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INTRODUCCION

La hemofilia es un desorden hereditaric que afecta a pacientes del sexo
masculino. La mujer se conoce como la portadora del gen defectuoso y
usualmente no manifiesta problemas de sangrado o hemorragias. Se
caracteriza por sangrados espontaneos en diferentes areas de! cuerpo, en

particular las articulaciones y los muasculos.

En cdontopediatria, estos nifios pertenecen a un grupo de alto riesgo, de
manera que deben ser mangjados con mucho cuidado desde un comienzo.
Elaborando una Historia Clinica completa, y en todo caso es siempre
aconsejable que sean tratados intrahospitalariamente y / 0 en coordinacién
estrecha con el médico del paciente. En general podemos decir que
cualquier procedimiento de rutina tal como una simple prefilaxis, es riesgoso
para un nifio hemofilico; y cuando es necesario realizar odontologia

restaurativa debe existir un control médico permanente.

Estos nifios deben estar bajo supervision odontoldgica permanente con el
objeto de evaluar y prevenir problemas en fases tempranas, a fin de evitar
extracciones, tratamientos de conductos y otros procedimientos que
producen sangrado. Lo importante es la instalacién y mantenimiento de
actitudes y habitos correctos de higiene debido a que el control de la placa es

esencialmente educativo.

Esto exige un mayor esfuerzo y constancia, por ello es necesaric motivar y

educar tanto al nifio como a los padres.



CAPITULO 1

HISTORIA DE LA HEMOFILIA

La hemofilia ha existido desde tiempos prehistéricos. La primera referencia
que conocemos de ella se halla en el Talmud, en el siglo I, donde se
menciona que los rabinos, se dieron cuenta que algunos nifios varones,
cuando se les practicaba la circuncision sangraban mucho. Los rabinos no
- sabian que era la hemofilia, pero se dieron cuenta que estos problemas del
sangrado sdlo ocurrian en ciertas familias. Aln cuando la circuncisién era
una costumbre religiosa, los rabinos hicieron nuevos reglamentos para
ayudar a estos nifios que sangraban. El rabino Judah deciardé que un nifio
que tuviese hermanos mayores con problemas de sangrado no tenia que ser
circunciso y el rabino Simén Ben Gamaliel impidio que un nifio fuese
circuncise porque los hijos_de las tres hermanas de la madre se habian

desangrado hasta morir.?

Referencias escritas posteriores fueron dando testimonio de apariciones de
casos de Hemofilia en el mundo, mereciendo la pena destacar, que la mas
antigua de las enfermedades, que mas tarde, se llamé Hemofilia la da en el

siglo Xl un médico arabe de Cérdoba Espafia, llamado Albucasin.®

En el siglo Xl otro rabino flamado Maiménides descubrié que si los nifios
tenian hemofilia eran las madres las que transmitian !a misma. Entonces hizo

una ley nueva: Si una madre tenia hijos con este problema de sangrado, y si



ella se volvia a casar, ninguno de sus nuevos descendientes varones

deberian ser circuncisos.

La primera referencia en Centroeuropa, se da en ltalia, en 1525, por

Alejandro Benedicto.

En 1800 un médico americano llamade John C. Otto hizo su primer estudio
sobre familias hemofilicas, y el afio 1803 descubric la genética de Ila
hemofilia A. Encontrd que madres sin problema de sangrado, podian
transmitir hemofilia a sus hijos, y sus hijas podian transmitir a sus nietos y
bisnietos. Trazd fa historia de la familia hasta una mujer llamada Smith. A los

pacientes varones los llamé sangrantes.®

En1928 el Dr. Hopff describe ta enfermedad por primera vez con la palabra
Hemofilia. “Hemo" quiere decir sangre, y “filia™ quiere decir amar, asi que la
palabra hemcfilia @s “amor a la sangre”; aunque la hemofilia es un problema
en el cual el sangrado no termina correctamente. Nadie sabe realmente

c6mo es que se llamé asi puesto que el término no le queda muy bien,

Por muchos afios no hubo un tratamiento adecuado para tratar el sangrado
de la hemofilia. Finalmente en 1840 un médico en Londres supusc que algo
le hacia falta a la sangre de un paciente hemofilico. Para ver si esto era
cierto hizo la prueba con un joven hemofilico y le administrd una transfusién
con sangre proveniente de una persona sana. Cuél fue su sorpresa ya que el
sangrado cesd. El descubrimiento de que una transfusidn de sangre podia
detener el sangrado en una persona con hemofilia fue muy importante, pero

nadie comprendid que tan importante era sino hasta mucho después.?



En el afio 1911 los doctores Bullock y Filder, efectian la mejor descripcion de

la hemofilia y su cbra se conoce como la Biblia de la Hemofilia.

En el afio de 1944 el doctor Alfredo Pavlovsky, logré |a diferenciacion de fos

dos tipos de hemofilia Ay B.

Desde 1945 hasta nuestros dias se ha avanzado significativamente en el

estudio de la sangre y sus derivados.

La década de los sesenta, se caracteriza por el descubrimiento y aplicacion

de los crioprecipitados por la doctora Pool.

La década de los setenta, por ia aparicion de concentrados comerciales
liofilizados que supuso el mas importante avance, ya que posibiitd

intervenciones quirtirgicas, y tratamientos mas eficaces.

La década de los ochenta se caracterizd por la aparicion de las
complicaciones de los hemoderivados contaminados por agentes

infecciosos.

La década de los noventa se ha caracterizado por ia aparicion de los
concentrados comerciales de alta pureza y la obtencién de factores Vil

coagulantes obtenidos por tecnologia recombinante o genética.®



CAPITULO 2

2.1 Definicion

La definicion cldsica, se refiere a la hemofilia como una enfermedad
hereditaria recesiva y ligada al sexo, que se halla solamente en varones y
que es transmitida por mujeres portadoras, que no tienen tendencia

hemorragica."

El término hemofilia se emplea para definir a un grupo heterogéneo de
enfermedades hemorragicas que afectan los diferentes mecanismos de la

hemostasia; y que se deben a la deficiencia de un factor de la coagulacién.®

A la sangre la componen por lo menos 14 factores de la coagulacion, cada
uno es muy importante, Trabajan en equipo. Cuando uno de los 14 factores
coagulantes no desempefia su #;rabajo, los demas no pueden trabajar
conjuntamente para formar un codgulo y cohibir el sangrado. Eso es lo que
sucede con la hemofilia, que uno de los factores de la coagulacién no trabaja

con el equipo o trabaja en muy pequefia cantidad.*

Un nific hemofilico, no sangra con mayor rapidez que los demas nifios, sino
que sangra mas tiempo de lo habitual, y como su proceso de cpagulacion no
es normal, es necesario administrare el factor carente ¢ deficitario de la
coagulacién con el fin de alcanzar unos niveles optimos gue le permitan una

buena coagulacion y detencién del sangrado.



2.2 Clasificacion segun los factores coagulantes

Dentro de la clasificacién podemos encontrar.

La hemofilia A o clésica que se debe a la deficiencia del factor VIII, conocido
también como factor antihemofilico, constituye el tipo mas comin de

hemofilia, ya que representa el 85% de los casos.

La hemofiia B que se debe a la deficiencia del factor IX, tiene una

prevalencia de un 15% de los casos.
En menor frecuencia estan las deficiencias del factor VII:.C, Xi:C, yli:C.
Las hemofilias A y B, se clasifican en tres grupos segon el nivel existente de

factor en la concentracion plasmica.®

-

Tipo Concentracién del factor
Valor normal S0-150 Ul/dL
Leve >5  Ui/dL
Moderado 1-5  UIdL

Grave <1 Ul/dL



2.3 Incidencia

La incidencia mundia! de la hemofilia se ha estimado en 1 caso por cada 10
000 habitantes; en los Estados Unidos de América existen 30 000
hemofilicos. En México se habia estimado una incidencia de 3-4 casos por
100 000 habitantes; estd cifra ha descendido en forma consistente; por lo
que una estimacién preliminar sobre el nimero de hemofilicos en el pais
indica que hay menos de 3 G00. La hemofilia A es ia méas frecuente se
presenta en el 80% de todos los casos, contra el 20 al 25% de los casos de

la hemofilia B™.

Actualmente en Espafia la incidencia de personas hemofilicas es de 1 de
cada 15 000 habitantes. En Colombia se estima que existen 5 000 casos

siendo la hemofilia A la mas comun.®

Es importante mencionar que los miembros afectados de una familia
hemofilica siempre tienen la hemofilia del mismo tipo y de la misma

gravedad.

La distribucion de la hemofilia A y B de acuerdo a su grado de severidad es

aproximadamente fa misma: 50% grave; 25% moderada y 25% lave.



2.4 Naturaleza de la alteraciéon

La hemofilia es un defecto hemorragico hereditario caracterizado por la
deficiencia funcional o cuantitativa del factor VIl o del facter IX de la
coagulacion, esto debido a un defecto en los genes que se encuentran
localizados en el brazo largo del cromosoma X por lo que constituye una
enfermedad que se transmite ligada al cromosoma X, es decir que las
mujeres portan la enfermedad y los hombres la sufren. Los hombres tienen
sdlo un cromosoma X, si heredan fc;rtuitamente el cromosoma con el gen
anormal no funcional, no tienen gen funcional normal, y por tanto sufren el
trastomo. Lo que significa que los hijos de una mujer portadora tienen un
50% de probabilidades de tener el gen anormal. Aproximadamente entre el
70 al 75% de los hemofilicos tienen antecedentes familiares de Ia
enfermedad esto significa qué aproximadamente entre el 25% al 30% de los -
casos presentan una mutacién novo.® -

Las portadoras de trastomos ligados a X no presentan por lo general
sintomas, debido a que poseen un gen funcional. En cada célula de una
mujer, ocurre inactivacion aleatoria de un cromosoma X, asi, tedricamente,
en 50% de sus células el cromosoma X tendra actividad normal. Se espera
que la concentracion de los factores VII o IX sea la mitad que en una mujer

no portadora.'
De acuerdo a su forma de herencia se puede concluir que;

1.Todas las hijas de un hemofilico son portadoras obligadas,



2. Todos los hijos de un hemofilico son normales;

3. Aproximadamente la mitad de las hermanas de un hemofilico son
portadoras;

4. Cerca de la mitad de los hijos de una portadora seran hemofilicos ¥
5. La mitad de las hijas de una portadora seran portadoras.

Por otro lado, la presencia de hemofilia en las mujeres sélo se presenta en
los siguientes casos:

a) lonizacidn extrema al azar,
b} Hija de padre hemofilico y madre portadora y

¢) Asociacion de la enfermedad con sindrome de Turner.*

2.5 Fisiopatologia de la enfermedad

La deficiencia cuantitativa o cualitativa del factor VIII:C & IX:C se traduce
como un defecto en los mecanismos de activacién de la coagulacion.

