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La presencia de snn~rAdc anormal e" el sintom~ mén 8U­

r.;err:mte de é~1¡f.1~ en frecuencia, ele \111 trl.Jstcrno hernorraf~ipll­

ro. ..,etc nom ob1 i..l!;;~ IJ la inlJ"p."tigitci6n de posible" Hltern -

ciones o d6ri~it d~ 105 m6ltiples factores que norMHluente -

IIHmtienen la he:uo!51;"~SÜI. 1" he!fiostb:l1a es un proceno compl~ 

jo que ilaplica la p:r.ellencil1 de in1;e[.;ridacl VBflCulllT', IJltlquet~ 

ria y fi3ctor~$ de (~oi.lf5ul<ición ti¡Jificados en un f;rul'o (le pl'2, 

teinaa circulantes que ~ct6an en forma HutivB pura la coagu­

la.ción de la :SU!lG"t'e, apH:':'t'l dI'! 01¡rll", La l:ecuenci!! de he -­

ohoe que se orjginun desde la r~spuentH de ln lesión vuscu -

lal' y hO!bta la formnc:lón ñ ... 1 cOÍlDule, r.nqui!!r.en ele una ooor­

dinlletón y fllnC}ionami ento !Hlecuaño de 101l tnecunismcs vtl.scul~ 

Í'e~ y de la cougul!¡oión fitlHln"'1l1;e conc(lten!\dos. .1'JStOR meca­

ni5111011 (Hlt .. :"n 1.nt()f~:>:'1i(jO,. d(~ tal i'ormu, que 1.<1 anor¡;¡1.Jlidad en 

uno d~ 106 fHetorAs hamosthticos no 1mvlicB necezarinmentc -

la axi.~tAncia de lIn prOCp.BO heIJor:r.ágico, 111 lot; rlemflB non 

norm~l~s; tal n~ nI coso que preaentan 10H enrermo~ con d~f! 

cit d",l factor AII (Ii!l.f~enHn), (lU fll cllal el tier,l¡.c de coagu­

lación me hollB nlRr~ndo, vero ~~tOK no ~resentun sintomus y 

h,m sido inter.venielo~ '111i t'ur!5iear.lellt~ ~m varian ccalliones n:in 

que 6e orif1;in(~n hemo:r.rlll5i!:l.fi. \1) 

~~ int~ntR analizar en ~rime:r. lu~nr, los mecanismos 
norlllil.lp.$ el El la hR!Dostasia, ~' por,tnT.':I CT't:lp.tltn fij ar nuestra a­

tencién en el t~/[jH ell') PSt:ll revll;irn qllfl "lO, la l!infeT.'aedad oe 

G1anztnl3.nn. 
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P(íliOANICA Nüitl'lAL mo:: LA GOAGULAGIO!'!. 

E:'(i!!ltp.n !;r(!s facto,:,p.i3 ,:,ele1llintes lJ.UfJ int¡;rvienen en--­

loe mecanislDos de la cOIl[,,1l1a~ión Banl~llilHla y que son: 

1.- ~'AC1'0~ VASUULAR: Cuando un vaHO ne lcoiona en f)r~ 

do suficiente como p:.\r'¡ 1; e1'rni r.i::- una pérdictll. de sané.::!'e, éste 

se contrae por. ac~ién T.'efleJIi temporlll, la nan¡;rn extrtlV'usa­

da aumenta lH tensión local de 10:5 teJicto5 y ejerce llrcoión­

sobre las paredes lTilclllu"!'es, 13f! rp1:rae el "aso y c1il:iminuye -

su longitud. En f)r:;ta ia~;e, la <:irculacion cal;ilar lOe hace -

más lenta facilitnndo lH 1l(~T.'Il¡:'l)ción plaqlleturht. pur.a formar­

un tapón hernol'ltático. (1) (2). 

La lTasoéonstricción e!; lnellOS acentuado en las venas -­

que en l.iS llt'teriaB, y/\ que la capa media ne Ll.svenae con -

tiene menor cllnti<1nd de fibras ffiullculnreH. LIt. herao:;tasia. v!:. 

n09a depende principltlrn~!lte d~l cílmulo eh! plaquetas en lO!l -

boriles de la pIlred vascular. 

El mecanismc vasocontrictor en l!Js arterias i'equeiias y 

BT't''!r101ae, pet'rnite ltl adhesión y subsi¡;uiente 3~"';reKucién ne 

pla,:¡uetas, l~l con"t-rnccióll riel VIISO Be halllo! refor:.-,ada por e~ 

te n'T,t'e~l:ldl) }llaquet"rio y porque HO libcl'a un }.ctflnte. vaso -

constrictor ~orno es la se~otDllinu l5-hidroxitri~tnmina) (1)­

( 2) O). 

J\l presental'l'Ie Ull/~ lesión vascular, se liborll. trombo -

pla!'3tina tislllnt', la cnnl ela Dri[~~n a la trombinu, ésta jun­

to con la fibrina que !'e~u11;a rle la cougu1acicn de la sangre 

durante 1.'3. va,soconstriccii:n, !'(1fuerza el a(51utinarlo yll:quet~ 

rio. 

¡ 
1 
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la!', un endotp.lio ;¡ un CIHnl'!ntn que 1me las c~lul/1:3 endot.p. -­

lialp.s. 'l'anto l'J m"mbt'alli~ 1'1b1'111.l1:" CC'HIO ~l cemente' e~)t;{¡n -­

con'$tt tllidoB pOI' Acido hia.lllrónj ca, quP- ¡ . ..ira :m Bílltnuis ne­

cesita la. pr'~$p.r:cia ele (,ciilc uscí;rIJico; III vitalClina "1'" ue -

hal.la también aparentemente involucrl1da aunque en forma rleB­

conocida en el manteni.mie'lto de la l,cr.mllHbilidud ca¡..ilar. (1) 

L3s plaqueta~ y lOR filamentos de fjbrina ~recipituda­

forman un tapón he.lOoBtÍlt:tCO '[11" llenllll 'lii lu7. del 'laso y él5-
te se r~cai'laliza al retrllflr¡;e y orU;llniZllrl:le el coágulo. Lur: 

hemot't'llgifl.s de las Ii"l't,~!.'ill:; <le mayor calibt'(!, sE! controlnn -

con dLCicultad hasta ,¡ue la prp.sll,n BallBuinea di/sminuye lo -

suficiente como l_sT.'a ¡:;erl'lit;ir qUt~ se forme un coágulo SUllr;U..!. 

neo. Lo. fu.o<·or"s p,:<'tr/lIf/)BculH.:r."!", tl1l01i COMO el tejido S\l~ 

cut.ineo, mÚ3culo, ¡lUeno y lJiel; contri buyml H detener In he­

rnorr3gil1 mediante 11:1 apo':'tación de ulla flll L.eri'j eie firme que­

permite el colapso del \'asc liflcUlHlHrio al ':ieúrnulo local <le -

sangr". 

2.- FAC~l'OR :P:'Ii<UJ~TX,U(): Las plaquetas SGn l'r;l¡;;rnentO:.i­

granulades de los me¡;acar.tocite·s, '.jlle mielen de 2 i! ;;, olicras­

de dilmetro y ti~nl'!n un pr0me<lio de vida <le 6 11 9 dios. Al­
p!'of1ucirs~ una lesión, l:-1I~ plaqueta!:! 'Be Ildhieren al teJido -

Ifascula't' lellionll,lo y S~ inician muchas de lUB fas!!!; ele la --

. coa~ull!cién. LilS pll'1'1UetI!l8 al arlheri:r.'oe al tejido collÍ.¡;eno, 

expet'i mentan modil'icaciones COIQO la desl\ranulación, y liber~ 

ción de Difol!lí'I~i;o rle Aclenosina :1ue induce la agrcf5Hción ¡;la­

quetaria. (1). 

3.- j;'·\c'pon PL.\S¡·1A'nGo: La l;romboplustinu según Mora -

witz, posee·do~ o:dgenell: lo::, i;eJicl08 y las plUiuetas. La­

trombopla.sttns prp,fortnacla (trombocinlilin), }JC libera cuando -

los tejidos e~t~n lesionario~ y en prHH~nci8 de calcio ccn --
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vierte la protrombinn ~n trombina (rase 11). 

La trombintl. qlll'l Bctún nomo una enzima, convierte ¡ü fi 

brin6geno en fibrina (Fose 111). 

