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Introduccién,

Durante los procedimientos quirtirgicos dentales indudablemente
una complicacién comin y seria que se encuentra el profesional de la
odontologia es la hemorragia.

La lesion y el traumatismo a los vasos sanguineos puede dar por
resultado la extravasacién aguda de sangre y las complicaciones del
sangrado pueden ser resultado de la siguiente alteracidn,

Ausencia del factor VIII 6 IX de la coagulacion.

La hemofilia A y la hemofilia B son deficiencias hereditarias del
Factor VIII y factor IX de la coagulacion respectivamente.

Los dos trastornos no pueden distinguirse clinicamente, excepto
por pruebas de laboratorio, ambas estdn ligadas al sexo, por lo tanto se
transmiten por hembras asintomdticas a la mitad de sus hijos.

La hemofilia A se ve con frecuencia de 1:10 000 o sea de cinco a
diez veces la frecuencia de la hemofilia B: presentan gran variedad de
manifestaciones clinicas que van desde hemorragias espontdneas hasta la
trombosis vascular diseminada.

La enfermedad de von Willebrand también es un trastorno
hereditario del factor VIII, pero en contraste con la hemofilia A, se
hereda como cardcter autosomitico dominante, con una relacion
compleja entre el sistema plaquetario y el sistema de coagulacion
intrinseca.



Objetivos

La claboracion de ésta tesina lleva consigo el objetivo de brindar
en forma concisa un conjunto de conocimientos que puedan servir
como una fuente prictica y atil de consulta, en donde se retine
informacion importante y especifica de los trastornos hereditarios de
la coagulacion que con frecuencia pudiera encontrarse el profesional

en su practica diaria,

El cirujano dentista debe de contar con conocimientos bdsicos que
le permitan sospechar de la presencia de alguno de estos trastornos ya
que con la ayuda de una historia clinica completa y minuciosa, asi
como datos de laboratorio le permitan confirmar un diagndstico
especifico para poder asi, tomarse las medidas necesarias que se
requieran para llevar a cabo el tratamiento adecuado y apropiado en
estos pacientes evitando asi cualquier complicacion transoperatoria
que pudiera dejar en el paciente cualquier secuela de importancia.

El cirujano dentista con frecuencia suele ser consultado por
pacientes con trastornos hematoldgicos ya que ignorantes o no
ignorantes de su enfermedad solo buscan el alivio de sus molestias
fisicas.

La hemofilia forma parte de estos trastornos hematoldgicos la cual
presenta expresiones clinicas polimorficas que van desde hemorragias

espontaneas hasta trombosis vascular diseminada.



1. Consideraciones generales de Ia estructura y funcién
normal de los factores plasmaticos de coagulacion.

El sistema circulatorio es automdticamente hermético debido a la
capacidad de coagulacién de la sangre y la contractilidad de la pared
vascular,

La formacién de codgulos dentro del sistema circulatorio varia
segun su localizacion.

El trombo blanco consiste en plaquetas incluidas en una red de
fibrina se forman en los sistemas arteriales de flujo rapido en los lugares
donde la continuidad del revestimiento endotelial esta interrumpida.

El trombo cuya cabeza blanca va creciendo en direccion de la
corriente y cuya cola roja se descubre en el sistema venoso por estasis de
la sangre.

Aunque las plaquetas son la principal causa de la formacion del
trombo blanco, la sustancia y la resistencia del coagulo blanco o rojo
depende de la indole fisica del polimero de fibrina que se forma como
producto terminal de una serie compleja y controlada de reacciones
seriadas de los factores de coagulacion plasmatica.

La forma activa de un factor, activa de manera especifica al
siguiente en una serie secuencial de reacciones controladas, originando
un efecto en cascada .

La sangre coagula cuando su fibrindgeno se convierte en fibrina
mediante la accion de la trombina. La protombina puede ser convertida
en trombina mediante una serie eslabonada de reacciones que implican a
los factores VII1 y IX por dafios a los tejidos y la accion del factor VI

En ambas reacciones actia un complejo de factores activados, X'y
V, fosfolipidos y calcio, actian sobre la protombina para dar trombina.



Se pueden visualizar los factores de la coagulacién como divididos
en tres grupos:

1. Los factores XII y XI relacionados con el control superficial de la
coagulacion,

2. Los factores 11, VII; IX y X, todos estos dependen de la vitamina K
para su sintesis. Son relativamente pequefios, requieren calcio para su
activacion,

3. Los factores V, VIII y el fibrindgeno son consumidos o alterados

sobre la trombina y son relativamente grandes e inestables.

Nomenclatura de los factores plasmiticos

Factor Fibrindgeno

Factor 11 Protrombina

Factor 111 Tromboplastina tisular

Factor IV Calcio

Factor V Proacelerina

Factor V1 Proconvertina, aceleracion de la
conversion de la protrombina sérica
( ACPS).

Factor VII Factor antihemofilico ( FAH ).

Factor VIII Componente tromboplastinico del
plasma (ctp ), factor christmas

Factor I1X Factor stuart-prower

Factor X Antecedente tromboplastinico del
plasma (atp ).

Factor X1 Factor de hageman.

Factor X1 Factor estabilizador de la fibrina




1.1 Fibrindgeno.

El fibrindgeno la materia prima para produccion del codgulo, es un
constituyente principal del plasma, con una concentracion normal de 200

2400 mg. por 100 ml.

La mayor parte del fondo comin del fibrinogeno circula en el

plasma con rito catabolico de semidesintegracion de 4 dias.

La concentracion plasmética aumenta ripidamente a consecuencia
de muchos estimulos, incluyendo embarazo, estados inflamatorios

agudos o cronicos, y heridas u operaciones quirirgicas,

El fibrindgeno se encuentra en el plasma moviéndose entre las
fuerzas de la formacion del coagulo y la disolucién del mismo,
representadas por la plasmina tiene un peso molecular de 340 000

unidades.

Durante la degradacién inicial del fibrindgeno por la plasmina

disminuye su peso molecular a 270 000 unidades.

La trombina actia enzimaticamente sobre el fibrindgeno

convirtiéndolo en fibrina produciendo la coagulacion de la sangre.



1.2 Factor VIII

El factor VHI es una glucoproteina de alto peso molecular,

sintetizada principalmente en la célula endotelial.

En realidad es un complejo formado por dos componentes bien

definidos.

El primero, la porcién procoagulante, normalmente es conocido
como Vlllc, es la parte del complejo que participa en la cascada de la

coagulacion y corrige las alteraciones que se producen en la hemofilia A.