Normalmente al factor IX:C y el factor VIN:C participan de manera conjunta
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integrando un poderosos complejo de activacion del factor X:C, denominado
complejo Xasa; estos dos factores participan en una fase de sostén o
mantenimiento de la coagulacion. La deficiencia de estos dos factores se
traduce en un retardo de la formacién del codgulo, esto provoca que ia
formacion de! polimero de fibrina se efectie de manera tardia y clinicamente

predisponga al enfermo a hemorragia.”






CAPITULO 3
3.1 identificacion de portadoras

La identificacién de madres portadoras se vuelve deseable para quien no
quiera tener hijos. Puesto que el factor VIII circula en el plasma en forma de
complejo con el factor de Von Willebrand, mediante la comparacion entre el
nivel de actividad coagulante del factor VIl en plasma y el del antigeno de
Von Wiliebrand suele lograrse la identificacién de las portadoras de hemofilia
A. En efecto, el cociente entre la actividad coagulante del factor Vill y el
antigeno de Von Willebrand es aproximadamente de 1.0 en las mujeres
normales y de 0.5 en las bortadoras. Sin embargo, dado que la activacion de
un cromosoma X en la mujer se realiza al azar durante el desarrollo
embrionario, puede haber ocasionalmente alguna portadora en la que se
haya inactivado principalmente el cromosoma X anormal en las células que
producen el factor Vlil y, por tanto, el cociente entre el factor VIII y el
antigeno de Von Willebrand caerd en estos casos dentro de los limites
normales. '

Recientemente se ha logrado mas exactitud en la identificacién de la mujer
portadora y del feto afectado. Los métodos utilizados para el andlisis
genético de la hemofilia A estan basados en la deteccion de las variaciones
de la secuencia de ADN en el gen o en las proximidades del mismo. Un nifio
afectado y su madre heterocigota permiten definir los defectos. Las muestras
fetales se pueden obtener del ADN extraido de las vellosidades coriales (8-
11 semanas) ¢ de las células aspiradas mediante amniocentesis (segundo

trimestre ). Para la deteccion de portadoras y el diagnostico prenatal se suele



aplicar una combinacién de métodos basados en el ADN y de andlisis de la
actividad de! factor VIIi. Sin embargo, se ha calculado que el 6-20% de las

mujeres son clasificadas de forma errénea ain hoy en dia.'

En la hemofilia B se esta limitado a medir dnicamente el nivel de actividad
coagulante del factor IX. Si dicha actividad se encuentra por debajo del 50%
de la norma, las probabilidades de que una posible portadora lo sea
efectivamente superan el 50%. Si el nivel es mayor del 100% , una posible
portadora tiene unas elevadas probabilidades de ser normal, pero no la
garantia absofuta. Por estad razén se identifican con méas especificidad con
técnicas de anticuerpos monoclonales o por andlisis del ADN. lgual que en la
hemofilia A, el mejor método es la deteccion de las variaciones en la

secuencia del ADN.'°

En algunos paises europeos como Suecia a las portadoras de hemofilia
severa se les aconseja que no téngan hijos varones, y si lo desean, se les
concede al aborto por razones eugenésicas. Sino se puede disuadir de no
tener hijos, se les recomienda la determinacién del sexo del feto. Una hija
podria ser portadora de la enfermedad y ella a su vez debe pasar por el
mismo procedimiento en el caso de un embarazo. Un varén hemofilico puede
tener hijos varones . En tales casos también se recomienda la determinacién
del sexo. Si es un hijo varén que no tendra definitivamente la enfermedad, el

embarazo puede continuar. Si el feto es una mujer se recomienda e aborto.”
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3.2 Diagnéstico Prenatal de la Hemofilia A

Cada feto varén de una madre portadora de hemofilia tiene un 50% de
probabitidades de padecer la enfermedad. El diagndstico prenatal puede
realizarse estudiando la sangre del feto (varén) obtenida por fetoscopia hacia
las 20-22 semanas del embarazo. En el plasma fetal se determinan la
proteina de Von Willebrand vy el factor Vill igual que en un enfermo mayor,
un nivel de proteina de Von Willebrand considerablemente mas elevado gque
de factor VI tiene valor diagndstico. En la actualidad se puede identificar a
un feto hemofilico estudiando los polimorfismos del ADN en los fibroblastos
del liquido amnidtico. La biopsia placentaria puede lograr el diagnéstico de la

hemofilia en los fetos con riesgo incluso a las 10-12 semanas del embarazo.'?

3.3 Diagnéstico Prenatal de la Hemofilia B

Normalmente, el factor IX es bajo en el plasma de los recién nacidos y se
eleva lentamente hasta legar a los valores del adulto pasados varios meses.
Por eso, y a diferencia del factor VI, cuyas cifras son normales o mas altas
de 1o normal en el momento de nacer, la hemofilia B ligera o moderada es
dificil de diagnosticar en el periodo neonatal, aunque ia hemofilia B severa
puede diagnosticarse en el recién nacido; con los mismos métodos que en ia
hemofilia A."™



3.4 Pruebas Diagnosticas

El diagndstico se efectia por medio de las pruebas de hemostasia. La
primera fase del estudio del nifio consiste en realizar las pruebas de
escrutinio que incluyen: tiempo de sangrado o de hemorragia (TH), cuenta de
plaquetas (CP), tiempo de protrombina (TP), tiempo de tromboplastina parcial
activada (TTPa) y tiempo de trombina (TT). En el nifio con hemofilia todos los
resultados sdn normales a excepcion del TTPa que estudia la via intrinseca y
particularmente se encuentra prolongada de manera significativa. El TTPa
prolongado indica un nivel F.VII:C o F.IX:C menor de 50 Ul/dL.»

Una vez que se sospecha el diagndstico de hemofiia en base al
alargamiento de! TTPa, se debe proceder a realizar la segunda fase de
estudios que consiste en la determinacién de los factores de la coagulacion,
que puede consistir en un método coagulométrice o por método cromogénico
.Estos métodos nos permiten identificar la gravedad de la enfermedad y

clasificar a los nifios.?



3.5 Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial de los nifios con hemofiia debe realizarse con otras
deficiencias hereditarias de los factores de coagulacién como F.VHI.C,
(enfermedad de Von Willebrand) F.X:C y F.I:C: Por otra parte también debe
descartarse la presencia de un inhibidor adquirido contra el factor VII:C
(hemofilia adquirida), que se presenta mas cominmente en pacientes con un

estado inmunolégico alterado.'*
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CAPITULO 4

4.1 Signos y sintomas

El sintoma por excelencia de la hemofilia es la hemorragia y la intensidad de
ésta va a depender de diversos factores como: nivel circulante del factor
deficiente, presencia de inhibidores, traumatismos, tipo de actividad fisica

cotidiana y deportiva.

Los datos clinicos de los dos tipos de hemofilia son sustancialmente
idénticos y varian solo en relacién al grado de deficiencia del factor de

coagulacion.

La hemofiia severa se caracteriza por hemorragias recurrentes vy
espontdneas o posteriores a traumas minimos. La hemofilia moderada puede
presentar hemorragia espontanea, pero la mayoria de los sangrados ocurren
después de un trauma moderado .En la hemofilia leve deben sostener

trauma severo para desarroliar eventos de sangrado.

Como los factores de coagulacién no atraviesan la placenta, la tendencia
hemorragica puede manifestarse en el periodo neonatal con hemorragias
del sistema nervioso central o sangrado prolongado después de
procedimientos quirlrgicos como la circuncision, pero hay muchos recién
nacidos afectados gue no manifiestan sintomas. Aunque los nifios que nacen
con hemofilia son “sangradores” potenciales desde el nacimiento, puede no

observarse sangrado excesivo hasta que aumente la actividad del nifio. Se
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presentan sangrados en cualquier lugar, pero es mas comiin en musculos,

rifones, boca y articulaciones.

Los signos y sintomas de la hemofilia severa comienzan usualmente cuando
el nific empieza a caminar. Es frecuente ver morstones en su cuerpo,
hinchazén en sus articulaciones, sangrado por las encias sin haber ocurrido
ning(n tipo de trauma © accidente. Para un nifio es dificil verbalizar los
sintomas, lo Unico que manifiesta es dolor al momente de tocarlo debido al

sangrado intemo en fos miisculos o articulaciones.?

Los que tienen valores que se consideran moderados, por lo general
presentan hemartrosis ocasionales y hemorragias solo después de un
traumatismo. Los niflos con una enfermedad feve sangran solo en cirugia o
_después de un trauma significativo. Las laceraciones orales constituyen una
causa frecuente de hemorragia en los nifios que padecen hemofilia de grado
leve o moderado. La hemorragia oral persistente permite establecer el
diagnostico de hemofilia; por lo tanto el diagnédstico inicial de la hemofilia leve
puede competer en forma directa al odontopediatra.’

Una de las manifestaciones clinicas que constituye una emergencia médica
son los sangrados en la cabeza que pueden ocurrir espontdneamente o

luego de un trauma.

Como ya se menciond la hemofilia A y B clinicamente se manifiestan por
hemorragias profundas como pueden ser. hemartrosis, hematomas
musculares, hemorragia quirdrgica, hemorragias gastrointestinales y

urinarias.
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Hemartrosis: la hemorragia intraarticular es la manifestacion clinica mas
frecuente y caracteristica de la enfermedad y en las formas graves
representa el principal problema de tratamiento. Durante !a hemartrosis la
articulacion afectada esta aumentada de tamaiio, caliente y dolorosa. Hay a
menudo, un fuerte dolor y sensibilidad al tacto. En el caso mas usual, los
signos y sintomas remiten en pocos dias. En algunos casos, las
articulaciones se hacen dolorosas pero no hay hinchazén ni efectos
residuales aparentes. Las articulaciones mas afectadas son rodillas, tobillos,

cadera, codos, mufieca y hombro.

Los cambios patologicos afectan a la propia articulacion con destruccion
extensiva y cambios reactivos en el hueso y tejidos adyacentes. La
articulaciébn es con frecuencia rigida, ocasionalmente inestable, y el )
movimiento queda muy restringido. Los resultados pueden ser: deformidad,
desgaste muscular y contracturas de los tejidos blandos. En el hueso
subyacente se desarrollan zonas cisticas y existe estrechamiento en el
espacio articular. La osteoporosis es comun y, en los casos de larga
duracién, puede presentarse una pérdida completa de las superficies
articulares y aplanamiento de los extremos de los huesos.

