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1 N T R o D u e e 1 o N 

La posibilidad.de una hemorragia post-operatoria en la práctica 

odontol6gica diaria, es un aspecto de suma importancia que debe 

tomarse en cuenta, ya que puede poner en peligro la vida del p~ 

ciente. 

Es pues, de vital importancia que el cirujano dentista conozca 

todos los mecanismos de hemostasia que existen, así como las de 

ficiencias de los factores de coagulación del plasma, ya sean -

hereditarios o adquiridos, para poder así elaborar un diagnósti 

co correcto y plane~r un tratamiento adecuado para evitar así -

accidentes quirúrr,icos de dificil solución. 

La hemofilia, considerada dentro de las entidades patológicas -

que corresponden a la deficiencia de factores de la coagulación 

es un padecimiento poco frecuente y de carácter hereditario que 

por sus características representa un riesgo de mucha importan

cia dentro de la cirugía odontológica. 

Por medio de este trabajo, se pretende hacer una revisión bibli~ 

gráfica de los diferentes factores que intervienen en la coagu

lación sanguínea normal al mismo tiempo que mostrar los métodos 

de diagnóstico y terapéuticos que deben realizarse en el pacie~ 

te hemofílico, con el objeto de proporcionar elementos para un 

mejor manejo del paciente infantil que va a ser sujeto a ciru

gía, sin dejar de tomar en cuenta el criterio preventivo que -

exige la práctica odontológica en estos casos. 
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FA~TORES IMPLICADOS EN LA COAGULACION SANGUINEA 

- Fibrinógerio 
' ' 

~ J?irotrombina 
• ·• '• ¡·· ,, ' 

- 'Promboplastinii · 

- Calcio;· 

- P~o.~l:ei~ii~i·,;.~i:~ie~ador glóbulínico o factor 
lábil •'.)(. '':;,.; ~'Y· '., ,· • :·.<',\.' '.• >',;; •· 

: . : , :" \i;·~>J~: ;<::H·.~~· :·"<~\~•::;·-:; ~·;.,~)f '. ... ~::·~¿(:'.~{: ·.·. '>~·'; ...... -: .-· -.. ; .:.--~.:,1 \.;.:.e···::.-. 
·- ::Factoriaábil:acti vado· .. •(:· a·weces ómi ti do 
.. ·.:: ~:t.:i\~f ·'.}:;~{~:;,:;~~NtU~?}\S~,~~~-;~_· ~~~::_:_;:-_;;_:_:;-;s~!;~!~~\;;'.:;··':)<-:.:~··.;7,f~::;·_:,;- . 
- Fa~~o~,: est~b1:~' ~;procoflver~1!1a.· .. ; . . t,if ¡~j~~~í¡~~;f ~i}if o,';, ;,~~;iÓ•. •ndhomof! - -

~·S~nl¡lone~:~e de tromboplastina plasmática (CTP) 
Ó;•FáctÓr Christmas 

-'~~ctor Stuar - Prower 

-:Antecedente tromboplastina plasmática (ATP) 

- Factor Hageman 

- Factor estabilizante de fibrina o fibrinasa 

1) PROPIEDADES DE LOS FACTORES DE COAGULACION DEL PLASMA. 

Antes de considerar los papeles individuales de los factores 

de coagulación del plasma y sus interacci-0nes en el mecanismo -

de coagulaci6n, es pertinente resumir los conocimientos acerca 

de sus propiedades químicas y biológicas.(19) 

Los factores están en orden numérico sin atenci6n a su posición 

en la secuencia de coagulación, la cual va a ser considerada --

después. 

··--- ... ---... ............. __ _ 
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Con· la· ~xcepci6n del calcio, todos los factores de coagulación

s~n •. prot~ínas y ellas han sido difíciles de purificar y es tu - -

diar. 

L.os _factores de coagulaci6n del plasma tienen como un fin coman 

la formación no especí~ica de un coágulo de fibrina. 

FACTOR 1.- Fibrinógeno. 

Es una larga molécula con un peso molecular de.cerca de 340.000. 

Es una glicoproteína y contiene de tres a cinco porciento de -

carbohidrato. Está presente en el plasma. Su cantidad normal

es de 100 a ~00 mg/100 Ml. La mayor parte del fibrin6geno se -

produce en el hígado, aunque el fibrinógeno end6geno, en las -

plaquetas, indica que los megacariocitos pueden ser tambi~n ca

paces de sintetizar esta proteína. Esta no es absorbida por el 

Hidróxido de Aluminio o el Sulfato de Bario. Durante la coagu

laci6n se convierte en fibrina y el fibrinógeno no está presen

te en el suero. Es un factor estable. 

FACTOR 11.- Protrombina. 

Es una proteína plasmática, cuyo peso molecular es de cerca de-

70 000 (Heldebrant, 1973). Esta proteína contiene cerca del -

diez por ciento de carbohidrato y es sintetizada en el hígado.

El tipo sintético, es rápido (cerca de 2.5/mg/Kg de peso corpo

ral al día) y los niveles agotados pueden ser restaurados al 

normal con un margen de pocas horas con tal de que todos los r~ 

querimien tos metaból~cos sean encml't:rados. La vida media intr!!_ 

vascular de la protrombina parece estar entre uno y cuatro días. 

Es un factor estable, sin embargo puede transformarse fácilmente 

·, TESIS co~ \ 
\ :. FALLA DE ORlGENi 
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en componentes más simples o pequefios como. la trombina (enzi- . 

ma proteolítica' que conírier'fe.,~1: f~brin6ge~CJ a fibrina). 

Es removida por sales': {~()~gá~~bas. ins~iuhies; ~a;f <is~; C:~;Do e 1 h!. 

:·::::,:· · '::·~:,;:ít~li}~f ~~~N!?~~~~f~;\1~:c;; •. , .. ,, .. 
está normalmente· presente>:;en'\'grandes::_caritidades'i:que parecen -

, '·"· ·-~; :· í·, .. ''," 7, . . ,:. \ . • ' . . . 

ser necesarias par~· la h~íii~~t'asia norrilü.:;Tf~l~~les arriba --

del 40 por ciento del normal; no es'táll asiic~~cios con un sangr!!_ 

do anormal. 

La sintesis de protrombina es contingente en la presencia de

vitamina K, cuyas fuentes principales son las hojas verdes de 

·vegetales en la dieta, (Vit. K1) y que se sintetizaron por 

las bacterias de la flora intestinal normal (Vit. K2). Estas 

dos sustancias difieren quimicamente. Hay una tercera forma 

sintética, la vitamina K3 o menadiona. Estas tres formas son 

poderosamente solubles y requieren sales de bilis para .ser 

absorbidas desde el intestino. 

Ciertas vitaminas K análogas son solubles en agua y son úti--

les en el tratamiento de vitamina K, particularmente en pre-

sencia de obstrucci6n biliar. El requerimiento humano preci

so de vitamina K es desconocido, pero parece ser muy pcquefio. 

Naturalmente sucede que la vitamina K es más potente que la -

menadiona y la vitamina K2 es más veces más potente que la v!, 

tamina K1 • La manera en la cual la vitamina K influye en la 

sintesis de protrombina y factores VII, IX y X no es conocida. 

Las drogas Coumarin (Coumadin) y Dicumarol interfieren - -

-· -··· --··--·--- ·-·-··-·-··-- . --·--------------··----~-- ----
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en la actividad biol6gica de los factores de coagulación depe~ 

dientes de la vitamina K. 

FACTOR III.- Tromboplastina tisular o factor tisular. 

La actividad trompolástica del tejido no está presente en el -

plasma, pero este factor juega un papel muy importante en la -

coagulaci6n. Es una lipoproterna compleja consistente en mi-

tad fosfolipidos y mitad proteínas. Los fosfolipidos incluyen 

fosfolidyletanolamina, fosfatidilcolina, fosfatidilinositol y 

fosfotidyleserina. Ningan lipido simple parece ser específico. 

Estudios recientes han mostrado que el factor III posee activ! 

dad peptídica. Esta µropiedad puede reflejar el papel de esta 

compleja lipoporteína en la coagulaci6n. 

Este factor está presente en muchos tejidos. Las preparacio-

nes más potentes han sido obtenidas del cerebro, pulmón y pla

centa. Ha sido aislado de los gránulos de los leucocitos; así 

sugieren que esas células de la sanr.re pueden también jugar un 

papel importante en la hemostasia. La actividad procoagulante 

producida por las células de la sangre in vitro y que alguna -

vez se pens6 que era el factor VII, ha sido ahora identificada 

como el factor tisular. Este factor tisular, en conjunción -

con el factor VII, participa en el sistema de coagulaci6n ex

trínseco; éste también satisface el requerimiento de lípidos -

para la conversi6n de protrombina. 
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FACTOR IV. - Calcio . 

· NormaÍmente, este c~fac.tor se encuentra en la sangre en una -

concéntracióll:"de/Ó';~f11.TI1g/100M1,·. Interviene en el mecanis-
- . . ' . ' . - ,, . ·,'~. :.·,.';.' . ·- . '. . . . ' . . . ···, .', 

. mo . i~st~inseb~ </ éxfrínsééo .de)la :coagulación. 
•;.";·· r···,.i·· ,,.-.. ·.· ........ ·. -··. • , . .._. "' , 

·.'·\".", ~-~- }/~-:-~:~~'i~·-~{.?~.>.'._}~:·:'. ... -.~ ............ :.~·-(; . ... ;; ' ·"" ···: ... ;~~:·:,:~ 
<· \:)::;:.·, ,.,· . -·~·:·~; .. ""'" - ·.,.:~ -'./'';- :--:;.·\:,:<,. ;,_;" 

FACTOR v:·~: '.;F~·ét~*·;":i~lli_l./i>roac~l.erina 

Es una. protef:ita.lábif muy inestabÍe; es fácilmente destruida 

por el calor. Ha participado muy rápidamente en la coagula-

ción, pero pierde su actividad coagulante y no es demostrable 

en suero. Su caracterización ha sido difícil. Se ha visto -

que es una mol6cula de alto peso molecular (más de 200 000) -

que es sintetizada en el hígado; el calcio parece ser necesa

rio para sintetizar esta proteina. La vida media de este fas 

tor en el plasma es corta (cerca de 12 a 15 horas); sin embaL 

go, el factor V absorbido a las plaquetas, parece sobrevivir 

hasta cinco días. 

Su.actividad en la coagulación es baja, por lo que un 10 a 15\ 

de la actividad normal parece adecuada o suficiente para la -

hemostasia normal. 

Está presente en el plasma absorbido. La actividad es poten

ciada por una variedad de sustancias más notablemente, peque

fias cantidades de trombina. Sin embargo, grandes cantidades 

de trombina destruyen su actividad. Se le llama factor lábil, 

ya que es destruído fácilmente por el calor. 

