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INTRODUCCION 

En fa Odontologia los transtornos de la coagulacién son de suma 

importancia por lo que es indispensable conocer sus manifestaciones 

(principalmente orales). 

La hemofilia podria definirse como una enfermedad hereditaria ligada 

al cromosoma X, (sexo) producida por la deficiencia del factor VII o del 

factor IX de la coagulacién y se caracteriza por hemorragias de intensidad 

variable de acuerdo al nivel circulante del factor deficiente. 

El sangrado como resultado de deficiencia heredada de factor de la 

codgulacién se trata mediante infusion de la fraccidn adecuada de sangre para 

elevar la cifra del factor deficiente a la necesaria para la hemostasis. 

Una persona con hemofilia no tiene la cantidad suficiente del factor 

VI o IX en el plasma, lo que impide la correcta coagulacién de la sangre, 

por esta raz6n un paciente con esta enfermedad es susceptible de presentar 

hemorragias prolongadas, principalmente en sus articulaciones. 

Es por esto que el odontdlogo debe de tener mucho cuidado con los 

tratamientos ya que no pueden alargarse tanto debido a las afecciones en la 

articulacion temporomandibular (ATM), y las lesiones que se pueden 

provocar en cualquiera de los téjidos blandos de la cavidad oral, evitando una 

hemorragia.



La atencién comprensiva moderna del hemofilico también debe incluir: 

1.- La atenci6n cuidadosa de la higiene dental para reducir al minimo la 

necesidad de extracciones dentales, y 

2.- La educacién a fondo del paciente y de sus familiares respecto a la 

naturaleza del trastorno y su tratamiento. 

Es por esto que debemos hacer mucho incapie en la elaboracién de una 

muy completa y profunda HISTORIA CLINICA, donde el paciente 

manifieste todos los padecimientos que ha sufrido al igual que los 

tratamientos a los que se ha sometido.



HISTORIA 

La hemofilia aparecié con 1a presencia del hombre sobre la faz de la 

tierra. 

Las primeras descripciones acerca de la enfermedad se remontan al 

Talmud donde se exceptuaba de la circuncisién ritual a aquel nifio cuyos 

hermanos hubieran sangrado excesivamente después de realizar este 

procedimiento. 

Hopff en 1824 otorga el nombre de hemofilia, del gr. hemos:sangre y filia: 

amor, es decir, amante de la sangre. 

En 1839 John Otto publico la primera descripcién de la hemofilia. 

En 1893 Wringht demostré la prolongacién de los tiempos de coagulacién en 

estos pacientes. 

En 1937 Patek y Taylor aislaron la proteina deficiente, una globulina a la que 

denominaron globulina antihemofilica. 

Una de las evidencias en fa historia de la hemofilia fué la de la 

presencia de esta enfermedad en Ja familia real de Inglaterra y en el sigio 

XIX cuando se disemind a la realeza europea. Y el caso mas conocido es el 

del Duque Alexis, hemofilico, hijo del Zar Nicolas II y de Ja Zarina 

Alexandra de Rusia.



CLASIFICACION 

La hemofilia es frecuentemente definida como grave, moderada y 

leve, esto de acuerdo a la concentracién plasmatica del factor deficiente, El 

paciente con hemofilia grave tiene menos de 1 UWdL de actividad y 

frecuentemente tienen hemorragias en articulaciones o al minimo 

traumatismo, 

Los pacientes graves sangran esponténeamente y en forma importante, 

mientras que los afectados en forma importante, mientras que los afectados en 

forma moderada, pueden no sangrar, excepto después de una cirugia o un 

fuerte traumatismo. 

TIPO PORCENTAJE DE ACTIVIDAD (UI/dL) 

Leve >$ 

Moderado 2-4 

Grave <l 

* Clasificacién de Hemofilia de acuerdo a la severidad. 

   



ETIOLOGIA 

Como el factor VIIIc esta codificado en el cromosoma X, la hemofilia 

es una enfermedad ligada al sexo. 

Las hijas de varones hemofilicos son portadoras obligatorias de! gen. 

La mitad de la descendencia de una portadora hereda el gen. Si son varones 

presentan hemofilia y si son mujeres (con pocas excepciones), son 

fenotipicamente normales, sean o no portadoras. 

Existen diferentes tipos 0 variaciones de hemofilia, y ha habido una 

extensa investigaciOn y clasificacién de la enfermedad en afios recientes. A 

la luz de nuestro presente conocimiento, se pueden describir tres formas 

principales de hemofilia: hemofilia clasica A, B y C. 