Hematomas musculares: los hematomas son usualmente subcuténeos o
intramusculares. Su origen traumatico puede ser tan trivial que pase
inadvertido o puede ser olvidado, porque la hemorragia empezd varios dias
despugs. Un periodo latente sugiere que el traumatismo inicial puede causar
una ligera necrosis y que esta degeneracion del tejido provoque la
hemorragia. Los hematomas se encuentran en la mayoria de los casos, en

las piernas. Si son superficiales, la zona equimdtica es mayor pero hay
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menos peligro de complicaciones por presién local. En la hemorragia
profunda, la decoloracién de la piel puede ser retardada o incluso inexistente.
Pueden perderse cantidades de sangre suficientes que causen anemia o,
incluso shock grave por via intema a causa de la hemorragia que siga los
planos faciales, pero estos son raramente mortales. Las petequias no se
observan en la hemofilia. La hemorragia se presenta en cualquier musculo,
pero donde se ve méas a menudo es en las pantorrillas, muslos, gliteos y
antebrazos. Generalmente las hemorragias se manifiestan por tumefaccion
dolorosa que pueden ocasionar serias consecuencias segun el tipo de
localizacién como  isquemias distales por compromiso circulatorio,
contracturas y trastormos neurotréficos debido a la compresion que ejerce el

hematoma.

Complicaciones Neurolbgicas: la compresion de un nervio periferico puede
ocasionar neurcpatias periféricas con dolor agudisimo, parestesia y atrofia
muscular. Este es el tipo mas normal de complicacién neurclégica en la
hemaofilia. La compresidn es casi siempre consecuencia de una hemorragia
intramuscular y puede producir la atrofia de un miembro e, incluso, la pérdida
del reflejo de un tendén profundo. A causa de la frecuenciza de las
hemorragias dentro de los musculos iliopsoas, el nervio femoral es el mas
comunmente afectado, el siguiente ‘es el cubital. La mayoria de las

complicaciones neuroldgicas periféricas en la hemofilia son reversibles.

Una de las principales causas de muerte en la hemofilia ¢s la hemorragia
intracraneal. El 10% aproximadamente de los enfermos la desarrollan. La

mortalidad es alta y los que sobreviven pueden tener episodios recidivantes.
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De los varios tipos de hemorragia intracraneal, la subaracnoidea tiene el

mejor prondstico, mientras que la intracerebral lleva €l peor.

Presién sobre los vasos sanguineos y 6rganos vitales: la hemomagia
profunda puede ocasionar presién en los vasos sanguineos, y ser bastante
grave hasta el punto de obstruir la circulaciéon y producir una isquemia grave
e incluso gangrena. En ocasiones, una hemorragia en la lengua, el piso de la
boca o las paredes faringeas posteriores se abre camino hacia el cuello, con

lo cua! produce una obstruccién faringea.

Hematuria: es frecuente en los pacientes hemofilicos graves y se puede
acompafiar de dolor lumbar y radiado hacia la pelvis, que se explica por la
formacidn de pequefios coagulos que al ser eliminados estimulan la
contraccion dolorosa de los ureteros. La hemorragia de los rifiones esta
causada a menudo por traumatismo, pero habituafmente no puede
determinarse su causa. Puede ser ocasionalmente debida a infeccién. La
pérdida de sangre suele ser escasa y usualmente no necesita tratamiento

sustitutivo.

Epistaxis: son comunes en la hemofilia y, en algunos caos, constituyen el

sintoma principal.

Hemorragias bucales: los sitios més afectados son el labio superior, el
frenillo lingual y la lengua, y pueden ser debidas a traumatismos asociados

con la masticacién o por mordidas accidentales.

Quistes dseos y seudotumores: Los quistes hemofilicos, conocidos

también como seudotumores, son una rara pero peligrosa complicacion. Ef
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primero es un quiste simple, confinado por ligamentos tendinosos, dentro de
la envoltura facial de! musculo. Una segunda variedad se desarrolla
inicialmente como un simple quiste, pero produce alteraciones en el hueso
debido a la interferencia en la circulacién periéstica. La tercera variedad o
seudotumor clasico, al parecer, se debe a una hemorragia subperidstica que
arranca el periostio de la corteza hasta que queda limitada por ligamentos
aponeurdticos o tendinosos. La masa, luego, comprime y destruye el
musculo. Es probable gue los guistes hemofilicos se originen siempre como
resultado de un traumatismo y se expandan lentamente hasta causar
necrosis por presion. Afectan principaimente fa parte inferior def cuerpo. Se
encuentran en zonas musculares que tienen conexiones vasculares profusas
con periostio 0 hueso subyacente, y adquieren extensas ramificaciones, lo
cual las hace de dificil extirpacion.

A menos que sean eliminadas completamente, poseen tendencia a volverse
a formar. Es frecuente que se produzca infeccién cuando la biopsia se
practica con aguja. Los quistes contienen un liquido serosanguineo de

consistencia pegajosa que es dificil separar del tejido envolvente.”
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CAPITULO 5

5.1 Recomendaciones Generales para el Tratamiento de la Hemofilia

Es esencial que el médico se gane la confianza de! nifo y de sus padres. El
médico deberd mantenerse bien informado de los nuevos desarmrollos
técnicos en este campo y deberd ser capaz de contestar a la muchas

preguntas que le formuten .

Es de extrema importancia educar al paciente y a su familia a fin de que
pueda entender la enfermedad, los signos y sintomas tempranos de
hemorragia, las altemnativas y riesgos de las diferentes formas de terapia, las
precauciones sobre la seguridad, la actividad fisica apropiada y el apoyo
psicolégico.Z? Un aspecto importante de la asistencia del nifio hemofilico es
evitar Jos traumatismos. Cuando el nifio es pequefio hay que almohadillar la
cuna y su zona de juegos y cuando esta aprendiendo a caminar hay que
vigilarlo estrechamente. Es importante mantener una actitud intermedia entre

ta proteccion excesiva y una permisividad peligrosa.™

A todos los pacientes con hemofilia les esté estrictamente prohibido montar
en patines o motocicletas; no deben tomar parte en los ejercicios gimnasticos
o0 practicar futbol. Los nifios hemofilicos deben realizar ejercicios con
regularidad para mantener la flexibilidad en las articulaciones y fortalecer los

musculos, para aumentar la resistencia a la hemorragia.
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Las medidas rutinarias de higiene dental reducen la necesidad de
restauraciones y extracciones dentales excesivas; asi mismo deben evitar las
inyecciones intramusculares, la puncién en una vena debe realizarse con

sumo cuidado. La aguja debe insertarse séio una vez.

Algunos pacientes han desarrollado hematomas después de las punciones
gue han afectado al brazo entero y al tronco. La vena femoral nunca debe

ser puncionada.

La ingestion de ciertos medicamentos en particular la aspirina ¢ compuestos
que la contengan deben evitarse, porque tales sustancias inducen disfuncion
plaguetaria que puede agravar la tendencia al sangrado. El acetaminofén, los
salicilatos no-acetilados como los salicilatos de colina y magnesio y €!
salasalato, son una buena alternativa como analgésicos y antipiréticos, pues
se pueden usar contra el dolor y para aliviar la disfuncién articular.“También
deben evitar los antihistaminicos, las fenotiazinas y los antiinflamatorios no
esteroideos como ia indomeétacina y el ibuprofeno. El uso juicioso de
antiinflamatorios no esteroideos en bajas dosis tienen un efecto minimo
sobre Ja funcion plaguetaria y son apropiados para el manejo de la artropatia
hemofilica (ibuprofeno 400 mg 3 6 4 veces al dia ) con apropiado monitoreo

para identificar la tendencia a sangrar y el abuso de la automedicacion.

Los nifios deben portar una identificacion visible y apropiada. Se les debe
educar acerca de la hepatitis y se les debe inmunizar contra hepatitis B. La
inmunidad para hepatitis B requiere una evaluacion periddica y revacunacién

cuando sea apropiada. 2
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El objetivo del tratamiento en nifios con hemofilia es incrementar el nivel
plasmico del factor deficiente mediante la administracion de concentrados
crudos o purificados que contengan el factor que se encuentre disminuido.
Toda hemorragia en el nifio con hemofilia es una urgencia y el tratamiento
debe iniciarse de inmediato, de ser posible domiciliario con la aplicacién de
medidas locales ( taponamiento, inmovilizacién, aplicacion de compresas
frias ) y medidas generales ( analgésicos, antiinflamatorios, antifibrinoliticos y
concentrades purificados del factor deficiente ). Ademdas se pueden emplear
medidas fammacolégicas con [a finalidad de cohibir fa hemorragia
(desmopresina, fibrinas adhesivas, trombina topica ) el tipo de tratamiento
que reciba cada nifo estad en relacién con el tipo de hemofilia, el sitio de la

temorragia y la presencia de inhibidores.

Para un adecuadc tratamienfo sustitutivo, es necesario el diagnéstico
correcto del paciente, el tipo de hemofilia, el nive! de actividad y la presencia
de inhibidores. Por otro lado, es necesario detectar clinicamente el sitio de la

hemorragia para la dosis necesarnia y fa frecuencia de! tratamiento.

Las indicaciones para la asistencia hospitalaria, son: dolor agudo e
hinchazén de una articulacion o regién muscular que cause limitacién de
movimiento o insomnio, contusiones graves o fuertes en la cabeza,
hinchazdn de los tejidos del cuello y del piso de boca, dolor abdominal
intenso, hematuria, melena o herida de la piel de una extensién tal, que
exigirian puntos de sutura en una persona normal. Todos los hematomas de
los misculos profundos exigen una cuidadosa atencién; sin embargo, las
contusiones superficiales o los cortes leves, raras veces originaran una

hemorragia considerable.™



5.2 Tratamiento hemofilia A

Se prefieren los factores concentrados comerciales debido a que son
estables, faciles de manejar y almacenar, contienen volumen estandarizado
de factores de coagulacién y tienen menos riesgos para transmitir
enfermedades virales. Los concentrados se preparan a partir de mezclas de
plasma de un gran numero de donantes humanos. Los concentrados de
factor VIl se producen por tecnologia ADN recombinante; también esta
disponible para uso humano un factor VIl porcino. La mejoria en los
procesos de seleccién de donantes, la ejecucion y expansidon de pruebas
para las técnicas de filtro en donantes y ef manejo de los concentrados con
procedimientos de inactivacion viral y f o purificacién, han reducido de modo
considerable el riesgo de transmision por VIH o hepatitis. Los métodos para
reducir la infectividad de los productos plasmaticos wvarian segun la
estabilidad del producto final e incluyen inactivacién fisica ( {ratamiento al
calor, pasteurizacién, calor con solvente organico, luz ultravicleta ),

inactivacion quimica y combinaciones de métodos.