FACTOR VII.- Factor estable, proconvertina 
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Es tambiéri.una ~licoproteína, que contiene arriba del soi de -

carbohidratos; tiene un peso molecular de aproximadamente 

SO 000. La sintesis de este factor en el hígado requiere de 

vitamina K. ·Está ausente· en el plasma absorbido y presente en 

el suero. Es un factor estable. Su actividad sin embargo, es 

tan grande tanto en el suero como en el plasma. La vida media 

intravascular de este factor es muy corta (de 4 a 6 horas) y -

un decremento en la actividad de este factor es el primer efe~ 

to detectable de una droga coumarin. Su etapa sintética es r~ 

pida y el tiempo de reaparición del factor VII siguiente, en -

personas que han recibido vitamina K antagonista, es de cerca 

de 5 horas. Concentraciones tan pequefias como el 5 al 10\ del 

normal, parecen ser suficientes para prevenir el sangrado. 

FACTOR VIII.- Factor anlihemofílico, globulina antihemofílica 

Como el factor V, es inestable, especialmente después que ha -

participado en la coagulación. No está presente en el suero y 

sólo pequefias cantidades están presentes en el plasma normal.

Este factor parece ser una larga molécula dividida en subunid~ 

des con pesos moleculares de cerca de 200 000. Es una glipo-

proteína, que se cree que está compuesta de fosfolípidos. En

contraste con la mayor parte de los factores de coagulación 

que son sintetizados en el hígado, el origen de este factor 

permanece incierto. Existen creencias de que es sintetizado -

en el rifi6n, en el sistema retículo endotelial, en el hígado,

en el bazo o en células endoteriales. Lo más acertado es que 

se sintetiza en el hígado, existiendo evidencias actuales que 

[;
--·--·· .•.. , __ _ 
'. r . s e. ~1 
! l 1. 1 '·· li 

L~A l'E OR_Gfü. 
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indican que se almacena en el bazo, siendo su vida media de • 

12 horas. 

FACTOR IX.· Componente tromboplastina plasmática 

Los conocimientos químicos de este factor son relativamente · 

pequenos. Parece ser una glicoproteína cuyo peso molecular · 

es de aproximadamente de 50 000 a 100 000. Se sintetiza en · 

el hígado. Es un factor estable en almacenaje. In vitro, es 

removido por hidróxido de aluminio y sulfato de bario. Su vi 

da media es de 20 a 30 horas. Niveles del plasma arriba de · 

20 a 30\ del normal, permiten la hemostasia normal. Se en- · 

cuentra aumentado durante períodos post-traumáticos y post- -

parto. 

FACTOR X.- Factor Stuar-Prower 

Este factor dependiente de la vitamina K también es estable;· 

está ausente en plasma absorbido y presente en suero. Se for 

ma en el hígado, es otra glicoproteína con un peso molecular 

de SO 000 a 100 000. El factor X activado es una enzima con 

actividad protéica. Su función es convertir protrombina a 

trombina (y otros intermediarios). Su vida media intravascu· 

lar es de 2 a 3 días. Niveles de 10 a 20\ del normal, pare·· 

cen suficientes para una hemostasis normal. 

FACTOR XI.· Antecedente tromboplastina plasmática 

Es un factor estable y su actividad actualmente es incierta · 

·en almacenamiento. Está presente en suero y es parcialmente 
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absorbida por el hidróxido de aluminio y el sulfato de bario. 

Es rápidamente absorbido p'or sustancias como el cristal, cao

lín y carboximetil celulosa. Su peso molecular está dentro -

de los 100 000 y 200 000. Se forma en el hígado. Su vida me

dia biológica es de Z a 3 dias. No es posible sacar conclu--

siones respecto a los niveles que se necesitan para una hemo! 

tasis normal, por haber una correlación pobre entre pruebas -

in vitro y sangrado clínico. 

FACTOR XII.- Factor Hageman 

Parece ser una sialoglicoproteína con un peso molecular de al 

rededor de 100 000. Es estable en almacenamiento, está prese~ 

te en suero y no es absorbido por sales inorgánicas insolubles. 

Es activada por la exposición de una variedad de sustancias i~ 

cluyendo cristal, tierra diatomeas, colágena. Su vida media 

biológica es de 1 a 3 días. Su deficiencia no causa hemorra-

gia, lo que se piensa es que sólo desempefta alguna función en 

el proceso de coagulación. Su concentración en la sangre en -

los primeros días del nacimiento es baja, normalizándose entre 

los 10 y 14 días. 

FACTOR XIII.- Fibrinasa 

Esta proteína tiene un alto peso molecular de cerca de 350 000 

y parece ser o estar compuesta por tres sub-unidades, Grupos 

sulfhydril parecen ser esenciales para la actividad de este 

factor, que es activado por la trombina y no está presente en 

el suero. Arriba del SO\ de la actividad del factor XIII en -

la sangre, está contenida en las plaquetas y este factor posi-

'l . ~- ¡· 
FAL~.A TL· r· ________ ... _·__:~-=_-"'=1.il~ --- --



- 16 -

blemente se sintetice en los megacariocitos. Se cree que se -

produce en el higi:ido. Su vida media biológica.·es de alrededor 

de 3 a 6 dias. Una muy pequefia concentración (2. a 3\ de la 

normal) permite una estabilización normal del coágulo. 

FACTOR 3 Plaquetario.-

La actividad de fosfolipidos en la producción de un coágulo es 

derivada de las plaquetas y se le denomina factor 3 plaqueta-

rio. Este material no es un factor especifico, pero es una 

mezcla de fosfolipidos que provee una superficie en la cual 

los factores de coagulación pueden reaccionar. 

2). - MECANISMO NORMAL DE LA HEMOSTASIA. -

La hemostasia se define como el mecanismo por medio del cual -

se logra prevenir la hemorragia. (&) 

Existen 3 factores que actúan en forma simultánea y que son n~ 

cesarios para que la hemostasis se efectúe. Estos factores 

son 

a) Extravasculares.- Involucran tejido adyacente a los vasos 

como son la piel, el tejido subcutáneo Y, los músculos. 

b) Intravasculares.- Comprenden las plaquetas y factores de 

coagulación presentes en la sangre. 

c) Vasculares.- Son los referentes al tamafio, localización, -

tipo y tono de los vasos, asi como el estado nutricional y 

edad del paciente.171 

Los mecanismos de la hemostasia comprenden tres fases: 

1.- Vasoconstricción, que es la respuesta inmediata de un vaso 
• 1 

. ~---~ 
,• ....... 

·, ,,:'.. 
'J :.1\ 

~ .... 
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lesionado, debido principalmente a la respuesta local de -

la.capa muscular integrada a la pared vascular, a reflejos 

nerviosos y a ciertas sustancias vasocon~trictoras que se-

. deriva.n principalmente de .las plaquetas. La duraci6n de -

esta vasoconstricci6n inicial, es de aproximadamente de -

tres a cuatro minutos, derivando la circulaci6n de la zona 

a través de vasos colaterales. La sangre extravasada cau

sa un aumento en la presi6n hidrostática de los tejidos a~ 

yacentes y una disminución de la presión del vaso. 

2.- Formación del trombo plaquetario. Al lesionarse un vaso y 

perder textura el endotelio, facilita que las plaquetas se 

adhieran a él, debido al cambio de morfología y adquieran

formas irregulares con prolongación que al unirse unas con 

otras, forman un trombo o tap6n, que permite la oclusión -

del área del vaso lesionado.< 9 l 

Las plaquetas tienen una gran importancia en el fenómeno -

de la hemostasia por lo que se les ha estudiado a fondo, -

concluyéndose que tienen las siguientes funciones: 

a) Obliteran pequefias soluciones de continuidad de capil! 

res, impidiendo que la sangre salga al exterior. 

b) Por ser un taponamiento mecánico de lesiones mayores -

mediante la acumulación de ellas produciendo un peque

fio trombo plaquetario en el sitio de la lesión. 

c) Liberan sustancias vasoconstrictoras que favorecen la

formaci6n del trombo, disminuyendo la velocidad del -

flujo sangufoeo. 
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·d) Libe~an también sustancias que actaan similarmente a -

la tromboplastina y que participan en los fen6menos 

que conducen a la formaci6n del coágulo de fibrina. 

e) Acumulan los factores de la coagulaci6n y la serotoni

na, mediante la absorci6n. 

f) Intervienen en la retracci6n del coágulo, ya que libe

ran ·tromboat11ctna 

3.- Coagulaci6n.- En esta fase intervienen los factores de la 

coagulaci6n ya mencionados anteriormente. La coagulación

es el ~roceso que interviene en la detenci6n de las hemo -

rragias mediante la oclusi6n del vaso lesionado. (9) (15) 

La coagulaci6n consta de 3 fases, en cada una de las cua-

les intervienen una serie de factores intrínsecos y extrí~ 

secos, permitiendo que el proceso logre su verificaci6n de 

3 a 6 minutos. Estas fases se denominan: 

a) Producci6n de tromboplastina 

b) Producci6n de trombina 

c) Producción de fibrina 

PRIMERA FASE.- Producción de Tromboplastina~-

Se desencadena ante la soluci6n de continuidad del endotelio ! 

vascular. La tromboplastina puede originarse por 2 vías dife

rentes: La intrínseca y la extrínseca. 

Vía Extrínseca: Llamada así porque los elementos que intervi~ 

nen en su formaci6n se encuentran los tejidos circundantes al

vaso lesionado. La tromboplastina tisular es liberada por la -

lesi6n del vaso, entonces, ante la presencia de los iones de 
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calcio circulante en la sangre, activa al factor VII; éste C0!1!. 

