculas de superficle celular.
2.3.1. Moléculas similares a la Heparina o Sulfato de
Heparén.

Situadas en el endotelio y actGan en forma indirecta.
Acentian los efectos de la proteina plagsmatica
anticoagulante de origen natural Antitrombina 1III, que

inactivaa la Trombina y a otros factores de la coagulacién



Xila, Xta, Xa y 1Xa. Los efectos anticoagulantes de esta
proteina se aceleran unas dos mil veces después de que sé
enlazan con el Sulfato de Heparan sobre las células
endoteliales.

2.3.2. Trombomodulina.

Actla en forma indirecta. Se une a 1la Trombina
convirtiéndola en un activador de la Proteina C, que es una
proteina plamatica con una gran capacldad anticoagulante en
su forma activada.

La Proteina S, sintetizada por las células endoteliales.
actila como cofactor para la actividad anticoagulante de la
Proteina C activada. que inhibe la coagulaci6én mediante el
desdoblamiento proteolitico de los Factores V y VII.

2.4. Funclén Prohemostética.

Los tejidos conectivos subendoteliiales, estan formados
por diferentes elementos y cuando se pierde la continuidad,
se exponen en direccién a las plaquetas fibronectina,
laminina. trombospondlna, diferentes tipos de colégena,
elastina, y glucosaminoglucanos. Aunque algunos de sus
diferentes componentes, como la membrana basal y la
elastina, favorecen la Adherencla plaquetaria, el estimulo
mas potente para la Adhesién y Activacién plaquetaria, es la
Colagena Fibrilar, que también produce la activacién por
contacto de los Factores de Coagulacién (Via Intrinseca).

La fibronectlina actda para estabilizar las uniones célula



.a célula, y cbdlula a sustrato en el revestimiento endotelial
normal.

Las células endotéllales sintetizan y secretan el Factor
de von Willebrand (componente del complejo del Factor VIII),
esencial para la adhesién de plaquetas a la Colégena y otras
superficies. El Factor Histico 1liberado por las células
endoteliales lesionadas [ alteradas, activan la via
extrinseca de la coagulacién.

2.%5. Funcién Fibrinolitica.

El endotelio también estimula la degradacién de los
coégulos por activacién de la via fibrinolitica. Este
sistema Se activa por proteinas conocidas como activadores
del Plasminégeno que se unen al codgulo de fibrins y
convierten a éste en Plasmina, que regula la fibrina, la

enzima principal en la lisis del coagulo.
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CAPITUI.LO I I1I
3. ESPASMO VASCULAR

Inmediatamente que'se corta o rompe un vaso sanguineo, el
estimulo del vaso traumatizado hace que su pared se
contraiga; ésto reduce al instante la salida de la sangre
por el sitio roto.

La contraccién resulta de reflejos nerviosos y de espasmo
miégeno local. Los reflejos nerviosos probablemente se
inicien por impulsos dolorosos nacidos del vaso traumatizado
o de tejidos vecinos. Sin embargo, la mayor parte del
espasmo probablemente resulte de una contraccion midgena de
los vasos sanguineos. El espasmo se inicia por lesiébn
directa de la pared vascular, y tal vez origine 1la
transmisiéon de potenclales de accién a lo largo de la pared
del vaso. Cuanto mayor el traumatismo, es mayor la
intensidad del espasmo. Este espasmo vascular local pueds
prolongarse en varlos minutos, Incluso horas y durante este
tiempo ocurren los sjiguientes procesos.

3.1. Reaccién Vascular.

El coadgulo empieza a desarrollarse en un plazo de 15 a 20
segundos, si el traumatismo de la pared vascular ha sido
intenso, de 1 a 2 minutos si ha sido menor. Sustancias
activadoras procedentes de la pared vascular traumatizada.
de las plaquetas y proteinas sanguineas que se adhieren a la

colégena de 1la pared lesionada lIlnician el proceso de



coagulacién. y

Una' vez formado’ el codgulo. “ puede ser invadido por
fibroblastos que‘t méas tarde forman tejido conectivo en todo
el coagulo, éste puede disolverse. La evolucién normal del
coadgulo que se forma en ‘un pequeiio orificlo de la pared
vascular, consiste en la invasidn de fibroblastos que se
inicia unas cuantas horas después de formado. lo cual
aumenta por 10 menos en parte., el factor de crecimiento
secretado por las plaquetas y prosigue hasta la organlizacién
completa del coagulo en tejido fibroso en un Pplazo
aproximado de siete a diez dias. Por otra parte cuando se
coagula una gran cantidad de sangre como la que ha escapado
a los tejidos, sustancias especlales del interior de los
proplos tejidos suelen activar el mecanismo que disuelve 1la

mayor parte del coégulo.



CAPITULO IV
4. Fisiologia Plaquetaria.
4.1. Historia de las Elaquetas.

La plaqueta fué descublierta en 1842 por Donné, 40 afios
después, se descubrid su relacién con algunos trastornos
hemorrégicos, lo cual fué confirmado por Hayem Bizzozero al
descubrir su participacién en la Hemostasis, enunciando que
las plaquetas por los cambios que experimentan forman una
sustancia que actila sobre 1los Factores de coagulacién y
facilita la formacién de filbrina.

Bromh y Krauss en 1883 establecieron la relacién sobre la
disminucién de plaquetas y la aparicién de Plrpura. En 1918
Glanzman sugirié que la Purpura podia deberse a un defecto
en la funcién plaquetaria. A pesar de tales contribuciones
las plaquetas continuaron siendo menospreciadas y todavia en
1931, Mackay afirmé que era dudoso ol desempefio de algln
papel de éstas en la coagulaclén.

Starling en su 1ibro las considera = fendémenos.
Afor tunadamente, en una monografia sobre 1la coagulacién
escrita en 1965, Jonhson ¥y Greenwald les atribuyeron
miltiples funciones., aclarandose desde entonces numerosos
conceptos acerca de la fisiologia y bioquimica de sus
reacciones, por lo tanto, su correlacién con los problemas

hemostaticos.



4.2.'angpltuciéﬁ’p;équetpflg.
‘;Lés: ﬁlaqﬁeta# soﬁ células- sanguineas en forma de disco y
m;deﬁ de’ 3"3'5 ﬁicras de diametro., que normalmente estén
presehtes en: :la- sangre a una concentracién de 150,000 a
400,000 _por miérolltro. El microscopio electronico revelé
que las plaquetas tienen un halo formado por IgG e IgM.
fibrinégeno con otros factores de coagulacién. Con forma
circulante y aspecto liso, clrcundadas por una membrana
plasmética clasica cubierta por un glucocaliz. Muchas
proteinaé con altqg contenido de hidratos de carbono
{glucoproteinas GP), se encuentran embebldas en esta
membrana. Cuatro de estas glucoproteinas han sido asociadas
con un papel flgioldégico en 1la formaci6bn de los trombos
plaquetarios, GPla, GPIb, GPIla-II11b.

En la parte Iinterna de las plaquetas hay un sistema
canalicular abierto que presenta invagilnaclones profundas en
la membrana plasmética. un conplejo elaborado de
microtGbulos y microfilamentos, estos Gltimos compuestos por
las proteinas contractiles actina y miosina, mitocondrias,
lisosomas y dos tipos especificos de gréanulos.