Cada una de estas es diferente una de la otra, solo en la diferencia 

particular del factor de la coagulacién sanguinea que se encuentre afectado: 

  

  

  

    

TIPO DEFICIENCIA DE FACTOR DE LA COAGULACION 

Hemofilia A | Tromboplastindgeno del plasma (globulina antihemofilica, 

AHG) 

Hemofilia B Componente tromboplastico del plasma 

HemofiliaC | Antecedente tromboplastico del plasma (PTA)      



El gen de la hemofilia esta en el cromosoma X, y se transmite en forma 

recesiva y ligado al sexo.



GENETICA 

Los patrones de transmisi6n mas comunes en ambas variedades de 

hemofilia son los siguientes: la uni6n de una mujer portadora, es decir, que 

presenta el defecto en uno de los cromosomas X, pero que por fenédmeno de 

suplencia, el cromosoma sano codifica correctamente el factor VIN o IX y 

que, por lo tanto no expresa clinicamente la enfermedad con un varén sano, 

producira aproximadamente 50% de mujeres portadoras y 50% de varones 

hemofilicos. 

La unién de una mujer sana con un varén hemofilico dara 100% de 

mujeres portadoras y 100% de varones sanos. 

Una situacién muy poco frecuente, pero que podria eventualmente 

presentarse, seria la uni6n de una mujer portadora con un varén hemofilico, 

condicién que puede generar la aparicién de una mujer hemofilica. Otras 

situaciones que podrian condicionar la enfermedad en una mujer serian una 

portadora con sindrome de Turner o un fendmeno de Sionizacién incompleta. 

En algunos textos sefialan hasta el 33% de hemofilicos sin antecedentes 

familiares de la enfermedad, condicién que algunos autores han considerado 

secundaria a una mutacién somatica in utero. Estudios recientes han 

demostrado que las madres de estos enfermos eran realmente portadoras del 

defecto; esto demuestra la dificultad que atin en nuestros dias existe para 

establecer con certeza el estado real de portadora de una mujer.



ESQUEMA I: 

  

Mujer portadora + varon normal = 50% portadoras y 50% hemofilicos. 
      

ESQUEMA 2: 

  

Mujer sana + varén hemofilico = 100% portadoras y 100% varones norm. 
      

ESQUEMA 3: 

  

Mujer portadora +varén hemofilico = 50% hemofilicos . 25% portadoras, 

25% hemofilicas. 
      

Mas recientemente y contando ya con sueros especificos para la 

fraccién antigénica, se ha intentado establecer una corelacién entre los niveles 

de actividad procoagulante y los de fraccién antigénica, encontrando que las 

portadoras tienden a mostrar un exceso en esta ultima en relacion a la primera. 

Este método permite la deteccién de portadoras con un grado de certeza 

de hasta el 70% sin que por el momento se pueda establecer un consejo 

genético con certeza absoluta.



Para este problema se han propuesto diversas soluciones; se ha 

realizado una medicién seriada de ta actividad procodgulante del factor y 

algunos autores han comentado que las portadoras tienden a mostrar niveles 

de actividad en los limites inferiores normales, pero sin que estas 

observaciones tengan un valor constante y por lo tanto, estadisticamente 

significativas. 

 



MANIFESTACIONES CLINICAS 

HEMORRAGIAS: 

La hemofilia grave es una enfermedad invalidante de por vida. Aunque 

pocos recién nacidos presentan episodios hemorragicos, el diagnostico cobra 
luz casi de forma invariable en el primer afio de vida, incluso aunque no exista 
historia familiar que lo sugiera. Los pacientes presentan hemortagias 

espontaéneas en las articulaciones y, aveces en tejidos blandos. y cualquier 

traumatismo menor puede asociarse con hemorragias de peligro vital. 

EI lugar mas frecuente donde se presentan estas, es en e! interior de las 

articulaciones y, sobre todo en rodillas y codos y muy raras veces en la 

articulacién temporomandibular aunque se puede afectar cualquier 

articulacién. 

Estas hemartrosis son dolorosas incluso antes de aparecer signos fisicos, 

por lo que cualquier paciente con quejas debe ser tratado rapidamente, 

prescindiendo de que existan 0 no signos fisicos 

Estas son el resultado del sangrado excesivo, tanto en el interior como 

en el exterior. 