· plej o a su vez, activa el factor X y subsecuentemente al fac· -

tor v. 
~ia intrinseca.- Involucra los factores de la coagulaci6n co~ 

tenidos. en la sangre. Este mecanismo es más complicado que el 

anterior, y se inicia con la activación del factor XII, al en

trar en contacto con la superficie alterada del endotelio lesi2 

nado, activando el factor XI, éste a su vez al factor IX, el -

cual requiere de la intervenci6n del factor 3 plaquetario, para 

activar al factor VIII o Globulina Antihemofilica. Este factor. 

activado actúa sobre el factor X y éste en el Factor V. (l5 l 

SEGUNDA FASE.- Producci6n de Trombina.-

A través de las vias intrínseca y extrinseca, que han activado 

al factor V, éste, en presencia del calcio, transforma la pro

trombina en trombina, completándose la segunda fase. La velo

cidad con que se realiza la coagulación, depende de la cantidad 

de trombina formada; sin embargo, este tiempo puede modificarse 

mediante la alteración del pH sanguíneo y la temperatura. <9l!l5 l 

TERCERA FASE.- Producci6n de Fibrina.-

Para que ésta se verifique, es necesaria la presencia de la 

trombina, la cual fué obtenida durante la segunda fase de la -

coagulaci6n. La trombina romne los enlaces del fibr6geno, 

desdoblándolo en compuestos más pequeftos, resultando el mon6--

mero de fibrina. Estos se polimerizan, creando una red, don-
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de quedan atrapadas plaquetas, leucocitos, eritrocitos que -

constituyen el coágulo sanguíneo, Durante el proceso de poli 

merización de fibrina, algunos elementos como el calcio y el

factor .de Lll~i~Lorand, incrementan la estabilidad de las fi • 
. ·. >,'_'··: 

brasde.fibri.riá, dando al coágulo una mayor resistencia mecá· 

nica .• (6) <Úl 
Mecanismo Fibrinolitico.- Esta fase tiene como objeto la di

solución total del coágulo. En ella, interviene el plasmin6-

geno, precursor de la plasmina. Esta es una enzima proteoli

tica capaz de atacar la fibrina, fibrin6geno y los factores -

V y VIII. Una vez que el coágulo ha desaparecido, la plasmi

na ·es neutralizada por la antiplnsmina, terminando el fen6me

no de la hemostasia, el cual parti6 de una lesión del endote

lio vascular. Subsecuentemente, se establecen los mecanis 

mos de regeneración y rehabilitación de los tejidos! 151 

~-·~, ... -..- ......... --~ 
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CAPITULO II.- CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES HEMORRAGICAS. 

H~~ÓFILIA. 
1.-: HISTORIA. -

·.,Está il"'11fe'rmedad hemorrágica, fue referida desde el siglo II en 
'' ,~·. 

: e~ .. Talmud donde la ocurrencia de una hemorragia fatal después-

. de 
1
la circuncisilSn de algunos de los hijos de hermanas es men

cionada. En la literatura, el primer caso de hemofilia fué p~ 

blicado en 1793 por un autor an6nimo, pero fué descrita clara

mente por Otto en 1803, quien demostró que esta enfermedad era 

ligada al sexo, limitada al hombre y transmitida por mujeres ~ 

parentemente normales, casadas con hombres normales. Hopff i~ 

trodujo el término Hemofilia en 1828. Listen, en 1819 notó la 

coagulaci6n retardada del sangrado, pero no fue hasta 1893 en

que Almroth Wright descubri6 una técnica para medir el tiempo

de coagulaci6n, Wright mostr6 que el tiempo de coagulaci6n e

ra prolongado en la hemofilia. En 1911, Bulloch y Fildes rec.Q_ 

mendaron que el término hemofilia estaba restringido a un dc-

sorden especifico, que ahora sabemos está dado por deficien -

cias en los factores VIII o IX. {lO)(l9 l 

Su presencia en muchas de las familias reales de Europa hizo -

que la hemofilia tuviera m§s publicidad como una de las enfer

medades más raras. 

No fue hasta 1937 que la hemofilia fue mostrada como el resul

tado de una deficiencia de un factor del plasma necesario para 

la coagulación de la sangre (Patek y Taylor, 1937), 

Originalmente pacientes con deficiencia del factor IX fueron -
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incluidos en esta categoria. Con el reconocimiento de este 

factor de coagulaci6n, en 1952 por Biggs, Schulman y Smith, 

fue evidente que las manifestaciones clinicas de deficiencias

cong6ni tas de factor VIII y IX son id6nticas. 

La hemofilia es una enfermedad hereditaria de gravedad varia -

ble. Etimol6gicamente se deriva del griego Haima-Sangre y Phi

lia·amistad. La hemorragia puede ocurrir espontáneamente o -

bien por un traumatismo, siendo 6sta de intensidad variable. 

Los trastornos de efusión sanguinea hereditarios mlis comunes -

son: 

a) La Hemofilia A (hemofilia clásica FAH o deficiencia de ·

factor VIII) 

b) La Hemofilia B (enfermedad de Christmas, CTP, o Deficien

cia de factor IX) 

c) La deficiencia de factor XI (ATP), y 

d) La enfermedad de Von Willebrand 

La hemofilia A y B grave ocurre aproximadamente en uno de cada 

10,000 varones; la hemofilia A es 5 veces más común que la he· 

mofilia B, aunque muchos autores afirman que la frecuencia de

hemofilia A y hemofilia Bes de 7 a 1.(l0) 

La incidencia de hemofilia A y B moderada o leve, la deficien· 

cia de factor XI y la enfermedad de Von Willebrand no están d~ 

cumentadas, pero pueden acercarse al 0.1 a 0.5\ de la pobla 

ci6n. 

Es importante distinguir estas variantes, puesto que el trata

miento será especifico y distinto para cada una de ellas. 
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2. - H™OFILIA A. - (Hemofilia clásica, deficiencia de factor -

antihemofUico, (FAH), .de. globulina antihemofHica .(GAH) o del 

factor VII l.) 

La hemofilia cl!isica es un fr~st~~no g~ave, que consiste en la 
' , . . ~" .· '. 

alteración del proceso formador·. de trd~bcip1nstina hemática, d!!, 

bido a un déficit congénito de la globulina antihemofílica. 

Este padecimiento se hereda con carácter mendeliano recesivo li 

gado al sexo. Esto se debe a que la mutación del gen causante 

de la hemofilia se localiza en el cromosoma X; se transmite 

siempre a través de una madre heterocigota portadora a l~ mi-

tad de sus.hijos, siendo afectados un hijo varón y portadora,

una hija.<12)(17) 

Para explicar en forma fisiopatol6gica el mecanismo por el 

cual la sangre no sigue su vía de coagulación normal, se han -

elaborado las siguientes hipótesis: 

a) El gen mutante produce una disminución en la sintesis -

del factor VIII. 

b) El gen produce modificaciones en la estructura química 

del factor VIII. 

c) El gen propicia la presencia de sustañcias inhibidoras 

que interfieren en la coagulación de la sangre. 

La hemofilia, por su carácter hereditario, se puede presentar 

con las siguientes posibilidades : 

a) De la unión de una mujer sana con un homhrc hemofílico. 

Cada embarazo en que el producto sea femenino, presenta 

el 1ooi de la afección, es decir, todas las mujeres serán 

TESIS CON 
FALLA DE OR:GEN --.. -... ~.-
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portadoras de la enfermedad. Si el producto es var6n, será s~ 

no y nunca estará afectado. 

XH XH 

X 
(b) 

)(li X@ XH /<.® 
PoA.T"'l>oaA 5>0ttTAl>O&A 

y xHY XHY 
ÑO••'""'· ÑO&ll'll\L 

b) De la uni6n de una mujer portadora con un hombre sano. 

Cada embarazo en el que el producto sea femenino, presen

ta el 50\ de probabilidades de que sea portadora, mien -

tras que si el producto es masculino, las probabilidades

de que sea hemofílico son del 50\, 

y 
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c) De la uni6n de una mujer portadora con un hombre hemof! 

lico. 
Cada embarazo representa el 100\ de probabilidades de !!. 

feccí6n, si el producto es mujer, pudiendo ser hemofíli 

ca clinica o portadora. Si el producto es varón, la PQ. 

sibilidad de que sea hemofHico es. de un SO\, 

)<!4 x® 

X<@ xHx® x®x® 
º""'"'"'c\a POA.'t"OO&I\ •111,yoa ''"' 

y x"y 
,Jo•"'•L 

........ ·. ;¡:::··-----....... ., ____ .. 
)( ri rr1 ,.,º : l ·"~~ .• :;. ,, . N - . . 

/ •• ) 
1 

''"" !""", ·q;r .. tp··. 1 

· · . ' ;i1 nUV : 
--- ··--· --....... , .. ·-....--..J 

-------~~·-·~----...J..-_,_ ____ ._---·--
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De aqui se desprende que pueden existir mujeres que padezcan -

clinicamente la hemofilia y no s6lo sean portadoras, ya que -

pueden tener cierto grado de deficiencia del factor VIII y un

tiempo de coagulaci6n bastante prolongado, aunque raramente u

na tendencia a la sangria de verdadera importancia clínica. 

Por otra parte, el hombre, cuando está afectado por la enferm~ 

dad, presentará la enfermedad fenotípicamente, es decir, con -

todas sus manifestaciones clínicas y nunca será s6lo portador, 

debido a que la forma de herencia es recesiva, ligada al crom.Q_ 

soma X. La mujer tiene 2 cromosomas X, mientras que el hombre 

s61o uno, de tal forma que en la mujer, si uno se encuentra a

fectado, el otro puede neutralizar su acci6n. 

Se ha reportado que ciertos grupos étnicos como es en Jap6n, -

EE.UU., México, Europa e indios americanos presentan con más -

frecuencia la hemofilia que entre los chinos y negros. 

Los Hemofilicos del grupo clásico pueden subclasificarse por la 

severidad del padecimiento, de acuerdo a la concentración san

guinea del factor VIII, en leves, moderado~ y severos. 

El siguiente cuadro hace referencia a la relaci6n que existw -

entre el nivel de factor VIII en la sangre, con respecto a las 

manifestaciones clínicas de la hemofilia. 
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RELACION ENTRE RL NIVEL DE FACTOR VIII Y 

LAS MANIFESTACIONES DE LA HEMOFILIA. 

Nivel sangu!néo 

FACTOR VIII 

\ normal ) 

50-100 \ 

25-50 \ 

5-25 . \. 

1-5 \'. 

·o 

de 

(Según Rizza, 1976) 

Manifestaciones clinicas 

Ninguna 

Tendencia a las hemorragias tras -
grandes traumatismos o heridas. 

Hemorragias severas tras interven
ciones quirúrgicas y pequefios tra~ 
matismos. 

Hemorragias graves tras minimas h~ 
ridas y ligeros traumatismos. A -
veces hemorragias espontáneas. 

Hemorragias espontáneas enmúsculos 

y articulaciones. Lesiones invali
dantes. Sangrado profundo. 

Los pa~iente~ con hemofilia leve, pueden tener una molécula -

de factor VIII menos gravemente dafiada que la de los pacien -

tes con hemofilia grave, y ~sta puede por lo tanto, partici -

par en la coagulación en medida limitada. Un nivel de factor 

VIII sobre el 30\, es por lo general suficiente para la buena 

formación del coágulo. (El margen de actividad del factor --
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normal¡ es un _40' a; ZOO\ deLprómedi,o). 