La mayor parte del complejo esta compuesta por el factor de Von
Willebrand, esta parte del factor VIII que se une a la glucoproteina ib de
las plaquetas, permitiendo la funcién plaquetaria normal de adhesién.

También sirve como proteina de transporte del factor VIIL

El factor VIII también esta presente en las plaquetas donde su

distribucion multimerica es similar a la del plasma.



Nomenclatura de los componentes del factor VIII

VHI

Factor antihemofilico

VIIL.C

Actividad procoagulante que corrige el

defecto de la hemofilia A

VIIL: Ag

Antigeno relacionado con Vllle, no
existe; esta disminuido o es anormal en

la hemofilia A

VWF

Factor de von Willebrand; proteina que
corrige el tiempo de sangrado en la
enfermedad de von y sirve de cofactor

de laristocetina.

VWFAg

Antigeno en relacion con el VWF, no
existe; esta disminuido o es anormal en

la enfermedad de von Willebrand,

VWFAgII

Antigeno II de Von Willebrand; es
diferente en sentido inmunologico de
vywf ag; no existe o esta disminuido en

la enfermedad de Von Willebrand




1.3 Mecanismo de Coagulacion

Los procesos bioquimicos que producen a la formacion de
codgulos son complejos y pueden iniciarse por una gran variedad de
estimulos,

Los términos intrinseco y extrinseco a la coagulacion dentro y
fuera del sistema vascular respectivamente, en ambos casos la via comin
final es la conversion de protrombina a trombina, la enzima activa que
actua sobre el fibrinogeno como sustrato.

El mecanismo de coagulacion implica dos sistemas separados que
convergen en una via comin para la transformacién de fibrindgeno a

fibrina.

1.3.1 Sistema Intrinseco

En este sistema, los procoagulantes plasmaticos se activan en
forma escalonada iniciando con el dafio vascular, Al entrar en contacto Ia
sangre con una superficie extraiia como el coldgeno o la piel activa al
factor VII este activado en presencia de precaquicreina y el quinindgeno
de alto peso molecular, activa a la protrombina ( factor X ). Logrando
activarlo.

Este factor en forma preteolitica convierte a la protrombina en la
forma activada ( XA ), en presencia de lipoproteinas de la niembrana

plaquetaria del factor VII y del calcio.



1.3.2 Sistema Extrinseco

Este sistema es més rapido, ya que involucra la interaccién del
factor tisular con la del VII. La trombina tisular que liberan la células
donadas estimulan el factor X y del Calcio.

Una vez que ambos sistemas convergen en la activacion del factor
X ( Xa ) la protrombina es activada en presencia del factor V de las
lipoproteinas de la membrana plaquetaria y del calcio para transformarse

:n trombina, y a su vez convertir el fibrindgeno en fibrina.

Sistema del mecanismo de coagulacidn

VIA ESTRINSECA VIA INTRINSECA
Tromboblastina tisular Superficie activadora
( Coligeno, piel )
X[I———XlIa
Xig——————— 4\:¢
vir IX——— IXa
Cat+ vir
Pl
Cat++
X Xa X
v
P1
Ca++
Protombina Trombina

Fibrindgeno Fibrina



2. Trastornos hereditarios de Ia coagulacion.

Las anomalias hereditarias de los factores de coagulacion se
clasifican facilmente porque pueden definirse en términos de una sola
anomalia heredada de la cantidad o de la estructura de una sola proteina
y estos van aser:

* Hemofilia A.
* Hemofilia B,
* Enfermedad de Von Willebrand,

2.1 Hemofilia A

Con este termino se denomina a la deficiencia heredada del factor

VIII de la coagulacion; esta deficiencia ocupa el primer lugar en

frecuencia con una incidencia de 1: 10 000 en la poblacién.

2.1.1 Definicion

La hemofilia clasica o hemofilia a es una alteracion en la

coagulacion originada por una deficiencia hereditaria en actividad

procoagulante del factor VII ( factor antihemofilico ).



Esta alteracion presenta varios niveles:

Hemofilia Severa. Los niveles del factor VIII son menores de | %

de lo normal,
Hemofilia Conniveles del 1 al 25 % del valor normal..
Intermedia.
Hemofilia Leve. Con niveles del 25 hasta menos del 100 % del

valor normal.

2.1.2 Etiologia

En esta patologia el gen de la hemofilia estd en el cromosoma X,

se transmite en un patron recesivo ligado al sexo.

Los patrones de transmisién mas comunes de la hemofilia son los
siguientes:

Los heterocigotos femeninos ( portadores ), que presentan el
defecto en uno de los cromosomas X, pero, que por fenémeno de
suplencia, el cromosoma sano codifica correctamente el factor viii y que
por lo tanto rara vez manifiestan tendencia hemorrdgica, trasmiten el

trastorno a la mitad de sus hijos varones y la otra mitad a sus hijas.



Los varones afectados ( hemicigotos ) trasmiten el trastorno a
todas sus hijas, que rara vez sufren tendencia hemorrdgica; mientras que

todos sus hijos varones son normales.

Mujer portadora + varén normal — 50 % portadoras y 50 % hemofilicos

mujer sana + varon hemofilico = 100% portadoras y 100 % varones normales,

Una situacién muy poco frecuente, pero que podria eventualmente
presentarse seria la unidn de una mujer portadora con un varén
hemofilico, condicion que puede generar la aparicion de una mujer

hemofilica.

Mujer portadora + vardn hemofilico = 50 % hemofilicos, 25 % portadoras,

25 % hemofilicas.

Defecto molecular, En el plasma circular dos proteinas en
apariencia unidas que se conocen con el complejo factor VIII. Estas son
el factor antihemofilico y el de Von Willebrand que se encuentran bajo
control genético separado con distintas propiedades bioquimicas,
inmunoldgicas y diferentes funciones. Las funciones del elemento
antihemofilico es actuar como cofactor para el factor IX a en la
activacion de la protombina, sin embargo cuando se presenta alteracion
en la actividad de esta molécula se origina la hemofilia, por lo tanto la
hemofilia a es causada por la presencia de una molécula del factor VIII

funcionalmente deficiente, mas que por la ausencia del mismo.