Los agentes con envoltura no lipfdica como el virus de la hepatitis A y los
parvovirus no se inactivan con algunas de estas medidas y pueden ser
transmitides. Aungue virtualmente se ha eliminado el riesgo de transmitir VIH
y hepatitis a partir de los productos fraccionados, se debe anotar que hasta el
momento ningan procedimiento elimina la transmisién de todos los virus
posibles en los derivados plasméticos. Sin embargo estos productos no
estan por completo libres del riesgo de transmitir virus, pues aun los
productos recombinantes se pueden contaminar con virus desconocidos de

animales.?
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Se disponen de un gran nimero de concentrados purificados de factor Vill
derivados del plasma humano que difieren en términos de pureza de proteina
y en el método que se sigue para inactivar el virus. La pureza casi siempre se
expresa en actividad especifica (AE), que se refiere a la unidad de factor de
coagufacién por mg de proteina. Los productos disponibles se clasifican
como de baja pureza, pureza intermedia, alta pureza y de muy alta pureza.
La cantidad de proteina del factor varia desde 5 hasta > 3 000 U/mg de

proteina.

Los crioprecipitados han constituido la piedra angular del tratamiento de ia
hemofilia A, esto debido a que ejercen un excelente efecto hemostatico, sin
embargo, o que ha limitado su empleo es la carencia de un proceso de
inactivacion viral que proporcicne seguridad al producto, por lo que se
prefieren los concentrados de factor. El crioprecipitado impiica riesgo de
hiperfibrincgenemia; puede ccurrir hemdlisis leve cuando se aplica en dosis
masivas, pues los compuestos ABO incompatibles contienen pequenas

cantidades de anti- A y / 0 anti-B

Otro producto de eleccion en el tratamiento de la hemofilia A es el
medicamento llamado Desmopresina- DDAVP (1 Desamino-8-D arginina
Vasopresina ). La DDAVP es un andlogo sintético de la hormona
antidiurética, su accién consiste en liberar factor VI de los sitios donde se

almacenan permitiendo su liberacién a la circulacion sanguinea.

L.a Desmopresina se usa en pacientes con hemofilia A leve y moderada y en
portadores de hemofilia con concentraciones bajas de factor VIl y se prefiere

como profilactico antes de procedimientos invasivos menores en pacientes
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con inhibidores para factor Vill, pues reduce ¢ elimina de esta forma la
necesidad de terapia de reemplazo ( administracion de concentrados ). La
aplicacién de desmopresina puede ser suficiente para procedimientos

quirurgicos menores, por ejemplo extracciones dentarias .

Los pacientes con hemofilia A severa no tienen una respuesta adecuada a
esta droga. Tampoco se debe usar para el manejo de hemorragias mayores
que comprometan la vic'a del paciente. En lo posible se debe evitar en nifios
menocres de 2 afios por su propiedad antidiurética, ya que aumenta la
concentracion del sodio sérico y reduce la eliminacién de orina, lo que

predispone a la intoxicacién hidrica.

La dosis es de 0.3mg/kg/dosis por via IV (méximo 20 mg ), diluido en 50cc de
solucion fisiologica, la vida media es de 8-12 hrs. Se puede administrar en
forma intranasal { spray ) a una dosis de 300 mg, el efecto se observa a los
60 min, en comparacién con la administracidn IV que es a los 30 min
después de administrada la dosis. Previo a la administraciéon de este
medicamento al paciente se le debe realizar la prueba terapéutica, ya que
desafortunadamente no todos ilos pacientes responden. Por lo general se
administra una sola inyeccion para el tratamiento de sangrados o como

profilaxis antes del procedimiento quirdrgico.®



5. 3 Tratamiento hemofilia B

El tratamiento para pacientes con hemofilia B inicié con la administracién de
plasma fresco congelado el cual presenta diversos problemas, como los
niveles de factores de coagulacibn no son muy altos, el aumento
postransfusion es limitado a menos que se administren grandes volumenes,
lo que lleva en ocasiones a sobrecarga circulatoria. Por esta razon, el
tratamiento de grados severos es dificil, y cuando estan disponibles, se
prefieren las preparaciones de concentrados de factor !X. Existen los
llamados concentrados de complejo protombinico { CCP ), estos productos
contienen adicionalmente otros faciores vitamino K dependientes
principaimente de los factores If y X, una de las principales complicaciones
con este tratamiento es la presencia de fenémenos trombdticos ( infarto al
miocardio, trombosis venosas y coagulacion intravascular diseminada ) que
al parecer son ocasionadas por el incremento en los factores Il y X, para
evitar estas complicaciones, se han obtenido CCP por cromatografia por
afinidad con o sin anticuerpos monocionales y obtener mayor pureza del
factor IX con pequefias cantidades de factor Il y X, por lo que es preferible

utilizar estos licfilizados y evitar complicaciones trombdéticas.

En los dos tipos de hemofilia también se emplean los antifibrinoliticos y los
hemostaticos locales . Los antifibrinoliticos, son productos que previenen la
lisis de! coagulo, se usan con frecuencia en hemorragias de mucosas, en
hemorragias orales y dentales, y hablaremos mas ampliamente de ellos en el

tratamiento dental. Se han empleado varics hemostaticos locales en casos
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de hemorragias abiertas como: trombina, colagena, acido elagico.
Recientemente, se han utilizado fibrinas adhesivas, estas sustancias inducen

coagulacidn en sitio imitando la Ultima fase de la coagulacién sanguinea.

Las heridas menores y las abrasiones por lo general se pueden manejar de
manera conservadora con métodos locales como la aplicacién de presidn y
hielo. La hemofiia A leve o moderada con episodios de sangrado leve se
trata sin el uso de terapia de reemplazo, con hemostasia local, el uso de
desmopresina { se debe comprobar con tiempo que el individuo responde ) y

antifibrinoliticos tépicos a menos que el sangrado sea incontrofable.

La desmopresina es menos costosa y es el tratamiento de eleccidn para
personas con hemofilia A leve o moderada, debido al riesgo asociado con fos
productos sanguineos en los gue un aumento de tres veces el factor es
suficiente para controlar el sangrado. El crioprecitado de donantes al azar no
se recomienda como terapia alterna para pacientes con hemofilia A, debido a
que este producto no se somete a atenuacidn viral. Los agentes
antifibrincliticos son utiles en ciertas situaciones al prevenir la lisis de los
codgulos que se han formado como consecuencia de la terapia especifica de
reemplazo { por ejemplo extraccion de dientes permanentes, laceraciones de
la lengua, de la boca y cirugia oral )} y para tratar el sangrado de mucosas

orales, particularmente cuando se usa desmopresina.

En general, la terapia de reemplazo con factores Vil o IX se debe usar en la
enfermedad severa, cuando hay sangrado active independientemente de si
fue espontaneo o traumatico o previo a sangrado que se anticipaba, como en

el caso de cirugia. Las indicaciones mas comunes para el tratamiento son la
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hemartrosis aguda y el sangrado intramuscular. Estos eventos se deben
tratar pronto para prevenir o reducir las complicaciones y minimizar la

necesidad de infusién adicional de factores de la coagulacion.

La dosis y duracién del tratamiente con infusiones de factor VIl o formas
adjuntas de manejo dependen del tipo y localizacién de la hemorragia y la
respuesta clinica del paciente. Después de cirugia mayor los niveles de
factor VIl se deben mantener sobre 40-50 unidades/dL por lo menos durante
10 dias. La vida media del factor Vill se puede disminuir si el paciente esta
febril, 0 sangra mucho o si tiene inhibidores del factor. Los sangrados serios
del sistema nervioso central que comprometen la vida o si son
intraoperatorios 0 postoperatorios se deben de tratar eon infusién continua de
factor VI, Después de un bolo inicial de 40-50 U/kg ( que elevan los niveles
de factor VIl a 80-100% ), se debe iniciar una infusién confinua . Una
infusion inicial de 3-4 U/kg por hora, se ajusta después como indiguen los
niveles de factor Vil en el paciente. En general, 2 U/ kg por hora en infusién
mantienen un nivel de 25% de! factor; 3 U/ kg por hora elevan el nivel al 50%
y 4 U/ kg por hora lo llevan a 75%. Sin embargo, esos niveles no se deben
suponer y se deben menitorear a diario.2

El factor IX se reemplaza con plasma fresco congelado o almacenado o
concentrados de factor IX liofilizados, los que pueden contener ademas
factores I, VIl y X. Se recomienda el tratamiento con concentrados de factor
IX recombinantes o inactivados para virus ( alta pureza ) o complejo de
factor IX también inactivado para virus lo que reduce el riesgo de transmisién
de VIH y hepatitis. Los concentrados de factor IX de alta pureza o

recombinantes son considerablemente mas costosos que los concentrados
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de complejo protombinico pero son menos trombogénicos. Por tanto, se
deben considerar en situaciones como cirugia, terapia de lesiones por
aplastamignto, manejo de grandes hemorragias intramusculares, en las que
se requieren varios dias de terapia de reemplazo, en personas con severa
disfuncién hepéatica, en neonatos y en quienes tienen historia de
complicaciones trombéticas asociadas con el uso de complejo de factor IX. A
menos que los concentrados de! factor IX no estén disponibles , e! plasma
fresco congelado de uno o méas donantes bien seleccionados ( padres ) se

puede usar en pacientes con deficiencia leve a moderada del factor IX."

La dosis recomendada para el tratamiento de sangrados depende de la
naturateza y severidad del episodic de sangrado. En general, el nivel
circulante de factor IX requerido para mantener la hemostasia en la mayoria
de las situaciones es de 0,2 U/ml { 20% ), por tanto la dosis se debe calcular
para obtener este nivel. Sin embargo, se recomienda dosis mayores para

tratar episodios de sangrado que comprometan fa vida y para cirugia.

5.4 El futuro del tratamiento

La hemofilia es una enfermedad en que puede indicarse la terapia génica
que consiste en insertar genes nomales dentro de las células defectuosas,
mediante vectores retrovirales, insertando un gen normal capaz de producir
FVIII o FIX, y convertir una enfermedad grave en una enfermedad leve por

incrementar la produccion de factor. La terapia genética podria eliminar la
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terapia sustitutiva aun sin que el paciente sea totalmente curado. Asi mismo,
continuar con tratamientos efectivos para pacientes contaminados con el
virus de fa hepatitis y el VIH, indicar vacunacién necesaria y desarrollar

vacunas para el virus de la hepatitis C y VIH.