Cuadro· Clt~ico:> '-': .. 
·)·.'' ;,·,{;·: ' ·>> ... ,>-· 

Depende __ .· d_e,1.grado::~~-. d~f~·cie~X-ia_'~~r:í fctoJ'..VII 1 • 

::.:::~::tiJ~1iiit~l~l~i~~~~t~l~¡~~f l.if :Tu~J\i}J\7f 'mto •. ' ' 'ta · 
·a) .· Son .raras ;e~'..el · pCríodo neonátal y~~áp~!ecen g~neralmente- . 

, -G~:ue:·na.ne:'.dr'·.a~-1~'.m'.fef:n':,tl'ee,·· iÍá al nifio liberta~ d~~>acd.6¿ .. ;· "·' 
· b) no son· espontlineas; ~i~6 ¡Ji~Ji'~i~~~'¡[~. por· 

traúmatisnios o laceraciones por leves ~~eJ'se,~Ü; ~ 
c) Su duraci6n es prolongada, hasta de varios.díaíl/si son -

de magnitud pequefia. Se debe aclarar, en relaci6n a este 
punto, que se ha demostrado que no es sistemático que --

los hemo.fílicos mueran por anemia aguda; la terminaci6n -

fatal acaece frecuentemente por las complicaciones de las 

hemorragias. 

d) La tendencia a sangrar, aunque es permanente, se caracte

riza por fluctuaciones considerables. 

e) Las hemorragias más frecuentes son las subcutlineas (hema

tomas), las intraarticularcs, especialmente de la rodilla, 

las bucales, las intramusculares, las nasales y, en menor 

grado, la hematuria. 

El nifio puede presentar, a los pocos días de nacido, hemorra -

gias a consecuencia de la circuncisi6n, o bien a la caída dcl

cord6n umbilical, ya que el factor antihemofílico de la madre-

es incnpaz de atravesar la placenta. 

Los infantes con hemofilia grave, tienen muchas magulladuras y 

hematomas y a menudo sangran profusamente por laceraciones de-
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• (11) 
ln.lcngua.o.los frenillos, labios, encia o por la nariz. 

Las hemor.~a~ias ~~: l~. ¿;~j.:ti~~laciones comienzan antes de· ia'' e-
," .. 

dad tiscOiar:c<(1úi't·es/'de'·<1óS:(4' 'afios de edad). Las articulaciO~eS 
: -: .·~~~ ·::.:._:~::,-.;:--... :.~::t'~\:ú7X·:~w~U?·~'::~ ,~,"'·.· ': /: 

de los ~~e~b~os;que ':suel~n; estar afectadas son: la rodilla, é:~ 

::~. to:•t!j:,;1~~!~~~.'::::• :.::x:::::.:::::·::·::, •:, f :::·;:: 
cierit~s···4~~·~·n:\'.~~~:an deterioro o disminuci6n de la fund6n ·e·n

lu arúculaciiin:d.é: la rodilla, y alrededor de los 16 afios, el-

75\ presl'.nta incapaddad asociada con sangrado en otras arti-

cÚlaciones~·: La sarÍgl'e ~n las articulaciones es muy dolor~sa y 

generalmente se r'eq~i~l'~n-~naiglisicos. La articulaci6n fre - -

cuentemente :e~H .f1e.~aY;i~~stable en ocasiones, y el movimien

to es· ré~tl"ing~M/i~~~d~~e~te ~ La posici6n de comodidad es la 

:::::::~~;il~f ~iil~:t~:; .~:,:::::'.'.e:: ::::e:::'.::::.;·~ 
mente • sigu.é5t1?:n·'.affritis cr6nica. Los cambios patol6gicos en

vuelven -.~:.,~a~:·fAii:~:iaci6n, con destrucci6n extensiva al hueso-
_,·::. f :";·:.:~;,~~J;\~. ~'.:~{;'<::·. '>~:. ._ 

y tej idos·:~4Y.a.centes. En casos de posici6n prolongada, puede· 

haber pÍ!~.cl.i~i>c.ompleta de superficies articulares y aplanamien. 

to de -].~~\'e;niÍ.naciones de los huesos. Al presentarse hemartl'Q_ 
.. 

sis,:·se·llecesita tratamiento temprano en el hospital, y el mie!!!. 

bro es. inmovilizado habitualmente (en yeso). 

Pueden también ocurrir hemorragias en los músculos. La posi -

ci6n do comodidad os la flexión y es probable que se produzca-

contracci6n de los mismos. Pueden surgir hemorragias que pro

duzcan presión contra un nervio; la parálisis y la anestesia,-
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pueden. ser el; resultado:.transi torio.· o perniariente'~. dependiendo
• j •• 

de la durad6n. e•inté~7idad:dé j(¡ ·!)i-es.t_6n; 
,._,., ·:¿ "" '· 

Existen atros··t i?~s; el~'" ii·e~6~ra&1~s<.~-~'n?es¿ó'ia'res ·y ·adolescentes 
. .· ·.. . . .. · .. · .. :··.:. -·'. ;_ ';· .. ·,:·.' .. _._?y; .. ·.~:·{~~~;-:,_:}}:·~:¡:{\'~'.:,\:t::~/~: /:t~:·'¡;·,:~l'.~_:_?\~-i,\}i;·\~/;:_:._.'.';_,\ ?,_.;::,_'.'::- . 

que merecen ·mencioriarse; ~'éstas; sonffa,:hematuriá 1.':heinorragias -

::: ,::::::::::.I.:::~~·~1~f ll":t~JI~~[i~~~f {:!::,::. '"'"" -" 
mente _causadas por· tra~m~,.\ :u~qu_e·é~tó:·no,estt determinado. 

Las hemorragias pueden. s~r ·~;+:i~Pfa~:{~~-,'.~~·'.~i'~un~s vasos del-
¡: 

La hematurfa ocurre· en:apróximadament~ ZO\ de los casos 
• .·.:~,, . . ,, . · ... ·: ¡ ' • 

ros y moderados, y:eñ')1n 5\ en .casos. leves. La pérdida de sa!! 

gre tiende a ser pe~~~rl~ ; usualmente.·no son requeridas las - -
l ~ ' ' , '. ; . 

transfusiones de s·arÍg~f total. El uréter puede ser bloqueado-

por un coligulo'-de-sangre·provocando espasmos dolorosos. 

Las hemorragias·)nt:á~raneales son especialmente· peligrosas ya 

que por un iad~';:· da~· ~ugar a la muerte en 33\ de los casos y -
,-.,, • "¡;' 

por otro lado,'::i~·.'fu~yoría de ellas se controlan, dejando a me-
.'•,;, .. , .. -; ;,_.,, 

nudo un legado\i~·e~epUepsia u otro impedimento. 

Las· hemorrai:l~'s:f:ias'troi~testinales con melena, pueden in"iciar

se por alguna úlcera gastroduodenal o presencia de p61ipo5 in

testinales. (li) 

Las hemorragias en esta zona producen dolor abdominal, disten

ci6n, aumento en la peristalsis como consecuencia de ~icrtos -

traumatismos, como son el tomar la temperatura por esta vía, y 

los p6lipos hemorroidales. 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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Las hemorragias fartngeas se presentan generalmente después de 

alguna intervenci6n quirOrgica, y pueden ser muy peligrosas, -

ya que la masa de sangre puede presionar la tráquea y obstruir· 

la respiración. Una gripe o tonsilitis coman, puede complicar 

se con hemorragia de la zona inflamada, Las epistaxis puéden

presentarse ante traumatismos leves, siendo más frecuentes en

nifios. (UI 

Los hematomas subcutáneos se pueden resolver espontáneamente;

sin embargo, pueden ocasionar una anemia severa, a pesar de que 

la sangre no salga al exterior, ya que se extiende en todas di_ 

recciones. Los hematomas pueden ocasionar serios problemas, -

dependiendo de su localizaci6n. Son peligrosos si se presentan 

en la cara o el cuello, donde pueden ocasionar obstrucción aé -

rea o gangrena, debido a la presión constante sobre una arteria 

Los hematomas profundos se presentan como consecuencia de algOn 

traumatiS1110,punci6n o inyecci6n. Entre las principales conse -

cuencias que pueden presentarse por los hematomas se mencionan: 

compresi6n, esclerosis, retracci6n o atrofia muscular. Clínic~ 

mente se presenta aumento de temperatura corporal o local y do

lor. En caso de persistir los hematomas, dejan masas firmes -

que con el tiempo pueden llegar a calcificarse simulando un ne2 

plasma. En la regi6n infraorbitaria producen exoftalmos que -

pueden producir atrofia 6ptica. 

Características hematológicas de la llemofi lia Clásica. -

La sa~gre es normal, difiriendo Onicamente en que el tiempo de

coagulaci6n se encuentra prolongado pudiendo presentarse, en C! 

1 1 

l!K ___ -.... ··-···~.! 
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.sos severos, anemia, la cual depende de la frecuencia y sever!. 

dad con que se presente la hemorragia. Generalmente, hay una~ 

rápida regeneraci6n sanguínea una vez que la hemorragia cesa.

Las fases facular y plaquetaria de la hemostasia se verifican

en forma normal. Puede pres.entarse leucocitosis por polimorf.Q. 

nucleares acompafiado a la hemorragia. Ocasionalmente, las pl~ 

quetas pueden aumentar su número. Una vez que el coágulo se -

ha formado, la retracci6n del mismo sigue el mecanismo normal. 

El tiempo de protrombina según la técnica de Quick, es normal; 

sin embargo el consumo de la misma es pobre; el tiempo de cef~ 
' lina-caolín está alargado. El tiempo de protrombina parcial -

es prolongado y la prueba de generaci6n de trombina es anormal; 

estas características se presentan en la hemofilia severa, en

la que la concentración del factor VIII en la sangre es nula.

En hemofilia moderada, el tiempo de coagulación es normal pero 

el defecto se manifiesta en el consumo de protrombina. En he

mofilia ligera, el tiempo de coagulación y consumo de protrom

bina son normales. 

Diagnóstico. -

Se basa en la historia clínica y en la demostraci6n fehaciente 

del déficit de la actividad coagulante del factor VIII y IX, -

y en los resultados obtenidos de las pruebas hemorragíparas, -

los cuales se mencionaron anteriormente. Es preciso descartar 

la presencia de anticoagulantes circulantes. 

Diagnóstico Diferencial. -

Está basado en la exclusión de todos los demás des6rdenes hem~ 
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rrágicos, y en la demos.traci6n de la deficiente actividad del

factor VIII. Una forma característica de herencia a menudo -

provee una valiosa informaci6n, lo mismo que exlimenes inicia -

les de· laboratorio y manifestaciones clínicas. Sin embargo, -

la forma de herencia, exámenes iniciales de laboratorio y mani 

festaciones clínicas de las deficiencias de los factores VIII

y IX son id~nticas. 