2.13 Cuadro clinico

Las manifestaciones clinicas de la hemofilia varian de acuerdo al

nivel de actividad coagulante del factor VIII:

En los casos mds leves, no existe hemorragia espontinea debido a
que en el paciente hemofilico debe existir rotura vascular para que se
presente la funcion hemorrdgica, el sangrado habitualmente se
caracteriza por ser una hemorragia lenta en capa o en forma de gotero y
es comiin que no se detecte en forma temprana y se presente hemorragia
anormal después de un trauma o de cirugias menores como

amigdalectomia o extracciones dentales,

Como resultado de la extravasacion de sangre se forman
hematomas dolorosos en los tejidos subcutdneos o intramusculares
profundos. Pudiéndose diagnosticar desde la infancia, siendo con

frecuencia el sangrado poscircunsicion el primer signo.

Las hemartrosis constituyen, sin duda alguna la manifestacién mas
frecuente de la hemofilia, primero por ser de movimiento continuo,
segundo por tener un mayor o menor régimen de carga, tercero por
presentar salientes dseas que son ficilmente traumatizables y finalmente

porque las membranas sinoviales carecen de tromboplastina tisular.



La hemorragia articular es muy aparatosa, ya que el espacio
sinovial es virtual y por su abundante inervacion sensitiva, la distension
de dicho espacio por el hematoma condiciona imposibilidad funcional y

dolor intenso.

Estas hemartrosis son dolorosas incluso antes de aparecer signos
fisicos las secuelas de las hemartrosis repetidas son el desarrolio de
artropatias graves con sobre crecimiento dseo, formacion de espiculas,

limitacién de movimiento y dolor crénico.

Las articulaciones mas frecuentes afectadas son rodilla, tobiiio,

codo y cadera.

También se presentan hemorragias a nivel de masas musculares
siendo menos expresivas que las hemartrosis en virtud de que el poder
de distension del musculo es mucho mayor y debido a ello la cantidad de
sangre que se puede colectar llega a ser tan grande como para
acondicionar hipovolemia.

Las regiones mds comiinmente afectadas son las del cuadriceps,

antebrazo, de la pierna y las masas lumbares.

En algunos casos especiales, como ocurre en el antebrazo o la
pierna, el hematoma comprime estructuras vasculares y nerviosas

causando pardlisis isquémica y finalmente, la sangre facilmente diseca



los planos musculares y en no pocas ocasiones el hematoma se colecta

en el sitio distal al traumatismo.

También se presenta hematuria que habitualmente obedece a
traumatismo lumbar, a infeccion urinaria o malformaciones en el sistema

urinario.

También hay sangrado de mucosas como el frenillo de la lengua,

de las vias urogenitales y gastrointestinales.

Ningtn sitio del cuerpo del hemofilico queda exento del riesgo
potencial de una hemorragia, cuando se presenta en sitios intracraneales,
lingual, laringe, retrofaringeo, pericardio o pleural, la hemorragia es

potencialmente mortal a causa de la presion local.



2.14 Diagnostico

La hemofilia debe sospecharse con base en el sexo del paciente,
antecedentes familiares si estos los hay, edad de inicio y tipo de
sangrado,

Un cuadro clinico sugestivo mas una imagen de laboratorio demuestran

el diagnostico.

Datos de laboratorio:

¢ En pacientes con hemofilia grave, el tiempo de coagulacion puede
variar de 30 minutos a varias horas.

¢ El tiempo de tromboplastina parcial ( ttp ) se encuentra muy
prolongado.

+ E! factor antihemofilico ( fah) se encuentra virtualmente ausente del
plasma.

+ Eltiempo de protrombina ( tp ) es normal.

+ El tiempo de sangrado es normal,

+ El tiempo de trombina es normal.

+ La funcion plaquetaria y la cuantificacién de plaquetas es normal.

+ En casos moderados el tiempo de coagulacion es normal, el tiempo de
tromboplastina parcial ( ttp ) es prolongado. El plasma solo contiene
un 5-40 % de factor antihemofilico al de su valor normal de 50 a 150
%.

+ Una disminucion de la actividad coagulante del factor viii, determina

el diagnéstico, los niveles del antigeno se encuentran normales,



2.15 Tratamiento

El principio de la terapia consiste en la precaucion del paciente en

sus actividades, evitando al maximo el trauma.

Los medicamentos que contienen acido acetil salicilico deberan
suprimirse en forma absoluta, sustituyéndolos por acetaminofeno,

pentozocina, propoxifeno o simple codeina para mitigar el dolor.

El tratamiento se basa en la elevacion de la cifra de FAH en [a
sangre del paciente y en mantenerlo a esta cifra hasta que se logra

hemostasia.

Para esto se cuenta con plasma fresco congelado, crioprecipitado,
que resulta de la separacion del factor VIHI contaminando con
fibrindgeno por medios fisicos o bien con factor VII liofilisado
comercial, también ya se encuentra factor VIII purificado con

anticuerpos monocronales y también factor VHI humano recombinante.

Para la reposicion del factor VIII, la dosis se calcula multiplicando
el peso del paciente en kilogramos por 44 y por el nivel de unidades

deseados.



Las hemorragias con peligro vital suelen tratarse con reposiciones

del 100 %.

La vida media del factor VIII es aproximadamente de 10 a 12
horas, por lo cual una reposicion del 50 % a intervalo de 12 horas

mantiene el nivel entre 50 y 100 %.

Las hemorragias menos graves como las hemartrosis espontaneas,
se tratan con reposiciones del 50 % 6 menos cuando el paciente es capaz

de auto administrarse el producto de forma inmediata,

Los pacientes con inhibidores de factor VIII son mucho mas
dificiles de tratar. En algunos casos, los titulos bajos de anticuerpos
pueden combatirse con grandes dosis de factorVII1. Los concentrados de
complejo de protrombina a altas dosis detienen las hemorragias en
aproximadamente un 50 % de los episodios. También se disponen de
concentrados de factor activado, debido a su costo y variadas ventajas
clinicas, estos concentrados suelen reservarse para ocasiones en el que el

paciente no responde a las preparaciones esténdar.

El concentrado de factor VIII es una nueva alternativa que

presenta una serie de posibles ventajas.



2.2 Enfermedades de Von Willebrand

Esta enfermedad fue descrita por Von Willebrand y Jurgens en

1926 y 1931 respectivamente.

Un nimero considerable presentaba didtesis hemorrgica que
afectaba indistintamente a mujeres y hombres, el trastorno aparecid
predominantemente en la piel y mucosas, y se observaron algunas
moderadas hemartrosis de alli que inicialmente el trastorno recibiera el

nombre de seudohemofilia vascular.