4.2.1. Gréanulos Alfa.

Contienen fibrinégeno (Factor 1), fibronectina, Factores
V (Acelerina-Factor Labil), ViIl (Factor Antihemofilico A,
Globulina Antihemofilica, Tromboplastinégeno), Factor

Plaquetario 4 (polipéptido neutralizador de la Heparina) y



Factor de Crecimiento derivado de laé‘plaquetéséf

4.272.°Grénulos Electrodensos.

Son sitlos. de almacenamlento para -.un.- fondo ‘Gomin: no:

metabélico de nucleétides de adenina (ADP ¥ ATP);

ionizado, histamina, serotonina y adrenallina.’=:i =
4.2.3. Factores Plaquetarios.

Estos van a colaborar con otros elementos sanéuinéoalpafﬁ”
provocar la Activacién Plaquetaria. L T

Factor Sinénimo

1 Factor V

2 Sustancia Tromboplastica (Factor VIII)
3 Fosfolipoproteina (Tromboplastina)

4 Factor Antiheparina

9 Factor Coagulante del Fibrinégeno

6 Factor Antifibrinolitico

7 Cotromboplastina Plaquetaria
“4.3. Actividad Plaquetaria

En el proceso mediante el cual se adhieren las plaquetas
en un acontecimliento esencial para la hemostasis normal.
4.3.1. Adhesividad Plaquetaria.

La molécula del Factor VIII:vWF, desempeiia un papel
fisiolégico importante al regular la adhesividad
plaquetaria. La subunidad mas pequeiia del Factor VI1II1:vWF,
es sintetizada por células endoteliales como polipéptidos de

230,000 daltones, que circulan como agregados de disulfuros



unidos, con pesos moleculares mayores de un millén de
daltones. Los tejidos endoteliales contienen Factor
V1II:vWF, 1liberado por células endoteliales o que se han
unido desde el plasma.

Las plaquetas se adhteren al subendotelio fijéndose a
moléculas de Colagena (estimulo esencial), al Factor
VIII:vWF y Fibronectina. Al adherirse cambian su forma usual
de disco a formas delgadas., planas y alargadas que se
diseminan sobre todo el segmento del vaso lesionado. En las
plaquetas hay sitios, de unién especificos para Colagena.,
Factor VIII1:vWF y Fibronestina. Las plaquetas no se adhleren
a los vasos lesionados cuando hay ausencia plasmética del
Factor antes mencionado o es cualitativamente anormal. Este
Factor se adhiere a 1las plaquetas por una glucoproteina
receptora en su membhrana plasmitica, conocida como gluco-
proteina Ib (GPIb), formando un puente molecular entre
plaquetas y Colagena.

4.3.2. Secrecién Plaquetaria. (Reaccién de Liberacién).

La secrecidn del contenido de los grénulos plaquetarios
se produce al poco tiempo de la Adhesién; grénulos Alfae
Densos gque se mencionaron en inclisos anteriores.

El calclo es necesario en la secuencia de la coagulacién
b4 el ADP es un potente mediador de la Agregacién
Plaquetaria.

Cuando las plaquetas se activan y 1la reaccidén de



liberacidén comienza, un complejo fosfolipido denominado
Factor 3 plaqﬁetario queda activado, ya que esta expuesto en
la superficie de las ﬁlaquetas. ésto es importante ya que en
este sitio los Factores de Coagulacién IXa y VI{la, mas
calcio se unen para activar al Factor X, por lo tanto, ésto
contribuye al Mecanismo Intrinseco de la coagulacién y a la
formacion de trombina.

4.3.3. Agregacidn Plaquetarla.

Después de adherirse las plaguetas a los vasos
lesionados, las Interacciones estables entre estas células
forman el proceso de Agregacidén. Si este acontecimiento no
sé produce, no se forma el Tapén Hemost&tico primario. La
Agregacitn Plaquetaria es una reaccién compleja en la que
intervienen la Reacclén de Liberacién de estas células
fosfollpasas A? y desintegracién C de los fosfolipidos de la
membrana, alteraciones de concentracién de CAMP
intracelular, movilizacidn de calclo intracelular vy
presencia de receptores de flbrinégenoc sobre la superficle
celular. Las concentraciones intracelulares de CcAMP,
handemostrado desempeiiar un papel para regular la Agregaclién
Plaquetarla. Las sustancias que 1lo aumentan, inhiben la
Agregacion (prostaciclina, dipiridamol) y los estimulantes
de este acontecimiento disminuyen el cAMP (ADP, adrenalina)

El AMP ciclico genera una clnasa intraplaquetaria., ésta

funciona fosforilando una proteina receptora en la plaqueta

- 14 -



que fija el calcio ionizado en ésta, por lo tanto, si no se .
dispone de este AMP ciclico para 1§ Trombostenina, ésta. no

se puede contraer y como resultado final la plaqueta no

puede agregarse.

Los receptores de la membrana plaquetaria se unen a la
Adenilciclasa de la misma, es la enzima que sintetlza cAMP.
También los derivados de las prostanglandinas son
moduladores clave de esta reaccién bioquimica de la plaqueta
{Agregacién) y aumentan o disminuyen la reactividad de la
misma.

Por otra parte, la interaccién entre célula endotelial y
Plaqueta depende en gran medida de los derivados prostan-
glandinicos. En las membranas, tanto de la célula endotelial
como la plaqueta hay fosfolipldos de membrana, que se
transforman por acclén de la fosfolipasa A? en acido
araquidénico. que después se convierte en dos endoperoxidos
PGG2 y PGH?. La enzima cliclooxigenasa hace ésto. En la
plagqueta, la PGH2 se convierte en Tromboxano A?, poderoso
vasoconstrictor y agregador plaquetario, gracias a una
enzima plaquetaria especifica, la sintetasa de tromboxano.
El tromboxano A? inhibe a 1la ciclasa del adenllato y la
prostaciclina la estimula, la ciclasa del adenilato es la
enzima que convierte al ATP en AMP ciclico y por lo tanto,
es la moduladora de la concentracién intraplaquetaria de

éste.



Por el contrarlo, la PGH? de la célula endotelial se
convierte en prostaciciina, por accién de una enzima
especifica la slnte&asa de prostaciclina, que es inhibidor
potente de la Agregacién y un vaso dilatador.

Recientemente se ha demostrado que el desdoblamiento de
fosfolipidos que contienen 1inositol. por la fosfolipasa C
sirve como segundo mensajero péra agonistas plaquetarios. La
Reaccién de Liberacién de estas células, medlada por
trombina., han coincidido con el desdoblamiento de lipidos de
inositol por fosfolipasa C para producir diacildicerol y
trifosfato de 1inositol. El primero cumple en la membrana
celular con la funcién de activar la proteincinasa C, que
fosforila moléculas necesarias para la Secrecién
plaquetaria. El trifosfato de lnositol actia como mensajero
secundario para movillizar calcio intracelular. que es
esencial para la Secrecidén y Agregacién plaquetaria.

La via comun final de Agregacién, comprende la unién de
fibrinbgeno a la membrana plaquetaria para aumentar inter-
acciones entre estas células. En ausencia de fibrinégeno o
su receptor, no hay Agregaciédn.

En las plaquetas, los sitios de unién del fibrindgeno
estan compuestos de glucoproteinas y GPlla-Ililb de 1la
membrana.