Se deberán tener a la mano entonces, análisis de factores de -

coagulaci6n específicos, en los que encontraremos que en los -

concentrados de factor VIII no contienen factor IX y viceversa, 

Estos análisis constituyen la forma más directa de establecer

un diagn6stico acertado. Si no se dispone de estas pruebas, -

simples pruebas mezcladas pueden resolver el problema: el pla~ 

ma absorbido contiene factor VIII y XI, pero no IX; el suero -

contiene factor IX y XI, pero no factor VIII. Si el factor 

VIII es el que falta, el tiempo de tromboplastina parcial pro

longado será corregido .Pºr plasma absorbido normal, pero no 

por suero normal. Lo mismo sucede con el factor IX, en que el 

tiempo de tromboplastina parcial prolongado se corregirá con -

suero normal y no con plasma absorbido normal. La deficiencia 

de factor VIII y un tiempo de sangrado prolongado, indican la

enfermedad de Von Willebrand, que a diferencia de la hemofilia 

clásica, ocurre igualmente en ambos sexos. 

Tratamiento. -

Las hemorragias menores, superficiales, como pequefios cortes -
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. . 

en ia piei'. responden a: .la presión prolongada. Las hemorragias 
. . '~i . ,- ... ' 

más exténsas o profúndasise .tratan re~niplazando el factor de --
;;;"·. " 

coagulación:aus~n~e·/~fJMi:~.nfrlls ~.~ás pronto se detenga la salida 

de ~angrC:; ~~n~;.~~;i~'.l;~i'd~¿~:t'10~ tejidos, de modo que el tr!!. 

tamiento debe hace~se• ~ la '(lri~~ra aparición de la hemorragia. -

El factor VIII es proporcionado por plasma humano normal o por 

un concentrado que se dá por via intravenosa. 

Una hemorragia leve, cederá si se logra un nivel de factor VIII 

en el plasma de aproximadamente 15 a 20\, pero es más seguro 

con un 30\ o más. Una hemorragia seria cederá obteniendo un ni 

vel de factor VIII del 35 a1·1oi para permitir la formación de 

un coágulo óptimo. Sin embargo, el factor VIII es rápidamente 

metabolizado en el cuerpo. El tiempo de desaparición del plas· 

ma es de aproximadamente 6 a 12 horas. Si el paciente vuelve a 

sangrar varias horas después de la dosis inicial, puede necesi

tar otra d~sis de Factor VIII. 

Hay varios productos sangurneos disponibles para tratar la hem~ 

filia A. 

a) Plasma Fresco Congelado.- Se obtiene de los bancos de 

sangre; cada bolsa contiene 175 a 250 ml. de plasma de un 

donante. El plasma es diluido en una cazoleta con· agua a 

temperatura del cuerpo, justo antes de la administración. 

En este punto, contiene aproximadamente el 70\ del factor 

VIII que habra en el plasma fresco. El sistema cardiova! 

cular no puede aceptar de una vez un volOmen ilimitado de 

liquido osmóticamente activo, como el plasma. (Una unidad 
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de factor VIII (FAH)es la cantidad de factor VIII.que se •. 

encontraría'en 1. ml• de plasma normal fresco).· Bs debido 
•r' •, C, ' • 

. a este ,problema de volumen que se desarrollaron 'lo's con- - ' 

centrado~·; 
b) Crio.pre~ipÍt~do. - Es una forma de factor VIII concentra" 

~ '. ::• ,·•t: ,, 

do; prepar,acio po~ los bancos de sangre. Una bolsa de pla~ 
.. ··· ,, ,:>'r'::-~:1 

· ma fr~sé:o\ié's congelada rápidamente y luego se le deja di-

lúiT l~n~~~~nte en un refrigerador hasta que queden sólo 

unos·":p():2~~}~1 .. de hielo. Este hielo remanente o cr.iopre-

ci~(5J,~~\F~~~tiene la mayor parte del factor VIII y el fi 

brin6g()11éi}'.c?;elplasma. El plasma diluido es extraído. 

::~li;:~~ii~~~?n :.::. :::::::::::•:, •:.:::::'.'.º 1: bo! 
sa·~s/dil~idn,enuna cazoleta con agua a temperatura del 

cu~rl>,o :;·;K~:~~~'~p~i~a por vía intravenosa. El contenido de 

fac,tor VTIÚdel crioprecipi tado varía, dependiendo del ni 
,.· :--·:(·:>:·.=>:::;·:.:;·,: . 

. vcl, de·,fact0r VIII del donante y del método de procesamie!l 

to;. :'~.l médico debe conocer la potencia típica del criopr~ 

é'Í.JjÍ.'¿do preparado en su comunidad, u obtener un análisis 

d~'._ fa~tor VIII en el paciente después que recibe el mate

rial. 

Los concentrados son preparados por compafiías farmacéuticas 

a partir de cubetas con plasma obtenido de muchísimos do-

nantes, habitualmente 1,000 a 2,000 donantes por lote. 

c) Factor VIII (con fibrinógcno).- Es extraído y concentrado 

por diversos medios y distrihuido en alícuotas de 10 a 25 

ml. en ampollas de vidrio y liofilizadas. Para el uso, se 

,----••'"º ; " '¡ 

FALLA 'LE _OR_:~l\tl \ 
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reconstituye con agua o solución.salina y ~e administra 

por vía; i~{;¿veri~~a; El· fab~l~a~1:e' ~naÜza i~i~ ~i tron una 

b~téúii llla'.e'sfrk ·'d~ cadá.\'.lote\y. iks :ti~idiicl~~::;¡~ :. factc>r: VIII 

~º~. ~s~:~t~~·~~~'/·~~;~~::1,~á~~~,~]~~:;;'.·~t~~.; .l'.;/'.2~t-'.IM)¡:·:,.'..J2)2.;~D.{1·.••····· :···· •·· • ·. • 
Los éoriéen fraé:tos :ide :~fácfor.·~·vnu;:¡»ióvierieri· 'de\rdis tintos'• fa~ 

':·, , : ~ -.. ·: ~'<t·~; ~~;-:~:Jü~¡Ai{:~~?!·;~~~,~~~~:ú:~;-!A~>~:~~~~~~i:~f t:;riE::f~f~;~~~;f~t:~~:i{:: ;·~'.f :.~iit:~ ~:~:t:{;.~rs:~.,~}r~~~~i~:;:;~~N! ii.~~~/;,l:~1~¡::;.y· .. ; ·: ~ ~:~·-:, _ '. ~-:.:· <: 
bricantes :éon::,.varios~•ii'ómbres i~reg1 strado_s;~por}~ej emplo;~Pro ~; . 

· • :1::~i~}~}1!),:~?~~~~~~~~;:~
1

~''J'\~1~:!tr~,r:;·~~.·•· · · 
Varios factores:'.>fnfluyen<en~la·:elecci6ri'.del materiiiL· ·En la -

-. ··::·· .. · t"'./sj:-'/ .. ~~~;~:;~;~r;g.~~~?~:;·r.~;~~r~::.·.,\:t.> , ::. ··>' · .:: _-.;;·::,,·: :< ~ ... ; .. -.:; ," "<:1·~:-' .·_:: · . .:.:></~·:·~.:, _._· :< --" . - , 
actualidad;·.el•;(pla~)ria• se' d4 raramente a pacie~~es hemofí:licos -

graves cl~ii~o ~J: gran volumen necesario pa~a alcanzar .. el nivel 

de f~~t6~ ~iII ~eseado; puede ser satisfactoriri p~r~tr~tar a-

un paciente con hemofilia leve, por ejemplo, quién: ~a tiene u-

na actividad natural de factor VIII de 1 S\. Los· pacientes que 

reciben muchas transfusiones de plasma desarrollan eventualmen 

te reacciones alérgicas al plasma, como urticaria y/o asma. Es 

tas reacciones son infrecuentes con el crioprecipitado, y ra -

ras con el concentrado. 

Todos los productos plasmáticos utilizados para tratar la hem~ 

filia, pueden transmitir el virus de la hepatitis sérica, pero 

el plasma congelado y el crioprecipitado se obtienen habitual

mente de donantes voluntarios y un dador infectado puede infef 

tat a un s6lo receptor. Los concentrados, por otra parte, es

tfin hechos de plngma recolectado de muchos donantes, habitual

mente pagados y un dador infectado puede infectar a varios re 

ceptores. 

'TE-SISrQG)N 
! FALLADE·ORIGEN 
-. ·• -----------
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Alrededor del 8\ de los pacientes.con hemofilia Agrave, desa -

rrollan :.Ínhibidorés, ésto es,. anticuE:lrpos contra el faC:torVIIL . 

Cuando. 5'e.~~cen· transfusio~es con productos plasmáticos con te -

niendo factor VIII, sus anticuerpos destruyen algo o todo el - -

factor:viíI; ·Las hemorragias pueden ser tratadas con medidas -

coris·~;~~~d,or:as como descanso' presi6n local y compresas frías. -

En p.aki;~·te~ con inhibidores débiles, las hemorragias pueden 

coiitrdla~s~ •. : a· veces, con infusiones de dosis muy grandes de 

fact.or VIII;, suficientes para neutralizar el inhibidor y dejar

factor VIII. Lás hemorragias en algunos pacientes con inhibid,!?. 

res están siendo tratados actualmente con concentrado de compl~ 

jo protrombina, el concentrado de plasma utilizado en el trata

miento de la hemofilia B. 

3.- HEMOFILIA B. - (Enfermedad de Christmas, deficiencia del 

factor IX, o del componente tromboplastina plasmática (CTP). -

Esta deficiencia hereditaria fue reconocida primeramente en 

1952. Se afirma que fue llamada enfermedad de Christmas por 

ser liste el apellido de uno de los primeros pacientes que mos -

tró tener deficiencia del Factor IX. 

Esta enfermedad es un padecimiento hemorrag(paro cnracterizado

por la deficiencia congénita o adquirida del componente trombo

plastina plasmática (PTC o factor IX). Su forma de transmisión 

hereditaria es de carácter recesivo ligado al cromosoma X, en -

forma semejante a lo que ocurre con la hemofilia Clásica, en la 

que los varones la padecen clinicamente y las mujeres son port~ 

doras. El gen afectado se localiza en el mismo cromosoma que -
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en la hemofilia clásica pero en locus diferente, ya que las m~ 

jeres portadoras tienen mayor tendencia a algan grado anormal

de sangría. Sin embargo, en un 20 a 25\ de los casos, no se -

encuentra antecedente familiar del padecimiento. La falta del 

componente tromboplastina del plasma puede deberse a la prese~ 

cia de sustancias inhibidoras o a la producción de anticuerpos 

específicos. 

Esta enfermedad, al igual que la hemofilia clásica, no pueden

seguir considerándose simplemente como déficits cuantitativos

heredados del factor VIII o IX, sino que puede darse la circu112. 

tancia de que se elaboren factores antigénicamente indiferen -

ciables de los normales, pero de capacidad coagulante nula. 