5.5 Complicaciones

Los inhibidores son anticuerpos que rapidamente neutralizan ia actividad del
factor Vill e impiden que la terapia de reemplazo sea eficaz. Se desarroflan
en aproximadamente el 10 al 15% de los pacientes que presentan hemofilia
por deficiencia del factor Vlit y, con una frecuencia mucho menor, también
en los que la hemofilizs se debe a la deficiencia del factor IX. El punto
esencial para el tratamiento de los pacientes que presentan inhibidores es el
conocimiento preciso de la clasificacién y el nivel del inhibidor. Quienes
presentan inhibidores se clasifican en 2 grupos generales segln la respuesta
anamnésica de los anticuerpos frente al concentrado del factor exégeno: los

de repuesta zlta y los de repuesta baja.

Los pacientes con inhibidores de repuesta baja pueden seguir siendo
tratados con el concentrado del factor, mientras que los que presentan
inhibidores de respuesta alta requieren la utilizacion de productos de
derivacion (CCP o CCP activado). Los nifios hemofilicos con inhibidores
constituyen un problema terapéutico dificil de solucionar, y deben ser
tratados en un hospital de hemofilia, debido a que no es facil conseguir la

hemostasia.®
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CAPITULO 6

6.1 Generalidades del Tratamiento Dental

Aunque fos nifios hemofilicos no sufren enfermedades dentales especiales,
cualquier tratamiento dental que se planee realizar en ellos es grave, ya que
existen demasiados riesgos. Sin embargo, con los avances terapéuticos fa

mayoria de los nifios puede recibir atencién dental ambulatoria.

A través del conocimiento preciso de la coaguiopatia del nifio el dentista
puede tomar las decisiones terapéuticas adecuadas junto con el hematdlogo.
Es necesario considerar la gravedad de la hemofilia, asi como el tipo; cuét es
ia frecuencia y tratamiento de los episodios hemonég?oos, y si el nifo
presenta inhibidores; este Oltimo punto es de extréfﬁa importancia al
momento de administrarle su tratamiento substitutivo o de reemplazo. Para
establecer un plan terapeutico adecuado, el dentista debe informar al
hematélogo el grado de invasividad del procedimiento dental que debe lievar
a cabo, la intensidad de la hemorragia que se puede producir por dicho

procedimiento, y el tiempo necesario para la curacion de la herida oral.*

Las visitas se deben programar de manera que en cada una de ellas se
realice e! mayor niumero de procedimientos de manera que se disminuya el
riesgo de exposicion secundaric al uso de terapia de reemplazo. Los
procedimientos dentales pueden clasificarse en 3 Areas . Preventiva;
Restaurativa y Quirdrgica. En cuanto al area preventiva es importante sefiatar

que se debe establecer un programa especifico para estos pacientes, el cual
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debe incluir recomendaciones para la realizacién de una higiene oral estricta
a través de un correcto cepillado dental, igualmente se debe recomendar
regularmente la aplicacion de fluoruro, selladores de fosetas y fisuras. En
relacién con el area restaurativa se recomienda ser muy cuidadoso durante
los procedimientos dentales de rehabilitacion lo cual reducird el riesgo de
sangrado excesivo. En cuanto al area quirGrgica es primordial una terapia
optima de reemplazo asi como el uso correcto de medicamentos adicionales

y medidas coadyuvantes.

Los procedimientos odontoldgicos que se llevan acabo en los nifios

hemofilicos se clasifican de acuerdo a su riesgo:
Procedimientos de bajo riesgo en todos los grados de hemofilia

1. Profilaxis dental.

2. Programa preventivo (uso adecuado del hilo dental y cepillo dental,

colocacion de selladores de fosetas y fisuras)
3. Radiografias bucales
4. Exfoliacion normal de dientes primarios
Procedimientos de riesgo moderado en todos los grados de hemofitia:

1. Administracion de anestesia local intraligamentosa e intrapulpar.
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. Odontologia operatoria, durante la cual se presta especial

consideracidn a la prevencion de traumatismo a los tejidos blandos.
. Procedimientos de pulpotomia y pulpectomia.
. Eliminacion de dientes primarios mdviles.

. Colocacion de aparatos ortodéncicos.

Procedimientos de alto riesgo en todos los grados de hemofilia:

. Operatoria dental durante la cual se prevee traumatismo de tejidos
blandos (esto es, colocacion de coronas de acero cromo, utilizacion de
grapas para colocacion de dique de hule).

. Extraccion de dientes primarios con raiz o de dientes permanentes.

. Extraccion de dientes impactados.”

En caso de que el paciente necesita tratamiento odontoldgico en donde se

pueda producir sangrado, es necesaric que el dentista tome en cuenta los

siguientes factores para instaurar la terapia de reemplazo adecuada:

a. Tipo de tratamiento dental que debe recibir el paciente.

b. Tipo de hemofilia y su severidad.

¢. Duracidn en sangre del factor transfundide o del medicamento
empleado."



6.2 Historia Clinica

Para iniciar cualquier tratamiento dental en el paciente infantil, €s necesario
llevar acabo una Historia Clinica en la cual se recaben todos los datos
concernientes al estado general del paciente , para asi poder detectar

enfarmedades sistémicas .

En este sentido nos referiremos a las preguntas especificas para detectar
enfermedades hemorragicas, ya que algunos pacientes y sus familiares

ignoran que las padecen.

La Historia Clinica se define como una resefia ordenada, circunstancial y
detallada de todos los datos personales, familiares y semiolégicos, anteriores
y actuales de un paciente, que tienen como finalidad identificar los
problemas, hacer un diagnostico exacto de la enfermedad actual y planificar

su solucién. '

La Historia Clinica consta de las siguientes partes:

a. Datos Personales: nombre; edad; sexo; fecha y lugar de

nacimiento, direccion, representante y acompariante.
b. Motivo de la consuita.

¢. Antecedentes familiares: es importante obtener informacion

del estado de salud general de cada miembro de 1a familia,
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debido a que algunas alteraciones o enfermedades puedan
repetirse en nuestros pacientes. Las hemofilias, que son los
trastomnos hereditarios hemorragicos importantes mas
frecuentes, se transmiten come trastornos genéticos ligados al
cromosoma X. Por consiguiente una historia que sugiera
hemorragias en un miembro vardn del {ado materno de 1a familia

merece una atencion especial.

d. Antecedentes personales: es todo el material relacionado con
la salud general y bucal del paciente anterior a la enfermedad
actual. Al interrogar a los padres acerca de una hemorragia

significativa en un nifio de corta edad, debe preguntarse

especificamente sobre:
. Hemorragias a partir del mutén umbilicai.
. Hemorragias tras la circuncision.

. Hemorragias por heridas en la boca. { Los incisivos centrales han
hecho erupcion en la época en que un [actante aprende a caminar, por

io que muchos niftos se caen y sufren cortes en la boca a esta edad).
. Frecuencia y tamaiio de los hematomas en el cuero cabelludo.

. Grado de extension de los hematomas sufridos & consecuencia de

traumatismos menores, por ejemplo caidas de columpios, bicicletas o

escaleras.



6. Hemorragias nasales. Las hemorragias nasales que cesan al cabo de
unos minutos, incluso aungue ocurran con frecuencia, sugieren que la
hemostasia es normal. Por el contrario, las hemorragias nasales
prolongadas que requieren la intervencion médica hacen sospechar un

a alteracion de la hemostasia.”

e. Historia Odontolégica. Son los antecedentes odontoldgicos
gque describen las experiencias bucales previas y pemmiten

observar un panorama amplio en la consecucion diagnéstica.

{  Examen clinico. Ei examen clinico general y bucal se basa en
los métodos de inspeccidn, palpacidn, percusion y auscultacion.
Por la inspeccidn se evalla el color de la piel y mucosas,
contomo superficiales, proporciones corporales, y movimientos
funcionales. La palpacion o arte de tocar y presionar sobre las
estructuras orgénicas representa un procedimiento significativo
para descubrir desviaciones de la normalidad. La percusion es
la técnica de golpear los tejidos con los dedos o un instrumento
y nos revela la reaccion del paciente. La auscuitacion es el acto
de saber oir los sonidos producidos por el organismo." En la

exploracién fisica se debe buscar especialmente:

1. Signos de hemorragias cutneas. Las grandes equimosis (hematomas)
serén aparentes incluso en una exploracién superficial, su presencia
sugiere un posible defecto de la coagulacién o una fibrindlisis

excesivas.
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2. Signos de hemorragias articulares.

3. Signos de hemotragias gingivales.?

g. Examen radiografico.

j-

h. ExAmenes complementarios. Modelos de estudio, pruebas de

taboratosio clinico e histopatolégicas, examenes genéticos y
radiografias especiales. Entre las pruebas de laboratorio que se
necesitan  para  identificar  problemas  hemorragicas
encontramos el Tiempo de Tromboplastina Parcial Activada
(TTPA) , la que se recomienda debido a que, un TTPA
kgeramente alargado puede constituir el primer indicic de la
existencia de una hemofilia leve si se ha pasado por alto una
historia de discretas hemorragias, ya sea por que el denfista no
haya interrogado adecuadamente acerca de ello, ya por que el
paciente no haya considerado anommales las hemorragias
sufridas en épocas anteriores. Posteriormente se llevardn a
cabo pruebas especificas para los factores VIll y IX.

Diagndstico y pronéstico. Es el anélisis de los datos obtenidos
a través del interrogatorio, examen clinico, radiogréfico y de
examenes complementarios nos ayuda a establecer una lista de
problemas para asi establecer un plan de accion resolutivo de la
enfermedad.

Plan de tratamiento dental.
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Cuando e! paciente se reconoce como hemofilico, es necesario obtener

todos los datos de la evolucién de la enfermedad;

1. Inicio de la enfermedad.

2. Tipo de hemofilia y grado de severidad.

3. Frecuencia e intensidad de los episodios hemorragicos.

4. Ultimo episodio hemorrégico y su causa.

5. Medicamentos empleados para el control de la misma, registrando la

cantidad y frecuencia administrada.

