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INTRODUCCION 

El cuidado de un paciente empieza por el intento de deter· 

minar la naturaleza de su enfermedad mediante un minucioso int~ 

rrogatorio y una exploraci6n completa, lo cual no siempre es f~ 

cil de llevar a cabo, y en muchas ocasiones determina un verda

dero reto en que Ja sagacidad del odont6logo se pone a prueba. 

Es importante considerar que los padecimientos hematol6gi

cos primarios son poco frecuentes y que la mayoría de las veces 

las alteraciones del tejido hematopoyético se presentan como r~ 

percusi6n de patologías primarias de otros 6rganos o sistemas.

En base a esto resulta primordial la semiología minuciosa de t~ 

dos y cada uno de los síntomas y signos que aparentan ser de 

origen hematol6gico. 

Al valorar al paciente con antecedentes de enfermedad he·· 

morrágica o de sangrado persistente tras operaciones dentales.· 

previas, deben investigarse en forma cuidadosa sus antecedentes 

heredofamiliares y personales patol6gicos, 

Los trastornos hereditarios de la coagulaci6n sanguínea se 

deben a la síntesis deficiente de un factor específico de la 

coagulaci6n o a la síntesis de una molécula dusfuncional. Si -
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bien estos trastornos no son comunes, han permitido obtener una 

gran cantidad de informaci6n acerca de la coagulaci6n. La de-

ficiencia del factor VIII (hemofilia clásica) se observa en 

aproximadamente una de cada 10.000 personas y la enfermedad de

von Willebrand es algo más frecuente; la deficiencia del factor 

IX se observa en una de cada 50.000 personas y los demás defec

tos de la coagulaci6n son raros (menos de 1 cada mill6n de ha-

bitantes). 
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HEMOSTASIA Y COAGULACION SANGUINEA. 

Hemostasis significa detenci6n de la pérdida de sangre. 

La hemostasia se logra por diversos mecanismos: 

1) Espasmo vascular 

2) Formaci6n de un tap6n de plaquetas (coágulo blanco) 

3) Coagulaci6n de la sangre r. 
4) Crecimiento del tejido fibroso para cerrar permanente-

mente la abertura creada en el vaso. 

Mediante estos mecanismos se logran los siguientes objeti

vos: 

1) Mantener la integridad vascular 

2) Evitar la extravasaci6n espontánea de la sangre. 

3) Mantener el estado 6ptimo de fluidez de la sangre 

4) Detener una hemorragia cuando se ha producido una le- -

si6n. 

5) Limitar el proceso de coagulaci6n al sitio requerido 

6) Disolver el coágulo una vez que ha cumplido su funci6n 

Esto se puede lograr gracias a los vasos, las plaquetas -

y diversos sistemas de proteínas plasmáticas. 

Espasmo vascular. Inmediatamente después de que un vaso-



recibe una lesi6n, debido a reflejos nerviosos y espasmo mioge

no local, las paredes del mismo se contraen; esto reduce espon

táneamente el flujo de sangre. Cuando mayor es el traumatismo

que sufre el vaso, mayor la intensidad del espasmo. 

Formaci6n del tap6n de plaquetas. El segundo acontecimie! 

to en la hemostasis es un intento de las plaquetas para tapo

near el desgarro de los vasos. Cuando entr3n en contacto con -

una superficie mojable, como las fibras cclágcnas Je l~ pared 

vascular, ernpie:an a hincharse; adoptan forcas irregulares con

muchas prolongaciones irradiando de sus superficies; se vuelven 

viscosas, de manera que se pegan a las fibras colágenas, y sc-

cretan grandes C3ntidades de ADP. El ADP, a su ve:, act6a so-

bre las plaquetas vecinas para activarlas, y la adhesividad dc

estas plquetas hace que se adhieran a las activadas originalme! 

te. En consecuencia, a nivel de cualquier desgarro de un vaso, 

la colágena expuesta de los tejidos subendoteliales desencadena 

un circulo vicioso de activaci6n de un n6mero creciente de pla

quetas, estas se acumulan para formar el tap6n de plaquetas. 

Es un tap6n muy laxo, pero suele bloquear con éxito la pérdida

de sangre si la abertura vascular es pequefia. 

Si el desgarro producido en el vaso es pequefto, el tap6n 

de plaquetas puede impedir la pérdida de sangre por completo; 



si el desgarro es grande se necesita además que la sangre se 

coagule para interrumpir la hemorragia. 

Coagulaci6n de la sangre. El coágulo empie:a a desarro- -

llarse en pla:o de 15 a 20 seg. si el traumatismo ha sido inte~ 

so, en l a 2 min. si ha sido pequeño. 

Se han descubierto más de 30 sustancias diferentes que 

afectan la coagulaci6n de la sangre, presentes en ella y en te

jidos; unas estimulan la coagulaci6n y se llaman procoagulantes 

otras inhiben la coagulaci6n y se llaman anticoagulantes. Que

la sangre coagule o no depende de un equilibrio entre estos dos 

grupos de sustancias. 

Normalmente predominan los anticoagulantcs, y la sangre si 

gue sin coagular, pero cuando se rompe un vaso la actividad de

los procoagulantes en la zona lesionada es mucho mayor que la -

de los anticoagulantes y se desarrolla el coágulo. 

Casi todos los investigadores en el campo de la coagula· -

ci6n sanguínea están de acuerdo en que ésta ocurre en tres eta

pas principales: 

En primer lugar, se forma una sustancia denominada activa-
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dor de protombina en respuesta a la rotura del vaso o la lesión 

de la propia sangre. 

En segundo lugar, el activador de protombina cataliza la -

conversión de protombina a trombina. 

En tercer lugar, la trombina actúa como enzima para conver

tir el fibrinógeno en hilos de fibrina, que incluyen glóbulos -

rojos y plasma, para formar su propio coágulo, 

Hay dos formas principales en las que puede formarse el ªE 
tivador de protombina: por vía extrínseca y por vía intrínseca. 

En ambas vías tienen un papel importante diferentes proteínas -

del plasma, junto con los factores de la coagulación que en su

mayor parte son formas inactivas de en:imas proteolíticas. 

Mecanismo extrínseco. Empie:a cuando la sangre entra en -

contacto con tejidos traumatizados y tiene lugar según las si-

guientes tres etapas. 

1) Liberación de factor tisular y fosfolípidos tisulares.

El tejido traumatizado libera dos factores: a) factor tisular, 

una enzima proteolítica, y b) fosfolípidos tisulares, principal 

mente de las membranas de las células tisulares. 
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Z) Activaci6n del factor X para formar factor X activado -

(Xa) ~- papel del factor XII y del factor tisular. La enzima

proteolítica del factor tisular forma complejos con el factor -

VII de coagulaci6n y este complejo en presencia de fosfolípidos 

tisulares actúa sobre el factor X para formar Xa. 

3) Efecto del factor Xa para formar activador de protombi

na ~- papel del factor V. El factor Xa inmediatamente forma -

complejo con los fosfolí~idos tisulares y con el factor V. para 

que en presencia de iones calcio formen el complejo denominado

activador de protombina. En unos cuantos segundos 6ste rompe -

la protombina para formar trombina. 

4) Acci6n de la trombina sobre el fibrin6geno para produ-

cir fibrina. 

Mecanismo intrínseco. Empieza con el traumatismo a la pr~ 

pia sangre y se producen las siguientes reacciones en cascada. 

1) Activaci6n del factor XII y liberaci6n de los fosfolípl 

dos de las plaquetas por traumatismo a la sangre. 

Cuando el factor XII se perturba, como ocurre cuando entra 

en contacto con la colágena, adopta una nueva configuraci6n que 
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lo convierte en una enzima proteolitica denominada factor XIIa. 