Es una enfermedad que se caracteriza por la tendencia a la pérdida
excesiva de sangre en pacientes con cantidad normal de plaquetas,
tiempo de coagulacion normal, fibrindgeno sérico normal y tiempo de

protrombina normal.

Solo estd prolongado el tiempo de sangrado. Es preciso descartar
otras enfermedades caracterizadas por el tiempo de sangrado anormal

antes de establecer un diagndstico.



2.2.1 Definicion

La enfermedad de Von Willebrand es hereditaria del factor VIII y
se transmite como dominante autosomica con grados variables de

expresividad.

No conocemos la causa fundamental del trastomo de la
hemostasia, se manifiesta por un tiempo de hemorragia prolongado y una

disminucidn de factorVIIlL,

Se ha sospechado un defecto en la funcion de las plaquetas desde
la descripcion original del trastorno, los estudios han indicado que el
factor plaquetario III es normal; las plaquetas tienen una carga

superficial normal y se adhieren normalmente al tejido conectivo.



2,22 Etiologia

Se ha demostrado una disminucidn neta de adhesividad de las
plaquetas in vivo.

Con frecuencia se observa in vitro una menor retencion de
plaquetas en las columnas de perlas de vidrio.

Pudo demostrarse que las plaquetas de la mayor parte de pacientes
no logran agregarse cuando estin expuestas al antibidtico, llamado
ristocitina,

Este farmaco produce la agregacion de las plaquetas normales. La
relacion entre éste defecto y la prolongacion del tiempo de hemorragia
no esta clara, Estudios han demostrado que los parientes asintomaticos
de pacientes con enfermedad de Von Willebrand pueden tener normal el
tiempo de hemorragia y valores normales de factor VIII, con
anormalidad de la adhesividad de las plaquetas in vitro

En 1941, MacFarlene demostrd que los capilares de los hechos
ungueales de algunos de éstos pacientes parecian raros y no se
constrefifan normalmente.

El tiempo de hemorragia normal en éstos pacientes se ha corregido
por inyeccion de la fraccion 1-0 de plasma normal o hemofilico.

Es posible elevar el nivel de factor VIII y corregir
simultdneamente el tiempo de sangrado mediante la administracion de
factor 1-0 de plasma normal. Es interesante la observacion de que se
mejoran igualmente los niveles de factor VI y el tiempo de sangrado

empleando plasma de pacientes que sufren de hemofilia clasica.



Puesto que éste plasma tiene poca actividad procoagulante de
factor VIII, o ninguna, es preciso concluir que de una manera u otra
estimula la liberacion de factor VIII enddgeno en los pacientes con
enfermedad de Von Willebrand. No se ha identificado todavia las
sustancias que producirian ésta estimulacion, hasta que los enfermos
sintetizaran su propio factor VII, Parecen estar concentradas en la
fraccion de fibrindgeno del plasma, incluso el que se prepare con plasma
vigjo. El suero contiene una cantidad bastante alta de ésta sustancia, que

también se encuentra presente en los crioprecipitados.

La albimina y las globulinas carecen de ésta actividad.

La sustancia en cuestion no es absorbida por el ca3 (po4 ) 2.

La disminucion de los niveles de factor VIII en pacientes con
enfermedad de Von Willebrand indica que la regularizacion del factor

VIII obedece a dos genes cuando menos:

¢ El gen de cromosoma x, que es anormal en la hemofilia clasica.
¢ Un gen autosomico, que es anormal en la enfermedad de Von

Willebrand,



Se ha visto que los enfermos de hemofilia cldsica tenian niveles
plasmdticos normales de antigeno de factor VIII, a pesar que su actividad
coagulante de factor VIII fuera baja. En la mayor parte de los pacientes
con enfermedad de Von Willebrand el nivel de antigeno de factor VIII es
paralelo al nivel de actividad coagulante de dicho factor, El aumento de
la cifra de antigeno de factor VII[ después de administrar concentrado de
factor VIII a los pacientes con hemofilia cldsica persiste dos o tres veces
mads tiempo que el aumento de la actividad coagulante correspondiente,

El plasma de pacientes con enfermedad de Von Willebrand que
hayan recibido plasma normal o plasma de enfermo hemofilico, éste
aumento de actividad coagulante de factor VIII persiste después de que
las cifras de antigeno de factor VIII hayan vuelto al valor que tenian
antes de la infusion.

Se conocen variantes de la enfermedad de Von Willebrand.

En una de ellas tanto los niveles de antigeno de factor VIII como la
actividad coagulante correspondiente son normales, o casi, pero con una
anomalia de la agregacidn producida por Ia ristocetina.

No pudo establecerse todavia relacion entre agregacién de
plaquetas por efecto de ristocetina, menor adherencia plaquetaria, y
prolongacion del tiempo de sangrado, en la enfermedad de Von
Willebrand. Algunos estudios manifiestan estrechamente cercanas de
una deficiencia de antigeno de factor VIII. De confirmarse esta hipétesis,
podria significar que la variante de la enfermedad de Von Willebrand se
acompaiiaria de una anomalia molecular del antigeno del factor VIII,

afectando a las funciones mencionadas.



Actualmente, la enfermedad de Von Willebrand podria constituir
un trastorno heterogéneo debido a una o varias anomalias cualitativas o
cuantitativas de la molécula del factorVIIL

Las variaciones que se encontraron en los pacientes respecto a
resultados de laboratorio y cuadros clinicos dan a pensar que tanto la
actividad coagulante de factor VIII como la capacidad antigénica de
factor VIII y la propiedad correspondiente a la correccion de la funcion
plaquetaria podrian variar de manera independiente.

Es interesante sefialar que existe en el cerdo y en el perro una
enfermedad parecida a la de Von Willebrand.

En un paciente se presentd la enfermedad de Von Willebrand

durante la evolucion de un lupus eritematoso generalizado.

223 Cuadro clinico

Este trastorno suele manifestarse en las primeras semanas de la
vida, cuando puede haber hemorragia espontinea de nariz o encias. En
muchos casos un traumatismo pequefio va seguido de hemorragia
excesiva. La hemorragia uterina puede ser muy intensa, y el embarazo
muchas veces se complica de episodios hemorragicos.

Es posible la hemorragia de la mucosa digestiva, en esta
enfermedad no son frecuentes las petequias ni las hemartrosis. La gran
variedad de la tendencia hemorragica, en un mismo paciente segun los
momentos, hace dificii prever el curso clinico, pero es raro que estos

enfermos sucumban durante un episodio hemorrégico.