6. Asesoramiento del hematblogo y del pediatra del nifio para iniciar el
tratamiento dental.

6.3 Odontologia Preventiva

Quizas la etapa mas importante en el tratamientc dental del nifo
hemofilico y ia de mayor problematica para su control y aplicacion. Debido
a que sangran facilmente su higiene bucal es deficiente lo que provoca un
desarrolio de gingivitis, la cual a su vez tiende a producir una mayor
predisposicion al sangrado. Adicionalmente la proporcion de caries dental

se encuentra mas elevada dada la pobre higiene dental. Ademés estos
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pacientes suelen ser sobreprotegidos por sus padres, siendo
frecuentemente consolados con dulces; su dieta es generalmente blanda

por temor a que los alimentos duros y fibrosos causen sangrado gingival.®

El dentista debe ser capaz de educar; es la medida mas eficaz para evitar
la aparicion de problemas dentales, es necesario realizar un programa de
educacion, que abarque control nutricional, cepillo e hilo dental, selladores

de fosetas y fisuras, y la aplicacién de fluoruro,

En cuanto al control nutricional, el objetivo principal al dar consejos acerca
de la dieta es el de estimular al paciente para que controle la ingesta de
alimentos que contengan carbohidratos, especialimente la sacarosa que se
encuentra en la mayoria de las golosinas; [as cuales después de ingerifos

promueven la produccién de acido en la placa dental provocando ia
caries.

|as recomendaciones basicas son:

Disminuir en lo posible:

a) Ingerr entre comidas ; dulces, galletas, jugos

industrializados y otros alimentos de este tipo.

b) Ingerir alimentos gomosos y pegajosos, los cuales se
adhieren faciimente a los dientes.
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Tratar de:

a)} Sustituir la ingesta de golosinas por. jugos de frutas naturaies,
quesos duros, yogurt, vegetales crudos como zanahonas,
jicamas, jitomates, pepinos y ofros, asi como frutas de la

estacion.

Es importante hacer notar que la prevencién dentro de la odontopediatria, no
depende de un solo factor, por lo tanto, todas las recomendaciones
nombradas anteriormente, deben ser complementadas con un correcto

cepillado dental después de cada comida.

La recomendacién es usar cepillos pequefios y de mango recto con 2 6 3
hileras de 10 a 12 penachos de fibras de nylon; debe ser de consistencia
suave con los extremos de las cerdas redondeadas y ser blandos para no

lastimar la encia.

La técnica mas empleada en nifios es la de barmrido, que consiste en colocar
las cerdas del cepillo casi verticalmente contra las superficies vestibulares o
palatinas de los dientes, se ejerce presién moderada hasta que se observa
una ligera isquemia de los tejidos gingivales; desde esta posicion se rota el
cepillo hacia abajo y adentro en el maxilar superior, y hacia arriba y adentro
en el inferior, de modo que las cerdas al arquearse barran las superficies de
los dientes. Para las superficies oclusales se realizan movimientos

horizontales hacia adefante y hacia atrés.*®

El uso del hilo dental es indispensable para la eliminacién de la placa en las

areas donde el cepillo no penetra, como son las caras proximales y asi
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prevenir la caries en dichas zonas. Su manejo es dificit y requiere mucha
destreza manual por lo que se le debe ensefiar al nifio cuando ya maneja la
técnica de cepillado y en todo caso su uso debe estar a cargo de los padres.
Se recomienda su empleo una vez a fa semana, en pacientes con dos o tres

afnos de edad.
Las instrucciones que se le deben de dar al paciente son las siguientes:
1. Cortar un trozo de 30 6 40 cm. y se enrolla en los dedos medios.

2. Para maximo control debe haber una separacién de 2 cm. entre los
dos pulgares.

3. Pasar el hilo suavemente en direccidén ocluse gingival y buco lingual,

para no lesionar la papila interdentaria.

4. Mover el hilo suavemente en direccién ocluso gingival y buco lingual y

que penetre ligeramente en el surco gingivat.

5. Enjuagarse vigorosamente para remover la placa y restos de

alimentos.

Se recomienda el uso del hilo dental sin cera ya que e material encerado

puede dejar una capa sobre la superficie dental que inhibe la asimilacidon

del fluoruro de las pastas y / o tratamientos tépicos.

La profilaxis en el consultorio es importante para eliminar los depdsitos

sobre los diente; ademas de ayudar a la adaptacion del nifio & la consulta
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dental. La profilaxis debe llevarse a cabo con dispositivos de goma (copas
de hule) con el fin de evitar laceraciones a la encia y mucosas. Cuando se
realiza una profilaxis en donde las encias estan enfermas y se sospecha
que puede presentarse sangrado, se debe premedicar al paciente. Es
necesario ia aplicacion topica y sistémica adecuada de fluoruro hasta los
16 afios de edad como un auxiliar mas en la prevencion de la caries; pues
la presencia de fiuoruro en el medio bucal favorece el fendmeno de
remineralizacion inhibiendo la pérdida mineral en el esmalte. Se

recomienda su aplicacién cada tres meses.?
Otras de ias propiedades del fluoruro son;

1) Inhibe el crecimiento bacteriano: este mecanismo
esta relacionado con la inhibicién del metabolismo
energético celular y con la alteracion de la

reaccién de biosintesis.

2) Inhibe la absorcién bacteriana a la superficie

dentaria.

3) Inhibe la acidogénesis o sea la capacidad de la
célula bacteriana para producir &cidos orgénicos
como consecuencia de la fermentacién de los
carbohidratos.

4) Disminuye la capacidad de la célula bacteriana

para sobrevivir y metabolizar,
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5) Sustituye los iones hidroxilo por iones fluoruro para
formar flurchidroxiapatita que es mas resistente a
la disolucién acida que la hidroxiapatita, lo cual
sblo ocurre inmediatamente después de la
erupcion dentaria o durante la maduracion

posteruptiva del esmalte.

Se recomienda también la colocacion de selladores de fosetas y fisuras,
tanto en dientes permanentes como en temporales, estos materiales tienen

la particularidad de ser resinas que liberan fluoruro por intercambio idnico en

forma constante y prolongada.®

6.4 Odontologia Restaurativa

6.4.1 Antifibrinoliticos

Para llevar acabo los procedimientos restaurativos en un nifio hemofilico
el odontdlogo cuenta con medicamentos auxiliares como son los
antifibrinoliticos, que ayudan a controlar el sangrado oral, Estos agentes

son el acido épsilon-aminocaproico (Amicar) y el acido tranexamico
{Cyklokapron).

Los hemofilicos forman codgulos sueltos y friables, que se desprenden

con facilidad y se disuelven rapidamente. Los antifibrinoliticos impiden la
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lisis de los coagulos en el interior de la cavidad oral. Se utilizan
conjuntamente con la terapia de reemplazo para controlar la hemorragia
oral. En los procedimientos dentales en los que Se supone se va a
~producir una hemorragia minima se pueden administrar sin terapia de

reemplazo, utilizandolos conjuntamente con la Desmopresina (DDAVP).

DOSIFICACION

En los nifios el acido épsilon-aminocaproico se debe administrar
inmediatamente antes del tratamiento dental con una dosis inicial de 200
mg/kg por via oral. Después, se administran 100mg/kg por via oral cada
seis horas durante cinco a siete dias. La ventgja que tiene el acido
épsilon-aminocaproico para su administracién en nifios es que se

comercializa en forma de comprimidos y liquida.

La dosificaciéon de acido tranexdmico para niftos consiste en una dosis
inicial de 25mg/kg administrada inmediatamente antes del tratamiento
dental, y posteriormente esta misma dosis cada ocho horas durante cinco
a siete dias. El acido tranexamico sdlo se comercializa en forma de
comprimidos. La ventaja que tiene este fArmaco sobre el cido épsilon-
aminocaproico es que las dosis son menores y las dosificaciones mas
separadas. La utilizacion de estos agentes disminuye €l nimero necesario

de terapias de reemplazo.
EFECTOS ADVERSOS

Los efectos adversos que producen con mayor frecuencia los

antifibrinoliticos son cefalea, nauseas y sequedad de boca. Estos se

55



suelen tolerar y, @ menos, que sean muy intensos, no requieren la
interrupcién de la medicacion. Para evitar episcdios de trombosis, no se
deben administrar los antifibrinoliticos cuando existe hemorragia renal o
del sistema urinario, ni tampoco cuando hay datos de coagulacion
infravascular diseminada. La administracion repetida de concentrado de
factor IX o de productos de complejo protrombinico (CCP) a pacientes con
inhibidores también debe ser evitada cuando se realiza un ciclo de
tratamiento  antifibrinolitico, debido a que estos productos pueden

predisponer al paciente a presentar episodios trombéticos?

6.4.2 Control del dolor

E! control del dolor del nifio hemofilico presenta varias aiternativas; se debe

considerar la sedacién o la analgesia mediante inhalacién de oxido nitroso-

oxigeno.

Estan contraindicada las inyecciones intramusculares de agentes hipnéticos,

tranquilizantes o analgésicos, debido al riesgo de formacién de hematoma.

Los analgésicos que contienen acido acetilsalicilico alteran la funcién
plaquetaria y, por tanto, no se deben utilizar, ya que puede agravar la

tendencia al sangrado. E! acetaminofén, los salicilatos no acetilados como
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fos salicilatos de colina y magnesio vy al salasalato, son una buena
alternativa como analgésicos y antipiréticos, pues se pueden usar contra el
dolor. También deben evitar los antihistaminicos, las fenctiazinas y los

antiinflamatorios no esteroides como la indometacina y el ibuprofeno.

En los cuadros de dolor grave son necesarios los analgésicos narcéticos,

que no estan contraindicados en los pacientes hemofilicos.

6.4.3 Anestesia Dental

En estos nifios se contraindica el emplec de anestesia local por infiltracién
debido a la gran vascularizacidn de las zonas indicadas para este tipo de
anestesia; y el bloqueo mandibular, estd forma de inyeccién puede causar
hemorragia en los espacios faringeos laterales donde es dificil aplicar
medidas de control. Es necesario tomar en cuenta que el tejido conjuntivo
laxo, no fibrosos y muy vascularizado, existente en las zonas de inyeccion
del nervio alveolar inferior, y en las del alveolar posterior superior, predispone
ala aparicién de un hematoma disecante; este hematoma puede obstruir ia
via respiratoria y puede ser origen de un episodio hemorragico

potencialmente mortal.*

La técnica de anestesia indicada en el niio hemofilico es la
intraligamentosa. La técnica es simple, sélo requiere pequefias cantidades
de solucidn anestésica y produce sus efectos casi instantidneamente. La
aguja se ubica en el surco gingival, por lo general en la superficie mesial y

se avanza a lo largo de la superficie radicular hasta hallar resistencia .
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Entonces se deposita aproximadamente 0.2 mi de anestésico en el ligamento
periodontal. Para las piezas multimadiculares, las inyecciones se hacen tanto

por mesial como por distal. Se requiere una presién considerable para

expulsar la solucion anestésica.

Existen algunas posibles desventajas psicolégicas para la técnica de
inyeccion del ligamento periodontal, en especial para el paciente pediatrico
sin experiencia, pudiendo contribuir a aumentar su nerviosismo. La técnica
brinda la oportunidad de ver la jeringa. Estd técnica estd contraindicada

cuando existe infeccién en el espacio del ligamento periodontal.