4.4. Reserva Plaquetaria.

No existe wuna reserva plaquetaria en la médula &sea, es



necesario un periodo aproximadamente de 7 a 10 dias para que
una célula precursora madre madure hasta convertirse en un
Megacariocito que origine plaquetas a partir de su cito-
plasma. La trombopoyetina estimula la producclén de
megacariocitos y éstos circulan de 12 a 48 horas en la
sangre siendo finalmente expulsados. Pequefias cantidades de
plaquetas son consumidas en los procesos de reparacién de
las lesiones vasculares menores, pero la mayoria de estas

plaquetas sobreviven en la circulacién de 7 a 10 dias.
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CAPITULO V
5. SISTEMA DE COAGULACION.

Este sistema de Coégulaclén es el tercer componente en el
proceso hemostdtico y es importante en la formacién del
trombo.

§.1. Secuencia de Coagulacién.

La secuencia de coagulacién comprende, en esencia, una
serie de transformaciones de proenzimas a enzimas activadas
que culminan en la formacién de trombina, que convierte la
proteina plamfAtica soluble fibrindégeno, en proteiné fibrosa
insoluble fibrina.

5.2. Ensamble de un CompleJo.

Cada reaccién en la via de coagulacidén se origina del
ensamble de un complejo de reaccién, compuesto por una
enzima (Factor activado de Coagulacién), un sustrato (forma
proenzima de Factor de Coagulaciéon) y un cofactor
(acelerador de reacclién). Estos componentes se ensamblan
sobre una superficie de fosfolipidos y quedan unidos por
iones de calcio, o sea en la superficie de la membrana de
las plaquetas.

5.3. Elementos que participan en la Coagulacidn.

La Coagulacién o Hemostasis secundaria, es el proceso que
consolida y ocluye, en forma total y definitiva., el Tapén
Hemostdtico primario, mediante el deposito de fibrina.

Son muchas las sustancias que afectan a la Coagulacién.

- 19 -
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Los procoagulantes tienden & intensificarla y los anti-
coagulantes se oponén a ella. En condiciones normales las
sustancias se mantienen en equilibrio, por lo tanto, no se
produce una Coagulacién inapropiada, sin embargo, se lleva a
cabo la Coagulacién cuando es necesaria para la Hemostaslis.

Los procoagulantes importantes que Se conocen en la
actualidad son los Factores de Coagulacibén que regulan la
formacion de trombina, son moléculas proteinicas
sintetizadas por el higado. Los hepatocitos sintetizan la
mayor parte de proteinas de 1la Coagulacién, incluyendo
fibrinbégeno. protrombina, Factores V, VII, VIII:C, IX, X,
X1, XI1 y XIII.

Los anticoagulantes o inhibidores de las proteinas de la
Coagulacién son: antitrombina 111, inhibidor de Plasmina
Alfa? y proteina C.

La excepcidén principal de la sintesis de proteinas de
la Coagulacién por hepatocltos es la del Factor VII1:vWF por
las células endoteliales. Aunque las proteinas de los
Factores VIiIii:C b4 VIIIVWF se sintetizan en lugares
diferentes, circulan en el plasma como un Complejo.

Los procesos normales de la Coagulacién dependen de la
vitamina K y los Factores que dependen de ella son: proteina
C y Factor 11 (protrombina), VI, IX y X. Todas estas
proteinas contienen reslduos carboxilados de Acido

glutamico. La reaccién de carboxilacién es catalizada en los



hepatocitospor’ un - sistema - enzimatico 1
vitamina K. Las formas éarboxi;adas sé“ﬁné;_af
plaquetarios en .presencia de- calc;é li Jaceleran
espectacularmente las reacciones de Coakﬁlgéién‘due originan
la transformacién de trombina. »

5.4. Factores de Coagulaciodn.

Son las proteinas plasmaticas que se van incorporando a
nuevas sustancias que intervienen en la generacién de
trombina. Se les ha asignado un n(mero romano., basandose en
el orden de su descubrimiento vy en la nomenclatura aceptada
internacionalmente.

5.4.1. Cascada de Reaccliones.

Cuando 1las proteinas se convierten en serina proteasas,
su forma activa se designa con una "a" después del ntmero
romano. La serina proteasa activada produce una cascada de
reacclones que origina la formacién de trombina, por dos
mecanismos diferentes: Mecanismo Intrinseco y Mecanlismo
Extrinseco. Durante la activacién de ambos mecanismos se
presentan tres fases:
la. La generacién de tromboplastina intrinseca, activador de
la protrombinasa.
2a. Se forma la trombina.
3a. Ocurre la formacién y el depédésito de fibrina.

5.4.2. Mecanismo Intrinseco.

La tromboplastina intrinseca se puede generar por ambos
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Nim de orden’ L
de' los Factores - Principales Sinénimos

L »fFlbrinégeno

: Piétromblna
jTromboplastina histica
Calcio

Acelerina Factor 1labil

Proconvertina. Acelerador de la
- conversidén de la protrombina sérica
ty]}} g Factor antihemofilico
Glpbulina antihemofilica
Tromboplastindgeno
21X . Componente de tromboplastina
’ Factor de Christmas
Factor antihemofillco
X Factor Stuart-Prower
Factor Stuart
Factor Prower
X1 Antecedentes de tromboplastina
Factor Rosenthal
XIr Factor Hageman. Factor de contacto
XIrr Factor estabilizador de fibrina
de Laki-Lorand
Factores aln Factor Fletcher (precalicreina)

no numerados Factor Fitzgerald (Flaujeac, Williams)



mecanismos de Coagulacién.

Cuando el plasma se pone en contacto con el vidrio,
caolin, colagena, mucﬁpolisacéridos. plaquetas células endo-
teliales rotas y membrana basal subendotelial, a las cuales.,
se les une el Factor XII (Factor Hageman-Factor de Contacto)
que es estimulado y se vuelve enzimdticamente activo F-XIla.

Con ello empleza una serie de reacclones enzimaticas con
participacién de la Precalicreina o Factor Fletcher, el
cininbégeno de alto peso molecular (Factor Fitzgerald,
Flaujeac o Willlams) y el Factor XI, que en presencia de
calclo transforma el Factor 1X en IXa.

El Factor IXa, Junto con fosfelipidos Ca y Factor VIII,
forma el Complejo activador del Factor X, transformandolo en
Xa y é6ste nuevamente, con fosfolipidos, calcio y Factor V,
forma el activador de la protrombina o protrombinasa, la que
a partir del Factor 1] libera la trombina, que es la enzima
responsable de la transformacién del fibrinbgeno en fibrina.
5.4.3. Mecanismo Intrinseco.

Comienza el contacto del plasma con la tromboplastina
(Factor de tejidos) tisular derivada de las células
endoteliales dafadas. del subendotelio o de monocitos y que
forma un complejo con calcio y el Factor Vila que activa al
Factor Xa.

Como se observa, la cascada extrinseca, también activa al
Factor X, pero lo hace a través de un nimero menor de pasos
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y por lo tanto actda con méyor yépidez;
5.5. Protrombing. : -

Es una proteina plasmitica, una globulina Alfa2?, con peso
molecular de 68,700. Esta presente normalmente en el plasma,
con una concentracién aproximada a 15/mg dl. Es una proteina
inestable que puede desintegrarse fAcilmente en compuestos
maAs pequefios uno de los cuales es la trombina, con peso
molecular de 33,700, casl la mitad de la protrombina.

Se forma continuamente en el higado, sino fuera asi su
concentracién en el plasma disminuye en un lapso de 24 horas
y una coagulacién efectiva no estd asegurada. El higado
necesita vitamina K, para formar normalmente la protrombina,
por lo tanto, la ausencla de esta vitamina o la presencia de
alguna enfermedad del higado puede disminulir la
concentracion de ésta y puede aparecer una tendencia
hemorragica.