Simultáneamente el traumatismo de la sangre también lesio· 

na las plaquetas, bien sea por adherencia a la colágena o a una 

superficie mojable (6 por lesi6n en otras formas), y esto libe

ra fosfol!pidos de plaquetas llamada frecuentemente factor III· 

de plaquetas. 

2) Activaci6n del factor XI, El factor XII activado actúa 

sobre el factor XI para activarlo. 

3) Activaci6n del factor IX por factor XIa. El factor XIa 

en presencia de calcio actúa sobre el factor IX y forma IXa. 

4) Activaci6n del factor X-~ papel del factor VIII. El· 

factor IXa, junto con el factor VIII, el factor III plaquetario 

y en presencia de calcio, forman un complejo para activar al •• 

factor X. Cuando hay poco factor VIII o pocas plaquetas esta • 

etapa resulta deficiente. 

5) Acci6n del factor Xa para formar activador de protombi

na ~ papel del factor V. Esta etapa en la v!a intrínseca es -

esencialmente la misma que la Última etapa de la via extr!nse-

ca. El factor Xa se combina con el factor V, el factor III pl~ 



quetario y caclio, para constituir el complejo llamado activa-

dar de protombina. La única diferencia es que los fosfol{pidos 

en este caso provienen de las plaquetas traumatizadas, más bien 

que de los tejidos traumati:ados. El activador de la protombi· 

na, inicia al cabo de unos segundos la rotura de la protoabina

para formar trombina. 

Excepto por las dos primeras etapas de la v!a intrínseca -

se necesitan iones calcio para proseguir todas las reacciones. 

En ausencia de calcio no tienen lugar las reacciones de la coa

gulaci6n. En el cuerpo vivo la concentraci6n de ion calcio nu~ 

ca cae por debajo de valores suficientes, ya que antes de que -

la concentraci6n de ion calcio pueda alcan:ar este valor bajo.

la concentraci6n reducida de iones calcio mata a la persona. 

Al final de cualesquiera de los dos mecanismos, la trombi

na que se ha formado actúa sobre el fibrin6geno formando moléc~ 

las de fibrina, que tienen la capacidad de polimerizarse con -

otras moléculas de fibrina y en unos segundos forman hilos de

fibrina ~ue forman el retículo del coágulo. 

En las etapas iniciales de esta polimerizaci6n, los fila-

mentes de fibrina no están unidos transversalmente entre sí y -

el coágulo es débil. Sin embargo, en los siguientes minutos el 
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factor estabilizador de la fibrina (FXIII), es activado por la

trombina, para que actue como enzima y produzca iones covalen-

tes transversales entre los filamentos vecinos de fibrina, con

tribuyendo a la fuer:a tridimensional de la fibrina. La red de 

fibrina aprisiona dentro de ella gl6bulos sanguíneos, plaquetas 

y plasma. Los hilos de fibrina se adhieren a las superficies 

lesionadas de los vasos sanguíneos; así el coágulo se fija a 

las aberturas vasculares e impide la pérdida de sangre. Pocos

minutos después el coágulo empie:a a retraerse y exprime la ma

yor parte del plasma en 30 a 60 minutos. Cuando el coágulo se

retrae, los bordes del vaso sanguíneo desgarrados se reúnen y -

pueden ser invadidos por fibroblastos que más tarde forman tej! 

do conectivo en todo el coágulo, esto empie:a pocas horas des-· 

pués de formarse el coágulo, y la organi:aci6n completa del co! 

gula en tejido fibroso en pla:o de 7 a 10 días en lo que llama· 

ríamos crecimiento del tejido fibroso para cerrar permanentemeE 

te la apertura creada en el vaso. 

Bloqueo del crecimiento del coágulo: cuando se produce el· 

coágulo, el flujo de la sangre se lleva la trombina y otros pr!? 

coagulantes liberados durante el proceso de la coagulaci6n, 

alejándolos tan rápidamente que su concentraci6n no puede aumen 

tar con rapide: para fomentar mayor coagulaci6n. 
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Prevenci6n de la coagulaci6n sanguínea en el sistema vasc~ 

lar normal: 

Factores de la superficie endotelial: los dos factores m&s 

importantes son la lisura del endotelio, que impide la activa·· 

ci6n de contacto del sistema de coagulaci6n intrínseca, y una · 

capa monomolecular de proteína cargada negativamente que repele 

los factores de coagulaci6n en las plaquetas. Cuando la pared· 

endotelial es lesionada se pierde su lisura y su carga electri· 

ca negativa. 

Acci6n antitrombina de la fibrina y del cofactor antitrom· 

bina·heparina: los anticoagulantcs más importantes que hay en 

la sangre son los filamentos de fibrina que se forman durante 

la coagulaci6n y una globulina alfa llamada antitrombina III o· 

cofactor antitrombina·heparina. 

Cuando se forma el coágulo, del 35 al 90\ de la trombina · 

producida es absorbida por los hilos de fibrina, esto impide la 

difusi6n Je la trombina hacia el resto de la sangre. La proto~ 

bina que no se absorbe se combina con antitrombina III, y ésta· 

bloquea el efecto de la trombina sobre el fibrin6geno e inactiva 

la trombina unida durante los siguientes 12 a 20 min. Los com· 

plejos de antitrombina·· trombina, son destruidos posteriormen· 
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te por macr6fagos. 

La heparina impide la coagulaci6n de la sangre al combinar 

se con la antitrombina y acelera el proceso de uni6n con la 

trombina mil veces más rápido. Cuando llega a haber exceso de

heparina la trombina se elimina de la sangre casi instantánea-

mente. Este complejo (AT-H), reacciona en forma similar con 

otros factores de coagulaci6n activados, específicamente sobre 

los factores XII, XI, IX y X. 

FIBRINOLISIS. 

El sistema fibrinol!tico se encarga de disolver el coágulo 

que se ha formado, el precursor es el plasmin6geno y cuando se

activa libera la enzima plasmina que desintegra el coágulo. 

Los tejidos y la sangre contienen sustancias que pueden activar 

el plasmin6geno en plasmina, incluyendo 1) trombina; Z) factor· 

XIIa; 3) enzimas lisos6micas de tejidos dañados, y 4) factores· 

del endotelio vascular. 

Los estreptococos producen una sustancia llamada estrepto· 

cinasa que también actúa sobre el plasmin6bcno para producir •· 

plasmina. En la orina esta el activador llamado urocinasa, que 

tiene importancia para la lisis de coágulos que se desarrollen· 

en el sistema urinario. 
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DEFINICION: 

Este es el trastorno clásico de la primera etapa de la ce~ 

gulaci6n. Es una enfermedad hereditaria caracteri:ada por una

tendencia a las hemorragias espontáneas y traumáticas por la d! 

ficiente coagulabilidad de la sangre; es esclusiva del sexo ma! 

culino, pero se transmite por una madre portadora. Existen dos 

formas de hemofilia:A) (deficiencia del factor XIII) y hemofi-

lia B) (deficiencia del factor IX). Las des muestran idénticas

manifestaciones clínicas, anomalías de las pruebas de laborato

rio y una transmisi6n genética ligada al sexo. Se requieren e~ 

sayos de factores específicos para distinguir entre ambas. 
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DIAGNOSTICO 

El diagnóstico se efectúa en el laboratorio después de ser 

sospechado por los síntomas clínicos y los antecedentes famili~ 

res. 

Debemos realizar una historia clínica completa y un examen 

físico minucioso. La hemofilia puede sospecharse en base al -

sexo del paciente, antecedentes familiares (en un 25 a 30\ de -

los hemofílicos no hay antecedentes), edad de inicio y tipo de

sangrado. Puede hacerse un árbol geneal6gico mientras se real! 