La anestesia intraligamentosa tiene las siguientes ventajas:
1) Provoca un control seguro del dolor en forma rapida y facil.
2) Produce anestesia pulpar de 30 a 45 minutos.
3) Requiere cantidades muy pequefias de solucién anestésica,

Otra técnica anestésica que se puede utilizar como complementaria es la
intrapulpar. Se obtiene anestesia pulpar profunda durante tratamientos
pulpares directos. La inyeccién intrapulpar suministra la anestesia deseada,
pero tiene la desventaja de que es inicialmente dolorosa, pese a que el inicio

del efecto de anestesia es usualmente rapido.'®
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6.4.4 Procedimientos de Restauracién

En los nifios hemofilicos se puede considerar la realizacidn de cualquier
procedimiento de restauracién; como son {a colocacién de amalgama, resina
o coronas de acero cromo; el (nico requisito es el de evitar en la medida de
lo posible y en cualquier momento la exposicion del paciente a los diversos

factores que induzcan traumatismo y por ende sangrado en estas areas.”

Se recomienda colocar dique de hule para aislar el campo operatonio, y para
retraer y proteger las mejillas, labios y lengua. Estos tejidos blandos estan
muy vascularizados y su laceracidon accidental puede dar lugar a un
problema peligrosos y de dificil manejo. Es preferible el dique de goma fina
debido a que tiene menos tendencia a torsionar la grapa del propio dique de
goma y a producir abrasién en los tejidos gingivales. La grapa se debe
colocar cuidadosamente de manera que permanezca estable. Si se desliza
puede dar lugar a la laceracidén de la papila gingival. Se deben evitar el uso

de grapas con extensiones subgingivales, como son fas Yvory 82 y la 142,

Las cufas y matrices se utilizan de forma convencional. Durante la
preparacién proximal, la cufia retrae la papila protegiéndola. La matriz

colocada adecuadamente no debe producir hemorragia.

Los aparatos de vacio de alta velocidad y los eyactores de saliva deben ser
utifizados con precaucién, para no dar lugar a hematomas sublinguales,
También es necesario tener cuidado al colocar las radiografias intraorales,

especialmente en los tejidos sublinguales ricamente vascularizados.
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La preparacion de un diente para una corona requiere tener mucho cuidado
en la preparacion gingival, deben tallarse un milimetro por encima del borde
gingival, es necesario tener especial cuidado al cementarla evitando en la

mayor forma posible producir algin trauma.

Para prevenir una posible laceracién intraoral durante la toma de impresion

se aplica cera en la periferia del portaimpresion.

6.4.5 Terapia Pulpar

La pulpotomia y la pulpectomia son preferibles a la extraccion. La extraccién

de un diente en un hemofilico conlleva un tratamiento complicado y caro.

La mayor parte de los procedimientos de pulpotomia y pulpectomia vital se
pueden realizar con buenos resutados mediante anestesia intrsligamentosa
y anestesia intrapulpar. La analgesia mediante inhalacién de oxido nitroso
oxigeno también puede ser (fil para aliviar las molestias. En los casos en los
que queda expuesto el nervio de un diente vital, la inyeccidn intrapulpar se

puede aplicar con seguridad y permite controlar el dolor.



La hemorragia en la cdmara pulpar no constituye un problema importante
cuando se controla rapidamente mediante la compresion con pequenas

torundas de algodén estériles °
Cuando el tejido pulpar esta necrético, suele ser innecesaria la anestesia.

En la pulpectomia es primordial evitar la instrumentacion mas alla del apice.

6.5 Odontologia Quirdrgica

6.5.1 Extraccién Dental

La evaluacién prequirlirgica y el tratamiento postoperatorio del paciente con
hemofifia, en el que es necesario realizar una extraccion, deben coordinarse
con el médico o ef hematblogo. El dentista debe comentar con el hematdlogo
el procedimiento quirdrgico, incluyendo la técnica de anestésica, el grado de
traumatismo que se producird y la duracidn de! proceso de curacion.

Entonces, el hematblogo puede determinar la cantidad y duracién del
concentrado de factor necesario,

Para las extracciones de los dientes temporales con raiz multiple es
necesaria la correccion del factor hasta el 40%, una hora antes de que se

inicie el tratamiento dental. La administracién de antifibrinoliticos se debe
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iniciar también inmediatamente antes de! procedimiento, y se debe mantener

durante siete a diez dias.

En las primeras setenta y dos horas, el paciente debe tomar una dieta liquida
suave y fria; durante la siguiente semana, se recomienda tomar alimentos
blandos en forma de puré. Durante todo este periodo, es importante que el

paciente no coma con cubiertos metalicos, para evitar accidentes.

Transcurridos diez dias, el paciente puede comenzar con una dieta normal,
Tante él como sus padres deben recibir instrucciones especificas para el
postoperatorio. El nifio fiene que evitar la utilizacidn de popotes para
alimentarse, chupones y biberones, pues al realizar el movimiento de
succion se podria desprender e! coagulo y ocasionar un episodio

hemorragico.

Dada la necesidad de concentrado de factor, siempre que sea posible es
necesario completar el procedimiento de extracciones miltiples en una sola

visita, *

Después de realizada fa extraccion se puede conseguir la hemostasia local

mediante la aplicacion topica de agentes hemostasicos como;

a) Celulosa regenerada oxidada ( Surgicel de J & Johson )
la cual puede ser ademas saturada con una solucién de
carbonato de sodio- trombina. Este tiene afinidad con la
hemoglobina y permite la formacion de un coagulo
artificial; ademas no impide la epitelizacién y puede

emplearse como apésito superficial.
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b)

c)

d)

e)

Esponja de gelatina oxidasa ( Getfoam de Upjohn ), que

actia formando una trama con la fibrina para formar un
codaulo.

Colagena microfibrilar { Avitene de Avicon } es de gran
utilidad en la cavidad bucal, y puede ser rapidamente
moldeada al tamaio y forma requeridos o dispersarse
sobre la superficie sangrante, ya que se adhiere
facilmente a superficies himedas. E| Avitene permite €l
atrapamiento de las plaquetas, la agregacion de las
mismas y sus reacciones. Se reabsorbe posteriormente

¥ no interfiere con la reparacion.

Trombina topica ( Parke - Davies ) tiene la
particularidad de convertir el fibrinégeno en fibrina.
Puede utilizarse sola o disuelfta en una solucién

isotonica de cloruro de sodio, y aplicada con Gelfoam.

Coagulite es un compuesto fabricado a base de
crioprecipitado { 5 mL ) del Factor Vil mas trombina
(50 unidades diluidas en 2 cm cubicos de solucién
salina) y EACA ( 3 mL ) con excelentes resultados
hemostaticos locales. Después de una extraccién se
debe colocar de manera individual dentro de cada
alvéolo, previamente secado cuidadosamente con una

gasa estéril o en las heridas. Debe protegerse
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mecanicamente con una gasa estéril para evitar que el

coagulo que se forme sea dafiado.

f) De ser necesario se empleardn puntos de sutura; sin
embargo entre menos se coloquen mejor, y se preferira

la sutura reabsorbible.

g) Para procedimientos en el paladar se recomienda el
empleo de una férula de acrilico que ejerza cierta
presién sobre los tejidos y evite el desplazamiento del

coagulo.

h) Se utilizan también enjuagues con acido tranexamico

para posponer la fase de fibrindlisis en el alvéolo.?

En las extracciones de los dientes temporales de raiz unica, es necesario
evaluar el grade de desarrollo de la raiz para determinar la necesidad de
concentrado de factor antes de las extracciones; de esta manera tenemos
que cuando la raiz muestra un desarrollo completo, se hace necesaria la
transfusion de concentrado de factor; en los casos en los gue la formacion de
la raiz es sélo parcial, generalmente s6lo se necesita el tratamiento

antifibrinolitico y los agentes para hemostasia locatl.

En las extracciones quirdrgicas de dientes impactados; con erupcién parcial

o sin ella, es recomendable que la intervencién se lleve acabo en el medio



hospitalario, para que e} paciente reciba una atencién oportuna en caso de

hemorragia excesiva.

La exfoliacion o reemplazo de los dientes temporales, proceso fisioldgico
normal comprendido entre los 6 y 14 afios de edad y considerado como el
resultado de la resorcion progresiva de las raices dentarias y su tejido de
sostén, no requiere habitualmente la restitucion de factor, la hemorragia gue
la puede acompafiar se suele controlar bien mediante la compresion directa
con una gasa durante varios minutos. Para conseguir la hemostasia local
también puede ser (il la aplicacion topica directa de agentes hemostasicos
como trombina o Avitene. En las situaciones en las que la hemorragia es

lenta y continua, se puede iniciar tratamiento con agentes antifibrinoliticos.

Es importante mencionar que la educacién del paciente y sus padres en esta
etapa de denticién mixta, es basica, se les debe explicar de manera clara y
sencilla el proceso de exfoliacion de los dientes y las medidas domiciliarias
que ellos pueden aplicar para evitar grandes hemomragias; como son la
compresion inmediata con una gasa en el alveolo sangrante, la colocacidn
de hielo sobre la herida y la necesidad de revisiones periddicas por parte del
dentista a fin de detectar los dientes a punto de exfoliarse y proceder a su
extraccién de manera controfada, para evitar laceraciones en las mucosas ,
ya que los bordes afilados de las raices en proceso de resorcién tienden a

traumatizar los tejidos circundantes con la consecuente hemorragia. ®
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6.5.2 Complicaciones Quirdrgicas

A pesar de tomar todas las precauciones necesarias, se puede producir
hemorragia en el tercer o cuarto dia del postoperatorio, cuando el coagulo
empieza a fragmentarse. Para controlar estd hemorragia se deben aplicar
medidas terapéuticas locales y sistémicas. Cualquier forma de hemorragia

recidivante requiere la administracion de concentrado de factor.

No es aconsejable proteger un coagulo que ya estd suelto. Este tipo de
coagulos tiene una coloracién rojiza y suelen protuirse del lecho quirlrgico,
cubriendo con frecuencia la superficie de varios dientes. Tras la restitucion
adecuada de concentrado de factor hasta alcanzar una actividad del 40% se
debe eliminar el coagulo y limpiar la zona para facilitar la localizacién del

punto de sangrado y repetir ias maniobras de hemostasia local.

6.5.3 Urgencias Dentales

Los traumatismos orales son frecuentes durante la infancia .El tratamiento de
las lesiones hemorragicas de la cavidad oral, incluidos los hematomas, en los
nifios hemofilicos requiere de [a combinacién de transfusiones de
concentrados de factor, tratamiento antifibrinclitico y aplicacion de

hemostasia iocal.



6.6 Tratamiento Ortodéntico

El diagnostico precoz de las maloclusiones tiene gran importancia debido
a que el tratamiento selectivo del mismo desde sus fases iniciales permite

reducir o eliminar las complicaciones.