En casos leves, la. anica evidencia de la hemofilia puede ser Ja 

hemorragia levemente anormal después de traumatismos u operaciones 

traumaticas. 
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La forma moderada puede presentar hemorragia excesiva por lesiones 

menores, asi como, después de operaciones o traumatismos el paciente puede 

tener cierta tendencia aumentada a la equimdsis. En los casos graves ocurren 

hemorragias espontaéneas y las articulaciones pueden ser afectadas, estos 

sangrados seran siempre muy excesivos. 

HEMARTROSIS: 

Las hemorragias recurrentes pueden destruir los bordes del hueso de la 

articulacién, formando osteositos que deformaran la articulacién, provocando 

contracturas y posteriormente anquilosis hasta !legar a una osteoartritis 

invalidante, y al tratar de hacer movimientos se dafie otra zona, por lo que el 

paciente adopta una posicién para evitar las molestias y el dajio. 

HEMORRAGIA GASTROINTESTINAL: 

Este tipo de hemorragias se dan de una manera espontanea 0 por algun 

factor fisico. y Se manifiesta por: distensién, dolor abdominal, aumento del 

peristaltino y sintomas de célico renal. 

HEMATURIA: 

Dependiendo de la gravedad del caso, se presenta de una manera grave, 

los rifiones pueden sangrar por un traumatismo leve, y en ocasiones el uréter 

i 

 



puede ser blanqueado por un coagulo y provocar espasmos dolorosos, este 

padecimiento puede durar semanas 0 meses. 

HEMATEMESIS: 

En algunos casos, puede darse por tlcera gastrointestinal o pdlipos 

intestinales. En el 93% de los pacientes hemofilicos, se desarrolla ictericia. 

HEMORRAGIAS DE MUCOSAS SUBCUTANEAS: 

Por lo regular se presenta después de traumatismos leves y en algunas 

ocasiones en forma espontdnea, este tipo de hemorragias se presenta con 

mayor frecuencia en pacientes hemofilicos en periodos de estrés. 

Se tienen referencias de que el estres, provoca hiperemias y 

microhemonagias y en algunos tejidos disminuye la agresion plaquetaria. 

Los tejidos mas afectados son: las mucosas de la nariz, el céton y 

estomago, presentandose hemorragias profusas y prolongadas. 
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MANIFESTACIONES ORALES: 

En los pacientes hemofilicos, podemos observar algunas 

manifestaciones en boca como hemorragias en las mucosas, que es la mas 

frecuente. 

Sin embargo los sintomas mds comunes son: la presencia de 

hematomas producidos por pequefios traumatismos o bien hemorragias 

prolongadas y profusas de cualquier parte de Ja boca. Estas hemorragias 

pueden ser espontaneas o provocadas, leves o graves, dependiendo del nivel 

de concentracién del factor plasmatico en sangre. 

En los individuos afectos de hemofilia leve, la hemorragia prolongada 

tras las extracciones dentales puede ser la unica manifestacion de la 

enfermedad. Las recidivas de la hemorragia tras una aparente coagulacion, 

son frecuentes y se alude a ellas como al “fendmeno de las hemorragias 

recidivantes. 

De modo caracteristico, la hemorragia se produce en forma lenta y 

babeante y puede durar varios dias o semanas y pueden producirse 

hematomas en el piso de la boca y en la lengua por tanto la sangre puede 

difundirse por los espacios aponeurdticos hasta el espacio faringeo Jateral y 

producir un hematoma de laringe con la consiguiente dificultad respiratoria. 

La exfoliacidn natural de una pieza dentaria caduca no se asocia 

Ww 

   



habitualmente a hemorragia molesta, y aunque a veces se producen 

gingivorragias espontaneas, son poco frecuentes. 

Spiegel, steg y colaboradores examinaron las manifestaciones orales de 

las diversas formas de hemofilia. Ademas, Stoneman y Beier], informaron de 

un “seudomotor” mandibular de la hemofilia, que es un padecimiento en el 

que existe sangrado subperidstico, con formacidn reactiva de hueso nuevo que 

causa una expansion del! hueso en forma semejante a un tumor. 

En las personas hemofilicas, las extracciones dentales son un serio 

problema. Sin premedicasidn adecuada, incluso un procedimiento quirargico 

menor puede provocar el fallecimiento de la persona por pérdida de sangre. 

La extraccién dental por medio de bandas de hule con frecuencia tiene 

éxito; esto se realiza colocando la banda al rededor del tercio cervical del 

diente y luego se permite que emigre ésta hacia el Aprex con lo que causa la 

exfoliacién del diente por necrosis por presién del ligamento periodontal. 