5.5.1. Produccién de Trombina.

El Factor X se transforma en Xa, tanto a través de las
vias mencionadas como por influencia de 1las enzimas
presentes en el veneno de algunas serpientes y de la
tripsina. El Factor Xa, como parte de la protrombinasa
hidroliza al Factor Il y lo transforma en trombina. El
Factor Ii es una glicoproteina formada por el higado y 1la
vitamina K funciona como coenzima en la modificacion que

permite adicionar grupos gamma carboxilos a la glutamina, lo



,qugf,lé, Ebhfiere?la[capébldéd geiiija; calcio, ‘unirse . a los
fb;folﬁﬁiﬁosvgde'fla' protrombinasa 'y .ser’ activada por el
Factor Xa. e

‘lLay fofﬁaéién 'de trombina que se regula por el principal
inhibidor fisiolégico que es la antitrombina IIl activada,
ésto gracias a las moléculas de heparina (complejo heparina-
antitrombia [I1). Esta formacién de trombina se puede
restringir ain mhs por 1la activacién de la proteina C
catalizada por la trombina en la superficle de las células
endoteliales. La proteina C activada, degrada a los Factores
Vvilla (Factor antihemofilico) y Va reduclendo velocidad de
formacién de la trombina.

5.5.2. Formacién de la Fibrina.

Por 1la accién de la trombina ocurre la conversién del
fibrindégeno en una red de fibrillas estables de fibrina,
ademAs libera protedlisis fibrinopéptidos A y B de la
molécula de fibrinégeno que produce mondmeros de fibrina.
Cuando éstos Se unen entre si, lo hacen en forma escalonada
traslapada, llaméndose protofibrillas, @&stas aumentan Ssu
tamafio formando grandes hileras moleculares que producen
cordones de fibrina; éstos uniéndose entre si, forman una
red ramificada de fibras, produciéndose un gel.

El Factor XIIl (Factor establilizador de fibrina), se une
a la fibrina y es convertido por la trombina en Factor

XIlla, que de manera convalente cruza entre si monémeros de
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fibrina adyacentes. VElA FaétdrIXIfi. iambién entrecruza al
inhibidor . de plasm;ha ‘Alfa? :Eon;éi~coégulo. pero éste es
mecanicamente mas fuerte y resistente a la lisis.
5.6.Retraccion del Coégulo.

Alrededor de una hora después de la formacién del
coagulo., éste se establliza todavia mads a través de un
proceso denominado retraccién del coagulo en el cual. éste
se contrae y tira de 1los bordes del vaso lesionado.
acercandolos entre si. El coAgulo se retrae por la accion de
la trombostenina, proteina contractil presente en las
plaquetas atrapadas en el codagulo. La cnergia para esta
retraccié4n puede obtenerse del ATP, que se encuenira en
concentraciones relativamente altas en las plaquetas. La
trombina aumenta las actividades de los Factores V y VIII,
favorece la Agregacién Plaquetaria y activa la trombina.
§.7. Fibrindlisis,

Este sistema elimina los coagulos cuando no son
necesarios. En todos los vasos sanguineos del organismo se
forman c¢ontinuamente pequefios coAgulos que 81 no fueran
eliminados, ocluirian de manera gradual la microcirculacion.
La fibrindlisis también remueve los coAgulos que ya no son
necesar ios para la Hemostasis después que los vasos
lesionados han cicatrizado.

5.7.1. Componentes fundamentales del sistema.

Plasmindgeno. Proteina plasmAtica Alfa globulina, con
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Peso molecﬁlér de 90,000. Slntetizada’bor el higqﬁb.,rlﬁén ¥
los eosinéfilos. por efecto de su acthadékféi‘Faét6f7ﬁil
(Factor Hageman), th éste a su vez es~aétl§ad6'por la"
accioén de productos bacterianos '(estreﬁtécinasa) y xpor
activadores histicos, el plaminégeno se “transforma” en
plasmina que es una andopeptidasa con peso molecular de
80.000 formada por una cadena pesada Y otra ligera, puede
digerir a los filamentos de fibrina e incluso al
fibrindgeno.

Se han detectado diversos tejidos activadores histicos,
pero su fuente de mayor importancia fisiolégica son las
células del endotelio vascular, que los liberan con rapldez.
Un coagulo gque esté en el interior de un vaso o alrededor de
é1 hace que el endotelio vascular adyacente libere
activadores hacia el coégulo, los que inician 1la
fibrindlisis. De este modo, la mayor parte de la actividad
de 1la plasmina se restringe al proplo coédgulo y la plasmina
que pueda escapar hacia el plasma se inactiva con rapidez
por la accién de las antlplasminas circulantes, lo que
impide la destruccién del fibrindégeno circulante.

Las células endoteliales pueden liberar también
activadores del plasmindgeno en condiciones de estress o
durante el ejerciclo. En condicliones normales el activador
liberado no tiene mucha importancia, ya que el higado se

encarga de depurarlo en la sangre y tiene una vida media de
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s6lo diez a quinceiminutos,

La‘;,flbrinélisis una - tendencia a la

hemorragla:. a partir i lesionados, mientras que la

fibflﬁbgenéiiéisbﬂﬁuéae' dléﬁinul» 1 fibrlﬁégeno p;asmét;co
- hasta -cifras . tan béJEs’dﬁéryafno:péfhlten:una coagulacién
adecuada.

5.8. Fibrinégeno.

Reclienteomente se ha visto que el fibrindégeno soluble se
une a las glucoproteinas Ilb-Illa complejas para la activa-
cién plaquetaria. Los mediadores Intracelulares que
transforman a las glucoproteinas Ilb-Illa dentro de un
fibrinégeno activo receptor no tienen que ser identificados
porque la composicion de los lipidos que forman parte de la
membrana plaquetaria experimenta cambios durante la
activacién. Se investigaron los efectos de los lipidos sobre
los fibrindgenos obligados a purificar a estas gluco-
proteinas. Los intercamblos aniénicos de los lipidos
extraidos de las plaquetas., expuestos a trombina u otras
plaquetas agonistas provocaron una actividad que aumento el
fibrinégeno ligado a las glucoproteinas., un monoester
fosfato fué Llmportante para la actividad junto con un acido
fosfatidico; pero el gque realmente provoca una especifica
interaccién pura entre glucoproteinas y fibrindégeno es el
acido fosfatidico puro. Este Acldo aparecié para aumentar la

proporcion de fibrindgeno con la adecuada unidén con las
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glucoproteinas complejas sin alterar sus afinidades por los
fibrindégenos. Los efectos del &cido fosfatidico fueron
resultado de propiedades estructurales especificas de los
lipidos. Los acidos lisofosfatidicos son potentes
inducidores de flbrinégeno para unirse a las glucoproteinas,
estos resultados demostraron qué especificamente los lipidos
pueden afectar la ligadura del fibrindgeno a las
glucoprotéinas puras y por lo tanto, los lipidos cercanos
tienen el potencial para influenciar al fibrinégeno para

unirse a un receptor.
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CAPITULO VI
6. HEMOSTASIA.

Los métodos Hemosiéticos son un conjunto de acclones que
se emplean para reducir en lo posible, la pérdida de sangre
durante procesos quirGrgicos y después de éstos, con el fin
de prevenir complicaciones generales como choque,
coagulopatias. anemias o trastornos de la cicatrizacién.