La diatesis hemorrdgica en estos pacientes se relacionan de

manera muy clara con el grado de deficiencia del factor VIII, y sucle

conservarse un control hemostatico adecuado para poder intervenir

quirdrgicamente cuando se alcanzan valores adecuados del factor VIII,

aunque en tiempo de sangria de Ivy puede no estar acortado.

En pacientes con hemorragia espontinea el control hemostitico

quizd no sea adecuado a menos que también se corrija el tiempo de

sangria de Ivy .

Clasificacién de la enferinedad de Von Willebrand basada en la

distribucidn multimérica del factor VIII,

Tipo Plasma Plaquetas

I Disminucion de todos los{Multimeros normales
multimeros

Ila Disminucion de los| Disminucion de los
multimeros de peso molecular|multimeros de peso molecular
alto o intermedio alto e intermedio.

I1b Disminucion de los | Multimeros normales
multimeros

ilc De peso molecular alto]Estructura multimerica
estructura multimerica|andmala
anomala

I Disminucion de todos los|Disminucion de todos los

multimeros.

multimeros.




2,24 Diagnéstico

La enfermedad de Von Willebrand se establece al demostrar un
tiempo de sangria prolongado y una disminucién de concentracion de
factorVIIL. La nueva prueba de agregacién plaquetaria inducida por
ristocetina podria resultar muy 4til, en particular al permitir un

diagnaéstico en individuos heterocigotos con un cuadro clinico ligero.

El tiempo de sangria de Ivy se ha comprobado que es mas sensible
que el tiempo de sangria de Duke, pero ambos son utiles. Los datos de
laboratorio en este grupo de pacientes no son uniformes, ni en un mismo
paciente tampoco lo son segin los exdmenes. Quizd se necesiten pruebas

repetidas para establecer el diagnéstico,



2.2.5 Tratamiento

El calcio, vitamina K y dcido ascorbico no surten efecto sobre el
tiempo de sangrado.

Una prueba terapéutica de transfusién puede lograr varios efectos
importantes para estos enfermos, el tiempo de sangrado puede
corregirse.

Las concentraciones de factor VIII pueden establecerse, y el
paciente puede estimularse para producir su propio factor VIII.

La estimulacién de factor VIII enddgeno permite elevar y
conservar mas facilmente valores adecuados de factor VIII en éstos
pacientes que en los enfermos de hemofilia cldsica.

E! plasma fresco y el plasma fresco congelado, han sido eficaces
para establecer los valores del factor VIII,

El tiempo de sangrado es mds dificil de corregir ya que el factor de
tiempo de sangrado es labil y se pierde en contacto con el vidrio.

E! descubrimiento de la presencia de este factor en el
crioprecipitado de pool permite elevar las concentraciones de factor VIII
y simultdneamente corregir el tiempo de sangrado.

Cualquier intervencién quirirgica es peligro mayor para éstos
pacientes; debe hacerse todo lo posible para evitar si la cirugia es
obligada, hay que preparar al paciente administrandole plasma fresco,
plasma fresco congelado o crioprecipitado, éstas transfusiones se

repetirdn en dias alternos hasta lograr la curacion completa.



2.3 Hemofilia B

La incidencia aproximada de este trastono es de 15 % en

comparaci6n con la incidencia de la hemofilia cldsica o hemofilia A.

Las manifestaciones clinicas y la forma de transmision hereditaria
son las mismas que en la hemofilia A, pero es deficiente una proteina
diferente, y por lo tanto en el tratamiento se utiliza un concentrado

distinto.

El factor IX tiene una vida media de 24 horas, solo 50 % de la
actividad de factor administrado se descubre en la sangre del receptor, lo

que al parecer se debe a la union del factor ix al endotelio vascular.

2.3.1 Definicion

La hemofilia B o enfermedad de Christmas es una alteracion en la
coagulacion originada por una deficiencia hereditaria en la actividad
procoagulante del factor IX. En ésta patologia el cromosoma se

transmite en un patron recesivo ligado al sexo.



23.2 Etiologia

La hemofilia B es causada por la presencia de una molécula del

factor IX funcionalmente deficiente, mas que por la ausencia del mismo.

Casi todos los casos son hereditarios pero en algunos parece una

mutacion espontanea.

Este factor se transmite como caracter recesivo unido al sexo, de

posibilidades genéticas similares a las del factor .VIII

Se ha comprobado que algunos pacientes con factor IX
funcionalmente inactivos tienen un tiempo de protrombina muy
prolongado si se utiliza tromboplastina de cercbro de bovino. La
molécula del factor IX funcionalmente inactiva interfiere en alguna
forma con la reaccidn en la que estan el factor VIII y cerebro, y
proporciona una tercera via para clasificar los pacientes con deficiencia

de factor IX.

Como el factor VIII, y el factor IX interviene en la primera fase de
la coagulacién de la sangre. Una deficiencia de este factor dificulta el
desarrollo de actividad de tromboplastina. Plaquetas y capilares no estan
afectados y la reparacion de pequefios desgarros capilares tiene lugar

normaimente..



2.3.3 Cuadro clinico

Las manifestaciones clinicas de la hemofilia B, son idénticas a las

de la hemofiliaA.

Estos pacientes pueden plantear cualquiera de los problemas que
se observan en la deficiencia del factor VIII. Pueden aparecer
manifestaciones de diatesis hemorragica al nacer, con pérdida de sangre

por el corddn umbilical, o después de la circuncision.

Una hemorragia excesiva acompaiiara a un traumatismo menor, y

a cualquier proceso quirlrgico, durante toda la vida del paciente.

Este trastorno puede identificarse por la prueba de generacion de
tromboplastina, El plasma deficiente en factor 1X puede coagular
normalmente in vitro por adicion de suero normal. El defecto no se
corregird por adicion de suero normal tratado con ai ( OH ) o con plasma

tratado en igual forma.

Los varones hemicigotos son los mas gravemente afectados, pero
este gen parece ser menos recesivo que el gen responsable de la
deficiencia de factor VIII y se expresa en algunas mujeres heterocigotas.
Las portadoras femeninas pueden tener sintomas de hemorragia anormal,

asi como valores bajos de factor IX.



2,34 Diagnastico.

Al igual que la hemofilia A, un cuadro clinico sugestivo mas una

imagen de laboratorio nos dara el diagnostico.