Los pacientes hemofilicos se caracterizan por tener una higiene oral 

deficiente por miedo a provocarse hemorragias con el cepillado. Sin embargo 

esto contribuye a que se acumule la placa dentobacteriana, provocando la 

inflamacién de la encia gingival, produciendo una hiperemia y en algunas 

ocaciones Ulceras del epitelio, presentandose hemorragias gingivales profusas. 

Con el tiempo, esta placa dentobacteriana se calcifica dando lugar a una 

gingivitis tartarica la cual genera hemorragias frecuentes por la irritacién 

   



constante de los tejidos parodontales. 

Las hemorragias mas comunes se deben a las extracciones dentarias, 

estas pueden durar dias o semanas ya que se forma un codgulo que se 

desprende facilmente provocande hemorragias secundarias. 

El coagulo puede desprenderse por factores mecanicos porque al 

formarse es débi! y si a esto le agregamos la presencia de una encia 

fibrinolitica que se identificé en saliva, la cual ocasiona una lisis prematura 

del codgulo. 
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DIAGNOSTICO 

El diagndstico se efectia por medio de los estudios de hemostasia. 

Dentro las pruebas de escrutinio el tiempo de hemorragia y la cuenta de 

plaquetas son normales, de las pruebas de coagulacién (TP, TTPa y TT), el 

tiempo de tramboplastina parcial activada (TTPa) que estudia la via intrinseca 

Se encuentra alargado de manera significativa. Un TTPa alargado usualmente 

indica un nivel de factor VIII o IX menor del 30 a 40%. Este alargamiento 

puede ser normalizado al mezclar plasma normal con el plasma del paciente. 

ya que aporta el factor deficiente y este efecto correctivo proporciona bases 

para considerar la deficiencia de un factor de la coagulacién. 

El tiempo de protrombina (TP) se encuentra dentro del rango normal; 

sin embargo, el observar este tiempo prolongado debe de hacer sospechar una 

deficiencia conbinada, como ejemplo la defiencia del factor VIII y del factor 

V se asociaran con la ausencia del inhibidor de la proteina C. 

El tiempo de trombina (TT) y la determinacién del fibrindgeno también 

se encuentran normales. 

Una vez que se sospecha el diagnéstico de hemofilia se debe proceder a 

realizar la determinacién de la actividad det factorVIII:C 0 IX:C:esto permite 

identificar la gravedad de la enfermedad y clasificar a los pacientes. Ademas 

es indispensable fa realizacién de la busqueda de inhibidores especificos 

contra el F_VIIEC 0 F.EX:C. 

 



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

E} diagndstico diferencial de los pacientes con hemofilia debe de 

realizarse con otras deficiencias hereditarias de los factores de coagulacién 

como: factor VI], factor X, factor HI, etc. También tiene que hacerse la 

diferencia con los pacientes con deficiencias combinadas hereditarias de los 

factores V y VII, que habitualmente suele ser debido a la deficiencia del 

inhibidor de la proteina C activada (PAI-3). 

La enfermedad de von Willebrand (EvW) constitvyen un defecto basicamente 

de la hemostasia primaria; sin embargo, al disminuir de von Willebrand, 

disminuye también el complejo que forma con el factor VIII de la coagulacién 

(complejo FVW/F.VHE:C) y el nivel del F.VIII:C disminuye al ser 

mayommente degradado proteoliticamente. EI nivel circulante del factor VIII:C 

en los pacientes con EvW, es variable, sin embargo, depende del subtipo de la 

enfermedad, por ejemplo en Jos pacientes con EvW tipo 3, existe un nivel muy 

bajo de F8:C ademas también en los paciente con EvW tipo normandy existe 

un bajo nivel del factor 8:C por esto en los pacientes con hemofilia deben 

realizarse sistematicamente tiempo de hemorragia con la finalidad de descartar 

la posibilidad que se trate de alguna variedad de la EvW. 

Por otra perte, debe descartarse que se trate de inhibidor adquirido 

contra el F.VIII:C (hemofilia adquirida), que se presenta mas comunmente en 

pacientes con un estado inmunoldgico afectado como en pacientes con lupus 

eritematoso generalizado, artritis reumatoide, embarazo, postparto, etc. 

   



  

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 
  

  

* ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND 

* HEMOFILIA ADQUIRIDA 

* DEFICIENCIA COMBINADA DEEFE.V Y F.VIIE 

*OTROS DEFECTOS HEREDITARIOS DE LA 

COAGULACION 

  

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA HEMOFILIA 

  

 



PRONOSTICO 

Este es variable, ya que depende del tipo de hemofilia de que se trate y de la 

gravedad de la misma. 