:a el interrogatorio. 

Podemos incluir las siguientes preguntas dentro de nuestro 

interrogatorio: 

¿Qué tan larga es la historia de las hemorragias? 

¿Se han observado los episodios de sangrado desde la infa~ 

cia o es de inicio reciente?. 

¿Cuántos episodios previos ha habido? 

¿Bajo cuáles circunstancias se produjo la hemorragia? 

¿Se ha presentado después de operaciones de cirugía menor

tales como la amigdalectomia o extracciones dentales? 

¿Ha ocurrido posteriormente ha caídas o a la participaci6n 
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en derortes que ha habido choques? 

¿Cuál ha sido la duraci6n del episodio de sangrado? 

¿Cuál es el tipo o carácter del sangrado? 

Hematomas, equimosis o hemartrosis en el sitio de algún -

traumatismo orientan hacia la hemofilia, 

La comerciali:aci6n de la medicina en la época actual, - -

trae aparejada una serie de conductas y hábitos no deseables, 

como la automedicaci6n, la extraordinaria facilidad para adqui

rir medicamentos desde simples analgésicos hasta estimulantes -

del sistema nervioso central, puede tener efectos nocivos sobre 

el tejido hematopoyético. 

El desempeño de la actividad diaria es un concepto impor-

tante para est3blecer la gravedad de la enfermedad. El crite-

rio más usado va desde que el paciente puede llevar a cabo su -

actividad diaria sin ningún cuidado en especial, hasta la inca

pacidad de cuidarse a si mismo y requiere cuidados especiales -

con prog1esi6n rápida de la enfermedad. 

La gigivorragia es también un síntoma frecuente, tanto en 

los procesos purpúricos como en la deficiencia de factores de

la coagulaci6n del tipo de la hemofilia. 
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Las hemartrosis producen dolor articular intenso, con imp~ 

sibilidad para la movilizaci6n. 

Datos para el diagn6stico de laboratorio: 

Hemograma: anemia s6lo en las fases posthemorrágicas. Le~ 

cocitosis y trombocitosis posthemorrágica. 

Prueba del brazal: normal 

Tiempo de sangría: normal 

Tiempo de protombina: normal, pero menor consumo de proto~ 

bina. 

El examen característico es la medici6n del tiempo de coa

gulaci6n, que en los hemof!licos resulta marcadamente prolonga

do. La retracci6n del coágulo esta disminuida y afecta s6lo -

a una parte del mismo. Hay hemof!licos que presentan un tiempo 

de coagulaci6n normal. 

Si se sospecha de hemofilia deben hacerse estudios de lab~ 

ratorio específicos del factor VIII que se encuentra disminuí-

do. 

Orina: puede hallarse hematuria. 
Heces: puede hallarse sangre en las heces. 
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FISIOPATOLOGIA (GE~~TICA). 

La deficiencia del factor VIII pasa de una a otra genera-

ci6n como caracter recesivo ligado al sexo. La mujer es la Pº!. 

tadora, generalmente, pero no presenta signos ni síntomas clín! 

cos del trastorno. 

Las posibilidades genéticas de este trastorno se indican -

mediante símbolos y esquemas. Se utili:a para el var6n XY, y 

para la hembra XX. Para que na:ca un var6n el progenitor mase! 

lino debe contribuir con el cromosoma Y, mientras que la madre

contribuye con el X. Los genes específicos suelen señalarse m! 

diante Índices altos. Un gen doninante se in¿ica con una le-

tra may6scula, un gen reccsivo con una letra min6scula. 

El gen anormal responsable de la deficiencia de factor - -

VIII es recesivo y se indica con la letra minúscula h. El gen-

normal dominante con una H. Una mujer normal sería xHxH. La -

portadora hembra seria xHxh. La portadora suele no tener sínt~ 

mas, ya que la distribuci6n al azar originaría por lo menos que 

el SO\ de los cromosomas X fueran XH en las células somáticas.

El cromosoma d.:l .-ar6n (el Y) no lleva este gen, y no tiene H 

ni h. Que un nifto var6n sufra deficiencia del factor VIII, o 
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no depende enteramente del caracter del cromosoma X que ha de • 

recibir de la madre. 

POSIBILIDADES GE~ETICAS. 

Familia normal sin deficiencia de factor. Todos los hijos 

son normales. (fig. 1). 

Uni6n de un var6n normal con una mujer portadora, puede r~ 

sultar en un var6n hemof!lico o una hembra portadora, y también 

en un hijo normal de cualquiera de los dos sexos. (fig. 2). 

Resultados de la uni6n de un var6n con deficiencia de fac· 

tor VIII con una mujer normal. Todas las hijas serán portado·· 

ras, ya que el único cromosoma X del var6n es el que debe con·· 

tribuir a llevar el gen anormal. Por otra parte, ninguno de ·• 

los hijos varones puede tener hemofilia, ya que un var6n s6lo · 

debe recibir el cromosoma X de la madre normal. (fig. 3). 

Resultados de la uni6n de un var6n con deficiencia de fac· 

tor VIII y una hembra portadora. Durante años no se aceptaba · 

la posibilidad de que una mujer pudiera sufrir deficiencia del· 

factor VIII, pero actualmente ya se han publicado varios casos· 

bien documentados de ello. La hija de una uni6n como la sena!~ 
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da recibiría xh del var6n con deficiencia de factor VIII, y el

segundo Xh de la madre portadora. Pueden tener hija portadora. 

Pueden tener hijo con deficiencia del factor VIII o sin ella. -

(fig. 4). 

Uni6n de un var6n normal con una mujer que sufre deficien

cia del factor VIII. Todos los hijos varones recibirían xh de

la madre, mientras que todas las hijas recibirian XH del padre, 

ademls del xh de la madre. Por lo tanto, todos los varones ten 

drian deficiencia de factor VIII y to¿as las mujeres serían PO! 

tadoras. (fig. S). 

La uni6n de un hombre y una mujer, ambos con deficiencia -

de factor VIII, probablemente nunca se bolla producido, excepto 

en animales de laboratorio. Todos los hijos de tal uni6n sufri 

rían deficiencia del factor VIII. (fig. 6). 

Como hay pacientes hemofílicos sin antecedentes familiares 

del trastorno, se piensa que el número de mutaciones ha se ser-

elevado. 

La concentraci6n de factor VIII en cada paciente es nota-

blemente constante durante toda la vida. 
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Datos recientes sugieren que puede producirse disminuci6n

de la actividad del factor VIII como resultado de un cambio cu~ 

litativo en la mol,cula del factor VIII, más que una deficien-

cia cuantitativa de la globulina. 

En los siguiente• esquemas el varón se indica con un rec-

tángulo y la hembra con un círculo. 

fig. z 

fig. 
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CARACTERISTICAS CLINICAS 

En un tiempo, muchas personas nacidas con deficiencia de • 

factor VIII morian en los primeros cinco años de vida, pero la 

disponibilidad de un servicio de transfusi6n adecuado ha sido · 

importante para disminuir la mortalidad por este trastorno. Los 

hemofilicos con procesos no muy graves pueden llegar a la edad· 

adulta antes de sufrir hemorragias importantes, 

Los pacientes con deficiencia del factor VIII por lo gene· 

ral son identificados poco tiempo después del nacimiento, dura~ 

te la circuncisión o a medida que el niño se desarrolla y co· · 

mienzan a notarse hematomas de los tejidos blandos y hemartro·· 

sis. 

El paciente con niveles del factor VIII menores del l\ de· 

lo normal presentará hemorragias internas durante toda su vida. 