Se han seftalado variantes genéticas maltiples: 

En una, no existe ninguna proteína reconocible que muestre 

reacciones cruzadas con anticuerpos contra el factor IX de 

origen humano. 

Esta variante recibe el nombre de "negativa en cuanto a -

sustancias de reacción cruzada" (CRM- del inglés "cross- -

reacting material"). 

En otra variante, el plasma del enfermo es capaz de neutr~ 

lizar anticuerpos contra los factores VIII y IX, y por lo

tanto es positiva para la sustancia antedicha (CRM). 

La hemofilia Bm se caracteriza por un alargamiento del 

tiempo de coagulación en presencia de tromboplastina bovi

na, pero no con humana, considerándose que ello sería debi 

do a la presencia de una proteína desprovista de la activi 

dad del factor IX, que se comportaría como un inhibidor de 

1 TESIS CON 
! ~-~ALL!~ DE ORIGEN 

-~--'-~----··-~ 
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Una nueva variante ¡?enética de la hemofiÍia B, referida CQ. 

mo hemofilia B ;Leyden, ha sido d_escri ta (Veltkamp y Cols., 

1970). ',~~t'a ~kriante se caracteriza por un increme~to en 

el ni~ei'.i,~~'f:1Úct~~ IX con la edad. De este m6do, abajo.-

de la' cd~'cl~d~ \5 'afios, el nivel de factor IX está abajo 
'y.':.·;:r·~<;,;,' .. ';,·-

del 2\;':~\{o~'~pués de los 19 af'ios de edad, el nivel puede 

ser t~n'.:'aÚo .como un 58\. Las manifestaciones clinicas m~ 
'Gk··,, ... , 

joran con ·:1a edad y pueden desaparecer completamente'. 
_¡:;./:.,:,-< 

La forma, ádqJi.~Üa se encuentra asociada a padecimientos hcpi!_ 
ticos, dendé'ncia de vitamina K y en pacientes a los. cuales 

se administran anticoagulantes del tipo del Dicumarol. 

Frecuencia. - . 

Se presenta con menor frecuencia que la hemofilia A,_correspo~ 

diendo a un 25\ de los casos. Como se dijo al principio de e~ 

te capitulo, la frecuencia de la hemofilia B por 5 a 7 de hemQ. 

filia A. 

Diagnóstico Diferencial.-

Esta deficiencia puede .ser distinguida de la hemofilia A por -

pruebas directas de cada factor, o por tests mezclados, que ya 

han sido explicados. 

Datos Clínicos.-

Plantean cualquier problema observado en la hemofilia clásica. 

Pueden aparecer.manifestaciones de diátesis hemorrágicas al n~ 

cer, con pérdida de ~nngre por el cordón umbilical o después -
·-·--.... __ . __ 

J q1 ,·,. 

\i '"" ~.i. ,; 
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de la drcuncisi6n. Una fi~~~rragia excesivaacompafia a un 

trauu.tismo m.!nor ·. r a. cualquier preces() C\ui.rúrgico' durante -

la vida del pacien~~; 

La severidad del padecimiento está en relaci6n directa con la 

cantidad de factor IX en la sangre. 

Lo~· pacientes con sintomas leves pueden tener aproximadamente 

Ulf rriv&l del 5\ del factor en la sangre. mientras que los a -

fectados gravemente no tienen nada detectable. Estos tienen

tendencia a las sangrías espontáneas, mientras que los prime

ros tienen sangría prolongada y considerables magulladuras -

después del trauma. 

Características Hematol6gicas. -

El tiempo de coagulaci6n está prolongado; el consumo de pro -

trombina es anormal; el tiempo de tromboplastina parcial está 

alterado. 

Los datos del laboratorio en este caso, dan el mismo cuadro -

general que en caso de deficiencia de factor VIII. El número 

de plaquetas, la fragilidad capilar, la retracci6n del coágu

lo, el tiempo de hemorragia y el tiempo de protrombina, son' -

normales. El tiempo de coagulaci6n. suele estar prolongado, -

ya que se dificulta el desarrollo de actividad tromboplastíni 

ca; sin embargo, como en la hemofilia A, los pacientes pueden 

tener un tiempo de coagulaci6n normal. Como el factor IX no-

se consume durante la coagulación, persiste en el suero nor -

mal. En consecuencia, el plasma deficiente en factor IX pue-

de coagular normal~m·~~~e, in v~tro, por ad

1
ici6n 

. ~ . :.1 

~------~----·····J 

de suero nor--
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mal. 

Como el facto'r VIII°, el factcfr IJC°interv.ien~ en la primera f!!, 

se de la. cóaglllnció~ de; ~~·-.~~~R~?? ... lJ.~~ :á7flc,iellcia de esté " 

factor/dificuú¿<e(de~n~~éiíio'.d~i-:¿~fi~.idad····de'tro~bopiastina 
' '; ., . ::'· :·~.·:_·,.>~!.' .· ::.:~ .. ~::·.~'.'~:'~~:-{' :;:¡ :;·~· ·;-)·~;'.):::·,:,.:,~~ '.,.:(t~/<:'.i~'.(~.·::·/~;~.;~_1 ' \·.;~··::·:.\>t :_~-~.-: i;-~:.·_~;'-. -~: .' -:>.'.. /,~_-_:· -. ·.~ 
plaque1'as _yfcÍlpil~rE!s ;~o '.f~{án·'áfec:t'adosi?' l11•i-eparn,ción ·de ·• 

pequeños . de·~;i11/~-~~) (~J{)_i1~~t:f~.~~~:l~é~tc,",'.Él t,ie~po ~eprQ. 
trombina i ~rii;o~'iiÚ~nc;~·>a~·::¡;~~l~~gado por ·uno· o dos .seg~~dos. 

,,,; •:.;/:>,' )' ~ 

_: .- : . '(, . . >: .. ·._ .. ·: . , 
·Hay dos produ¿tos dispónibles para 61 trata~ientó ~e iri heme· 

filia B. 

a) Uno¡ es ·el': pla~ma ·congelado, que· tiene ·las mismas venta· 

jas y d~~~~dt.~j~~ descritas pára la hemofilia A. 

b) Otro, ~'~:}i',¿i;~'c:entrado de complejo protrombina cante· • 

.niendo·factor Ix y los factores II, VII, y X; es prepar¡!_ · 

do porc~ompafiias· farmac6uticas con plasma de 

de donantes. Las alícuotas son liofilizadas 

de vidrio y almacenadas en refrir,eradores. Se usan·en 

la misma forma que los concentrados del factor 

.posibles com~licnciones del uso de estos concentrados 

son la _h,epatitis y la trombosis venosa. Esta última oc~· 

rre principalmente en receptores con pobre función heoá· 

ticn y,en pacientes sometidos a intervenciones quirúrgi· 

cas mayores. 

4.- Hli~OFILIA C (Déficit del antecedente tromhoplastinico • 

del plasma, (ATJ>), o del factor XI).-

TESIS CON 
F ~LLA DE ORIGEN 
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Coagulopatfa.conocida a partir, de los estudios~~ Ros~nthal·~-
.·: : ... ' ' 

colS. en 1954. Es más c~mún, e,n judfos ~~r~peos i pero no estli-

restringido a e;Úo~. , _, .·,. '>. " ,>'•<:i'· .· '> 

::~:;,:f :~&~1i~~i~!1~~~~it~~~m~~!1f1~ ~::':::d::,:::::: 
· El'padre:iÍí'f~ctáido 'transmite a todas ,:iús' hijas a trav~s de su -

•, .,. . 

cromcis'óma X lá álteraci6n, siendo sus hijos varones absoluta -

mente sanos. 

y 

La madre afectada transmite la alteración a la mitad de los hi 

jos, independientemente del sexo de los mismos. 

& XH ')<.® 
e llL 

)(" )(HX" x~x® 
ÑOlbtll\L PoR.rAoollll.A 

y x"y X<WY 
-ÑOlllMl\L llfS:IU~<.HI 

!i• "'"Toe ,. , 
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Cuando et. caso es grave, las concentraciones·· del- factor• XI en 

la sangre oscilan entre el 3 y ZO\, mientras que en.los casos 
' . . ' 

leves, los niveles son de 33 a 65\. siendo Í.a conc~nt~ación -

normal del factor,.mayor del 67\. 

El sangrado es menos. severo que en la hemofilia A. 

Manifestaciones clínicas. • 

Las manifestaciones más frecuentes son las hemorragias por la· 

narizi·~~s cuales son repetidas y severas como consecu~nc~a~-
' ' ' 

de traumatismos, ya que las hemorragias espontáneas son raras,, 

~l igual que las hemartrosis y la pGrpura. Los pacient~s li~ 

geramente afectados pueden presentar ocasionalmente hemorra • 

gias durante el transcurso de intervenciones quirGrgicas, en 

d~nde la hemostasia puede resultar satisfactoria, pero puede 

presentarse sangrado post-operatorio al segundo o tercer día. 

Características Hematológicas. · 

Segan el grado de afección, el tiempo de coagulación puede •· 

ser normal, o ligeramente prolongado; el consumo de protrom · 

bina, aunque no es del todo normal, es bastante bueno. 

Diagnóstico Diferencial • · 

Se distingue de las hemofilias del tipo A y B porque el retr~ 

so en la coagulación, tanto se corrige afiadiendo plasma fres· 

co normal de hemofílicos A como B. La carencia es, pues, de· 

otro factor distinto, llamado Factor XI o PTA, contenido en · 

el plasma normal y en el de los hemofílicos A y B, pero no en 

...r· ~: 
~.'.'· ... ;.-· 
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el plasma de los C.- También, persiste en .el .suero. 

Se trata de una coagulaci6n compleja debida a un trastorno glo

bal del factó~:v11i. Sabemos actualmente que el factor VIII es 

un cbmplejo molecular dotado de tres actividades diferentes : 

a) La precoagulante 

b) La antigénica, y 

e) La Willebrand, ligada ésta muy probablemente a la antig~ 

nica. 

·En la hemofilia A falla la actividad coagulante del factor VIII, 

l .·~ ..... --·'· ... ···------··"--··· 
. . '1 : 

, • ~ 0.nd ;,.n ... i~ ¡· 

¡ PALLA DF ORIGEN 
1 . ···--·---- ····---~... "-~-··' 
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pero la ántigénica y la :'Willebrand se hallan· conservadas• En-
' •• • ,. -' < 

cambio, en la ~nfe;~~da~ de Von Willebrand se asiste a un tra¡!_ 

torno global dei:.:f~ct~f'.·,\fin, con descenso de la actividad CO!, 
: ':' -::·- ·_:,;,:,'~:. ,:>:" .. ---; ·:?~· . ·:· '· . . 

gulante (VIII:.AHF}~{:~i¡t:i.génica (VIII-AGN) y Willebrand (VIII ·' 

VWF), lo que· expÜca que la transfusi6n de plasma de un indivi 

duo hemofílico (deficiente tán s6lo en actividad coagulante) a 

un paciente con enfermedad de V. Willebrand sea capaz de res-

taurar normalmente la actividad Willebrand del mismo. 