Antiguamente los nifios hemofilicos morian a temprana edad por algun 

traumatismo leve; actualmente se ha incrementado el promedio de vida en 

estos pacientes, Hegando algunos a la edad geriatrica debido al facil acceso a 

los medicamentos de sustitucidn y mucho mas a los cuidados que ahora tienen 

estos pacientes por evitar contagios de enfermedades infecciosas. 

Estos pacientes pueden tener una vida relativamente normal pero en 

muchas ocasiones cualquier hemorragia leve o pequefios traumatismos 

pueden poner en peligro su vida, o bien causar deformaciones que limiten sus 

actividades normales. 

El problema mas frecuente en estos pacientes sigue siendo las 

hemorragias profusas causadas por traumatismos mayores 0 las que ocurren en 

tejidos laxos y obstruyen otra funcién basica del organismo y las hemorragias 

intracraneales. 

La segunda causa de muerte en estos pacientes es el Sindrome de 

Inmunodéficiencia Adquirida (SIDA), ocasionado por transfusiones masivas 

de compuestos sanguineos contaminados. 

   



TRATAMIENTO DENTAL 

El tratamiento dental debe ir dirigido a la prevencion. La buena higiene 

oral ayuda a reducir la hemorragia gingival. No se ha registrado nunca ningun 

caso de hemorragias importantes como consecuencia del cepillado o paso del 

hilo de seda. 

La profilaxis oral puede realizarse generalmente sin reposicién de 

factores. La hemorragia producida por el raspado ultrasénico supragingival o 

la profilaxis con copa de goma se controla con las plaquetas. Sin embargo, el 

raspado profundo puede ocasionar graves hemorragias en pacientes que no 

han recibido reposicién de factores. Los hematomas pueden prevenirse 

poniendo cuidado cuando se coloca la placa de rayos X, cuando se emplean 

eyectores de saliva y vacio de alta velocidad y en todos tos casos de 

tratamiento de tejido oral. 

Colocando espuma en Ia punta de goma o gasa en los instrumentos 

puede minimizarse la formacion de hematomas. 

La administracién de anestésicos locales es un gran problema en el 

tratamiento dental. Los hematomas disecantes, la obstruccién aérea y la 

muerte son complicaciones conocidas de la anestesia troncular en pacientes 

hemofilicos. Las inyecciones no.deben darse, a menos que el paciente tenga 

un nivel de factor plasmatico del 50% 0 mas. Se requieren factores de plasma 

adicional si se aspira sangre, se desarrolla un hematoma o se producen otros 
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sintomas de hemorragia, como el dolor en el area de inyeccion. 

En Ia hemofilia grave, cualquier técnica anestésica (2%), debe ir 

precedida de tratamiento de reposicién. La anestesia local puede realizarse 

con inyecciones infiltrativas o pericementarias con una jeringa de inyeccién 

interligamentaria. Las  inyecciones intramusculares también estan 

contraindicadas por el potencial de formacién de hematomas. 

La mayor parte de fos tratamientos restauradores pueden realizarse sin 

reposicién de factor. Hay que emplear un dique de goma para proteger los 

tejidos orales de laceraciones accidentales. Las cuiias hay que colocarlas antes 

de realizar las operaciones interproximales para proteger y retraer la papila. 

EL TRATAMIENTO ENDODONTICO: 

La hemorragia pulpar se controla facilmente de manera convencional. 

Hay que evitar sobreinstrumentacion y la sobreopturacion; esto es preferible a 

Ja extraccién . 

EL TRATAMIENTO PERIODONTAL: 

Este tratamiento junto con el de la cirugia, no estan contraindicados. La 

cirugia periodontal sélo debe Mevarse a cabo si los beneficios terapéuticos 
compensan 1a posibilidad de complicaciones postoperatorias graves. Para el 

sondaje y raspado supragingival cuidadoso no se necesita teposicién de



factores. Esta se recomienda antes de un raspado profundo, curetaje y cirugia. 

TRATAMIENTO ORTODONTICO: 

En un paciente bien motivado puede realizarse tratamiento ortodéntico. 

Hay que tener cuidado en la colocacion de las bandas. . Cualquier hemorragia 

intraoral menor producida por los aparatos ortoddénticos responde a la presién 

en 5 minutos. 