Previamentl'l n nDtas dos Fosca, existn la FaBo r, en la 

cU.'3.l 1/1 t.t'omboplafltina tisular }Jr0pill.mellte elicho, m(¡s IOG -­

Jf¡¡.cto·"es V, vII y X mlÍR Calcio, nos clan a la trombo¡.;l!:<btiua­

tis~lar activada o protrombina~a ~xtrin6~ca. 

Actualmente sabernoa;, que las pla'luetl:ls contienen une, -

tromboplIH!.tina p.reformada que interactúa con los facto)~e~) -­

del plaelDl:l. para formar troJnbopla:5tin~ plnsmíit;i ca o ¡;rctrornbi 

nl'!Si! intrínseca. La trornbopl!lfltilla pláurnática en presellcia.­

de calcio, convierte III 1;rotrom1>in/1 en trombinu sin necesi -

dad de faotores aoc~aorios. 

LO$ extractos híS1;:icos (trornbol;luatinll incompleta) 

efeotúen, por el contrH:!'io, ll:l mil:lral:l funoión }J" ro :5ól0 el ea -

pu~e de .e~ activados por tentcres espeoificos de la 6all~re. 

Esta forma de trombopla5tiua ae d~nominR protrcmbinHea ex -­

trínseoll. 

La trornboplaetia plllmn{ltica (intríIlGec:u) se produce d!! 

ral]te el def!!Rrrollo de 1.'3. oOl:iglllliCióll ele la sallf~re norl1al y­

es !Jo!' tanto, rli:itinta dela. trombOlJluutina extrínseca forma­

da por lel reacción de estrac!toll hísticos con otros fuctoretl. 

Estas dos vi as distintas de formaci6n de trombcJ¡lusti­

na, culminan con 1.1 formación ne una potente substancia deu2. 

minadl:i pt'otrombinasa. La protrornbilllisu extrinneca Ile forlOa­

en s er;1.lnd o s , rni .. ntras qne la illt.rínsecH r~quiere ele Hlr;unos;" 

m1.nutos. 
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El sistp.mu. "'xtríns~co 1;j p.ue gran it!lI,O!'tl:ll1cia cuando -~ 

la c03rsulación de 1:\ fl;l11l';:>:'(~ ('s un IJr()c'~fl() cOnBeCUp.nte de un­

tr.3storno hÍ:;tico y ',ic~','~r:.lli. 

Un dACicit ~n los fuctoreB esenciales que illtervienen­

en el proceso gp.nerador de pro tromb~nu8n intrinoecD ~e de -

tect8:l por ll!. prueba oe la generación rle la tr.ombopla:,tinai­

en 013.130 contral'io, se detectll con el tif~ml0 de protrombina -

de quick. 

Lo. (}06!5,Il .. 'oión de la iHH1I~:>:'e cuando ne exisl;e l3Ubstan -
oia h{:,l'cicll se ha rli vidido p.n t'!;'ea .l'IlIlf!S: 

FASE 1.- El contacte con una superficie extR:>:'lIa o ~l­

tra~torno d,~ lln vaso sangu:tneo, ini(:i8o ~!l procese de lu coa­

gulaCión al 1l1S't'el?;I\!'$e llls pla ,uUt!115 y lilw-'Irse un factor -­

trombopl&Atico lipoideo. 

¡'lUchos cofl'lctoretl :t'eaccionan con 1/18 i'laquetu6 ::J loa -

más iln!,ort.:mt"l$ -fue intervienen en el ¡,roceso de la cOélt)ula­

c ión son: Globllli na Antihemofílica (.I!'actor vIII), .I!'RC 1.or lX­

Uhristmas o Componente Trombopl¡stico ~cl ~lasma, A, Al, AII 
Y Yi el calcio e!S p.sencil!l !f!.!'/l qllO el producto final !lea -­
trombopL:lstina pll!.flmli-r;ica Il.c1;ilrH¡la o 11l:,oi;T.'ombintt8!1 in;;rínsem. 

.FASE 11. - La tror~bopl:i!~tina intrínl:SflCa grmerada en .la 

primerl3. fase ~eacnionH "ln este proceHo, cnn la protromoina y 

el calcio pa:t'a rO:o:'lOar t:>:,ombintl, 1\ su vez; la Bllbntl.lllCia hís­
ticl1 liberao'l1 de la r(lgi6n 1;rflIllQútic/J. con 108 factoros acce­

l!IOl'ios V, VIl, A Y co,lc'¡ o p., ra formar la 1;rol¡¡bopla~tinu ex -

tr:tnsec~ o prot~ombin"fla. 

~'¡\SE II!. - Ul trombina liberada en LJ fu!;e TI :i ntervie 
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ne para qu., ~l lihrinógeno se con'Tierta en fibrina. ¡ü 

proceso o !JaBO finlll, () Ilell, lu retrl\C!ción cel coú!:;ulo, elltá 

controlada por 18s pla.¡uetus intactus. 



1.- F8ctor VlrI (AHG) 
Fnctor IX (P're) 

il'nctor XI (Pl'.\) 

Factor Xlr (Fac-
tor dageman) 

F03c'::or X (L~lIct.or 
Stullrt-J?rO\~er ) 

Factor V 

- '1 -

H 

'l'rornhop1an tilla 
¡;laHmlitica. 

+ p1aquetlls + (Ja --p. J:rotrombina.s/1 
intríl11if!cn. 

ti 
II. - Trombop1astina plllsrnfll;ica + CH + .Prof;ror:luj Ila~ ~roml>intl 

lI.- Trombin:'\ + Fibrinógeno ---1> .I"ibril18. 

1.- Extracto hí.st'lco l 
+ 

F:lctor '1 
+ 

J!actor VII ---C> Trcmbop1astina histica 

E'T.'otroClbin!isa cxtrina~ca + 
Factor X 

+ 
Ca 

11.- Trombcp1~stina bístina + 
~rotrombinll~a ~xtrin8~ca 

tt 
CIl + Protrombi na ~ ~'rombina 

Ir. - ',l'rombinn + F:thr:l.n6¡5p.l1o ----1>1> Jribrina. 

I 

l 
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M~dida$ ~eg6n el tiempo de 
protromb1.na. 

Extl."l!cto Histtco 

Factor VII 

------~---+-------

jj'actor V 
i?act.Ol." X 

Oaleio 

Medid~s seg6n el tic! 
po de ~ener8ci6n de -
tromboplar.tina. 

.I!"Jc1;or VIII 

Fuctor. IX 
b'actcr XI 
Fllctc.r X.II 
f'lnque1;8s 

.~--------------------

l?~ctor V 

F/lctoJ' X 
.... aleio 

/ 
Protrombinl!l!/\ 
extr:ln:sp.ca 

:t'rotrolllbina l'rotrombinaBa 
intrinHeca 

Fibrinógeno .I!'ibrin¡l. 

~l· t 
I 
\ 
! 
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1a Voz ,t'l)l',.,lH'1j f'S .. 1 clf>rivrJdo 1al;ino d!~l tprmino 

r;rien;o Po!'ph1 !'Il con qu" !3~ cQlloeía al ¡'I~:' HI1:'~!!E!:!. :!:.~~.­

de CU;¡US ~"C8m¡;S s,," ohtenía un color.ante pur.púr(>o. 

LalS pÚrVUl'11S p.n!~lobo1l1 IUlII !lf'ri~ he1;(H'O!~i!nl'lll de trllH -

torno~ hemhtlcofl que ~I~$~ntall en COM~~ lo OYiRtencia de -­

hemOl'ragia~ 11 dtterentns nivelen: ~jel, mucon~$, tejido su~ 

cutú.neo, Grganos interllOlA, el;!!. 1..6 p.:<trav:.lsución de I:lungre 

puede vnril:il' desd",,,e,~ueljall ¡;",tequiU5¡ h¡,stn GrulldeB ?CllélU -

equimótic8s. La pl1rpura f~S un sindrollw cCL1¡.lejo 1'esul tanto 

d~ Ima r,r,..n div~t's:ld¡.¡d de F.l.1~p.nl¡ee etjolér;icoB que Iluclen -­

curear con tromboc:l top.mill i ell HIClm~1s OcatÜOllp.B 110 Dxi sten 

al t" raciones plaquetarills. ¡,tlro curGIl con r,.lntom/lR clínicolJ 

muy 0stensible~. 

Las pÚrpl)t'ds fl~ clllsi.d.can "n trombccitoéllicHS, en 

esto! CdSO se 8llbd:i 'Ti e.len en id<!!op{,ti¡;f1s o secuudaria!) a tra,!! 

tornos bi"!n delimitados. () en no 1;rombocitoénicas, de "tio 

lop;í a 'nn'iada. 