A continuacién se mencionaré&n brevemente los diferentes
métodos de Hemostasia que se requieren segin el caso.

6.1. Métodos Hemostaticos Fisicos por Compresién.
6.1.1. Oclusion directa con una gasa himeda.

Al efectuar la 1incisién cutanea, el <cirujano o0 su
ayudante deben colocar de inmediato, una gasa humectada
contra los extremos abiertos de cualquier vaso trasecado y
sangrante. Al continuar esta presién digital durante 15 o 20
segundos, ©S$ usual que se formen pequefios coagulos en los
extremos de muchos vasos de calibre pequeiio secclonados y
que no continde la hemorragia.

6.1.2. Compresién contra un hueso subyacente.

Cuando un borde cuténeo incidido de un lado de la herida,
parece estar sobre un hueso, se puede colocar una compresa
por encima de la superficie externa de dicho borde, para
comprimir los vasos transecados contra la superficie firme
subyacente. La interrupcién parcial o leve de dicha presién

a intervalos permite identificar uno por uno los extremos
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seccionados de éualquier vaso de gran callbre, conforme
aparecen chorros o gotas de sangre de dichos extremos.
6.1.3. Compresion Bidigital (pellizcamiento)

Cuando los tejidos blandos que contienen los vasos
hemorragicos son méviles y no estan en forma directa soﬁre
el hueso., se puede aplicar la misma técnica de oclusién por
presién interrumpida de manera gradual, comprimfendo en todo
su espesor los tejldos blandos (por 1los cuales pasa un
tronco o arteria) entre el pulgar y los demés dedos de la
mano izquierda, utilizando una gasa o compresa.
6.1.4. Compresidén con gasa montada.

La gasa se puede aplicar directamente a superficles

‘hemorréglcas con la mano y dedos para detener el sangrado,

gin embargo, en océsiones surge un punto hemorragico en un
orificto o zona profunda y se necesitar& un instrumento de
mango largo para llegar al vaso y aplicar la compresion
hasta que esté listo para pinzar, ligar o cauterizar.
6.1.5. Compresion por taponamiento.

En algunas operaclones, la hemorragia difusa requiere
compresién durante periodos prolongados para un control
satisfactorio. Se puede comprimir la superficie hemorragica
con una compresa humeda durante 10 a 20 minutos. La solucién
salina empleada para humedecer la compresa debe estar fria,
no tibia.

LLas compresas secas también detienen satisfactorlamente
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la hemorragia, pero causan deshidratacién de los tejidos y
tienden a adherirse a los coagulos reclén formados
reanudandose la hemq;ragia.

6.2. Métodos Hemostaticos Mecanicos.

En algunos vasos sanguineos de gran callbre la hemorragia
no se detiene mediante compresién. compresas o torsion. En
Grecia. durante el primero y segundo siglos antes de nuestra
era, los médicos ya habian aprendido como controlar la
hemorragia de vasos seccionados anudéndolos con ligaduras
hechas de materjiales biol6glcos naturales, como fibra y
tela. En la actualidad, tamblén se emplea una gran varjedad
de materiales aloplasticos sintéticos, para ligar vasos
sanguineos. Las ligaduras y suturas son la base de la
Hemostasia en vasos de gran calibre, de igual manera que la
electrocoagulacién en vasos de difimetro mhs pequeiio.

La ligadura de arterias y venas secclonadas se logra con
materjiales de sutura absorbibles © no absorblbles.'éstos son
los que quedan en los tejidos durante 60 dias o mas. Pueden
ser flexibles (seda., algodén, nylon)o rigidos como (clips
metalicos). Las ligaduras no absorbibles se preparan a
partir de materiales naturales sintéticos.

La ligadura debe aplicarse en toda la circunferencia del
vaso hemnorragico y su adventicia en el punto mAs cercano
posible al extremo seccionado. Cuando se incluyen &és

tejidos en el nudo, se requiere un material més resistente y
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voluminoso, el nudo resultante tiene mayor volumen y ademés
de que estrangula puede originar necrosis del tejido vivo.
Las técnicas burdas ocasionan resultados burdos.

Aunque la seda es todavia el material de sutura con
mejores cualldades manuales y precisién en el anudado, su
digposicién de filamentos mGltiples y el &rea de superficie
total correspondiente hacen que se produzca més fibrosis en
las heridas.

El1 nylon trangparente 65-0, 4-0 y 3-0 es excelente en
puntos profundos.- produce amenos reaccién de los tejidos,
aunque el anudado requiere un poco de mas precisidén y
culdado que con la seda.

6.2.1. Hemostasia mediante oclusién por torsién.

En algunos tejidos, la densidad eléastica de la fascia que
envuelve a una arteria Sseccionada de calibre medio, hace
posible controlar la hemorragia mediante oclusién por
torsion; simplemente se Ppinza el extremo seccionado de la
arteria y una parte de 1la fascia adyacente con pinzas
hemostaticas rectas o curvas y después gira lentamente las
pinzas con el indice hasta dar cinco o seis vueltas
completas. La torsién por 1lc general causa el clerre y
retraccién de la arteria, con 1lo que se detiene la
hemorragla.

6.2.2. Compresion Mecénica.

Es frecuente el emplec de una pinza hemostatica para
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comprimir de inmediato la luz de una arteria. indicada por
el chorro de sangre que brota de ella después de
transecarla. Taubiéﬁ se puede emplear de esta manera la
punta de una céanula de succién para comprimir
momen taneamente el punto sangrante y detener la hemorragla.
6.2.3. Anudado con pinzas.

Cuando es necesario lograr la Hemostasia en vasos de gran
calibre situados en un planc muy profundo. & la superficie
cuténea es comn(n que el cirujano solicite una ligadura con
pinza. Este debe sujetar con pinzas el cabo de la seda u
otro material de manera que salga la punta de unas pinzas
levemente curvas. Cuando el cabo de la hebra se pasa detrés
de las ramas de una pinza en Angulo recto hacia la punta de
éstas a la altura del vaso. el ayudante, inclina las pinzas
de manera que su punta se dirija hacia el cirujano. La
fraccién de las pinzas de angulo recto se afloja de manera
gradual conforme se anuda la primera lazada empleéndose las
pinzas de Kelly para tirar el cabo corto de la ligadura
hacla la parte profunda del receso.

6.2.4. Clips Metalicos.

Los neurocirujanos y otros especialistas utilizan clips
metilicos para controlar hemorragias, sellar fugas de
duramadre o como marcadores radiogrificos (radlopacos) en el
pogoperatorio. El mango largo del portaclips permite que el

cirujano llegue a vasos hemorragicos con areas profundas y
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angostas. Los clips metéalicos rigidos tienden a
desacomodarse si se emplean en tejidos de gran movilidad.
6.2.5. Aplicacién de puntos a través de vasos.

En arterilas y venas de gran callbre, es necesario a la
aplicacién de puntos para lograr un control mas seguro.

Los nudos sinples para ocluir los mufones de arterias
principales, se desacomodan con lentitud, debido a 1la
pulsacidén continua de la columna de sangre contra el nudo.
Tanto 1los nudos como los puntos para ligadura se emplean en
arterlas para prevenir el riesgo de hemorragia
posoperatoria. Los puntos se deben colocar en sentido mAs
proximal. Se pinza el extremo seccionado de un vaso.,
colocando éstas de manera que 8u punta se extienda 2 a 3 mm
mas de tejido, sirve comoguia para la colocacién de nudos o
ligaduras de seda.