Los traumatismos mínimos pueden originar hemorragias tisulares· 

extensas y hemartrosis que, si no se tratan correctamente, pue· 

den producir deformidades musculoesqueléticas con cojera. La · 

hemorragia en la base de la lengua con compresi6n de las vias 

aéreas puede suponer un peligro de muerte y requiere tratamien· 

to de sustituci6n rápido y enérgico. Incluso un golpe trivial· 



23 

en la cabeza requiere tratamiento de sustituci6n profiláctico -

para prevenir la hemorragia intracraneal. 

En los pacientes con niveles del factor VIII en el 5\ de 

lo normal, la enfermedad puede pasar inadvertida hasta que el -

paciente comien:a a desarrollar una actividad deportiva o expe

rimenta una intervenci6n quirdrgica. Raramente se presentan -

hemorragias espont5neas; las hemorragias se desarrollan en los

tejidos blandos y en las articulaciones, con menor frecuencia-

afectan las mucosas (a menos que exista lesi6n local). Sangra

rán intensamente (ocasionando incluso la muerte), tras una cir~ 

gia si no se tratan correctamente. Los traumatismos enccfalo-

craneanos menores son capaces de inducir hemorragias graves del 

SNC que conducen a la muerte o incapacidad permanente. 

Las her.iartrosis por lo general afectan las articulaciones

mayores (rodillas, tobillos y codos), y la acumulaci6n de san-

gre en el espacio articular induce dolor intenso. Las hcr.iorra

gias recurrentes en una misr.ia articulaci6n y la respuesta infl~ 

materia contínua a la hemartrosis dan lugar a necrosis, fibro~

s is y contrae tura muscular y articular, Es ta artopatía, de gen~ 

rativa cr6nica provoca dolor y puede ser difícil (tanto para el 

médico como para el paciente) diferenciarla de una hemorragia 

articular recurrente. Las hcr.iorragias en los tejidos blandos 
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e intramusculares dan lugar a veces a una pérdida sanguinea sii 

nificativa, sobre todo las que se producen en los muslos o en • 

el retroperitoneo, y en esas :onas pueden desarrollarse seudo-

quistes que se expanden y afectan los huesos u 6rganos vitales. 

Algunos pacientes presentan una hemofilia con niveles del

factor VIII en 10 a ZS\ de lo normal. Estos pacientes también· 

pueden sangrar excesivamente tras intervenciones quirdrgicas o· 

extracciones dentales. 
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TRATA!HENTO. 

Después del diagnóstico debe darse a los pacientes o a sus 

padres instrucciones detalladas sobre atención, pron6stico y n~ 

turale:a hereditaria del trastorno. Deben tener atcnci6n psic~ 

social y evaluaci6n odontol6gica y ortopédica peri6dicas. Los· 

nifios deben ser educados en una forma tan normal corno sea comp~ 

tible con la segurilad física, pues la invalide: emocional pue· 

de ser tan grave cot:io la producida por la he:norragia. A medida 

que crecen es necesario alentar a los pacientes para que partí· 

cipen en deportes como natación o golf, y eviten aquellos en 

los que hay contacto corporal. Deber5 buscarse una vccaci6n 

que no sea por sí ~isc3 peligrosa. El objetivo es alentar a 

los pacientes a transfor~arse en adultos autosuficientes, de 

cuidar de sí r.iismos y llevar una ,·ida tranquila. Los her.iofíli· 

ces no deben recibir inyecciones intrar.msculares; las inmuni:a~ 

ciones deberán darse mientras el paciente recibe tratamiento de 

sustituci6n del factor VIII. 

Los pacientes con her.tofilia deben cYitar el er.ipleo de ..\..IS. 

El analgésico recomendado es el paracetamol. En algunos casos· 

el dolor incapacitante producido por ccmplicaciones musculoes·

queléticas pueden requerir el uso juicioso del antiinflanatorio 

ibuprofen (no esteroide), que posee un efecto nás transitorio y 
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menor que el AAS sobre la funci6n plaquetaria, Es esencial una 

atenci6n dental profiláctica para prevenir las extracciones de~ 

tales y cualquier cirugía dental. Todos los firmacos deben ad· 

ministrarse por V, oral o Iv: las intramusculares pueden causar 

grandes hematomas. 

El empleo de desmopresina puede elevar temporalmente los • 

niveles del factor VIII en los pacientes con hemofilia A leve · 

(niveles basales del factor VIII del 5 al 10\) en los cuales se 

debe investigar la respuesta de los niveles plasmáticos de fac· 

tor VIII a la desmoprcsina. Su administraci6n a un paciente 

que responde, tras traumatismos menores o bien ante cirugía 

dental electiva, puede evitar o reducir la necesidad de trata·· 

miento de sustituci6n. La dcsmopresina es uniformemente inefi· 

ca: en la hemofilia A grave. 

El tratamiento de sustituci6n se basa en la elevaci6n de · 

la cifra antihemof!lica {FAH) en la sangre del paciente y mant! 

nerlo hasta que se logra la hemostasia. El tiempo medio de de· 

saparici6n del FAH in vivo es de aproximadamente 12 hons. La· 

efectividad del tratamiento se evalúa por la respuesta clínica. 

La correcci6n del TTP no es un indicador muy útil. 

Preparaciones empleadas en el tratamiento de reposici6n. 
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El plasma fresco congelado contiene tanto factor VIII como 

IX. No obstante, a menos que se efectúe un recambio plasmático 

no se puede suministrar suficiente plasma completo a pacientes

con hemofilia grave para elevar las concentraciones de factor -

VIII o IX a niveles que prevengan o controlen eficazmente los 

episodios de hemorragia. En consecuencia se han desarrollado -

la preparaci6n de concentrados de plasma. Para el tratamiento

de la hemofilia se dispone de 2 tipos de concentrados: el crio

precipitado y el concentrado de factor VIII liofili:ado. El -

crioprecipitado contiene menos unidades de factor VIII por mil! 

litro que el concentrado de factor VIII, pero es menos riesgoso 

dado que procede de un dador Único y los concentrados son proc~ 

sados a partir de material obtenido de multiples dadores. La -

incidencia de hepatitis no A no B transmitida de este modo es 

elevada y muchos hemofílicos padecen hepatitis cr6nica persis-

tente o activa. 

El crioprecipitado se prepara a partir de donantes indivi

duales empleando la técnica de congelaci6n-descongelaci6n que -

elimina el plasma descongelado antes de que se disuelvan los 6~ 

timos cristales de hielo (que contienen factor VIII, factor vW

y fibrin6geno). Las bolsas de crioprecipitado se almacenan co~ 

geladas y sus contenidos se disuelven en 10 rnl de soluci6n de -

NaCl al 0.9\ antes de su uso. La actividad del factor VIII se-
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expresa en unidades, definiéndose l U como la cantidad de fac-

tor VIII en l ml de plasma normal. Aunque la concentraci6n de

factor VIII en las bolsas individuales varia puede admitirse -

que una bolsa contiene 80 U de factor VIII al calcular el núme

ro de bolsas necesarias para el tratamiento de sustituci6n. 

El concentrado de factor VIII liofili:ado, preparado a Pª! 

tir de la uni6n de plasma de hasta 5,000 donantes, se almacena

en botellas que aportan entre ZSC y l,OCO U de factor VIII. El 

polvo se disuelve en 10 a 100 ml de disolvente esteril antes de 

su uso. Por cuestiones de co~o<li<laJ, el conccntra<lo de factor

VIII liofili:ado se ha utili:ado ampliamente en especial en pr~ 

gramas de atenci6n doméstica, en los que los pacientes se inyo<; 

tan a sí mismos el conccntr3do 3 la prinera señal Je he~orra- -

gia. 

Cálculo de la dosis en el tratamiento de sustituci6n. 