1.- rín'J.ju':'lus clm un/) ciJ:'J'1l hll,ja ele pla:;uetas (1;rombo-

citcpénicas): 

1.1.- fiÍr¡;uT.'1i +~roIQbocito!-élli(;a idio¡.:.tica 

1.2.~ ;drombocito~enitl conBAnita Y neonatal 
1.3.- .t-úrpllra tromboc:itoJ;éniea sintoro:,1; •. Cb. que ¡.uedC'l­

cursar ~n inr~cciDnns como E~pais, endocnrditiG bact~ 

.,.iana S1JbH(~Ilr.a. t.ifll>3. B"irllmpión, rUbf!ola, 1f!lrice::"a ,­

ef\carlatina. vj J'll'lla :' .ciebr.~ IOIICI\10S;1 d(~ 1/16 .·,on1:Hñ!l5 
110C'.13Uli. 
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2. - (;:31l1O:l11a peTO u!s,'ntes <!uímicon o ¡ís:i CCJS corno: 

2 • 1. - Rll,Y !S X 
2.2.- bllbIl1;anci<:i¡; radill<!1:i 'Ilil> 

3. - "eociada con t ~/jIlHtorIl06 heUlutolóp;ico¡;: 

3.l.-Secundarias él infill;rncioll'lS de la m';clula ósea. 

3~2.-Anemias (hipcpl~sicH y upl~8ica) asociadas con a~ 

mia b~mol:íticll autoinmuna, all~mili f,!'ruicios", IInemia -

me!!:alobl!~l'ltica de ln infancia. 

3. J. - S"cundar.i /J. B. una }jl~erfunci Í'n f!splénic!1 en "ar1.o. 

,",atado!!: Enff',:,medad de lilluch~~r, oí ndrc.rne de lJlint i, tlí!! 
drome de i!'r!lty. Linfr)lnas, LlljJll/S. eritemu1;oHo, HiperelS -

~leflhrno. 

3.4. - Tran:'ltorncs hem/lticoB 'Iuri o 1:1 : Tromboci topeuia a­

aoeiada. 11 hernangiomlls gi'~/lnteB l3ecuf!atrcj(iol~es de pla 

quet~s, mononucleoeia infecciosa, tranllfllsionAB mRsi 

vas del!lBn,;rO, o1nclrol~e u7:'';lolco h'!molltico, bínclrome 

de Aldrich. 

II.- l'úrpu!:'lis con una cifra normal de }Jl:J.quetas (no -­

trombocito}Jinicus): 

3.- alérgica o d" l)chonll!in-J1f111och 

b.- J)"tnctos val?c111~res con'5élli tl:& corno telull/5iacta 
sias hp.t'p.di taria, bíndT.'orne ele Ehlflrs-J)"uloB. 

C.- Fút'pura simplp. 

d.- Hp.IDOl5idet'c·l!ls pulmonar iñeoi._Hticu 

e. - lllfeccionp.tl: Ineninl5ococcerniu, t;alrnonelosis, esta-

tilccoccemiae, "tc. 
f. - A11j tlltnl)nosis: p.Bcol.'buto 

g. - .c:l~F;~Ri·Li;mD D!~ G1·Ü'IZI·1:U~¡~ O 7HUim,\::3T..!:lUA 

h.- S.,nl!libilizacién ¡~l1tollritrccit:Jr.ia 

i. - Jlutonen!!lbilicl.ari J),~A. 
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A p~"t'tl'r' del cllIP"te m('k; de gl'stncjóll, YII Be olHlP-!'vBn -

en el Baco vitl'!lino, -aunque r~n m(~n()r P.t.walM que Bn t'!l h:í¡~¿¡­

ño-, les IDI'![;ilCU:r.'iocit:08 \1). J~f;toSl aumrmtan f!'l número Cllno­

do el p"ríoor:- h~¡:;¡ji;ico ele LO r:'1.11lciÓn :3Dnp;uíllf'!H alc~nz{l. su má­

ximo viGcr; prn'o la fO:".'lOac:i6n dc }Jl:J llCt;ti./i en formd activa a 

pnrtir de lo~ megacnriocitoa e. activa hasto el periodo med~ 

lrJr que e3 a .tI) sextll /3el~tllla de ¡;eel;aeión (1). 

Se ho!ln r~sir;nado cif':',HI varinbles yar", tÚ ¡.ericdo lleon~ 

tal; /üg11110S 'llltOo:'l3S hlln l'lallarlo ruenor níllJlero de pla'ju~t(l¡; -

rlurante las primera:5 lJ-B hora:; de villa '1IlH en edados ¡;onteri2 

res. Los valo:r.'Q8 dCBcritos al nucer 08cilan entrc l~O,OOO y 

300,OOO/m103, con un prom~oio ele )00,000, !.i las dos oeelanas -

de vida ~xtra-uterina. ~1 exiat~nciB d8 cifrAB monores al -
nacer SI'! han 8.1;rib'Ji(10 111 inciden!;!'! trnumutico del purto; la 

recupl'!racién normal {lostarior CH3 mH!! lcnt;/) ni! los prcma1;urofi. 

Las plaquetas del rnci~n nucitlc mllfHltrnn mllyoT'P-s ITtlriuciones 

en t a:naño :¡ formo. que Cll lon non1 tos, ~n 10l' c\lall'l13, SI') en -

cuentran en n(¡mero IIp!'ecilllb.~ plu,!uetuR de muyor tnmuno. 

Los 'Talor"":! oel~dulto o f~ca 01) é!~O,OOO u JOO,COO/mm3 , de 

sangre, se alcanaa 3lredador de 106 6 mURU~ de edad. 

El astudio de las ¡;laqu~tas 6(,! ha lncrement¡'lIlo nctable 

mente en los últimor:; años, le qllP. hu vprmitido identificur a 

'!latos '!'lementor. COIDO v(!rdaderas uniol:ld.!s funcionalfl);, dnspe! 

tando intp~'9 en el cam~D da la bioquimica, inlOunoloBia, an­
¡;Íolo¡r,:ía, fialo1ol;iu y h~matología. 

En 1'158, Gro/)$, ::'éiltr y ¡'inller (L,), identiticllI'On en 
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las plil:.l1l~tl.l¡¡ 2'7 .~!17,imQ::;, '1u("hndc, por iiClllr.'H'l:' 1m i fJl:I"!'VNl -

CiÓll ~n lus (jii'~rerl"t(.!s .cune:l t)n~::: i~l.!, .1lotl1:r:'iHB. 

Gll!'''!vitch ,7 NflLl{en <'1), ]Jucli"r':n ionntil'icnr 01 1:~tr6n 

antin;';nicc O" l'js ¡;1I1:1ue1;.'l¡j, que T.',1SU!t.Ó i!)ual ul de les eri 

trocitos, al ic'l~nt;i1'ic;,r An las ¡.;lfqll'lt/t1l lor; unl:i¡;CllO¡;: 11,-
Al, 13, H, N, P, e, c, D,]];, eVI , K, 11.)'11 Y '1',ja. "!Ji raiel'lO, El'!' 

ha demO,;¡t.rHdc la e;cjetel1ci [J de ant; j (~un,rJ-()z lInti ¡...l(l'lll(! turi 0/.1-

en cio,rto núrn~'rc de p8ciplltf~:S cen ¡.úrr,.;t·a trombocif;cpénicli -

idiopátic"l. 

Sokdl y ver1;tr~to~ (/1), hici/!:r:'cll la c¡"ncri ¡,ción mi'¡; eorn 

plf'ta riel f,~n6m<;>no, s~11111ol1clo 'lll!~ al :inici;¡rtH! la CO:l~;111tlciÓ1 

~lil!l pl'l'~ll~tf.{S inic:i H.l.m!'nte :::,,,,clcnclls y rnévil!'!H emiten prolon­

r;at::ion~s denrl'Íticéls 1;¡'1",~13t; ;¡ f:i.lws. (limultá.!If!uIfl0tll;'J un hu­

cen 06tensibleR ~n las pl>lqlletul:' lR (!xi "tCIlC:iD. de dOl> ?'OIHl13, 

una centt'sl: ~l 1~¡Olmulól~~rc y una veri~'ñrif!a: el .1.ialé:nero. 

La zona pf~rif,;ricu 1'01':.113 p$cudópodoa ele lotl¡.:;i tud Y:',riuule y­

¡:'Ol" ell05 SI!'! fUII:ionlin; cll!.lndo ::'le ¡..onen en con~(',cto con un!:! -

sup~rr1c1e humed~aible, el h1B16m~r0 ~fl extiende. 