TRATAMIENTO QUIRURGICO: 

El tratamiento quirirgico se ha evitado muchas veces debido al 

potencial de hemorragias continuadas. De realizar cualquier tipo de cirugia, y 

en el caso de realizar 15 extracciones y la regularizacién de proceso en un 

paciente de 65 afios, con el tipo de hemorragia grave hay que efectuar estudios 

completos de coagulacién y de los niveles de factores y de niveles de 

hematies. 

Claro esta que este tipo de pacientes se van a tratar a nivel hospitalario y 

en equipo donde participarian desde el anestesista, instrumentista, odontélogo 

y por supuesto el hematdlogo. 

Hay que comprobar si el paciente tiene inhibidores para saber si et 

tratamiento de reposicién sera admitido. Un protocolo clasico de tratamiento 

emplea terapéutica de reposicién para conseguir un nivel plasmatico del 100% 
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1 hora antes de la intervencién. Esto va seguido de un mantenimiento de! 

nivel al 60%, y de un nivel del 20% durante los siguientes 4 dias. 

Un nuevo protocolo emplea una nueva perfucién para aumentar Ios 

niveles de plasma al 100% 1 hora antes de la intervencién. Ademds se 

administra una dosis de ataque de EACA (100 mg/kg) o AMCA (20 mg por 

kg). Todos los alvéolos donde se realizaron las extracciones se obturan con 

colageno de microfibrilar y posteriormente el paciente recibe EACA 

(50mg/kg, cada 6 horas) o AMCA (10-20 mg/kg, cada 8 horas) durante siete 

dias. Y asi siguiendo todo este tratamiento, mas 1a valiosa cooperacién del 

paciente logramos e] éxito de una cirugia peligrosa debido a las graves 

hemorragias de nuestro paciente. 

 



TERAPIA DE HEMOSTATICOS LOCALES 

Cuando fa hemorragia es superficial y accesible, se puede controlar por 

medio de conservadores, como: 

PRESION: 

Es el primer recurso médico que sirve, para detener o disminuir Ja 

pérdida excesiva de sangre, que pueda provocar una incapacidad en el 

paciente, o hasta la muerte. Sin embargo sdlo sera efectiva, cuando las 

hemorragias no sean muy severas, ya que de ser asi se requiere de otros 

medios para contener la hemorragia. 

FRIO: 

Ayuda a producir una vasoconstriccién con la cual se disminuira la 

pérdida de sangre. 

HEMOSTATICOS LOCALES: 

Ayudan a la formacidn del codgulo, formando un coagulo artificial y 

también una matriz mecanica, que facilita la codgulacion. 

PELICULA DE GELATINA ABSORBIBLE: 

Es una pelicula esteril usada en neurocirugia y cirugia de torax que sirve 

para reparar defectos de membranas, como duramadre y pleura: se recorta el _ 

tamaiio de la pelicula de acuerdo al tamafio de la lesidn donde se necesita la 

hemostasia y se moja con solucidn estéril de trombina, se absorbe en 8 dias a 6 

meses.



administrar por via intravenosa, puede provocar trombosis y en pocos minutos 

hasta la muerte. 

ADRENALINA: 

Provoca la construccién de la mucosa y controla la hemorragia 

superficial de piel y mucosas. 

Se aplica t6picamente por medio de infiltracién de anestésicos, en tos 

que se encuentra en proporcién de 1: 1000, reduciendo la circulacién cutdnea 

por vasoconstriccién de los precapilares y vénulas subcapilares. 

También se puede aplicar t6picamente con torundas de algodén, en 

proporcion de 1:1000 bajo presién, durante 5 minutos. 

Sin embargo, su absorcion sistematica puede producir reacciones 

cardiovasculares, por Io que se limita su uso.



TERAPIA SUSTITUTIVA 

El tratamiento sustitutivo basado en la aplicacion del factor deficiente 

es derivado del plasma humano, obteniendose asi el crioprecipitado que 

contiene aproximadamente 100 unidades del factor VIII en cada bolsa. 

La terapia sustitutiva en los hemofilicos puede ser utilizada de la 

siguiente manera: 

A. TRATAMIENTO OPORTUNO (AMBULATORIO). 

El tratamiento oportuno ambulatorio consiste en tratar a los pacientes 

hemofilicos en unidades de atencién médica que permitan un rapido acceso a 

los pacientes y un tratamiento oportuno a los enfermos; esto ha permitido 

disminuir de manera importante el nimero de internamientos por hemorragias 

y una mayor independencia del enfermo. 