6.2.6. Sutura de vasos hemorrfgicos ocultos.

Algunos vasos sangrantes se retraen a tejidos profundos
al secclonarlos Yy no se pinzan con facilidad. En estos
casos, Se aplica una sutura en ocho o punto continuo con el
fin de producir constriccién con la tensidén adecuada sin
producir estrangulacidén y como consecuencia necrosis de los
tejidos incluidos.

6.2.7. Torniquete temporal de vasos sin solucién de
continuidad.

Las suturas también se pueden emplear para el control de
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hemorragias, mediante su colocacién temporal como
torniquetes alrededor de vasos cuya continuidad no se
interrumpe. Esta técnica de oclusién temporal con sutura de
arterias axiles reglonales es de suma utilidad en cabeza,
cuello y donde el flujJo sanguineo sea considerable.

6.2.8. Sutura directa de paredes vasculares.

La hemorragia de vasos sanguineocs muy importantes o de
gran calibre, como 1las venas cavas o la arteria carétida
interna, hay un mejor control por reparacién directa de
cualquier rotura o lesién de sus paredes. Esto puede
requerir la simple sutura (con aguja vascular de punta
ahusada) de la pared o el emplec de pinzas vasculares para
ocluir parcialmente el flujo mientras se coloca una sutura
continua para cerrar el desgarro de la pared vascular.
6.2.9. Hemostasia con electrocauterio.

El cauterio bipolar tiene utilidad especial en el control
de vasos hemorrégicos de pequeiio calibre en aAreas delicadas
como parpados, microcirugias vascular y neurolégica.

En ocasiones se puede poner en contacto directo y breve
la punta del electrocauterio con los extremos secclonados de
vasos hemorragicos de calibre muy pequefio, porque esta
técnica suele causar mAs necrosis de la necesaria si el
contacto no tiene brevedad posible.

6.2.10. Hemostasia por Taponamiento.

Las técnicas anteriores son insatisfactorias para detener
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la hemorragla en 1la superficie de los huesos. Para este
caso, contamos con una cera especial para estas estructuras.
Se emplea la cara convexa de un elevador de Freer para
aplicar 1la cera, con una presién descendente firme, para
forzar la entrada de la cera en los pequeifios conductos 6seos
hemorrégicos; una vez que se detiene la hemorragia,
eliminamos con cuidado todo el exceso de cera en la
superficie.

6.3. Métodos Hemostaticos Quimicos.

6.3.1. Agentes Vasoconstrictores.

Como son la adrenalina (epinefrina) vy noradrenallna,
#8tos son muy Gtiles para disminuir las pérdidas hematicas,
son inyectables en 1la pilel y tejido subcuténeo antes de
incidir cualquier parte del cuerpo. Se requiere de sels
minutos para que se inicie la constriccién del msculo liso
de 1la pared vascular, pero después de dicho lapgso surge de
manera sGbita la hemorragla.

Dosis:

Debe ser limitada. En caso de emplear adrenalina, la
concentracién es de 1'200,000 en solucién salina, sélo se
pueden inyectar sin riesgos de 40 a 50 ml en adulto de peso
promedio de 70 Kg.

L.a adrenalina tiene utilidad considerable para disminuir
la pérdida hemética durante operaciones con anestesia local

o general. La Hemostasla es mnés Iimpresionante con la
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anestesia locai,que con la gené;al. aunqué“tlene eficeclé en!
ambas. ‘

En el caso de. la bupivacaina {(Marcaine al 0.25%)
agregando a la adrenalina, disminuye la dosis de anestésico
necesario y en gran parte ol dolor posoperatorio durante las
primeras sels a ocho horas. En operaciones prolongadas es
aconsejable inyectar de manera repetlda vasoconstrictores,.
con intervalos de 90 min. para conservar el control de la
hemorragia capilar.

La solucién de cocaina (al 4-20%) también es un
anestesico local de aplicacién tépica a la vez gque un
vascconstrictor potente. Tiene eaficacia especial para
disminuir la hemcorragia cuando se aplica en mucosas.

6.3.2. Agentes oclusivos de aplicacién local.

La solucién de trombina, la celulosa de aplicacién tépilca
¥ los bloques de Gelfoam, s0on algunos agentes que se pueden
emplear por aplicacién directa en superficies con sangrado
de miltiples vasos de pequefio calibre, que noc coagulan o se
retraen de manera normal. Las sustancias deben hacer
contacto con la superficie hemorrdgica, con mayor eficacla
por medio de una compresa humeda, durante un lapso de 5 a 10
minutos.

La mayoria de estos métodos modernos son
redescubrimientos de los principios de Galeno, que en su

época fueron ignorados (130 a 200 D.C.).



CARPITULO VII
7. HEMOFILI1A+ k

Es una'enfermedad hemorragica de gravedad variable en la
que “existe - una - tendencia a sangrar espontaneamente, en la
que los traumatismos producen hemorragias excesivas y
prolongadas. Es el trastorno mas grave de la coagulacién,
debido a una deficiencia hereditaria de la proteina
(molécula) procoagulante del Factor VI1I1 (factor anti-
hemofilico). Esta enfermedad , "de reyes" denominada también
Hemofilia A o Hemofilia Clésica, fué descrita como entidad
nosolégica precisa en el ano 1803.

7.1. Etiologia. Aspectos genéticos.

El gen dela hemofllia estd en el cromosoma X y se
transmite en forma recesiva y ligado al sexo. Las mujeres
heterocigotas (portadoras) rara vez maniflestan tendencia
hemorrégica, transmiten el trastorno alamitad de sus hijos y
el gen a la mitad de las hijas, aunque en el 30X de los
casos, aproximadamente, no se obtliene antecedente familliar
positivo. Los casos esporadicos resultan de mutacién del gen
regulador en el cromosoma X.

El hallazgo de wuna proporcién reducida entre Factor
vili:c Yy VWF:Ag permite una deteccién mhs exacta de
portadoras que la sola medicién de la actividad coagulante
del Factor VIII.

Los varones con el trastorno (homicigotos) transmiten el



gén a todas sus hijasi todos los hijos son normales.
7.2/ Freﬁuepcla.

La .incidencia ~es mas alta entre los pueblos de Europa
Septentrional, afectando aproximadamente a un varén de cada
50,000, En el 25 al 40% de los casos, la enfermedad
se manifiesta en una familia por primera vez sin ningin
antecedente. Se ha observado Hemofilia en las razas negra y
mongdlica al igual que en la caucéhsica.

7.3. Patologia.

La ausencia del Factor VIII, reduce 1la formacién de
tromboplastina en la sangre y el resultado es una conversidn
deficiente de 1la protrombina y con ello del fibrindgeno en
fibrina. El defecto es una falta o nivel bajo de actividad
coagulatoria del Factor VIII plasmatico (V1II:C). Parece ser
que existe una sintesis defectuosa de esta parte del Facgor
VIIl, o sintesis de una molécula estructuralmente anormal.
Elcomponente del Factor VIII, relacionado con la adhesividad
de las plaquetas al intervenir en la funcién del VIIIR:Ag
(VII1:VWF) no esta afectada su funciodn.

7.4. Manifestaciones Clinlicas.

La intensidad de la diatesis hemorragica varia mucho
segin el nivel de Factor VIII:C.