J\ continuación 1.i :1bciml :'ormu pUmlf;of:; ontre los (ICÚ­

mulos d~ r)Ljqu'~tas .Y P.ll un!; cta¡,,¡ pOld;urio¡o el hia1ó¡¡¡()¡oo se 

extienrlI'J alín (Q:iS y lo!! ñ,'ndl"~7.(ls IHl I~i,ju() H L.ls l':l,brao de fi 

orina, ,!Uf'! adop';all 1111:1 cli:;po:~:i.ción 1.'a01111. A BU vez lou (~r~ 

hulómero:3 se 1'ull:l.o11an y J.'o'(,I~an un PBcll!lo-níwl()() .' Def!lpuÍ!s"'de 

unos ,0 minutos, 108 hialó¡Il.~t'''B IH' fraglHlUtlHl IlI1 ¡...e,~uelÍ(lll -­

esf'~ri. taa, lels fi o'C'!'.:lI flP. unen .~l pS(1ucionúcleo ;¡ fi lIalcaentc -

l"Ul pl.'lqu"tdlil quedan f;o1;alm"llf.:Cl inclu:iclas tln l!l rod de ti -
0:1:':\ na. 

,[.'!$ pl:i'l\l<'!t';;;; norlfletl n :3 1;C'11 ,lp. t'et'ln!l cljgc]cde, (;1:'iHlUl;¡r 

no nuc)'();)ola;'; ·;111;\ 11:iñf')n ch~? 11 ~) 1,li(:1'I:l¡'¡ do c1ifJnwtI". y GU vi­

da medid '~>3 (fe b a ~~ di,,!:!. Contifllwn 1l11~ .l'(!dlwida ounticl<1d-

, 
: 

\ 
'. 
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el" no :!.do ri bo,uc1f'!i en (HHA) ~{ 110 j,c,I3p.f!n (ni no dI'! so xl rri bonu­

cHico (D¡¡A). 

La "'.~T."·'~,icióll Ile 1'1S ,",l'l\llP~:lG (~()nSi3t;1" PI) ln propip(!cd 

que r..S-t'H\ }Joap~n rip. fj,j;u',;" t'll;'1"f! Al y la ¡¡clhn!'('l](!i:;, ljL.quc­

tarip.! P.R la p'('opi,~cli"d 01") di Clllll3 cÁlu LlI3 el,~ fi .10 rup a \lIlH su­

perfi.cia e:d:'''':lñl' e l ... sionoda. El Ijr!elloH111difo!\[ato (IIDf) , -

!dVOf'''!ce 1:;. ,¡elher.mc:i!\, '~n l.J.llt;o q\l!'! 'ü urj''nooinmoncfo::;¡'ato­

(Al1P) y ,,1 Ild~nos1nl;rifofJfat() (A't'~) la inhib,~n (1). 

El ADF 1ib~:':'1;¡10 ,le l;¡:~ ,.J.lJCIUfltlis, 110 !le or:i.giu:J del -­

ATP ~laqueta'('io. Bino lue Ha h~ya pre~or~udo en las miGm,¡s -
pla~ueta$. ~l p~onucir!:l" una 18~i6n V30clll~r, 01 tejido co­

necttvo ce -lel.lierl ! a las vLquet:to ,'1 "fJtc. l':J'J"T'pce la 1:ibl!r~ 

0:1 ó" ele AD.P, mi :!llne q\le fn vo~.'e(:e 1:1 ur~::'!!G:¡c:i (in pl",. ¡l11'!1,:lria. 

L·""s pl;¡ ~l1et(Js contiellp.n l;on!lB las enzim¡¡G Ileoewlri,n: l.'¡}~il la 

glucolisie, p3r3 10n cicl08 pantcsafon;atr y ~c.ido c1 t rioo,­

r':!spix'ilción cellllll:(' .y pHX'H la nt:i1i;~nción oe "Tf y t;run:>w,t:i­

ndS"'~. ~l ATP nes,~mJ.l~i'o. un ilopo:'tant0 p!<pel en la retrae -­

clón elel coA~ulc. en la cuul 88 utilizu ~lucooa y nc produce 

¿¡cido lá~r:;ico. 

En la actualida.l sa conocen lag w:r,uientefl i'nUc.iolloS -

pli3'1u,~t:~ rias: 

i. - Acele,:"srior.a de la conv'lrnión OP protrombioc.l a tro!!! 

binn. atribuida al lnctor plaqueturio l. y ~10 Uf! ha identi­
ficado como f'uctor V Ildacrbido a la sU¡J"'r.t'icie jJlllquflt",ria. 

2.- .I!'llnc:1ón librinop1 Ílsticll 'llle fllvorocp 11.1 trlHlsfor -

m~ción n"!l f1brin6rr~no o fibrinll. 

3.- .~'unc:lón t:rornbopl¡~,f'ltit!!1 d'~G8rrollélcla ¡.<.'r UrlU livo -

I 
I 

~ 

\ 
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pl'oteina, lrlenl;iij carla cerno factor plaquot!lt'Íc J. .lnter 

viene I9n la F;"m~:r:'!lCiéJl (le trcrnhoplllGtina y lJcr le tanto, cs­

esenclal ",n el liisteIQtl <l.e cOHg1l1~lC-ión :i.ntr.:!nscca. 

4.- lunci6n 3ntihepH~inicB deBem~e~hda por el roeter -

plaqu~turio 4, quP. es libtlJ.'udo durante 1u c1e:;truccií,n ¡,luqu!:, 

tarin. 

5.- .unción si~ilDr a IR del fibrjn6ncno por lo exis -

tf'!ncia de una sUBtanc:l.1l '¡.;la'luflt.!Jria de natl.!~l.lle7.a coagulable. 

6.- l!'unción Ilntifibrinolí1;ica rlesc!IIvcrl¡lñu vor un i'ac -

tor estiibilizante de L~ fibrinIJ. 

7.- j¡'lInción rl~t:t'{icto;.'n del cc:jgulo, que He ha utriblli-

do a la acción de un i'actor 11amuno "retractozima". i~~I;t~ cen 

cepto probablemente tendrá que modificarac Il la 1 U7. de I1lr;u­
nos h('!choe: 

a.- La rp.tracción elel coú.¡;ulc requiere la intcrITcn -­

aión de plaquetas 1 ntegri:lIl. 

b.- .uuran'Le el desarrollo de éste fcnómeno, disminuye 

la glucosa y se libAra 6cido lActico. 

a.- ¡;;imu1tlíneamt;>ntc se lIintetil'!u y ae consume JLTP. 

E3tOS flatos señallln 1]1l~ la retracción del coúgu lo es-­

una tunci6n bioló~ica de las plaquetall intesrus. 

8. - FunGión vasoconst:::-ictcra producida por la HerClto-­

nina. ;Las }i1tl'luet,ls al dt'!l3intef~:t'arnc liberan oerotoninu, p~ 

ro es~a sustancia no ea liberada ~0r ellas ni sintBtiRada~ -



por ellas cerno se ha oerno:?1;1.':lol) t~n cultiVOtl de pliqu,~t/1U V.¡) 

El papel que ,jU':H;/l11 1:).1> pla:metaG en la hC~I()"t!l.flis, 0!l 

pend<> ~n I':1:'an liartA do au cllpBc:lon!1 (le udh;~rencü., [Jr;Í COlilO-

13\1 cap;Jcidad de I'P'spuo:,,-.:;a II C8tírnuloo er3p0.cí.ri()()~1 que inliucc 

la IlI1;rc.:;ación In\~djil.l1te la lib<H'llci(n do' i\DP. Luu etapas r,rb, 
marillf' de la acuesi vioad y Hg:r:ogación plaquf!\;:1 d<l, el:tán me­

diadas por fen6nenos dA cu~erficin, y nl inter&a actual de -
los inve$tir;<:Idot'es se ha uc.~lltuado en d~tp.T.'Iainur cuúl dc loo 

¡;:t'1lpOe de supe1.'ficit~ entán cc:nprcrJotidos cm eates :necanillmoG, 

Las t~cnicaa de Iodinizaci6n hun roveludo un limitado n6mo1.'o 

d~ proto'!inos axpwH1tas en la ¡¡up'~l'f:i.cie plaqueta ria; y mItre 

éGtIJs, el 1~:'UPO más importante, sen las ~lucopr<.<I;!!:i.Il~¡B. hl­

probabl.~ p;·lPcl .le <~:3tos gru¡..!)s de ca::-bohidratcfl rlpnt.l~o de­

la mec'ni~a de la ugr0~acj6n plaquat~rin, porRea unr ind~ci-

00 por ~1 ADE· Y Serot0nina tal y como 10 dp.scrio:ió 11el,:tcr. -

(5) (6). 