El TTP esté prolongado

El TS esta normal,

El diagndstico preciso depende en ultima instancia de la medicién

directa del factor especifico,

2.35 Tratamiento

Los principios del tratamiento de la hemofilia B son basicamente
los mismos que los de la hemofilia A:

Los pacientes con deficiencia de factor IX pueden seguir un curso
grave como los pacientes con deficiencia VIIL

La administracion de plasma fresco congelado a razén de 15 a 20
mli/kg. Suelen tener como resultado un aumento de solamente 5 a 10 por
100 de la cifra del factor IX del paciente. Para intervenciones
importantes, o en caso de hemorragia postraumatica grave, es preciso
conservar hasta la cicatrizacion completa un nivel de factor IX superior a
25 por 100. No se puede alcanzar este resultado con plasma solamente y

se requieren concentrados. A sido necesario el desarrollo de preparados



concentrados de factor IX para pacientes que requieren terapéutica con el

fin de controlar hemorragias,

Se considera que el factor IX se establece cuando la sangre se
conserva a la temperatura de los bancos de sangre durante 2 6 3 semanas.

Los resultados de las transfusiones de plasma, a juzgar por la
medicidn de factor IX suelen ser desalentadores y la respuesta clinica
puede ser mejor que lo que dejaria prever el resultado de la medicién.

Los tapones deben impregnarse con hemostiticos orginicos que
son los efectivos, como las soluciones de trombina humana o animal o
tromboplastina.

El tapon debe colocarse de modo que obture a presion la cavidad
quirtirgica, con objeto de que se selle perfectamente las paredes de la
herida,

Una vez colocada, se ejerce presion con los dedos durante 5 a 10
minutos para que se forme el coagulo. y se sutura.

En caso de hemorragia secundaria, la terapia local serd mas efectiva que
la general.

En caso de encontrarse puntos sangrantes se volvera a obturar la
cavidad, si la hemorragia procede de los tejidos blandos pueden
utilizarse cdusticos, estipticos o anestesia infiltrativa, que obtura los

pequefios vasos.



3. Tratamiento quiridrgico en pacientes hemofilicos

Este tipo de pacientes no es muy elevado y la mayor parte de ellos
son conscientes de su enfermedad y la manifiestan al odontélogo.

Por eso es tan Gtil la historia clinica y la investigacion sobre sus
hemorragias, en otras oportunidades de extracciones dentarias.

Como principio, en todo hemofilico estd contraindicada la
anestesia troncular del nervio dentario inferior o en la cercania de plexos
arteriales o venosos; la lesion que [a aguja puede ocasionar en vasos
importantes llega a producir hematomas alarmantes y graves peligros de

asfixia.

3.1 Medidas gencrales

El paciente hemofilico requiere un tratamiento especial, basada en

una minuciosa hemostasia local a veces ayudada por terapia sustitutiva,

La terapia sustitutiva no es necesaria para extracciones simples,
sin embargo es necesaria en actos quirlirgicos de mayor complicacion y
cuando debe anestesiarce el nervio dentario inferior. La anestesia

infiltrativa no presenta contraindicaciones.

En caso de que se necesite la terapia general, se podra trasfundir

sangre, plasma o concentrados del factor en defecto.



Para la hemofilia A, se emplean crioprecipitados de factor VIII a
razon de 1 unidad por cada 7-10 kilos de peso antes de la intervencion y

repetir cada 12 horas,

En caso de que se anestesie el nervio dentario inferior se
prolongard la terapéutica durante 24 horas. Si se necesitard una accioén
mds intensa se transfundira FI-O-TA concentrado, liofilisado y mds

purificado, arazén de | unidad x 30 kilos de peso cada 12 horas.

Para la hemofilia B se transfundird un concentrado de factores

ILIX'y X, 1 unidad x cada 30 kilos de peso cada 24 horas,

La hemostasia local debe realizarse con tapones de gasa o con

material reabsorsibles: Celulosa oxidada y esponja de gelatina,



3.2 Preparacién parh procedimientos quirirgicos

Los pacientes que reciben terapia anticoagulante en forma
permanente deben afrontar dos graves problemas ante la necesidad de un

tratamiento odontolégico:

+ Laposibilidad de infeccion y

+ Hemorragias postoperatorias ante maniobras quirirgicas,

En las intervenciones quirlrgicas se realiza una preparacion

periodontal que cumple 2 funciones:

¢ Reducir a lo médximo la presencia de infeccion y placa bacteriana en la
zona a intervenir.
¢ Evitar que la gingiva en estado congestivo y edematoso se transforme

en un factor potencial sangrante.

Se le explica al paciente que es la placa y se le hace visualizar por
medio de sustancias reveladoras , se le ensefia la forma de fisioterapia
especifica y se le indica la utilizacion de antimicrobianos apropiados
(flaor, agua oxigenada diluida, clorura de sodio, bicarbonato de sodio,

etc.) haciendo una evaluacion previa al acto quirdrgico.



4.  Caso clinico #1

Fractura de Ia tuberosidad maxilar en el paciente hemofilico

Se trata de un paciente de 28 aflos de edad con antecedentes de
hemofilia clasica leve por deficiencia del factor VIII de coagulacidn, el
cual acude al hospital regional 20 de noviembre de! ISSSTE, debido a
que presentaba cuadro hemorragico abundante, originado por el intento
de extraccion del tercer molar superior izquierdo, realizado por un
odontdlogo de practica privada un dia antes de su ingreso al servicio.

Posteriormente, al ser valorado en el servicio de cirugia
maxilofacial, se encontraron los restos radiculares del primero y segundo
molares superiores del mismo lado, ademds de fractura en la tuberosidad

del maxilar.

Entre sus antecedentes heredofamiliares de importancia, el
paciente manifestd tener un hermano con problemas hemorrdgicos
semejantes a su padecimiento de fondo, y un tio materno finado a

consecuencia de una hemorragia posamigdalectomia,

Entre sus antecedentes patologicos estaban enfermedades
exantémicas propias de la infancia. Tenia antecedentes traumaticos entre
los cuales se encontraban: a los cinco afios de edad sufrié fractura de
fémur izquierdo, por lo cual requiri6 intervencion quirtrgica; a los nueve
afios de edad tuvo fractura dentoalveolar recibiendo por primera vez

transfusion crioprecipitados al encontrarse TPT alargados y junto con su



historia familiar sc le diagndstico hemofilia tipo A leve, en esta ocasion
presentd reaccion alérgica a la vitamina K A los 13 afios suffe fractura de
brazo izquierdo, sin presentar cuadro hemorragico. A los 18 afios se le
extrae canino incluido, siendo necesaria la transfusion de

crioprecipitados.