B. TRATAMIENTO PREVENTIVO CONTROLADO 

Consiste en otorgar una cantidad de concentrados liofilizados de factor 

VIII o IX a pacientes con hemofilia, de manera que permite un rapido y eficaz 

tratamiento de las hemorragias en su casa. 
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C. TRATAMIENTO PROFILACTICO. 

Constituye otra modalidad que consiste en prevenir en forma eficaz las 

hemorragias y sus ulteriores complicaciones administrando en forma periddica 

concentrados de factor VIII o IX. El grupo sueco del hospital Malmo emplea 

25 U/Kg peso cada tercer dia; esta modalidad también ha sido empleada por 

otro grupo de Nueva York; sin embargo, Ia desventaja de esta forma de 

tratamiento es el alto costo de los concentrados. 

D. TRTAMIENTO EN UNIDADES HOSPITALARIAS, 

Esta forma de tratamiento queda restringida para los pacientes 

hemofilicos, cuyas caracteristicas hemorragicas potenciaimente ponen en 

peligro la vida o la funcion de algin organo; esto permite poder realizar un 

tratamiento mas intenso y eficaz que delimita las secuelas, ejem: hemorragia 

gastrointestinal, retroperitoneal, urinaria, hemorragia en sistema nerviso 

central, hematomas en el misculo psoas, sidrome compartamental, etc. 
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TERAPIA FARMACOLOGICA 

A. DESMOPRESINA (DDAVP). 

Es un andlogo sintético de la vasopresina desde 1984 esta disponible para 

el tratamiento de la hemofilia A leve y EvW tipo 1. Su accion se produce 

através de un receptor endotelial provocando fa liveracién del factor VUIL, 

factor de von Willebrand y del activaador tisular del plasminégeno (T-PA) la 

dosis empleada es de 0.3 mg/Kg peso IV diluido en 50ml de solucién salina. 

El efecto que se decea es incrementar los niveles del factor VIH en circulacién 

sin la necesidad de tener que recurrir al uso de concentrados o 

crioprecipitados., 

B. ANTIFIBRINOLITICOS. 

Estos se emplean con éxito en hemorragias abiertas, sobre todo para 

hemonrragias dentales y se administran a razén de 50-100 mg/kg peso o bien | 

gen forma local. 

C. ANALGESICOS. 

Debe evitarse el uso de acido acetil salicilico asi como de los 

antiinflamatorios no esteroideos por el efecto inhibitorio que ejercen sobre la 

funcidn plaquetaria. 
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CUIDADOS GENERALES 

Por lo general, la hemofilia se diagnostica a temprana edad. por lo que 

se debe explicar a los padres del paciente, en qué consiste la gravedad de la 

enfermedad y los cuidados que deberan tener con sus hijos ya que por razones 

obvias éstos nifios corren mas riesgos durante los juegos o algiin accidente 

menor. 

El paciente hemofilico, geridtrico ya sabe que simpre debe portar una 

tarjeta oficial de informacién que contenga: Nombre del paciente, direccién. 

teléfono, grupo sanguineo, fecha de expedicién de la tarjeta, nombre del 

médico que lo atiende, hospital donde trabaja, especialidad (hematdlogo). 

teléfono, medicamentos que recibe; y en dado caso que se presente una alergia 

deben de venir las instrucciones a seguir en casos de emergencia. 

Se recomienda que estos pacientes sean educados desde nifios con la 

mayor normalidad posible, y no sobreprotejerlos ya que esto les causaria 

problemas psicoldgicos y sociales, 

A estos pacientes, no se les permite efectuar cualquier deporte ya que el 

esfuerzo al realizarlo puede provocar hemorragias. Se recomiendan diferentes 

tipos de ejercicios, dependiendo de la gravedad de enfermedad pero por lo 

general, deben evitarse los deportes de contacto fisico. 

Es aconsejable que los pacientes hemofilicos, reciban las 

 



inmunizaciones habituales, ya que las inyecciones no causaran ningun 

problema porque entra muy poca cantidad de liquido, por lo que basta aplicar 

presién por 5 minutos, para evitar la hemorragia. 

Las inyecciones en cantidades mayores son mas peligrosas ya que para 

su administracion los pacientes también deben recibir dosis del factor VIII. En 

casos de que estos pacientes presenten infecciones, deben tratarse rapidamente 

con antibidticos por via oral o intravenosa, pero nunca por via intramucular, 

ya que se pueden producir hemorragias musculares. 

En caso de que presenten dolor, deben administrarse analgésicos que no 

interfieran con la coagulacién sanguinea, ni que provoquen irritacién 

gastrointestinal, porque pueden producir hemorragias. 