Los cOID¡;:.onent.,s do la ~H~mbr!nVi pló.quat«riu ::!on lipogli 

coprctein!:ls con un cont!!ni<1o de 716 de cllT.'bohic1ri.tos entJ'fl 

los qu'!! 13" onCllt~nt!'ll.n la r;lucosli, gnlactoEu, manaBn y cxonaL;. 

La cOIQtJos:ición quilQicll. de 1;1 plaquHta ~r.l(ll<lb:::'llnH .i:'l/.\qu~ 

tarta) aislada mediunte cRntr1~usaci6n es: 

Pro1;einas 

Lip1dos 
· , ........................ . 
· . ~ ....................... . 

Üa:['bohidr.d.tcs •.. '" •...•••...•...••.•. 
il.Hi'i 

ADH 

• • lo ........................... . 

· ................................ . 

)1.9;-6 

55.9Jó 
7.)jiJ 

O.3i" 
0.0% (7) 
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J!;n 191f \.TI illW,In ann , ló"i'íulé) la (!:dr;t(!nr:::!,v ele) VicinnLcs -

con ~nf":rmf,~¡'lnd hpluorr:¡,;i CH ()uya {mi ca al t.erlleión deI/lO'" tr!tb1e 

de hernO:1lt.llsi:3, ccnni:,t:í.a "11 T'P<;l"llcción del coú[!,u10 u\1ormul;­

:post;"'I'lorlll,'nt'~ "!n 1931 N¡l"ge1i .Y Jrcl1io, _,11 e,;tudillI' U\1 nup.vo 

r:;rupo (~~ p,::lci,~ntl~:; con rei;rllc<üóll 11,;,' cotLí,jlllo anorr,wl, Hilen!}, 

traron arJern,'t:3, 1;jelfl'/,o ¡JI; :wlJ,';rn(!<; ¡_rolnn,;ano; en la tlctuuli­

dad ",xnl ;:::!;,~ :J.cll,;rdo en '11l1~ (l:,tO¡; ¡.;:¡c~, pnt;c.fI j.'ll<1l1ell llr;J:'\lpdJ:'I:H:­

'~;1 l<l. entidad cl:íni cn ll:3h1:Hld trombll:'tenj ti de Gl'"n:~¡¡lIlnn. Iltl!}, 

que desll~ lue/50 1<1 ;.¡eT'ie inic:lul de Gluhzw\l11l inclu:í.u uni'er­

mos con otro ttpo da ecndicionnH. LOG pacientes cen trombu~ 

1;()ni,;¡ const;it;uy~n ~l !r,rupo (le poninnt~E con dcf~(:t() fum:io 

lHll plrl :untaY'1o h0:r:'e'''¡lbu:':ic mp,joT' d,.r~nioo. 1.1.;) (E) (11). 

Be hlln reportadQ, lllltJtu la 1'"oha, 1 B l'Iie;uientoil anor.J~ 

lfas d~ las !unoionea pl~4ueturi8B: 

1. - :rúrpllra ¡.,or defe<;tc en la retracci.ón o!!l coó!~ulo: 

r::'rornb"H~t '>n1.1) el €' GIUll7.m!mn. 

2.- rúrjJura por ot'!l'ecto en lü ffi0ta:aorí'eHis viSCCf:l!J. }J1!! 

quetJ.ria. 

'L- Púrpura [>\)r def'H:l¡o del i'fto1.o:r. l;la'l'llet;,¡rio J. que 

huhi tual m00tl! eo:illcid., con ¡.;lthll1e&D n g:i,fS!l!lI:es 1.7-
II B mierul'J) • .Ll'!r'nllrtl lluII11ll6 !I fWt;(' gru¡ o dio~;r() -

tia tro¡'lbcciru:-:-in hpm(ll:'rr'f~:í el! ccn:;;f'·nj f el, poilnlando 

que> I'rr!H.!o1;"b,m tHl.ll>lp'11 (l~f:in:it (]" GHT.'o1;oninll. 

'-1,- FÚT.'lJur"t'! con dc.l'<lC'';O!l múl~;.í¡,l,'n :le l:ir; .fullciones­

pl>.l ,ue~Z1r¡u.:~. .,e O!>¡;HrV/l (:¡~tl J.'r¡;,clIeni;¡'Olln!;0 la c2 

t 
¡ 
I 

I 
¡ 
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f'X'i!:]·t;~nf!i!.l de 1I1f~tarnerfonif~ -ViCiCOGLi unorla,~jl y cicJ.'nc­

to I"n 11.1 rl't,raceión nel CO·~f~111c. Uc: ,(:ioll·.,lrnp.t1t;p ne 

asocia al dt'.f·:ct,:: del l''.lctor ~·.rc:nbfJ"l.·.fltico ¡.L,:¡\Hl­

t.arjo ciflfidt ,~l) Ilct.ividJd <lnt:ihej,'H'inieél (l":><:l;C r":f) 

~.- l',,¡decimj"n1;cI' IWI:¡orr¡\!~íf.':lroG ¡Jor 1l1lom:Jl:í."il t:lI 11na­

o '/,Jria;~ l'uncicl1e[J pla'.IUI'turi:u¡ :/ ocl','e1;o vancuJ..,r 

y/o pld:,mútico. (lt) «(l). 

La ~~ombn st'~nia o 'p.l1f.~rr,lecJ:HJ de Glnnzl.1Unn, ¡H) ei I;n co­

mo I'Jjeml,lo de un s:í.ndrorn,~ en el cuul lan hf:!IJOrrar;i:J13 no prp.-

8~ntan coexiAti~ndo con un tiempo oc Gun~rado normal, un 

tiempo de cO!lr~1l1.1ci ón y 11n reCll'~lJto 1,10 '1uo1;I'1:'io nC'l"mu:'..oo, ¡'E, 

rc ccn 1m'). C3C"l.Ga rnt. raccj ÍJn d 'ü cOil:";l1l •. ' ;¡ una rno rfoloGl a 

plaqup-t'lria anormal, lJres.mtunclo tumuñoG r;i;:;lllltns o anormal­

mente p~q1.\eñc::; con fcrmll s muy rnrr!l, ,Y a~-;-::,anull.lda!:, 

Loo ~n.r"r:noE' con n::::ta alteración prn(wntatl IIn déficit­

en 18 .forrTIllc tón ne '~"o:nh()]JL1,;1;i n 11: , !'ln 1 tl re I;rucción del colÍ.­

(:;ulo ,ven Ir:! acti'lid.lcl a1l1;illp'pc,ríllica ~ln la nuu;",:::,e, qun f1on­

funcicnAS V1a·.lu",tariu:3 IH~cntJn;J:':lur.; lJ'n'n m&.ntener una llCl;lOnta­

lSia normal. 

i.tecir:mtemclltc ,~raun,;'(;einer (1) (3), dGl>c:::,ibió v'Jr-;.oi3 

caaos ~n 103 C1l81CS (,Ilcontró laG mi.Fl11W u!1cm!<lí!\!.l ya c'l~':;cri­

tas y 111 lGicroscolJio tllect·r.6nicc olHwrvó :,1)(? 1"1> ¡.laqueta:; -

e:C'an i.ncapuc""s ele ¡'or.mar ¡;GnudóJ..oodoG p'H'U adherir:¡c ti la p/i.­

red '/>lseullir ;¡ pU."3 la a¡~;J:'cGaci6n. 

IIay tarnb:i ',,¡l un c1Í~ric:it de l>lG l-l!.lqtvltu.:¡ p:Jr1l di:·,cmil\:lE 

se en el pLu;rlla :1 en 01 suero de lo que l'csultu un 1;r.unLitorno 

en lH retracción del co ¡í, rr,ll 1 e • Tur.lbién 8tl han obcer'vudc al 

, .. 
r. 
t· 
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mict'oscO¡iÍo ,'lectr.ónjco Ull jl>:,nclcminjo de ¡Jl:iq\letJ/o ::,[)clondur; 

~f una :lllso"nc i a pr(¡c\; icaml'~l1jn el e f0r,"(W d p.c] ri t. icas ;; <lx\;cndi­

dl:ls. Qt.roD flnto·"e/; han her.J¡o cl()Gcripcionc~B :oirnilorerl (1) -­

(lO). 