Contenido del Factor VIll, inferior al i%=Hemofilia
grave.

Contenido del Factor VIII, entre 1% y 4{%=Hemofillia de
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gravedad media. : )

Contenido del Factor Vll!.‘ien§f61 5%, Y 26%=Hemofilia
ligera o moderada. s

Contenido del Factor VI11, entre 25% y 45%=Subhemofilia.

En casos leves, no se presenta sangrado espontineo, pero
puede haber hemorragia exanguinante después de lesiones o
intervenciones quirGrgicas.

En casos graves, son caracteristicos 1los eplsodios
espontaneos y recurrentes de sangrado, y tal vez coexistan
con deformidad articular crénica.

7.95. Sintomatologia.

El sangrado es locallzado, por el defecto en la fase de
conservacién de la Hemostasla, con frecuencla hay equimosis
y hematomas subcuténeos e intramusculares profundos, peroc no
asi petequias o pGrpura. Las hemartirosis recurrentes son una
caracteristica tipica y a menudo causan lesién articular
permanente. con destruccién en los bordes de los huesos.que
forman las articulaciones, formacién de osteocitos con
limjitacidén del movimiento articular y a la postre anquliloslis
fibrosa u o6sea. Hay reglones corporales particularmente
susceptibles, en especial articulaciones, tejido subcuténeo,
misculos y mucosa de boca (oral) nariz y aparato
genitourinario.

La hemorragia intracraneana es menos frecuente de lo que

se piensa. debido a que el encéfalo esta bilen protegido
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“contra:log traumatismos.
estaciones en’el recién-nacido. "~ bl
e:.manifiesta_ en‘cuanto.el’nifio nace, el

e ‘comprueba en la sangre-del cordén umbiliqal.béé

~defecto

fgyid;ﬁtér”él manifestarse una hemorragia grave al efectuarse
13 §1;éhné1sL6n. '

‘ ‘Lag crisis hemorragicas son poco frecuentes durénte la
infancia, tal vez porque el nifio no se vale por si mismo;
pero en cuanto empieza a gatear trata de caminar, sufre
traumatismos, ocasionando hematomas "inexplicables" de gran
extension. Estos signos se agravan durante la nifiez y la
adolescencia, cuando es dificil limitar las actividades del
individuo. Si el hemofilico al madurar, acepta sus limi-
taciones y ajusta sus actlvidades. las crisis hemorréagicas
suelen ser menos frecuentes Yy graves.

7.5.2. Hemartrosis.

Suele presentarse en rodillas., codos, toblllos, caderas y
hombros, articulaciones mds expuestas a traumatismos. En su
etapa 1inicial la articulacién esta rigida y dolorosa. pero
al continuar la hemorragia se torna hinchada, caliente y
cuando la cdpsula estid distendida, es muy dolerosa.
Generalmente no hay cambios de color periarticulares,
excepto cuando se presentan equimosis subcutaneas por el
traumatismo. Los misculos que cruzan la articulacioén suelen

estar en espasmo protector. ta hemorragia suele cedear
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espontéaneamente, - de -manera . principal por taponamiento. Al
cesar la hemorragia, la sangre'denfro de la artliculacién se
absorbe poco a poco y ‘la movilidgd se recuperé lentamente.

Cuando una articulacion ha experimentado hermatrosis, es
mas probable que sea recurrente y la hemorragia repetida a
veces causa deformidades articulares permanentes. Pueden
ocurrir hiperplasia vascular de la senovial, engrosamiento
de los tejidos capsulares y pericapsulares, que por (ltimo
causan cicatrizacién y contractura.

Se forman quistes en el hueso subcondral por la
destruccién osea dependiente del tejido conectivo
vascularizado. La locomocidén es dificil., el equilibrio se
altera y otras articulaciones quedan sometidas a esfuerzos
exceslivos.

7.5.3. Hemorragia Intramuscular.

Puede  ocurrir espontianeamente o después de traumatismos
menores, sobre todo 1los qgque causan tensién o torcimliento
s(ibito del miasculo. La destruccién del misculo, la
sustitucién por tejido fibroso y la. contractura ulterior a
menudo causan invalidez. La hemorragia es continua, cesa por
taponamiento, ésto puede trastornar el riego sanguineo de
una extremidad e ir seguido de contracturas o gangrena. lLa
compresién de troncos nerviosos puede causar paralisis. La
hemorragia en regiones musculares de pared torécica,

gliteos, cuello o muslo, puede producir despegamiento
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extenso, al igual que la hemorragia retrober;tonedl.“erglna'
gran disminucidén del volumen de sangre circulante y choque,
b compresién de vias ééreas. esdfago y uréteres. E
7.-5.4. Manifestacliones orales.

A menos que se tomen precauciones, los individuos con
hemofilia sangran coplosamente tras extracciones dentales,
esta hemorragla es lenta y "babeante", puede durar varios
dias o semanas.

En individuos con hemofilia leve, la hemorragila
prolongada después de realizarse una extracciodn, puede ser
la tinica manifestacidn de la enfermedad. Las recidivas de 1la
hemorragia tras una aparente coagulacién del alveolo, el
desplazamiento del propio codgulo o la inflamacién pueden
dar lugar a una hemorragia prolongada durando
‘aproximadamente de 24 a 48 horas. En este tipo de sangria,
el paciente presenta habitualmente grandes codgulos sutiles,
blandos y movibles (fragil).

En ocasiones, también suelen presentarse hematomas en el
piso de la boca y lengua, la sangre puede difundirse por los
planos aponeuréticos hasta el espacio faringeo lateral y
producir un hematoma de laringe dificultande la respiracién.

Traumatismos insignificantes, como cortaduras en la
lengua, ingestién de algin objeto agudo cortante, Y como ya
mencionamos, extracciones dentales, pueden producir

hemorragia persistente, en ocasiones es mortal a pesar de

- 46 -



todos los métodos ~terapduticos, . pues ‘en esta::clese.de

hemorragias no actia @l taponamiento.

La exfollacién natural de unq' ‘dqntal"ééduCa.

nocausa hemorragia molesta y. las ging ,dyréglés,esponténéas

no son frecuentes. :
7.6. Diagnéstico.

La hemofilia debe sospecharse con base en el sexo del
paciente, antecedentes familiares (s! es que los hay), eded
de iniclo y tipo de sangrade. Las pruebas de laboratorlilo
corroboran ol diagnéstico; la funcidén plaquetaria, el tiempo
de sangrado Yy la cuenta de plaquetas, son normales. En los
estudios de 1la coagulacidén se observa "prolongacién del
tiempo de tromboplastina” parcial. El nivel bajo de Factor
V111:C es dlagndstico de hemofilia. Las mediciones del
Factor de von Willebrand son normales.

7.6.1. Diagnbébstico de laboratorio.

Las siguientes pruebas resultan anormales:

~Tiempo de tromboplastina parcial activada (TTPA o TTPK).

-Tiempo de coagulacién de la sangre total {casos severos)
. -Ensayo de coagulacidén del Factor VI1II1 (VIil:C).

7.7. Tratamiento.

Dospués del diagnéstico debe darse a los pacientes o a
sus famlliares instrucciones detalladas sobre atencién.
prondstico y naturaleza hereditaria del trastorno.

Los nifios deben de ser criadosen una forma tan normal
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como sea compatible con 1a  seguridad | fisica, pues. la
invalidez emocional puede ser tan grévé como la producida
por la hemorragia. A medida que crecenvés mejor alentarl&s,
para que sean autosuficientes y lleven una vida moderada.