El nivel de factor VIII Jebe elevarse transitoriamente a -

alrededor de 0.3 U (301) para proteger contra la hemorragia 

tras una extracci6n dental o para abortar una hemorragia artic~ 

lar reciente; a 0.5 U (50~) si ya se evidenc!a una hemorragia -

articular mayor o intramuscular, y a 1,0 U (100\) en hcmorra- -

gias con peligro de muerte o antes de cirugla mayor. En episo

dios hemorr~gicos que suponen un peligro de muerte o tras ciru-
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gia deben aJministrarse infusiones repetidas al SO\ de la dosis 

inicial calculada cada S a 12 h. para mantener niveles mayores· 

de 0.5 U (SO\) durante varios dlas. 

Para la reposici6n del factor VIII, la dosis se calcula ·• 

multiplicando el peso del paciente en kg por 44 y por el nivel· 

de unidades deseado (para aumentar el nivel de factor VIII de • 

un var6n que pesa 6S kg desde O hasta U/ml, la dosis necesa·· 

ria serla 68 x 44 X 1 o aproximadamente 3,000 U). 

Debe administrarse el agente antifibrinolítico, ácido E- -

aminocaproico (EACA), Z. 5 g 4/d durante una se::iana para pre,·e·· 

nir he=crra¡ias t~rd!as trJS una cxtracci6n dental u otras cau-

sas de traumatismos de la muccsa orofarlngea. 

PROBLEMAS ESPECIALES. 

Sangrado: para los episodios de sangrado más leve dese su· 

ficiente FAH concentrado pan ele\·ar las cifras plasmáticas de· 

30 a SO~. Por lo general no se necesita terapéutica posterior. 

En enfermos graves se deberá elevar la cifra a 7S\, esta dosis· 

puede tener que repetirse en lapso de 24 a 48 hrs. 

Procedimientos quirúrgicos: Los pacientes se preparan, ·· 
transfundiéndoles antes del acto quirúrgico, suficiente caneen· 
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trado para alcanzar 75\ de las cifras de FAH y mantener esta el 
fra hasta que cicatrice la herida. 

El EACA puede constituir un adjunto \º3lioso a la ter;ipeútj_ 

ca. Dense 5g intravenoso Z4 horas antes de la operaci6n y lue

go 6 g intravenosa 4 veces al d!a durante l semana. 

Hemartrosis: durante el episodio de sangrado, la articula· 

ci6n debe mantenerse en reposo, flexionada hasta una posici6n -

c6moda y de ser posible con aplicaciones locales de hielo, o -· 

con un entablillado protector. Si el dolor es intenso, puede · 

hacerse necesaria la aspiraci6n. 

Tan pronto como se obtenga el control del dolor y del san

grado, lo cual generalmente sucede en 3-5 días, se iniciarán -

ejercicios musculares, y cuando la hincha:6n persiste se hace · 

necesario movili:ar la articulaci6n en forma activa. No se pe! 

mitirá sostener el peso con la articulaci6n hasta que los tcji 

dos blandos periarticulares, la movilidad y la fuerza muscular

hayan retornado a la normalidad. 

He::taturia: dese prcdnisona por vfa bucal, : r.:¡;/kg/d!a; d;i_ 

rantc dos días, la dosis se disminuye y se suspende 5 días des· 

pués. No administrar E,\C,\ en presencia de hematuria, debido a-
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la posibilidad de formar coágulos en el interior del tracto GU

resistentes a la lisis. 

Inhibidores de los anticoagulantes: De 5-10\ de los hemo

f!licos desarrollan inhibidores (por lo general anticuerpos 

IgG) a las infusiones del factor \"III. Las manifestaciones inl 

ciales son: hemorragia incontrolable y fracaso del TTP y de la

cifra del factor VIII para normali~arse después de tratamicnto

adecuado con concentrado. 

Las grandes cantidades de concentrado son, por lo general, 

ineficaces para suprimir al inhibidor. La respuesta a ld inmu

nosupresi6n con corticoesteroides o agentes alquilantes no ha -

sido muy satisfactoria en la hemofilia. La tcrapeútica inmuno

supresora con prednisona, 1 a lZ mg/kg/día y con ciclofosfamida 

2.S mg/kg/d!a ocasionalmente tienen éxito. Se ha descrito el -

éxito en el tratamiento empleando el concentrado de factor IX,· 

S0-100 U/kg/lZ hrs. por dos dósis en el tratamiento de pacien

tes con inhibidores del factor VIII. 

Cuando sea posible las hemorragias musculoesqueléticas de

ben tratarse sin administrar factor VIII, dado que estimulará -

aún más la formaci6n de anticuerpos, y producirá una elevaci6n

en el titulo plasmático de anticuerpos en 3-4 dosis. En pa- -
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cientes con hemorragia intensa y un título de anticuerpos ini-

cial bajo, puede administrarse una d6sis alta de factor VIII, 

calculada para superar al inhibidor y elevar temporalmente la 

concentraci6n plasmática de factor Vil!. Si de este modo no se 

controla la hemorragia, la infusi6n adicional de factor VIII S! 

rá in6til debido al rápido ascenso del título de anticuerpos 

que induce la infusi6n inicial. El concentrado del complejo 

protombínico contiene cantidades variables de una actividad po

co caracterizada, que sotea la acci6n del factor VIII en la co~ 

gulaci6n. En consecuencia, estos concentrados se emplean para

tratar las hemorragias graves en pacientes con un título alto -

de inhibidor. Se dispone de preparaciones especiales de caneen 

trado de complejo protombínico con mayores cantidades de &sta -

actividad, pero son caras. Se ha experimentado una preparaci6n 

de factor VIII porcino insensible al inhibidor, de la que se •· 

han comunicado buenos resultados. 

Seguridad de los productos sanguíneos. Dado que los pro·· 

duetos sanguíneos pueden trasmitir el SIDA, su empleo en la he· 

mofilia plantea un serio problema. Mis de SO hcmofílicos desa· 

rrollaron SIDA en EE.UU. en 1985. La mayoría de los pacientes 

que han recibido terapia de sustituci6n con concentrado de fac· 

tor VIII o bien con grandes cantidades de crioprecipitado pre·· 

sentan anticuerpos en plasma frente al virus de la inmunodefi·-
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ciencia hucana (HlV) c3usante Jel SIDA. En la actu~liJaJ se 

desconcoce que pacientes anticuerFos-positi\·cs desarrollJrin el 

SIDA. Cc=o l~s prepJr3cio~es de plas=a de r.Ú!tiples dcnantes -

poseen un riesso ~~che ~ayer ¿e tr1ns=itir la infeccién que las 

preparaciones de un Ccr.a~te único, se rccc~icn¿a tratar los epl 

sodios he=orr5 0icos en niños pequeños rccicnte~cntc dia&n6stic~ 

dos de hecofilia A con crioprcc1p:tadc, dado que se requeririn

pocas unidades para controlar incluso les episodics hecorrigi-

cos graves. Les ¿ates preli~inares Je factor VIII para dis~1-

nuir el riesgo de tras=itir la hepatitis puede inaccivar el HIV. 

La principal causa de ~uerte en la pc~lac1én ~e he~cf:licos si

gue siendo la he~orragia. 



CURSO Y PRONOSTICO 

Los pacientes con las formas oás leves de heoofilia suelen 

llevar una vida noroal, pero pueden sufrir hemorragia profusa -

después de extracci6n dental, lesi6n o intervenci6n quirdrglca. 

Los pacientes con enfermedad grave qui:5 requieran admisi6n fr! 

cuente al hospital, r pueden sufrir deformidades articulares i! 

capacitantes. La transfusi6n en el hogar peroite el tr>tamien

to temprano del sangrado )' reduce a un grado importante la mor

bilidad. 