Boulip.r, Gubd:l.vidié 108 CilGOIl (ll) '''r,mbaslj()r~iu c1e tilanz 

mann .§n dos principale,; I,rl1),01>: 

TIfO A o ~LAi~Zr'I;\NH-j~A~;GLI: Garacl;úrizllda por pluCjue 

tus p'~'lneñ;;n con agllltinución imp~:::-r()ct.a ~! con incul'tlciclud -

pa ra 111 rl~trucción dl~l ccá,~ulo. 

Bn In cUKl los ulterücio -

nes se IJncup.nt1"an tanto en la pl~quctH cerno p.n ell proí'actor­

t romboplastíl1ico d p. ó~ltaG (o éfi ei t del i'aetoJ:' ¡;luqucta rio 3). 

GrOS:5 y colabcra(lo:r.'es ocmosC'Cllron en un grul.·o de uuo -

pacientes un déi'i(:it hel"c~c1itürl0 cle do::; cm"j,Jus r;lucol:í.ticas 

la fosfatodeshidro~enaBu ~lic~ralduhido y la viruvntocinR~a. 

J!:,;;te antor, obsc.,r'rÓ que ~l <1éficit 00 la prir,¡eru enzi­

ma ea la causa principal de la dislünución del Adcllosintri -

fOBfato (ATP) y es causa a su vez de la ~Dtumo~rOBis vincoua 

y de la ~~~rueción d~l co'~ulo. Uhanrv6 t~~i6n que los re­
gu~rirni8ntca de ~lucosa nst~bnn diominuidcD, aH! comQ lo ca­

pacldan ñp. fOt'm!lcién ele ~,~iclo l',cti(!o, tar.1bi én ~~llCcn1;1"ó :llr.c 

racionés cm el rnct.!lholil:lIno el .. :wu u:ainoúcidclB O) (12) (13) 

El défjci.t de [J"::(">15ac:i6n j.ll;.(luntario, ne ha ex¡.il,icndo­

por 'Hlil rlefnctno:3u lib'~rncién ele ;\])1", debido a In imlJ(~r.!ael1 -

bilio"d nn IR mp.lnb~anl.l pl!lqu<~t;¡,ria, yll l/1H! on reulidad, rü -. 

ccnt...,rd do :1,~ ¡IDP inr;rilp}.B,¡uei;ari e ei) nOPL1Hl. 

¡ . 
. , , 
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L~ trolnb[t;Jt<~nill ele CTlonZffi:1l\I1, ,~f¡ un dnsr,rñcn do "an(';r.~ 

do en 1:1 cual [h) ha flUI~"t'idc 1.1 P-"('Ef!l1ein de ttl1d lJl'o1;/linil a-' 

normal ~11 1..1 IJr'!rnb'l"ana ¡;l'H¡u,~t:jr:ia (1'+). 

La m~rnb'l"Hn'l dB 1"'0 p1n'11ll't:IH (!onti(~ne a1[1;un"r; protp.inlltl 

de dif~:r:','nt,~ ¡:,""130 lJlolcnu1ar. 'J1r118 (le nlLHi no col()rr~an con­

la rOrlCc:\ón .'¡clclli ne ::ich:U'f, que OH 11na l'nllcción ¡,<ira colo -

real:' oo.rboh:ir'lrllt;o¡; y }JOT.' .~¡;C se 1ns llm:m ¡~lico},r()tein¿¡G I,­

II Y !II, cen peso mcl"e1l1d:.' (le l~O.OOO; '12..,.000 y 105.000-

rp. sp~ct i '1 ;l:nent~ • 

Nurden y GHCn ol)"er'ldJ:'on df~fi(:i()ncj a d~ 1!J., r:,licc¡:rotei 

na I1 en l,J m(>,rabC'llnl.~ pla,¡w'l'te.:t'ia. (~(~ P:1C:! Cn~(~fl con ITom!l/istn­

nj,l1; ancm:1s ,>ncontrH'r.'on 'PH) el p,~so molr!cular de In glico,lJrf; 

teina III crf.l mp.nor '~lle en llls p1a:l.uetuli normalus (l~). 

La glicopro1;einH IIb, estú dit:lminllida en un 60¡:' y la -

III p.Eltá dismi.lll1:ida en su iodinizaclón. IJon paciellten con 

t ('omollst;.;,nLi. el emostrarou ~IJ iOlIE\ p111:juei¡HS (~IJmbicB HU BU '1311-

perfici8 dp.sc-rir.3, y arlr'!11~lS most:':'Il't'CI1 1 .. p,IJ;'1;i.culuricl'ld de al!. 

montor su mobi1iclad ~lect;rcfor~ticB. (16). 

. .~ 
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Be exp0n~ ti con~inu9cifn, el cuso cl1nico de J.~.H. -­

¡Jil.cirmte m,iScul:ino d", 'I ¡HioE ele edad, 'cl ct1!Jl h~ I\ioo JloGjJi­

tflli:>:ado en '!aI'1,)ll 0C.H3il'n'~¡: en di ver>.oü centr.ol) hO:31,i (;a18 -
ri03 ele la uiuell.\d de ",óxj ca ; 'ü j:,rii.1rJJ'o no ('llen 11 li; edild -

de 23/12 por pr"ocntur ~ingivo:rr8~1u8 int~rwitnntAH cln un 
año c.~ ~volución, Bunado c. un11 clellt1utricióll eJe 111 >,)'odo 1;1-
po X\~¡j3hiOl'kor, ,.,1 pi.lci(~nte fue t.ru1;¡¡(fr. ccnsnr\'ildcrawentc 0-

base de dieta nor~ul y meoidou hinibnico-diet~ticas, con 10-

cual presentó odcc1\acJa. (!volución, 1-'01' lo qlw .fu~ dudo de al­

ta; posteriormente H la edad de 2 arios, es nucvanente hos~i­
tali:>:ado por prcs~ntar iufecci6n de viuo re9~ir~toriuH infe­
riores y cua~ro d~ dPGnutrici6n ya rAfprido, munejado con p! 
nieilina abdico cristalina y procu1nicu. Dsi co~o HndidUB -­
diet&ticas, nunvumont~ presentó mojorio y Xun dudo ~c Blta,­
el 61timo intcrnnminnto fun 8 lo edad de ) ahon por ~resen -
tdr epistaxis d(~ modoru(1n, intnnsiduñ, ¡JC!' lo C]1.lP. recibn I;r&.­

tamiento a baso ele transfusiones aan[jllinclJl3 ,v l;1edidas ;:;rmer~ 

l~s. Durante dichos internamientcs, nunca se rouli26 el 
el tagnés~ico de .c:nierrncelud de LTlanzl.1Iinn, ld Houpecha clinica­

ñe t!lste péirlecimi.~nto l,H3 basó princip/:I.lmnnte en la evolución­

lue habia presentado en re1uc16n d lus mDuif~DtucioneB ucmo­

rráp;jcas y a la C¡;,!'"llcia d~ d,itas ¡.;o~)itivcl3 en 1013 llu:nurlos­

exáml!lnes r.~ u>:'utjno", no rué sino hUCl1;u 'lue sufrió un inter­

namiento en el Lioupital Genf!T.'ul de 111 .,ccret!iria. ele oulubri­

dad ;1 ;~sist''!llcia en donde ae le prncticurcn loo el)tl~diol.l de­

la.boratorio (')ncaminuoos a dilucidar lH etiolor,ía (!e este !Jr~ 
c~so, en estos estudios De obtuviQron los Bi~uicntea rosul -

tadOD: 

Tiempo de' sIH11;rado (Dulce) ..••.• 7 11inutos tnore:l!.!l 1 u .3 
l!linllr.or» 

l. 
¡ 

I 
I 

t 

\ 

I 



fat", ... na 
AhUdn~ 

L-~U _____ ~ ____ ~B __ _ 

A) 
Jj) 
U) 
lJ) 
E) 

F) 

G) 
H) 

1) 
J) 

K) 

If¡H~r~ 1 

Vivo, con ep~étaxis fl:'eCuont~R, i~norón~nBa uvoluci6n. 
Vi va., con epistllxis frl'lcuen1; 'm, ~ i~nor{¡nct()sn r1'!ol \leién. 
Fallecino, probable cir~ouio hop6tica. 
Viva, apnrentementn onnn. 
Fallecida a les 2 años no eoad I i[';norúnrlOtHl la Cl1IlBU. 
J'Jllsculino no 30 alios de odad, con opif11¡uxis freC\I/lIlt;f1l3,­
if5norúndose evolución. 
De 39 años de enact, epistaxil3 oCIIsionn11lo ::; l'orlllllc:\.ún de 
nemlitom"s post-trllllm:l'~i SIGOS lr:veu. 
De 26 13Í'.os de onacl, up'l.ronl;r:H!I"nte BUlla. 
Fullecidos tr<>.s ne ellon lliendo luc1;au1;e/3, ignorún<l.oIH~ -
la C;l'lS8. 
Se i~nor~n antecedentes. 
Fallecido ti la orlad de ',7 uñon, Hccirlento on la "iu lJúó1i 
-::11, no D.ntecedente de sanr;r.ndOIl. 
j}'all '?c1tla (l. la ~rll1cJ de ) añol3. l3e i"no-,:'u la CUUI3H, no ti!:!. 
teced~ntes hcmo~r6gicc6. 
,¡!'o.llecidll o lna ;?l~ hs eJe vion, se :!J;no:rn In cauna. 
~'allecidá a lao ~ hs de vina, Ae i!~ncr.a la camHJ .• 
1?a11 .. cido a los 2 hs de vida, se ~gnoX'n la cmwa. 
1"a11e010 o ti lCl hora d (l nncicio. se 19noru lCl CHusa. 