* Las hemorragias prolongadas, traen como consecuencia: 

a) Disminucion en el transporte de oxigeno 

b) Disminucién en el volumen sanguineo. 

Por Jo que el tratamiento indicado en estos pacientes es: 

1) Controlar la hemorragia por los diversos medios locales. 

2) Restablecer ef nivel de los factores de la coagulacién para evitar la 

perdida de sangre. 
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CONCLUSIONES 

Como ya se vio es muy dificil trabajar con pacientes hemofilicos debido 

a sus problemas hemorrdgicos pero si a esto le aunamos el problema que en si 

implica atender a los pacientes geriatricos, con este padecimiento mas su 

edad, estado de animo y tantos otros padecimientos que ya bienen arrastrando: 

nos damos cuenta de que es muy importante que pongamos atencién al 

realizar la historia clinica, en la cual debemos de percatarnos del estado de 

salud fisico y psicolégico de nuestro paciente. 

En cuanto a la historia clinica de un paciente geriatrico hemofilico, debe 

de incluir el tipo y la gravedad de la enfermedad, presencia de inhibidores, 

medicaciones usadas para el dolor, terapéutica de reposicién y tratamientos 

dentales previos. 

Cuando los pacientes en terapia anticoagulante requieren tratamiento 

dental, implicando un problema para el dentista. Los principios importantes 

en el manejo de estos pacientes son asegurar una hemostasia adecuada con 

suturas y, si es posible, evitar cualquier cambio en la anticoagulacién, a menos 

que el tiempo de protrombina medido antes del procedimiento dental, sea 

excesivamente prolongado. 

Aunque la esperanza de vida ha sido bastante prolongada con la 

terapéutica de sustitucién, todavia se produce con frecuencia la muerte como 

complicacion de la hemorragia.



GLOSARIO 

Anquilosis: Disminucion o imposibilidad absoluta de los 

movimientos de una articulacién naturalmente mévil. 

Circuncici6n: Escicion total o parcial del prepucio. 

Cromosoma: Nombre dado a los bastoncillos que aparecen en el 

nucleo de fa célula en vias de divisi6n y que resultan de la 

segmentacion de la red sobre la cual estaba concentrada la 

cromatina. 

Contractura: Contraccién prolongada e involuntaria de uno o 

varios miusculos sin lesién de la fibra muscular. 

Distencién capilar: Aumento de la luz de los vasos sanguineos. 

Fribrinolitico: Que disuelve la fibrina y los coagulos sanguineos. 

Espasmos: Transtornos motores que aparecen a veces en un grupo 

muscular a consecuencia a la repeticién frecuente de un movimiento. 
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Equimosis: Mancha negra a veces parda o amarillenta, resultante de 

la infiltraci6n del tejido celular por una cantidad variable de sangre. 

Gen: Particula elemental situada en un punto definido de un 

cromosoma del cual el desarrollo de los caracteres hereditarios del 

individuo. 

Gingivorragia: Hemorragia que sobreviene a nivel de encias. 

Hemartrosis: Derrame de sangre en una cavidad articular. 

Hematomas: Coleccién sanguinea enquistada. 

Hemorragia profusa: Efusién de una cantidad abundante de 

sangre. 

Hemostasia o hemostasis: Fendmeno fisioldgico que detiene la 

hemorragia. 

Hiperemia: Congestion sanguinea local obtenidad por un medio 

fisico. 
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Ictericia: Sintoma consistente en una coloracién amarilla o menos 

intensa de una piel y de las mucosas previo a la impregnacion de los 

tejidos por pigmentacién biliar. 

Invalidante: Sin funcion normal. 

Lisis: Disolucion de los tejidos o de las bacterias por lisina. 

Lionizacién: Procedimiento de conservacién de los productos 

biolégicos fragiles como: extractos de 6rganos, hormonas, vacunas, 

fragmentos de plasma, suero, gidbulos, globulinas, antibisticos, etc. 

Mutacidn genética: Variacion brusca total de uno 0 varios genes. 

Necrosis: Mortificacién de los huesos y de Jos cartilagos y de otros 

tejidos. 

Osteoartritis: Artritis que se complica con lesiones dseas, a nivel de 

las superficies articulares. 

Peristaltismo: Contracciones que tienen lugar de arriba abajo, en el 

intestino. 
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Pleural: Ruido de frote revelado por la auscultacién en las 

pleuresias sin derrame. 

Sangrado supraperiéstico: Hemorragia leve entre las encias y fa 

parte superior del peridstio. 
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