Es necesario tener mucho cuidado al adaptar y colocar tas bandas para
evitar la laceracion de la mucosa oral, y los bordes y alambres cortantes.
Las hemorragias producidas por los arafiazos y laceraciones minimas
accidentales responden habitualmente a la aplicacién de presién durante
cinco minutos aproximadamente. lLas bandas que se pueden fijar
directamente a fos dientes, eliminan casi por completo ei contacto de los

aparatos ortodénticos con la encia durante la colocacion de los mismos,

La higiene oral es especialmente importante para evitar la inflamacion,

edema y hemorragia en los tejidos gingivales.®
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CAPITULO 7

Riesgos para el Odontopediatra

La transmisién del virus VIH en la década pasada con la transfusion de
factor VIl o IX, ensombrecié e tratamiento de los pacientes, sin embargo,
fa experiencia permitié mejorar la calidad de los concentrados tratados con
solvente detergente y calentamiento. La frecuencia de hepatitis B 0 C se
estima en la actualidad del 0 al 8%, también se ha reportado 1a presencia
de parvovirus B19. Esto significa que aunque el riesgo sea minimo

todavia sigue existiendo un bajo riesgo de contaminacion viral,

El riesgo de adquirir la infeccién por el virus de la hepatitis B (VHB) tras
una puncidn accidental con una aguja utilizada en un portador del VHB
oscila entre ei 6 y el 30%, porcentaje muy superior al del riesgo estimado
(< 1%) de contraer la infeccion por el VIH tras la puncidn accidental con
una aguja que se ha usado en un paciente infectado por este virus.
Ademas aunque se han aislado anticuerpos del VIH en la saliva y en ofros
fluidos corporales, no existe evidencia de que esta enfermedad se

transmita por estas vias,

Par lo anterior descrito se concluye que estos pacientes deben manejarse

bajo el protocolo de pacientes infectocontagioso.
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Manejo antes y durante el tratamiento
. Usar ropa de tipo quinirgico desechable.
Escoger horarios de poca actividad en el consuttorio.

3. Restringir el rea de trabajo, preparando anticipadamente lo requerido
para el acto operatorio: a) Instrumental, material y equipo; b)

elementos para limpieza y desinfeccién, c) implementar técnicas de
barrera.

4. Extremar técnicas de barrera en pacientes, operadores y érea
operatoria (piso, sillén, mangueras, lamparas y unidad dental).

Emplear ta mayor cantidad de material e instrumental desechable.
3. Programar el mayor nimero de procedimientos posibles por sesion.
Uso de dique de hule.

Proteccion de punciones accidentales.

Medidas después del tratamiento

1. Colocar en una bolsa identificable {doble bolsa , todo el matenal

desechable. Usar contenedores rigidos para desechar instrumentos
punzocorantes.
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2. Sumergir el instrumental utilizado en desinfectante concentrado
(glutaraldehido} después de un tiempo suficiente de desinfeccion :

limpiar y esterilizar.
3. Desinfectar el 4rea operatoria.

Las manos deben estar protegidas con guantes, preferentemente de
uso pesado para la gjecucion de las tareas anteriores. Finalmente las

manos deben desinfectarse con jabones a base de clorhexidina u
otro desinfectante potente ®
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CONCLUSIONES

Gracias a los avances terapéuticos logrados en la actualidad, es posible
que el paciente pediatrico hemofilico pueda tener acceso a una atencion
odontolbgica integral. Ante cualquier procedimiento estomatoldgico se

hace necesaria la participacidn activa a nivel intrahospitalario.

La prevencién de problemas dentales, debe ser la labor primordial del
odontopediatra que se enfrenta a la problemética de un paciente
hemofilico, se requiere del desarrollo de programas de educacidn dental,
que se enfoquen primordialmente a la prevencién de malos habitos
alimenticios, ast como el uso adecuado del cepillo e hito dental , bajo

una estricta y periédica supervision odontologica.
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GLOSARIO

Amniocentesis: Intervencion obstétrica en 1a que se extrae una
pequefia cantidad de liquido amnidtico para su andlisis en el
laboratorio.

Antigeno: Sustancia generalmente proteica, que da lugar a la

formacidn de un anticuerpo con el que reacciona especificamente.

Atrofia: Desaparicion o disminucidén del tamaio o la actividad
fisiologica de una parte del cuerpo como consecuencia de una
enfermedad o por otras causas.

Circuncision: Técnica quirlrgica que consiste en seccionar el

prepucio.

Coriales,Veliosidades: Son vellosidades pertenecientes a Ia
membrana fetal protectora.

Cromatografia: Conjunto de técnicas, de separacion y andlisis de
materiales quimicos disueltos en funcion de sus diferencias de
absorcién y con respecto & una sustancia especifica y de acuerdo

con sus diferentes pigmentos.

Edema: Acumulé anormal de liquido en las capsulas articulares.
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Enfermedad de Von Willebrand: Trastoro Hereditarioc que se
caracteriza por una coagulaciéon sanguinea muy lenta, con epistaxis y
hemorragias gingivales espontangas como consecuencia de una
deficiencia del factor VIIl. Son frecuentes las hemorragias excesivas
en el posparto, durante la menstruacion y después de lesién

traumatica o quirdrgica.

Epistaxis: hemormagia nasal producida por la irmitacion local de las

membranas mucosas.

Equimosis: Cambio de color de un drea cutédnea o mucosa, debida a
extravasacion de sangre hacia el tejido celular subcutzneo, por

traumatismo o fragilidad de los vasos sanguineos subyacentes.

Fetoscopia: Observacion directa del feto en el Utero, es posible
hacer fotografias del feto y tomar muestras del fluide amniético,
células fetales o sangre, para realizar el diagndstico prenatal de

muchas anomalias congénitas.

Fibrina: Proteina filamentosa insoluble que proporciona su caracter
semisolido al coagulo sanguineo y esta producida por la accién de la

trombina sobre el fibrindgeno en el proceso de la coagulacion.
Fibrindgeno: Proteina plasmatica esencial para la coagulacion de la
sangre, que es convertida en fibrina por la trombina en presencia de

iones de calcio

Hemartrosis: Extravasacion de sangre en una articulacion.
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Hematoma: Coleccion de sangre extravasada incluida en los tejidos
de la piel 0 en un drgano, se forma como consecuencia de un

traumatismo.
Hematuria: Presencia anormal de sangre en la orina.

Hemélisis: Degradacidn delo hematies con liberacion de
hemoglobina. Se produce normalmente al final de la vida del hematie
pero puede desencadenarse de forma patolégica en diversas otras

circunstancias como reacciones antigenc-anticuerpo.

Hemorragia subardcnoidea: Hemorragia intracraneal en el espacio
ocupado por el liquido cefalorraquideo situado entre la aracnoidea y

la piamadre, sobre la superficie del cerebro.

Hemostasia: La hemostasia implica una serie compleja de
reacciones entre el endotelio de los vasos, las ptaquetas y el plasma.
Inmediatamente después del dafio tisular se observa una respuesta
primana de contraccion de la musculatura de |a pared del o de los
vasos danados, lo cual reduce de manera importante el fiujo
circulatorio esta reaccion va seguida de la adherencia de plaguetas
ala colagena expuesta de la pared vascular, apareciendo varios
mediadores biolégicos que permiten la agregacién plaquetaria y la
formacion de un tapén de estas células, provocando ademas una
vasoconstriccidn mayor. Todo este proceso de reduccién de la tuz del
vaso y la formacién de un tapon plaquetaric es conocido como

hemostasia primaria. Posterior a la agregacién plaquetaria, ocurre la
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organizacién del coagulo o hemostasia secundaria y casi al mismo
tiempo la activacion de! sistema fibrinolitico. Este ditimo permite la
concentracidn y localizacion en el sitio de la lesion de las sustancias
que intervienen en la coagulacion, evitando, a través de |la
destruccion de fibrina, que este proceso una vez desencadenado se

disemine de manera sistémica generalizada.

Heterocigoto: Que posee dos genes distintos.

lonizacién: Proceso en el que un atomo o motécula gana o pierde
electrones y, de este modo, adquiere una carga eléctrica positiva 0

negativa.

Liofilizacion: Proceso de desecacidon que permite la prolongada
conservacion de sustancias organicas (plasma sanguineo, suero). En
lo esencial, consiste en una subita congelacion (por lo comin a -
80°C) seguida de evaporacién en un alto vacio que determina la
sublimacién de toda el agua que contenia la matena en cuestion.
Queda esta entonces convertida en un polvillo que se vierte dentro
de ampolletas de cristal. El simple agregado de agua en el momento

que deba usarse, devolvera a la sustancia todas sus propiedades.

lliopsoas: Par de musculos que flexionan el muslo y la columna
vertebral lumbar. Cada complejo esta compuesto por ef psoas mayor
{ se origina en las vértebras lumbares y se inserta en el fémur } psoas

menor ( se sitda en posicion ventral con respecto al psoas mayor ) ¥
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el iliaco { se origina en la fosa iliaca y se inserla en el fémur y el

tendén del psoas mayor ).

Melena: Heces anormales de color negro y muy adherentes que

contienen sangre degradada y alterada.

Neonato: Se aplica al nifio recién nacido hasta !a cuarla semana

después del nacimiento.
Neuropatia: Inflamacion y degeneracion de los nervios periféricos.

Petequias: Mancha muy pequena de color rojo o purpura que
aparece en la piel y comesponde a una hemorragia diminuta

localizada en la dermis o las capas submucosas.

Polimorfismo: Estado o capacidad de existir o producirse en varias

formas distintas.

Protromhina: Proteina plasmatica precursora de la trombina; la
transformacién de protrombina en trombina, primer paso de ia

formacion del coagulo.

Parestesia: Cualquier sensacion subjetiva experimentada como

entumecimiento, hormigueo o sensacion de pinchazos.

Shock hemorragico: Estado de postracidn y colapso fisico debido a

la pérdida brusca y répida de cantidades importantes de sangre.
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Trombina: Enzima formada en el plasma durante el proceso de
coagulacién a partir de la protrombina, calcio y trombopiastina,

induce el pasc del fibrinégeno a fibrina, esencial para la formacién
del coagulo.

Tromboplastina: Sustancia compleja que inicia el proceso de
coagulacion transformando la protrombina en trombina en presencia

de iones de calcio.

Turner, Sindrome de: Anomalia cromosomica que se caracteriza
por la ausencia de un cromosoma X; insuficiencia ovarica congénita,
hipoplasia genital, anomalias cardiovasculares, enanismo, vagina,

Gtero y mamas hipodesarrolladas.
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