Puede adiestrarse al paciente o a su faoilia para que rea

lice goteo intravenoso en su hogar, evitando así nuchas visitas 

al servicio de urgencias del hospital. Es necesario conservar

contacto regular con un módico experimentado para que, cuando -

se requiera tratamiento hospitalario, éste pueda darse con rap~ 

de:. Muchos pacientes con enfermedad grave pueden llevar una

vida productiva, en tanto que otros son inválidos cr6nicos. Si 

bien la superviviencia a aumentado mucho por el tratamiento de

sustituci6n, con frecuencia la hemorragia provoca la muerte. 

En la mayoría de los hemofílicos sometidos a transfusi6n hay d! 

tos Ce ant!beno o anticuerpo <l~ la hepatitis. 
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DIAGXOSTICO DIFERE~CIAL 

En la mayoría de los casos es necesario practicar valora-

cienes específicas para los factores, mediciones del funciona-· 

miento de las plaquetas para establecer el diagn6stico. 

Hemofilia y enferoedad de Ven hºillebrand 

Caracter!sticas cl!nicas: estJs enfcrnedades que son los · 

trastornos hemorr3giccs mjs coounes (hereditarios), son simila

res en cuanto a la prolongacifn del TPT y reducción del nivel -

del factor VIII. Sin eobargo pueden distinguirse ccn base en V!!_ 

ríos criterios. El patr6n hereditario es diferente: la heoofi· 

lia se transmite por el crcmosooa X, de modo que est3 ligada al 

sexo, limitada a les varones, con pocas excepciones, y se salt3 

generaciones; la enfermedad de Ven liillebrand se transmite por 

herencia autos6mica, afecta a varones y mujeres, y no necesari! 

mente salta generaciones. 

Datos de laboratorio: el tieapo de sangrado de la hemofi-

lia es normal, ya que sus plaquetas son nor~ales en núnero y 

funci6n; en la enfer:nedad de liillebrand de gra\•e a moderada, el 

tiempo de sangrado es prolon~J¿C e~ la mayoría de los pacientes, 

debido a un defecto de la función plaquctar1a. 
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Una observaci6n adicional ayuda a hacer la distinci6n en·· 

tre éstas enfermedades: la respuesta a la transfusi6n. En la 

hemofilia, es predecible la elevaci6n y caída de la actividad 

del factor VIII, los niveles posteriores a la transfusi6n deº! 

dinario corresponden al factor \"!Il transfundido, y la activi·· 

dad de este factor cae con un tiempo medido de supervivencia de 

8 a 12 horas; la elevaci6n del factor V!!! posterior a la tran! 

fusi6n en pacientes con la enfermedad de Willenbrand va seguida 

usualmente por una elevaci6n persistenta y un aumento a niveles 

máximos 24 a 48 horas después de la infusi6n. 

La enfermedad de Christmas (deficiencia del factor IX), un 

padecimiento menos común, es indistinguible clínicamente de la· 

hemofilia. El patr6n clínico, de herencia y las caracter!sti·· 

cas clínicas cenerales de su manejo son idénticos. El diagn6s· 

tico se establece con base en una reducci6n notable del factor 

IX y un nivel normal del factor Vlll. 

Orientacivon ~enética; la hemofilia clásica y la enfermedad 

de Willebrand difieren en el consejo genético y tratamiento. 

Las hija> de padres con hemofilia clásica son siempre portado· · 

ras; en contra•tc, las hijas de un progenitor con enfermedad de 

Willebrand tienen s6lo el sot de probabilidades de heredar este 
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trastorno hemorrágico. El diagn6stico puede hacerse por medio -

de la medici6n cuantitativa de la actividad coagulante del fac

tor VIII, del antígeno relaciona¿o con este factcr y Je la act! 

vidad del cofactor de la ristocctina. 

El tratamiento de la deficiencia hereditaria de los facto

res de la coagulaci6n requiere transfusi6n de plasma o compone2 

tes preparados del pllSW3. Las dos1i1c1c1oncs n~~~SJri3S rara 

obtener hcmostJsis sati3factorias, la vida ncdia de le~ facto-

res y los ,~olúcenes de d1str:bución c:i. c.:l..-!:l ::-r~fl""'f:!C'daJ son difc 

rentes. 

Debido a que en la hemofilia la funci6n en las plaquetas 

y el ticapo de sangrado son nor~alcs, ~1 tratanicnto de estos 

pacientes consiste en el rccplJ:o ~el f3ctcr ¿e coagulaci6n del 

plasma. Los concentrados del factor VIII son c!icaces en el -

tratamiento de los episodios hemorrSgicos y en la prcparnci6n -

para cirug!a. ~cbc aJ.oinistrarsc suficicntr f.:tctcr VIII para 

elevar el nivel del plasma 3 cuando menes el ~5\ de lo nor~al,

en caso je problemas hcraorrigicos leves, corao en un3 henorragia 

articular o auscular te~pranas, epistaxis o hc~orragia &ingivnl. 

Debe oantcncrse el nivel del factor VIII por ~ncina del SGI en 

casos de hc~orragia o sospechas <le la nisna, en el cuello, len

gua, garganta, abdoQcn, t6rax o sistcna nervioso central; tam--
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bién en caso de traumatismo haya o no evidencia de hemorragia. 

El cálculo de la dosificaci6n es sencillo ya que 0.4 U. 

del factor VII/kg de peso corporal elevará el nivel del plasma 

en 1\ de lo normal. Es necesario administrar infusiones repetl 

das en muchas situaciones, en virtud de que el factor de coagu

laci6n tiene una vida media en el plasma de apro:cimadamcn te 10 

hrs. P1Jede ser necesario mantener el tratamiento por días o se 

nanas después del traumatismo grave o cirugía. 

La enfermedad de liillebrand tiene un doble efecto de heme! 

tasis primaria, tiempo de sangraJo prolcn¡ado y TPT prolongado. 

El tiempo de sangrado puede corregirse por un periodo breve de~ 

pués de transfusi6n, aunque este efecto no corresponde en magnl 

tud o duraci6n a la mejoría de la actividad del factor VIII. Ig 

fusiones pequeñas de plasma o crioprecipitado de ordinario no 

tienen efecto alguno en el tiempo de sangrado. La correcci6n 

en el tiempo de sangrado que sigue a la infusi6n de grandes vo

lGmenes de crioprecipitado es transitoria. El tiempo de sangr~ 

do regresa n la prolongaci6n previa a la infusi6n, cuando la a~ 

tividad del factor VIII ha alcanoado su nivel máximo de retraso. 

No es necesario corregir el tiempo de sangrado por más de 24 a 

48 hrs. después de la cirug!a. El tratamiento subsecuente se • 

dirige al mantenimiento de los niveles del factor VIII por enci 
ma del 50\ de lo normal. 
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Deficiencia del factor IX. La vida más prolongada del faE 

tor IX, 18 a 20 hrs. aumenta el intervalo entre las administra

ciones en el tr3taniento de sustituci6n. Los niveles deseables 

del plasma éel factor IX son similares a los sugcricos para los 

episodios hemorrágicos graves y leves en la deficiencia del faE 

ter VIII. Sin embargo deben infundirse cantidades mayores, de 

O.S a 1.0 unidades del factor IX/kg, para obtener un aumento 

del 1~ en el nivel del plasma. 
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CONSIDERACIONES GENERALES SOBRE EL TRATAmE:>TO ODO:lTOLOGICO EN 

EL PACIESTE COS HEMOFILIA 

Antes de efectuar cualquier tratamiento, son necesarios 

una historia y un examen m6dicos completos. El tipo y gravedad 

de la hemofilia debe conocerse, porque pueden afectar el plan 

de tratamiento y/o la t6cnica. La consulta con el hemat6logo 

del paciente está indicada. El tratamiento odontol6gico seguro 

es un esfuer:o ccn~unto entre el odont6logo y el personal médi

co apropiado. 