En 1981 sufre accidente ( caida ), siendo necesario su ingreso a un
hospital para observacion y por ultima vez se le administrd
crioprecipitados. En todas estas ocasiones fue tratado en e} IMSS. No
presenta  antecedentes luéticos, fimicos, diabéticos, cardiacos,

parasitarios, neuroldgicos, psiquidtricos,

Se analizaron los tiempos de sangrado en el paciente, los cuales se
reportan normales, realizando la extraccidon de los dientes afectados,
suturdndose la mucosa hasta la zona retromolar y colocandose

taponamiento con vasoconstructor, reduciendo la hemorragia.

Posteriormente al retirar el taponamiento se encuentra hemorragia

proveniente de fosa peterigomaxilar.

Al reingreso del paciente para control por parte de los servicios de
hematologia y cirugia maxilofacial, se determina que a pesar de los
antecedentes familiares y personales de padecimiento hemofilico clasico
leve, los tiempos de coagulacion del paciente, y en especial el tiempo de

tromboplastina (TPT) son sorprendentemente normales, ya que en estos



pacientes es un signo caracteristico el que tengan un TPT alargado,
indicador de la via intrinseca de coagulacién donde actiia el factorVIII.
Los datos de laboratorio en el momento de su ingreso fueron
13,000 leucocitos con 52 % de segmentados y 40 % de linfocitos;
4,8000.00 eritrocitos, 13.1 de hemoglobina y 37.6 de hematocrito, con
320,00 plaquetas. La quimica sanguinea mostrd niveles dentro de los
limites normales y sus tiempos hematolégicos ( TP,TPT y TT ) fueron

normales.

Ademas fue sometido a estudios radiograficos consistentes en una
ortopantomografia, una P-A y lateral de craneo, una proyeccién Watters
y una tomografia axial computarizada, revelando la pérdida de sustancia
en la region maxilar jzquierda con comunicacion a seno maxilar con
imdgenes representativas de sangrado activo y desplazamiento de tejidos

blandos.

El paciente inici6 tratamiento a base de antibidticos
betalactdmicos y transfusiones de crioprecipitados calculados al 30 %
conun TPT de control y otro una hora después de iniciada la transfusion.
A las 24 horas de iniciada esta terapia, el servicio de hematologia decide

suspenderla al contar con TPT normales.

Durante los 13 dias de estancia hospitalaria manejo TP,TPT y TT
con rangos normales, excepto los dias 16 y 18 de octubre en donde el

TPT estuvo alargado con un rango de 50 y 55 con un control de 40



respectivamente, La hemoglobina y el hematocrito, manejaron valores
dentro de la normalidad excepto los dias 11, 15 y 18 de octubre, en
donde manejo valores por abajo de los limites normales, indicando
hemorragia activa, por lo que fue necesario transfundirle en esas

ocasiones dos unidades de concentrados globulares.

El paciente fue intervenido quirirgicamente el 19 de octubre,
siendo necesaria la ligadura de la arteria cardtida externa respetando la
rama lingual, al no ser posible por la lesién presente en la fosa
pterigomaxilar el ligar o cauterizar la arteria maxilar interna y vasos

adyacentes lesionados.

Previo a la cirugia se prepard al paciente con crioprecipitados
calculados al 6 % por lo que se le transfundieron 13 bolsas de 80 u
reconstruidas con 20 cc de solucion fisioldgica al 9.0 % cada 8 horas,

con sus TPT de control y continudndose durante 72 horas postquirirgico.

En la actualidad, el paciente se encuentra bajo control de
hematologia, presentando como secuela la desviacion hacia la derecha de

la lengua al protuirla e incapacidad para pronunciar.



Comentarijos

Este caso nos informa sobre la gran importancia que reviste el
remontamos en todos nuestros pacientes a las bases semiolégicas que
todas las personas dedicadas a tratar y curar las afecciones del ser
humano debemos tener.

La historia clinica llevada adecuadamente, nos pone sobre aviso
de los trastornos hereditarios como es la hemofilia A, patologia que nos
puede crear grandes trastornos en el paciente portados si no es advertido
a tiempo y tratado en diferentes etapas previamente planeadas, como es
el de tomas de examenes de laboratorio, encontrar el ambiente adecuado
para el tratamiento y que éste pueda cubrir todas las urgencias que este
tipo de pacientes puedan presentar.

Para resolver adecuadamente este caso, se requirio ligar de la
arteria cardtida externa casi desde su rama principal, ya que el ligar
tnicamente a la arteria mexilar interna es un procedimiento sumamente
dificil y traumdtico, debido a la alta bifuricacion y sobre todo porque en
ese tipo de pacientes se debe evitar el trauma de los tejidos al maximo,

En pacientes con historial clinico sospechoso de cualquier
trastorno de los mecanismos de la coagulacién, es necesario al realizar
exdmenes de laboratorio y ain cuando en ellos no se encuentre
alteracién, se debe de realizar interconsultas con el servicio de

hematologia para la pronta deteccion y adecuado plan de tratamiento.



§5.  Caso clinicon®2

Una mujer de 50 aiios de edad, de raza blanca, casada, ingresé en
el hospital para su extraccion de varios dientes. Se sabia que de toda la
vida sangraba ficilmente. Cortes minimos y traumatismos sin
importancia iban seguidos de hemorragias intensas durante su infancia, y
habia sufrido muchas epistaxis, hemorragias subcutdneas y pérdida
difusa de sangre por las encias. A la edad de 18 afios habia sufrido
hemorragia grave, que continuo durante 2 o 3 dfas después de extraerle
un diente. Después de tener un aborto a la edad de 33 afios sangrd
interminentemente durante 6 meses. La hemorragia fue denominada con
varias transfusiones de sangre completa. Sin embargo, habia intervalos

de normalidad entre las etapas de tendencia hemorrdgica.

Empezo a tener dolor intenso a consecuencia de caries dental,

nadie le quiso extraer los dientes por sus antecedentes de hemorragia.

Revisando la historia clinica se observd variabilidad en los
periodos de hemorragia, y que el tiempo de coagulacion a veces estaba
prolongado. El tiempo de protrombina, el nimero de plaquetas y la
retraccion del coagulo eran practicamente normales. Ademas de la caries

dental lo tmico que observo fue una ligera hepatomegalia,



La paciente tenia 3.5 millones de gldbulos rojos por milimetro
ciibico; 9.6 g. De hemoglobina por 100 ml; valor hematocrito de 29 por
100 y 364 000 plaquetas por milimetro cubico, El tiempo de hemorragia
se interrumpi6 a los 15 minutos; el tiempo de coagulacion era de 13
minutos y la prueba de generacién de tromboplastina revelé disminucion

de factor viii.