La enfermedad de Von Willebrand es hereditaria y se transmite

como dominante autos6mica con grados variables de expresivi --

dad. 

Cuadro Clínico • -

Los pacientes con enfermedad de Von Willebrand, tienen el mis

mo tipo de efusi6n sangfiinea que los pacientes con hemofilia -

A con niveles de factor VIII similares. Las mujeres enferman

algo más que los hombres. Las manifestaciones hemorrágicas V!, 

rían entre los miembros de una misma familia, siendo posible -

la existencia de casos asintomáticos. Las primeras hemorragias 

aparecen precozmente, por lo general, antes de los dos afios. 

Las equimosis y los hematomas constituyen las manifestaciones

cutáncas más asiduas; en cambio, la púrpura petequial es rara. 

También son.frecuentes la epistaxis y gingivorragias. En algu

nos casos, la enfermedad se revela por sangrado profuso tras i~ 

tervenciones quirúrgicas o menorragias muy copiosas post-nartum. 

Existe un defecto de la estructura capilar, de manera que el V!. 



- 46 -

so daflado continúa perdiendo por un largó período, y puede ha-.· 

ber además un defecto de· las plaquetas, -Muchos de ,los pacien-. 

mlis severamente afectados tienen una deficiencia "del f~:ctbr 
VIII, dlindole un aspecto verdaderamente hemofílico a 1fat~, D,!t 

bido al problema de las plaquetas, los pequeflos caries supeif!• 

ciales en la piel y mucosa sangran excesivamente. 

Caracteristicas Hematológicas. -

Los datos del laboratoriO fundamentales son: 
. . . ··'l." 

a) Tiempo Ae sangría al~~.gacloj·· · , , , 

b) ' •• ·A~~;s,:~,;~ ~?.f ~·~'.:~(l.;_.~~~A&~~b~;~(~~,·~t-~·;irA~'R.f~·~ ·····-~~sin ~-~·Ílida _; •_;'. . 
c) Ag:regación:'plaquetaria·,'indueida· por.· ristocet ina'; ·.di smini.ti · 

/:_J·,::--_:/ _' ~ .'<-il' ·.'• ,• # <· .. :· .. "·,'. . "."1:: - ,•: -~ ' -

-.~~~/~!-~~s~~ie;_: :···.,···>·· ·· ··· ',}. 
d) Actividad c;oagulante. d_el f~ctC>; VIII, dismi~iifél~'; 

. e) 
.·· .·.. - ... - ::··.: ': ·,. - . 

Disminución de la _activ_idad antigénica del factor VIII. 

El tiempo de sangría prolongado se debe probablemente a la di'~ 

función de las plaquetas, la cual se refleja en su incapacidad 

de adherir al vidrio "in vitre" (test de adhesividad de las -

plaquetas), y puede ser corregida lavándolas en plasma normal. 

Esto es, las plaquetas no son intrínsecamente defectuosas: les 

falta un cofactor necesario para ia adhesión normal. El bajo

nivel de factor VIII es causado por una menor producción de la 

molécula de factor VIII normal. El déficit de la actividad 

coagulante del factor VIII oscila, según los casos entre el 3-

y el 75\. No guarda relación con la intensidad de las manife~ 

taciones clínicas. El tiempo de protrombina puede ser normal. 

r--- ------, 
~ 1· 

--· ...... - ....... LW• ·'-~- ........ l. .... .;,;; 
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Tratamiento. -

Para tratar una hemorragia aguda en ,1m paciente con una defi -

ciencia leve de factor VJ.H, una dosis de plasma fresco conge

lado puede corregir .la deficiencia y la disfunción de las pla

quetas. Los pacientes con deficiencia de factor VIII grave 

pueden requerir crioprecipitado o concentrado de factor VIII -... 
para alcanzar un nivel ade_cuado inmediato de factor VIII. en . 

. plasma. La .ataracHin de la. mej~T1a en la adhesividad de las 

·plaqueta$ 1'.fespu~s de una transfusión .de plasma es sólo de unas 

S horas, de modo que la salida de sangre de lesiones mucosas -

puede volver a prod~cirse en unas pocas horas cuando la adhesi 

vidad retorna a niveles bajos, aunque el nivel de factor VIII 

puede todavía ser normal. 

Para un procedimiento quirúrgico, el plasma debe darse de ~1t~ 

mano, a fin de corregir los efectos en la adhesividad de las -

plaquetas y en el factor VIII. Si vuelve a salir sangre des-

pués de la operación, puede darse plasma nuevamente. En ciru

gía mayor, el Plasma puede darse dos veces en el día dur.ante -

el período de recobramiento post·o~ratorio. 

6.- OTRAS DEFICIENCIAS DE FACTORES COAGULANTES.-

Se producen deficiencias de otros factores en el mecanismo de 

coagulación de la sanr,re, µero son muy raros. 

a) La Afibrinop,enia o deficiencia del factor 1, parece ser 

un carácter recesivo no vinculado al sexo en la que la -

fase final del proceso de coagulación está impedido. Se 
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produce una sanp.ría prolongada como ,en otras deficiencias.' :.~~> ; ;::·'· 
ro la hemorragia en las articul.a¿ione~:n~,es.u~ raS'go.: <La h6c·-'. . 

. ::'.'.'''' ······ ·:··;:::::;,~j;;:~1}:~¡~*~~'1i\~~f ~?~';~··i-
b) La hipoprotrombina,;o;·deficiénciatdé!:protrombina ·o factor 

· .1 I • ·:se (:ff ~~~~'.~~¡~R~~~t~~'~,~~f7~l(~~f~~;~~t~t~~ ·~~y.rar'a en· la 
· ' forma congéni fa~•\'siendo'•Ua'\mayoriil:··de los casos del tipo 

:. , :_::;:- f:.\.;·1 :'~:·j{-~·id/.~ :Y:r~~i·i;:~~fü;~:~J~;t~>:~{'?~~t~¡;~t.:t;:<{;:~'{'.i::'.:.->·~· ·:.\:·.;~~-',: -·· ... :. ·' . . ... 
adquiri~.~ ·~?·;los,~~~e;hay>disfunciónhepática o falta de -· 

· v~·t~min.~:r~~{i}:~.fu~~~\> E~: ei · a~ul to puede ir asociado con 

éL .uso deÍigrupo 'cumarinas de anticoagulantes. El tiempo 
'. .< -· · .. '."'._, ' · .. · . . . . . . ' 

de ·coagUlaci6n .es prolongado y puede haber serios episo·-

dios de··hemoiraitia. 

El tratamiento es por administración de vitamina K, donde 

sea necesario y transfusiones de san~re total. 

c) La deficiencia' del factor V o Parahemofilia, se hereda C2, 

mo un carácter recesivo, o puede adquirirse en asociaci6n 

con disfunci6n hepática y otras enfermedades. Como con -

otros· tipos la sangría es prolongada y puede ocurrir hem2. 

rragia .espontánea, pero las complicaciones articulares.no 

son comunes. El tratamiento de la hemorragia es por admi 

nistraci6n de plasma. 

d) La deficiencia del factor VII es un carácter recesivo he

redado. El factor parece formarse en el hígado y, por lo 

tanto, también es reducido en presencia de daflo hepático, 

deficiencia de vitamina K, o la administración de drogas 

cumarinas. Los pacientes tienen sangría anormal y contu-
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siones y hcmorra~iaa espo~ttín~as ~aiguno~ problemas a~.-

ticulares. El tríit~mien,to d~ la ~emori'.a~i!l ~~. en· eLti- ' .'.: 

e) 

po congénito;'· por ·~dÍllirii.~t:r~~i6ii'.d~ sangre' iotiü'•o pÚsma; . ' . 

La deficienÚa Jéf~.:jt;~~{'.<"~~~f~~d~~~ ~'.~'.1~~.·t·~:i;o~er·,·· se:·di- : / ;;'!/ 
-' ' ! - ¡ ·;; t" \. '.' ~· :, : >' ;: .'.: .';/ ~ •.• · ·I • 

ferenció aé ia <l~·1:.'.i~N~r;~v11· ~ó1ó reciénteme~te .. p~r. téc~ , • .¡ 
, - ,·_· •• _·. -. ·;·:. ¡_,- • • :_::;:·.l:~--~;.\,:·r~~~:'.~--. -JI-:<.::;:·-_,,.: : -.· .. . ,.: . :·., _- . :·: ..... ··_::-,. ·._. - . , ->:-_.-.. ;-

nicas de" labi>rator,ió ;f .•. :sc:'tiánsini te como un carticte'r in . ~ 

completamente' rece~i~() f mientras el homocigota es af~Ú¡{·· : ;:,''. 

do séverame~te, el'portador puede tener la condidÍSn ~~~ .- . :> 
grado leve. El fa.ctor depende de la vitamina K'y:d~~d~.-- : .. :· ;,:,', 

clínica'ffienté /;~ · · :;;, 
,_._, ., .... ,,. .... , ,_._ .. ":··-,., 

ésta falta, la :deficiencia es mtis grave. 

se asemeja a la deficiencia del factor VII, peró ·í~ ~oag'u 
.· ' . - ~- •. · .. ',' . . ·.: -

lación no es ~celerada por el veneno de ·Víbora de Ru~sell. 
:· . ' - ,, . 
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CAPITULO III. -·CUIDADOS GENERALES Y MANIFESTACIONES BUCALES. 

minutos. 

na contra el sarampi6n, sonpotencialÍnenté,peÚgrosas y por lo

tanto, están contraindicadas.(ll)(lB) 

Cualquier infecci6n debe tratarse pronta y eficientemente y los 

antibi6ticos darse por via bucal o intravenosa y nunca intramu~ 

cularmente. Los pacientes con hemofilia nunca deben tomar aspi 

rina o productos que la contengan, ya que tiene un efecto irri

tante en la mucosa intestinal, y pueden causar severas hemorra-

gias. Las alternativas a la aspirina que se recomienda son: 

Panado!, Panado! y Codeína, fosfato de Codeína, entre otros. 

Los ~adres de un nifio hemofilico tienen que enfrentar un pro~le

ma dificil, ya que deben cuidarlo contra muchos peligros que son 

irrelevantes para un nifio normal, y además, no sobreprotegerlo. 