Odontología preventiva 

La odontología preventiva es la mis alta prioridad para el 

hemof!lico. La hemofilia no se manifiesta con ninguna varia- -

ci6n anat6mica o morfológica en la dentadura, mucosa o estruct~ 

ras 6seas de soporte. Sin embargo, debido a 1) la falta de su

ficientes programas de educación de salud dentaria y de motiva· 

ci6n del paciente, y ~) el concepto equivocado de que los pro

cedimientos rutinarios de higiene bucal provocarSn episodios h! 

morrigiccs gDves, el her.iof!lico suele presentarse con una en-

fernedad bucal a\•an:ada. Los programas de odontología preven ti 

va para el hemofílico deben dirigirse entonces a esos problemas. 
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El odont6logo debe aconsejar al paciente, y en el caso 

del nifio aconsejar al padre. Al paciente hay que instruirle 

en el uso de un cepillo para dientes blando, de nultipenachos 

y tamafio apropiado. Las t6cnicas especificas de cepillado de

ben modificarse para adaptarlas a la edad y habilidad del pa-

ciente. La modificaci6n de las técnicas pueden ser necesarias 

para el paciente con moviniento restringido debido a la hemar

trosis. Se recomienda un dentrifico de saber a&radable, pref! 

rentemente conteniendo fluoruro. 

El cepillado dentario no debe evitarse por el temor a que 

sangre la enc[a. Cualquier hemorragia leve que ocurra no tiene 

m5s significaci6n que en cualquier otro paciente. Es solo por 

medio de una buena higiene bucal que puede eliminarse esta efu

si6n. 

Todos los pacientes deben ser instruidos en el uso del hi

lo dental. Si el hilo se pasa correctamente no traumati:ará la 

papila dental ni causará hemorragia. Los menores de B afies ca

recen haLitualmente de la coordinaci6n para hacerlo en forma 

adecuada y es muy importante limpiar entre los molares prima

rios debido a sus zonas de ~ontacto anc~35, ~ue atr~pan alimcn~ 

to y placa; el padre se encargar5 Je esta tarea. 



En las zonas geográficas que carecen de fluroruro adecuado 

en las aguas, está indicada la administraci6n sistémica hasta -

los doce años de edad. Además se recomiendan aplicaciones t6pl 

cas en el consultorio cada tres meses. Si el niño hemof!lico 

es muy propenso a la caries, la aplicación diaria en el hogar 

de fluoruro en forma de gel debe ser considerada como parte del 

régimen preventivo del paciente. Se insiste a los padres sobre 

una dicta bien balanceada, con énfasis en la reducci6n de ali-

mentos que contienen suerosa. Con un correcto cuidado hogareño, 

frecuentes visitas preventivas al consultorio, y motivaci6n pe

ri6dica, los problemas dentales del hemofílico pueden disminuí! 

se o eliminarse. 

Profilaxis bucal 

La eliminaci6n del tártaro debe hacerse criteriosamente en 

un intento de evitar el trauma del tejido, de modo que debe da! 

se más tiempo al procedimiento por el mayor cuidado que requie

re. Un trauma mínimo y una ligera hemorragia no es causa de -

alarma. El trauma indebido y el raspaje profundo pueden provo

car episodios hcmorrigicos serios. Si hay tártaro subgingival -

en cantidad r tejido fungoso, puede ser aconsejable la terapia 

de reemplazo. Esto se determinará individualmente. Los facto

res a considerar incluirían: 1) trauma anticipado y 2) grave--
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dad de la hemofilia. 

Cuando se usa terapia de reemplazo, hay que hacer el rasp~ 

do de toda la boca en una visita, para evitar el gasto de múlt! 

ples administraciones de sangre. 

Se puede utili:ar el raspador ultras6nico para eliminar -

el tártaro supragingival. Los instrumentos de mano es mejor ·

usarlos para el raspaje del tártaro subgingival, ya que puede -

lograrse con menos trauma. 

Con razonable cautela los dientes pueden pulirse sin tera

pia de reempla:o. La efusi6n causada por la tasa de goma es s~ 

perficial y mínima y es controlada por la función de las plaqu! 

tas. 

Terapia para control del dolor 

En el pasado la literatura odontol6gica no aconsejaba el -

uso de anestesia local para el tratamiento en hemofílicos. Las 

inyecciones podrían terminar en un hematoma, el cual podría obs 

truir la vía de aire y poner en peligro la vida. Se han repor

tado casos de muerte ocasionados por inyecciones dentales que -

originan estos problemas. 



Con la terapia de reemplazo, las técnicas anestésicas cs-

tán cambianco. Si el paciente recibe una transfusión hasta el 

nivel del 50\, se piensa que puede ser tratado como cualquier -

otro paciente. Las anestesias infiltrativa y regionales pueden 

admitirse con seguridad. Es importante que el paciente reciba 

terapia de reempla:o justo antes de la visita al odont6logo. Si 

no se aspira sangre al inyectar y no se desarrolla hcnatoma, no 

es necesario hacer nada más. En el caso de un hematoma, hay 

que aplicar hielo inmediatamente. El paciente continuar4 con 

terapia de reempla:o y se le trasladará al hospital, seg~n lo -

disponc3 el hecat6logo. Debe insistirse en que la anestesia i~ 

filtrativa o regional se usa solamente después de la necesaria 

terapia de reempla:o. 

Para todas las inyecciones se usa una aguja calibre 27, -

la que permite la aspiración con un trauma tisular mínimo. La 

soluci6n se inyecta lentamente para evitar el trauma que podría 

llevar a un hematoma. 

El padre debe ser advertido que vigile cuidadosamente al -

niño para que no se muerda el labio, carrillo o lengua mientras 

están anestesiados porque podría producirse un daño serio y di

fícil de manejar. 



Debido a la poca edad del paciente, el estado médico y la 

complejidad de lJ terapia cdcntcl6gica restauradora y quir6rGi

ca, hay que considcr3r a veces la aplicaci6n ¿e 3nestcsia ccn! 

ral, dentro ¿e un hosFital, rcr~ no en el ccn~ultorio dent3l. -

La anestesia general ccnvcnciona! con frecuencia debe usarse -

con terapia de rcenpla:o, para pre\·cnir problemas indeseables -

asoci~dos ccn la intubaci6n cntlatraqueal y/e procedicicntos den 

tales. 

El tratilmicnto restaurador nunca es co~prorneti~o; sin em-

bargo ciertas técnicas son nodif icadas por l~ scgur1C3J del pa

ciente. El dique de gc~a con el arco de Young se debe usar sic~ 

pre porque protege los carrillos, labios r lengua, ade~5s de 

aislar el campo operatorio. Esto es muy importante porque las 

laceraciones de labio o lengua sen difíciles de manejar debido 

a su vascularidad y relativa imposibilidad de inmovili:arlos. 

Las grapas se sel~cc!c~~~ : colocan con cuida¿o para cvi-· 

tar la laccraci6n de 13 cu~os<l. Las cufias y ~atrices se usan 

rutinariamente. Una cuña retraerá y proteger5 la papila. L~ 

prepnraci6n y colocaci6n de una corona na es problc~a si se ti~ 

ne cuidado. Si hay un~ C3rics gingival extensa, se coloca hilo 
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para retraer la encía antes de la preparaci6n. 

Las cucharillas para impresi6n deben ser remarginadas con 

cera para evitar una posible laceraci6n intrabucal. 

Hay que tener cuidado con el erector de saliva, para no --

crear un hematoma sublingual. Se puede poner una gasa alrede-

dor de la punta para impedir que el tejido quede agarrado al -

eyector. 