J'¡llscu11no de 4 años d .. flri!.u!, a¡;1Jrellt{)rol~:ltll SOllO. 
,'¡asculiuo el", 3 aflon de l~tllH!, (lpar(!ntflln~ntll Buno. 
l"lascul:l.no de un ario dp, edad I ap!H'(m1¡p.lfiollt(: nano. 
Aparentemente Dance. 

t· 
i: 

l· ¡ 

¡ 
I 
{, 

1 
¡ , 
r 
~ 
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()\I~nt;1) d~ J'1oqll.,tll.'l •••••••• o o1)O,OOO/wnJ (nc'T'rnal dp. --
1 ~(), 000 IJ '. ')0, OOO/"Im) 

k~t¡ r-nr;etbn d,"l G01Jg111o •••••• • 63/Ó (noruHtl di, Inf~llcn d~J.- .~, 
;~~;.J ) 

Adh1 r; \vl()/JlJ J.'lnquf't .. rü ••••••• 10;6 (norrn,j): 20-/1<1/,) 

l'rllf"OIl dI' 1~'lI"r·l ~-V~~(l r'! ••••••• ,l'o n:i f; i '.Jl.l (ljO T.'rTwl : 1I~r.;i> l;i VIl.) 

'riernpo lit.' 'l'romhQ!J1I1BI;:inll 
pllJ'c:Lu1 al!t\·!'ido ••••• o •• o ••• ~O :)(q~. (noT.'uIIJ1: 20 /J '1'.>­

~}~~~llflCjor;) 

~l'iem~,o ,1", J·rot.roml)'( nI) 
(:~1Jick) ••••••••••••••••••••• l:l'oh.l,~rflll lit", t;~lIt:igo 13" 

porcl~lltll.I'! 'lú¡(" (Hormu1:-
70 n lOO",,) 

Tiempo 11", '.1'romb1nll ........... ;~o U'~¡:. ~¡~orr.H11 lb /) 2..\") 

~'1brinór;f)no •••••••••••••••••• 2J.~rH~/l.OOrn1, (Horr,lt\l 200-
11 500ror~/lO()rn1). 

Li:.üs rl~ j~l\f~lobHlirtan ........ J.'ofl:\.l;i'!o ( .. ormal 1l1!!~lJtivo) 

La ~.'nf~rm~d/ld el" Glun:--.rnann o trornll/lotl!IlJ.¿¡, fUI unH ,,o;(H1~ 

pntl~ h~reditlJr1n con carhct~r r~cAnivo, ue rl~8conocn en qub 
propot'c1 ón s~ P~"l"~lltH, I'!Il .,1 pr"lJnIl1;~ CIJtUrlJ () H.~ 1nVf'loltil;Ó­

~l ~)t'bol 1~"'llet',!ló,,'ico del )IilC1C'Il1;t!, el Clllll nI" expon!'! ~Il Ill­

Uuadro Il, en t)l)lld.! 6" pocl:rí¡ oiJrHrvur l/lB ult(~raciolH!:') clesde­

el punto rI~ vif:tta h~matolé:lt,.i el) que presp.ntan lou Iibue10ll pu­

t<'l.rIlOG, el pnllr'l, 1l1/~unl)8 ti OH plltl~rlJOB y \Tllrion hl'rl!l/lnos -­

qu~ 1'11.l11')C1 "'rel] 1"11 la B j)J:'1 m.! ras hOX'IIB d 11 ",ida f!'lftruu.1;nrillll,­

no ru~ poalble prorulI~:\.~ur m~B pn nsto8 C"BO~, rinhidn nI po­

co in1:o:<";fJ '.I\)I'\ tllC':''''rlJ.J:'lIn Ion úunilj :JT'rpn, por IIn lado, :¡ 11 -

1,3. le,j.~l1í;j por pll'!'t'l dI" .l'.1 lon,'iería de lOG 1'llmjlLf1'I':; /l1' .. ·ol:olJ 

(ya qlle no róld lenn ,m 1"1 uiBt;ril;o "'Nteral). 

""':Htu enC""III"dHd, 1:1 ¡.Ileden plld",~nr aml:OB S~XCCl, dl't~CO­

nQcl';I1.1Q!!I" j;.l:nb.l(~n .La 1 .. rL'porc:lóllj t!ll dn evoludén cr{,ni<! .. 1 co 
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mo 10 ~U~$tra un ~8tudin reRli~ado no el vepartu~ento de ne­

matologla el"!1 rtospital Infantil l1e J·Jp.xico, en donde se eotu­

diaron 16 pacient,~s con il.Lte,>:'ficionp.s hcmorr(¡gicI1B, tlBtus rna­

nifestaci.on ... s apllr"!ci,~ron en toc!"s 108 Cil80S rlnsele la lacta!! 

cia - corno lo ea ",1 caso de 111J'~8tro ~,Hei"lll'.r~, quien InHnif"stó 

f!;ini!.ivol'1:' .. q~J.a3 clf'sde los ll/l? R.ñOfl de edarl-, ainndo la ed<td 

promedio los 6/12, obHervándoBe en 4- CHSOIl, saní;rado el p.sde -

el periodo neonatul. 

El evento inin1 al 'f'lstuvo constituido I,or puutoa hemo -

rráginos, epistaxis:! equimosis tI? casos), en 2 CIISOS su 02-

serv6 hematuria en el periodo neonlltal, un paciente inic16 -

su enferrn"dan con 8UI1,;ra110 11 111 cuírln del corrlón umbilical. 

Los enf,~rrnos con Trorabal3tnnil1 , hun ovolucionado con e­

pisodio!! recurrfmten de S8llf,rado en piol ;¡ ."piatuxis cie sev!! 

ridad vBl'fabln, sin clluea aparente desencadonuntn o con tru~ 

Inot 1. smos leves, en al.glln08 CIil:lOS asociadas a inrncci ones de­

vías l'e'epirütorias, -10 cual se puclo I!omproba:r en elJt;~ po -­

ciente quien pr~Bentó (?;ingi vcrrlln;illB intl!rmi tentns- en UIlIl -

ocasi6n S" llsoció a un procese> res]:irl1torio y en su (11 timo -

internllmiento fue necesario transfundirlo dAbioo a la mélgni­

tud del sallf3;l:':ldo. 

Dos niñas con 'l'rolDbaBtenill han lle¡;udo a 11.1 adolescen­

cia, la menarquia fue s'efSllida ele lllelloroetrorrflgi/l severa <¡\le­

las llev6 a aneln1a 'lfSurla y est/;ldo d" choque;:! en la sop;unda 

sólo se han ohol~,,:,lTarlo menstruaciones ubud[Olt"s de una sema­

na de durac! 6n. En 6 caBos, el 8Iln¡~rll.()o ha sido t él n SElvero­

qu'!' ha ccnd i el oncino e stado ele choque; algunos pacien I¡es hl\n­

present;ldo 2 a 3 inl~1'esos ¡,-o1' unemiu H/~uda en l'!!.ríoclca ele 4-

a 6 Infl!8I!S. ,b'ueron 9 casos (lel sexo felRp.lline; y 7 .clp.l coascul!, 

no. Una pllcir.ntp. fl.lllec':6 por hernorrl\15ia ¡Hllmounr 8aocio("I1-
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a infecci6n respiratoria; ot~n pdcj~nt~ fall~ci6 An HU domi­
cilio por hemorragia no controlarla. (11) (1) (2) 

En est~ gru~o de T1'ombBst6nicDU, el tiAmpo de Hungrado 
de Ivy, estuV'o constantemente ~rolon!;¡ido y varió de 8' a 15' 
LI:i pru~ba rte retracci6n I.lel coúE;ulo que en condicionell no1'­
mal!'!s varia de 8 a 21%, en loa niños con ente pnrlecimiento­
tuvo un promedio de 37.8% con un interV'l:llo de vllriaci~n de-
22 a 62%. En el CSGO de nuestro paciente el tiempo de san­
grado (Duke) fué de 7 minutos y con unl:l rel;ruccj ón del coá­
gulo de 63%, es decir, en el limite 8uporior del .estudio -­
realizado en el Depa1'tam .. nto de HllIoatologia. Las curlllt.ao -
ple~lletarias en ,ll [51'llpo de enfermos fue de 533 ,'120/mm3, en 

el pacil!!nte l'~port;lldo ~n este estudio fUH de 150,OOO/mm3, 
es decir, en limi tf!6 inferiort:lG de. normalidad. 