Fundamentalmente el tratamiento consiste en transfuciones
de material que contenga Factor VIII1:C para corregir en
formatemporal el defecto especifico. Los concentrados de
Factor VI11 son el método terapéutico preferido, después de
la administraclén , se descubre en el plasma del paclente
cerca de un 90% de la actividad provocada.

La cantldad de Factor VII1:C que puede ser administrada
para cohibir la hemorragia esponténea o prevenir el sangrado
posoperatorio, varia segGn 1la magnitud del sangrado o la
intervencién quirGrgica planeada. La hemorragia profusa
requiere niveles de 80 a 100X del nivel normal para producir
Hemostasia. La hemorragia leve o cirugia menor basta con 30
a 50% del nivel normal de Factor VIII:C. El tiempo medio del
Factor es sélo de 12 horas, por lo tanto, se debe segulr
dando continuamente hasta que clicatrice la herida. El mayor
riesgo asoclado con las transfuciones de preparados
liofilizados de Factor VIII], estad en relacidén con el hecho
de aue los preparados (a diferencia de los crioprecipitados)
proceden de la mezcla de plasma de 2,000 a 5,000 donantes.,
una cifra muy elevada, por lo tanto, aumenta la posibilidad

de portadores desconocidos del "agente"” del SIDA, uno de los
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mas.. graves, asl como ‘otras enfermedades de origen viral
{hepatitis} que ocasionarian gra?es complicaciones.

“Para un tratamiento dental adecuado, el agregar &cido E-
aminocapréico al Factor VIII:C puede ser de especial
utilidad para prevenir el sangrado después de una extraccién
dental quiza por lnhibiclép de la plasmina salival, que
disuelva codgulos, a medida que se forman.

Las hemorragias intraarticular se contrarestan adminis-
trando factor V111:C e inmovilizando durante la fase activa.
cuando la inflamaclén cedi6é, es basica la flsioteraplia para
prevenir la deformidad articular.

La aplicacién de goteo intravenoso de Factor V1I11:C, en
casa permite la correcclén a tiempo de estos trastornos
disminuye su gravedad ¥y reduce la morbilidad, la falta de
asistencia en trabajos. escuelas e incluso hospital, las
visitas son méAs satisfactorias.

Los hemofilicos no deben recibir lInyecciones intra-
musculares. Después de venepuntura dehe conservarse la
presion local hasta gque se detenga el sangrado.

7-.8. Profilaxis.

La prevencién en todo e! campo de la medicina, es
realmente el objetive a seguir. Se incluyen en este punto
las infusiones preoperatorias y todas las medidas de cuidado
que se ordenan al paclente, tratando que su vida sea lo mas

normal posible.

¥STA TESR PR DERt
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Es. necesario  suministrar el p{pfliéccico; en

dientes. apllcgndov técniéas:~dézf"plr ! bétéétivés ¥ -la-
‘reYislén dental por :lo meRAS»‘Eadé‘ seis‘tmegés ‘por - un’
“profesional. ‘ ' i

Es lmportante sefialar, que el &ratémiehto profilactico de
la hemofilia, ya tiene historia en otros paises. por ejemplo
Suecta, desde el afio de 1958, se hen preocupado por hacer el
intento para disminuir la gravedad de la enfermedad en forma
severa, a moderada (en este tipo de enfermedades). Esto se
ha 1llevado a cabo a través de estudios en la poblacibn,
participando nifos de 3 aflos hasta adultos de 32 anos. con
hemofilia A y B. Los resultados han sido claros en cuanto a
la actitud del paciente, se adapta desde pequeiio a sus
limitaciones, 1llevando wuna vida un tanto sedentaria, pero
casi normal.

8. Hemofilla tipo B o Enfermedad de Christmas.
8.1. Etiologia.

El nombre de Christmas se reflere al primer paciente en
el que se identificé la enfermedad- Es la deficlencia de
Factor IX por un caractel hereditario (recesivo ligado al
sexo), es idéntico el defecto al de hemofilia tipo A.

Su incide.ucia es una quinta parte menor de la registrada

en la hemofilia A.
8.2. Patologia.

Hematologicamente el tlempo parcial de tromboplastina y
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la prueba de generacidén de ésta son mucho mas sensibles y se
tornan anormales cuando la concentracion de Factor IX
disminuye aproximadamente a J0% de lo normal, concentracién
en la que ocurren hemorragias cuando hay traumatismos.

8.3. Manifestaciones Clinicas.

La enfermedad de Christmas no es grave y el prondstico es
mejor que en la hemofilia clasica, tal vez, ésto depende de
el porcentaje en casos benlgnos que es mayor que en la
primera enfermedad. Las manifestaciones hemorragicas son
graves, con un tiempo de coagulacién semejante a la
hemofilia A (retardado).

8.4. Diagndstico de Laboratorio.

Las sigulentes pruebas son anormales:

-Tiempo de tromboplastina parcial activada.

-Tiempo de coagulacién de 1la sangre total. (casos

severos)

~-Ensayo de la coagulaclién del Factor 1X.

Como en la hemofllia A, el tiempo de sangrado y el tiempo
de protrombina son normales.

8.5. Tratamiento.

Se siguen los principios de una terapia de reemplazo como
a los de la hemofilia A. Los episodios hemorrlgicos son
tratados con un concentrado de Factor 11X, que gracias a su
estabilidad en vitro, el plasma almacenado. tamblén es

eficaz, debido a que su vida media biolégica es mas larga,
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por lo tanto, las  infusiones -no. se “~administran tan
frecuentemente como los concentrados de Factor VIII. Esto
debe evitarse en la medida de lo posible para que no aumente

8in necesidad el titulo de anticuerpos contra este Factor.



CONCLUS IONES

Pese  'las deflclahclas que pueda heredar el organismo en

forma inevitable, siempre tratara de responder en la mejor

Vforma. permitiendo la aportacién del hombre, en este caso de
la clencia.

El hombre acostumbrado a no ver al cuerpo humano como una
unidad, ignora 1la conformaclén de éste., donde hay toda una
serie de sistemas y eventos tan compleJos. que son
inimaginables 1los recursos de los que dispone para su
conservacién, en este caso, la Hemostasis, tan solo es un
complemento de todo un grupo de reacclones indispensables
para sobrevivir.

Es increible que la ciencla hoy en dia. haya tomado un
trayecto tan fructifero, 1leno de inesperados
acontecimientos a favor del hombre., como resultade de
constantes investigaciones y experimentos: pero honestamente
es el resultado de un interés mostrado desde la antigiiedad.
tomando en cuenta las circunstancias poco favorables para el
desarrollo de la ciencia médica.

Por (ltimo, a través de la informaclén recaudada, se
lograron adgquirir nuevos conocimientos. que incluyen la
Hemostasis, desde el punto de vista de su definicidn.
mecanismos y secuencia para lograrla. La Etlologia,

Diagnéstico y Tratamiento de la Hemofilia, ésto con el fin
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de aplicarlo en forma eficaz en la practica diaria
como cirujano dentista, dando como resultado, el otorgar una
mejor atencién al paciente para su total beneficfio ¥y
restablecimiento.

Para evitar casos graves en cualquier tipo de
padecimiento., la solucioén es la prevencidén, proporcionando
una informacion completa y fAcil de comprender para la

poblacién en general.
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