Terapia pulpar 

La terapia pulpar es preferible a la extracción del diente, 

siempre que sea posible, en el hcmofílico. Las inyecciones in

trapulpares pueden darse con seguridad para control del dolor -

en la terapia endod6ncica y producir una anestesia profunda en 

pacientes que requieren pulpcctomía. No es necesario usar ter! 

pia de reempla:o para inyecciones intrapulpares, ya que el pel! 

gro de la formación de hematomas es mínimo. 

La hemorragia en la terapia pulpar es controlada de la ma

nera convencional. Puede usarse presi6n con una torunda de al

god6n y un hemostStico. 



Al reali:ar terapia de conductos, el conducto es ensancha

do cuidadosamente para evitar la sobreobturacién. Limar más -

allá del ápice puede causar hemorragia periapical, la cual se-

ría difícil de controlar. El conducto se obtura l """ más cor· 

to que el ápice radiográfico. 

Atenci6n ortodéntica 

La heccfilia r.c iÑpide este tipo de tratamientos. Con cui 

dado, pueden adaptarse y colocarse bandas ortadóncicas can rníni 

mo trau.";la tisul.Jr. La sal.:..:a ~e sa<1~re gingival no es problema 

si se canticne buen cuidado en el hogar. En una encuesta a or

todoncist3S que trataban hc~ofílicos, $C cncontr6 que estos no 

mostraban un grado ~ayer de efusifn san¡u!nc3 ~~n~ival cerno re

sultado del tratarnientc ortod6ncico que los pacientes no he~ofi 

licos. 

Dientes primarios en cxfoliaci6n 

Norrnalrnente, los dientes pri~arios exfolian sin problema -

de salida de sangre. Ccasionaloente. un diente primario reten! 

do por más tiempo y que está flojo continuará traurnati:ando el 

tejido gingival. Esto prcducc una cfusi6n durante unticmpo. 

Cuando las radiografías muestran solamente una inserci6n de te-
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jido blando, el diente debe ser extraído. En esos casos, es 

aconsejable hacerlo con una sola dosis de reempla:o. Además el 

uso de ácido epsilonaminocproico (AEAC) previene la disoluci6n 

del coágulo. La dosis usual para un niño es 5 gm/día,dada en -

cuatro dosis divididas. Este medicamento se continúa por siete 

días. 

Procedimientos quirúrgicos bucales 

Al paciente se le da terapia de reempla:o antes de la visi 

tn al odont6logo. Las inyecciones de anestfsico se administran 

en el espacio de la membrana periodontal, en los cuatro lados 

del diente. Se puede usar aguja calibre 30, y la tfcnica re- -

quiere mucha precisión si la aguja está ubicada correctamente.

El diente se extrae lo más atraumáticarnente posible. Sobre el 

alvéolo se coloca ap6sito de gasa a presi6n y se pide al pacie! 

te lo mantenga por varias horas. No se toma nada por boca ex-

cepto AEAC en las pr6ximas 24 hrs. los dos días siguientes no 

se consumen más que líquidos fríos. Los pr6ximos 7 días la die 

ta es controlada rígidamente para no perturbar el coágulo. El

paci~ntc es mantenido por 10 días con el AEAC después de los 

procedimientos quirúrgicos. 



ESTA 
uua BiBUOiECA 

COSCLUSIOSES 

La hemofilia es una enfermeca¿ congénita de la coagulaci6n 

sanguínea, genéticamente trasmitida que resulta en prolongados 

episodios de hemorragia. El trastorno del mecanismo de coagul~ 

ci6n se debe a una falt-a de proteína plasdtio (factor VIII),

que es esencial para que se ccmplcte la forrnaci6n de coágulo. 

El paciente hemofílicc en el ambiente odontológico debe 

ser evaluado rninuciosanentc antes Je iniciar el tratamiento, p~ 

ro es taobién icperativo que goce ¿e tedas las ventaj3s Je la -

atenci6n odonto16gica de calidad, para mantener tma salud bucal 

6ptirna. Por lo tanto, incunbe al o¿ont6logo ent~ndcr c6no man! 

jar en for~a efica: ~l p~ctlcr.a ~el defecto Ce cca;ulación del 

hemofílico y qué procctlia1c~tos pueden requerir una ~edifica-

ci6n de las técnicas operatorias convencionales. El personal 

del consultorio (si es que lo hay) debe conocer las necesidades 

médicas del hernofílico y, por consiguiente, ponerse en contacto 

con el hemat6logc y el médico del paciente antes de iniciar el 

tratamiento. El hernofílico por medio de procedimientos preven-

tivos corrcc::3 (!éco.ic~ ~e ~cpillado, uso de hilo dental. pas-

tillas reveladoras) puede hoy tener los beneficios de un trata

miento correcto y de calidad. 



so 

Todos los hemof{licos quienes han recibido infusiones de -

productos sanguíneos tienen mucha probabilidad de estar expues

tos a hepatitis y todos son manejados como si la hubieran teni

do y los instrumentos son esterili:ados al autoclave. Estas me 

didas se toman como precauci6n contra la posible transmisi6n de 

hepatitis. 

La aspirina r productos que la contienen nunca se recetan 

a los hemof{licos, porque altera la capacidad de las plaquetas 

para formar un tap6n normal, lo que complica más el problema de 

la coagulaci6n. 

Debe recordarse que el hemof{lico es una persona normal, -

con un mecanismo de coagulaci6n defectuoso y no se va a desan-

grar en el acto. El valor de la comunicaci6n interdisciplina-

ria y de la cooperaci6n no puede dejar de recalcarse. 



51 

BIBLIOGRAFIA 

Dunn, Nartin J. y col.: medicina interna y urgencias en odonto· 
logía. Manual moderno. México 1980. 

Folch, Alberto Pi y col.: diccionario enciclopédico lrn!VERS!TY. 
Interamericana. México, D. F. 19SS. 

Guyton, A. C.: tratado de fisiología médica. 6a cd. Intcramcri· 
cana. México D. F. 1986. 

Goldman, H. M. y col.: actuali:aci6n en odontología. la. ed. 
Ed. Mundi. Argentina 1981. 

Kcllcy, W. N. y col.: medicina interna, tomo 1, Panamericana.
Argentina 1990. 

Lichtman, M. A.: hcmatologla clínica. la cd. Intcramcricana. Né 
xico D. F. 1983. 

Balcells, G. A.: la clínica y el laboratorio, 12a ed. Ed. Narfo. 
Espai\a 1981. 

Leavell, B.S. y col.: hcmatología clínica. 4a ed. Interamerica· 
na. México 1978. 

Martin, D. W. y col.: bioquímica de Harpcr. lOa. ed. Manual mo· 
derno. México 1986. 

Abrcu, L. M.: introducci6n a la medicina interna. la. Ed. Nén·· 
dez Cervantes. México 1989. 



52 

Rifkind, R. A. )'col.: hematología clínica. 3a. ed. Interamer.!_ 
cana-McGraw-Hill. México 1986. 

Wintrobe, MM.: hematología clínica. 3a. ed. en español. Inter
médica. Argentina 1969. 

Wintrobe, MM.: fundamentos de hematolog[a. Tomo l. 4a. ed. In
tennédica. Argentina 1960. 


	Portada
	Índice
	Introducción
	Hemostalgía y Coagulación Sanguinea
	Definición
	Diagnóstico 
	Fisiopatología (Genética)
	Características Clínicas
	Tratamiento
	Curso y Pronostico 
	Diagnóstico Diferencial
	Consideraciones Generales sobre el Tratamiento Odontológico en el Paciente con Hemofilia
	Conclusiones
	Bibliografía