DIAGNOSnCO 

Deberá tenerse en CUAnta la exi~tenciu do este ~rDce­
so he rl'!!d i tario, en todo a:¡uel puciente con diatesis hel!lorr~ 
Rica en las prim~ra6 etapas d~ la vida, qu~ curs~ da una ma­
n~ra int~rmi.t~nt~ como ya se ha mnncionado, y ~n la que 
existan Bnt~c~dentBB familiar~s ~IB obliguen a realizar 100-
BstudioG de laboratorio para. confirmDr o descartar ellte pro­
c!'l!lo. sienrto 108 m{¡s im¡;ox-+;Ilntofl: el tiempo no lJungrado, re­
t!'accióo del cczígulo, aohesi \fidad plu.'1ueturia y cn.mta de -­
plaquetas; que son los que van a eDtHT.' afectados pril!lcrdial­
mente y muchas vecas como 6nico dnto de este procnBo~ obvia­
mente deber~n realizBroc 10H dem~s nstud~cs paru ~escurtar -
otro tipo de procesos aunados n eeta trnmbaotenia. 

n tI 
f 
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El t,:,ata!:Ji~nto iOf'lal en C1l1Üquitl7.' lllHll'!cimiento t'Hl ,!l -

preventivo, como lo f'lS 1)1 CUSO dI'! m6ltiplf'lB padociminutoa i~ 

f~ctocon+;agioso13 '1'1~ 11Hn sido yrJ prÍl.cticl1ml!ntp f'lrradicadoB -

cen el U130 rlf'J VaC11OIHl; en I'!l3tI'J CI1ClO y al ne contll'" con estu­

dios m,Ss I'!sp",ciali~nrjol3 P:l",:,(1 dt!l;/'!:"IJ:inu7.' ~xacl;8.Inent", l!i falla 

plaqu..,tarill ? aún m~nos para corrf'li,L!'la. ln jdf'Jal con[¡j.sti 

r1s en realizar tf'JmpranHmf'Jn~f'J f'll diugn6~~1co y as! poder -

brindar al paciente unu seri~ de medidus conservadoras ten 

rlientca Cl mejorar la evolucién de cstn cuadro que cerno ya se 

me!1cionó "'3 dI'! lnrgB evolución. 

t!:l tratamiento implica trllnsfusiollflS de sunf.;re fresca.,­

total ;y pl/Jsmll rice en pluquetllo, o bien, como eH de BUI.'OIl~!: 

se concentrado de pl/,quetlls (1.2,11). 

HastlJ el m(),~~n1;t) no ('xist~ 01;1'0 tr!1tH:ni'~ntc, I'!S d~ 9U­

pon~r que una V"ez irielltifi cuela la CIl1JfJU desde el pllTlt;o de -­

vista ¡:,~n';tioe se tcnl;lJJ1 me,jo,:,c/l fl!'raail pa!'u contrurrostar --

108 e.fectos de esta trombl1l3teniu, por ahora f!l hecho de ide~ 

titicarla y evitar al miximo vhrdiduB impo~tunte8 de oungre­

osi come· las mediclafl B"ña1arills, son los línicos rn.!dioB con -­

los que se cuento uctualmente. 

Los paci"nteG ccn 1mB alte:'ación fnncionlll plaquetaria 

han d0sp"!r't;:Hlo ';'1:'(1n inl;r'T'~s :¡ Jlun sielo p.sturliados vor numl'!rQ 

sos gl;'l1~'OS ~p. t,..abH.in 1?11 di.t'eT.'enl;~r> pur.tes clcü mundo, esto -

ha cOl1ducillo /1 pI'oblr~r.lal.l rl.~ llollenclntllru: inici'alrnente se 
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consideraron dos ti~o~ de alteraciones runcionHl~u plHquHta­
rias, las t~ombHBt~niaB y loo tro~bocitopotinB, ~BtaB 61ti·­
mas caraGteri:lladHs por dHfici ~mcia de [-.letor. IJIHou!!tario 3,­
pero pronto se hi:llo evid~nte que este 61timo B~l~O rln condi­
cicneFJ e1:'a h~terof;éneo y qu,! ¡JodiHn oe¡;,ararse varios f.'jrl1~Os 

d"! entidades dontro del miEllijo, ,y que, aún :aún, existen ult~­
raciones funci on{~les pla'juetlirio6 en luo que 111 deficiencia­
de factor plaqunt8~io 3 os dienutibl~ o no exlRte, ~or lo -­
que se propuso 119mar trombocitopatiaa a·todaa lHO Blteruci~ 

nes funcionales pluquetR~iDs diferent80 de laR trombuoteniuB 
aunque recicnt~mente se hu principiado a ~tili~ur el t'rmino 
d~ trombocitopatia como sin6nirno de ulteraci6n funcional pi! 
quetarla, comprendiendo dt'Jntro ele eBtll concepto ti ln tromba§. 
t~nia como un/l. entirllld. ,·.:tentras Sil entllbl~~:1'l un ficUCT.'!lo -­
acerca del signifir;arlo qu~ 'la a dllrl3p. a este término, Sil ha­
blará d'J al teracionea funcionales lJla lu~tarJ as que pueden -­
ser atlquiriril18 o her~r1i';arina ;¡ nentro dn flstll.S últim!ls se -

logt'an cons:l.rlf:!rar a 103 trombaatenlus. 

Las alteracion .... s funcionales plll.rJuetar.iHIi de til'O her~ 

ditario, pueden dar lugar 11 condiciont!O hemorrÍ1gicus temj,Jra­
nas como se observa en el e~tudio de 16 pacientes ya mencio­
nado y en el anso del faciente preDflntudo en eute ontuclio,­
en el cual se obser'fan antr;cedr}ntes hererlofarniliares muy i!!! 
portantes, tales como epistaxis frecuentes en ambos abuelos 
paternos, Hsí como altorllcionfll:l en S1.1 padre, tio paterno y­

al (';unos hermanos que murir~ron en fll pf!T.'iodo neonútal lnrne -
diato por causas dl'lsconocidas; tedo esto aunado Ii ll"ll::l alter! 
ciones desele el punto ele viota del luborutorio (desr;ritns -
on la pá~ina nÍlmero 21), y que Iln un principio 1.USHrc.n ina~ 
vertidas, nos obliga a elaborar ne IIllam:mora mÚI:I prnciaa -
la ~ealizuci6n ele una urlocuuda Historia Ulinicu, la cUnl d! 

be dI" ir aco1npaña.ila d~ :1 os 8stlldi(lB ne laberator.io qUfl el -
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caso amerite, ~s decir, pncaminudcs a dilucidor el factor -

o los f3cto~es d~E~~cudAnenteB d~ una diht~siR h~morr'gica­
y '!'lC sólo ll""!ir a eff"lcto 1013 Al3tllrl :los <lA lllbn!.'utr,rie qUf! -

S~ solicitan de unR mnn"ra rutinaria sin temur en cuenta 
que muchos sen los VlJCiflntfls que Vil:) sufriendo una GArio de 

internamientos sin quo fln ninr6n mom~n~o DIl realice un ~stu­
dio intf"lncion:ldo }J!:lra poder de1;flrmin:¡r fll f.·roccDo ¡'Htclógico 

qU(! lo ba mf.tntenido /lBí por r~llC}lO tif!mpo, como le vi"ió es­

te p3cient;~, ya 'lUIl no fue sino ;~ años rl"sPll~s nl~ BIlI.l ¡;rim~ 

:ras manifl'!stllcj Onl'lR heCldrrtlr,icllf3 que ¡;mlo Sf'lJ:' c1iullllóuticado. 
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