La paciente recibio prednisona y tres medios litros de sangre
fresca. Su tiempo de hemorragia y su tiempo de generacién de
tromboplastina se normalizaron y resistié bien la extraccion de tres
dientes, sin hemorragia excesiva. Al cabo de 48 horas el tiempo de
hemorragia volvio a prolongarse a pesar de la administracion continua
de prednisona. Se le administro medio litro de plasma fresco conservado
en frasco de vidrio, y una vez el tiempo de hemorragia se normalizd.

Toleré bien la extirpacion de otros dos dientes, sin hemorragia.
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La historia presentada indica la variabilidad de las manifestaciones
clinicas del trastorno. Estd comprobado que el tiempo de hemorragia se
modificaba tanto por transfusién de sangre completa como por las de
plasma, Las plaquetas de la paciente eran normales en la prueba de
generacion trombopldstica, El curso clinico se modificé favorablemente
por administracion de plasma fresco. La administracion de esteroides
corticosuprarrenales no se consideré que desempefiara papel ninguno en
la correccion del tiempo de hemorragia, ya que nuevamente fue
prolongado a las 48 horas de administrar sangre fresca completa, a pesar
de que tal administracion fue continua. Retrospectivamente, quiza el
empleo de cintas dentales, pudiera haber resuelto algunas de las

dificultades que sufria este paciente para extracciones dentales.



Para el tipo de hemofilia B se recomienda utilizar el concentrado
de complejo protrombinico, que contiene no solo factor IX, sino todos

los factores de la coagulacion dependientes de la vitamina K.

En este tipo de pacientes por lo regular presentan un alto indice de
caries, asi como también enfermedad parodontal, ya que les causa pavor
visitar al C.D., debido a su misma enfermedad, es muy complicado
atenderlos si no se cuenta con los conocimientos necesarios se les
recomienda a los padres de este tipo de pacientes; medidas preventivas
por ¢jemplo: control de placa dentobacteriana, aplicacion de Flior;
siguiendo este tipo de procedimientos nos evitard en gran medida todos

los problemas antes mencionados.



COMENTARIOS

Para realizar cualquier tipo de cirugia al paciente
hemofilico, este se debe hospitalizar para asi reducir los riesgos que se
puedan presentar. Se aconseja la premedicacion a los pacientes de dificil
manejo. Se deben administrar medicamentos de sustitucidn 1 o 2 horas
antes de la cirugfa para que al momento de esta intervencion los niveles
del factor plasmdticos deficientes esten por lo menos en un 50% de lo
normal, ya que sin esta medicacion puede producir la muerte por

hemorragia.

La hemofila tipo B, es menos severa; los riesgos en este tipo
de pacientes disminuye en relacion a los de tipo A; ya que se pueden
atender casi como a un paciente normal, solo en caso de alguna
extraccion se debe presionar durante 10 minutos el alveolo con una gasa
de manera que se forme el coagulo; ademas de que se le debe de colocar
un apdsito quirirgico, cualquier tipo de tratamiento se deberd hacer

teniendo en cuenta que se debe tener el mayor cuidado posible.



6. COMENTARIOS

Para realizar cualquier tipo de cirugia al paciente
hemofilico, este se debe hospitalizar para asi reducir los riesgos que se
puedan presentar. Se aconseja la premedicacion a los pacientes de dificil
manejo. Se deben administrar medicamentos de sustitucion 1 o 2 horas
antes de la cirugfa para que al momento de esta intervencion {os niveles
del factor plasmaticos deficientes esten por lo menos en un 50% de fo
normal, ya que sin esta medicacién puede producir la muerte por

hemorragia.

La hemofila tipo B, es menos severa; los riesgos en este tipo
de pacientes disminuye en relacion a los de tipo A; ya que se pueden
atender casi como a un paciente normal, sélo en caso de alguna
extraccion se debe presionar durante 10 minutos el alveolo con una gasa
de manera que se forme el coagulo; ademds de que se le debe de colocar
un apdsito quirirgico, cualquier tipo de tratamiento se deberd hacer

teniendo en cuenta que se debe tener el mayor cuidado posible.



Para el tipo de hemofilia B se recomienda utilizar el concentrado
de complejo protrombinico, que contiene no solo factor 1X, sino todos

los factores de la coagulacion dependientes de la vitamina K.

En este tipo de pacientes por lo regular presentan un alto indice de
caries, asi como también enfermedad parodontal, ya que les causa pavor
visitar al C.D., debido a su misma enfermedad, es muy complicado
atenderlos si no se cuenta con los conocimientos necesarios se les
recomienda a Jos padres de este tipo de pacientes; medidas preventivas
por ejemplo: control de placa dentobacteriana, aplicacion de Flior;
siguiendo este tipo de procedimientos nos evitard en gran medida todos

los problemas antes mencionados.



7. CONCLUSIONES

La hemofilia es una enfermedad de tipo hereditario; existen dos
tipos de hemofiliala A y Ia B. La A es debido a {a deficiencia de factor
VIH (factor antihemofilico). La B es debido a la deficiencia del factor IX

(factor de Christmas).

Esta enfermedad se diagnostica desde muy temprana edad
dependiendos del grado de severidad, va a ser el dafio ocasionado; en un
paciente con hemofilia leve, casi puede llegar a tener una vida normal, lo
que se le debe aconsejar al nifio es que debe de tener mucho cuidado al
jugar, ya que existen juegos donde puede sufrir algun trauma, el cual
puede llegar a causar hasta Ja muerte, debido a una hemorragia; el
tratamiento en estos casos es el de aplicar desmopresina ya que eleva
temporalmente el nivel del factor VIl todos los firmacos deben
administrarse por via oral o intravenosa ya que si se aplican por via
intramuscular pueden causar grandes hematomas. El tipo de hemofilia
grave llega a producir hemorragias espontdneas las cudles provocan un
estado mas complicado como por ejemplo: la hemartrosis; debido a la
salida de sangre. La cual va a acumularse en las articulaciones, en este
caso se recomienda al paciente una posicion fija del miembro afectado
para evitar estas complicaciones se debe tratar al paciente con cualquiera
de Jos dos tipos de concentrados: el crioprecipitado y el concentrado del

factor VIII liofilizado.
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