No debe ser controlado tan constantemente como para que se sien

ta trabado, sin tener tanta libertad como razonablemente se le -

pueda permitir. El mantenimiento de la disciplina puede ser di

fícil y ocasionalmente un nifio es inmanejable por eso y por dem! 

siada indulgencia. (11) 
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La etluéaci6n puede .converÚr-sc·en proble~a' para illguno de .esos. 

niflos; Los casos leves o' ~Oderad~s.C:oncurrirlii1 a la escuela -

normaÍm~n.f~ ccy· t'~en~'ll iói~'{;di~Í~~ltad :· 

. Lo~\ª5?f:/jy~•~-i(:~'.~t~~~f f'Bi~t~,w:~,¡;Eembargo, encontrarán esas es cu~ 
las',demas.~ado,;,~ufasJr'•'e_s;~~r~n •·perturbados porque no se les per_ 

:.l'iJi.f ~:Kf i.it~i{íl1~~fi~;:::·~:::::.:·:.:~:.::: :::: , ·::' : 
pueden manten~i:se,{al\,ri tmo de su clase. Este tipo de pacie.ntes 

:::::\:~.r~tf ~H~~l~:~ ;::e:::::,:.~:·:::~::·,::::'.::·~::: 
cuela· para niñci's' impe'cii.<léis lo suficientemente cerca com~ para

concurrir dia~iarnen~e •. 

Terapia en el Hogar • -

Uno de los mayores desarrollos en el manejo de la hemofilia ha 

sido la aparici6n de la terapia en el hogar. La autoadminis-

traci6n del factor coagulante (transfusión en el hogar) es re

conocida por el Consejo Asesor Médico y Científico de la Fund~ 

ci6n Nacional de la Hemofilia, como una forma práctica de ter~ 

pia. 

Hay 2 formas de terapia disponibles: Demanda temprana Y Profi

laxis. La profilaxis requiere la administración del factor -

coagulante todos los días o día por medio, para mantener los -

niveles adecuados del factor coagulante en plasma, a fin de -

prevenir la hemorragia espontánea. La supervisión del pacien

te es mantenida por contacto tclef6nico y visitas a domicilio. 

Antes de planear un procedimiento dental, el odontólogo cuyo -
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paciente· está con:.transfusiones en él hogár; debe calcular· la. d2_ 
. - . ' ' ' ... ' . . . . .. ' ., - ' : .. ·., 

sis que aq~é.( llecesitB, 'con~ultancio'c:oll _el méclico. ' 

· Al. pa~ient~ h~y''qUe ·.darle instrucciones esC:rifas· y verbales res

pectó a>lás d~sÜ y el momento de la autoaplicaci6n. Después - -

d~l p~oceÚmiento hay que controlar la terapia de reemplazo tel!!_ 

· · f6nicamen te. 

Esté programa brinda un método promisorio de obtener para el he

mofílico una independencia útil y una forma de vida aut6noma. 

·la,autoadministraci6n ha aliviado la carga de la hemofilia. 

El diagn6stko y tratamiento de un episodio hemorrágicoprecoz y 

adecuadamente, re,alizado en el hogar, evita al hemof!lico un tra

tamiento pr~iongadó y ·complicaciones. 
·, .... :··:·.,'·'·, ,. 

Cuando nace ,u'~'ihfante hemofílico, la madre debe ser instruida -

en la neC:e"Sidad de controles nutricionales para su hijo. .·. ,\. . 
El CO!!_ 

• ,":e'' 

sejo dietlitico·no debe ser generalizado, sino adaptado a cadu P!!. 

ciente individual. 

El· cuidad6 hogarefio es esencial para un programa de· control efi

caz <le· la placa dentobacteriana. 

La higiene bucal .del nifio depende de la calidad de cuidado que -

brindan los padres, a quien hay que enseñarles las diversas téc

nicas que les permitan cuidar la salud bucal de sus hijos hcmofi 

licos en forma eficaz y completa. 

Se les debe explicar el uso correcto del cepillo dental, del hi

lo de seda dental y de las tabletas reveladoras. Si el nifio no

vive en una comunidad con aguas fluoradas en la proporci6n 6pti

ma, hay que recetar suplementos de fluoruro. (11)(18) 

TESIS CON 
LE~ LLA DE ORIGEN 
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2) ~1ANTFESTACWNES BUCALES EN LA HEMOFILIA. -

No hay riesgos distintivos especiales asociados con hemofílicos; 

Su higiene bucal suele ser pobre, ya que pueden no 

los dientes regularmente por miedo a 

supuesto, este descuido tiende a producir gingivitis y una máj 

fácil salida de sangre de las encías.(20) 

La proporci6n de caries puede ser bastante elevada en algunos P!!. 

cientes. Estos nifios a menudo son consolados ~on dulces para 

impedirles hacer algo indeseable, o para que no se lastimen y 
,.·,· 

tienden no s6lo a consumirlos en demasia, sino también ~·tod~J ~! 

hora. Las comidas pueden estar comnuestas en r.ran µarte po.r · ht-··.: 
' >. I· ., 

dratos de carbono debido a la ansiedad de provocar una san~~.Ía 7 . · •. , 

gingival con alimentos duros o fibrosos. Esos factores y la fa! 

ta de higiene bucal predisnonen a las caries. A menos que se t~ 

men precauciones, los individuos con hemofilia sangran copiosa--

mente tras las extracciones dentales (Findlay y Nicho!). En 

los individuos afectados de hemofilia leve, la hemorragia prolon 

gada tras las extracciones dentales puede ser la única manifest~ 

ci6n de la enfermedad (Pitney). Las recidivas de la hemorragia 

tras una aparente coagulaci6n, son frecuentes y se alude a ellas 

como al "fenó111eno de las he•orragias recidivantes (Orr y Douglas). 

De modo característico, la hemorragia se produce en forma lenta 

y babeante y pue<le durar varios días o semanas. Pueden produ--

cirse he•ato~as <lel piso de la boca y linguales y la sanpre pu~ 

de difundirse por los planos aponeuróticos hasta el espacio fa-

--·-·· 
------

L 

···." 
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fíngeo lateral y producir un hematoma de la laringe, con la 

consiguiente dificultad respiratoria (Endicott y Cols.). 

La exfoliación de dientes primarios no suele causar ningún 

transtorno. En el caso ocasional donde ocurre, hay una prolo~ 

gada salida de sangre de la encia con el diente primario adhe

rido muy flojamente a parte del tejido blando marginal. La m!!_ 

lestia constante· de la corona floja por la lengua y el labio,

impide el cese normal de la sangria capilar por contracción y

tap6n de plaquetas, y el desprender el diente de las adheren-

cias remanentes, permite que ese mecanismo funcione satisfact!!_ 

riamente. 

A veces se producen gingivorragias espontáneas, aunque son in

frecuentes. Muchas veces por traumatismos cuando el nifio es -

muy pequefio se producen hemorragias en la zona del frenillo -

principalmente. (20) 



- 55 -

CAPTTUI.O IV. - TRATAMIENTO .ODONTOLOG ICO 

Antes de, formuÚr un plan.;de. tratamiento para un. paciente hemo-

Hlico ,','es :~e2~sari~:.h~d'e:i;);~~Ü1~·~ci~nes d:t~Hiidas .d~l paciente; 
L. ·::_¿,~·.\:_ <:.~-·~~iif}J:~: -i~:?:'.t:· _,- ~;-~:\/·¿7;~:t)_~\8?.>:~_ .·:;~, ~-.~ :._,_;;,:.,~::· __ ·-< --;:_·: ~:- .~':·-- .'!~-( ·:_~·:\'.~ .. ;:-:-: . -~·-::· ?\-~_'.1/· ~:.:~·\::~ · ._ ... :_ ·; '.~ · <- .. · 

El odont6lógo ':debeC:familfarizárse·, ccin\la .históri'a ·•médica. comple." 
:~.T:~) \·~-~~y; :·~z;!;:;,_:p.~~,:.t~: .. }1?1~'~:~::{:/_:\.:~t;~~'.!-1~:::¡.?.?!,tY;·.:;~~\~~::~~;;r:./.·~;·<.:;c:'.: ; .. \\:':_-:-'.'.~:~;-;_ -: ~ ,:;. ·-:· ;, ~,;~- :, ·:: .. ,_:·_: ·~·:·~-< ._ .. ·:: : 

ta··· deE p:~c.ie~tt;'fde~~ \e.tentri{~i:}di,~gn,~s.t'i~;~1; he~ato 16gico ~ \espe -

_c i,a1 ~~~~·Ff ;;~~/JttX~:i~Í~:~~-~·:·'.··~-~ (.:~~:i~;i~~'\:~~É~~,~¡~~fa:;:;.f :r.~·.~.e·~:i d.ir -~ 
la.· ,teralli11\con;-.~l~próducto: plasmliticó '.co~p,1e;~o; y,,dispcin13r,' que· .. < 

s~an d;~~:~?';·<\~~'diente" en el momento ·~¡i~o~;t;~~);fj·~n,t~,,co~ ¡a'-:" \. 

histor~~.¿~~~ig·~ dental detallada, ll~~·a~ al¡P1afdc.}~'~·t,~#fli1:ó ·; · ';':J._; 

corr,i:cto~· ' . \, .... ,< •.•• 

. \·;:·:·:.;; ~.- ,, L~ e~~j\i.~~'f.6n ·dental consiste en la hist¡;ria::~1f~i~~·:·~ri~~~f~t~; .~· 
xame~,~~.:/~ ;boca que consiste en .una inspecci6n visua~;·d~i~acÍos~ '' ··.· .. 'Í/ 
del e~iaíi'6Xd:e tejid~s duros y blandos de la cavidad buc~{,;i'uh\~ , . ··; ; 

tudio'r'¿~{~~:r~fico_ comp,leto, anlilisis. de la oclusión, foto&if{:: . '·::.fo"· 

y extcnsi6n de caries. 

La cooperación de un médico experimentado en la atención de hem~ 

fílicos es obligatoria antes de iniciar el tratamiento de odont~ 

logía. Cuanto mlis conocimiento tenga el odontólogo en el campo

de la hemofilia, mayor serli el servicio al paciente. El trabajo 

en equipo entre médico y odontólogo, significa la consulta sobre 

cada paciente, antes y durante todo el curso del tratamiento o-

dontológico. Cll) (lB) 

En la actualidad, es factible un excelente cuidado dental para -

los hemofilicos, gracias a la utilizaci6n de tratamiento m6dico

moderno y a los adelantos y refinamiento de la ciencia odontoló-



- 56 -

gica. 

1) FAéTORF.S PSICOLOGICOS;-
. . . 

Los próblémas emocio~Úes, lO~ísticos y financieros tensionan a: 
todos los .~re~br~;:d;f~:i~;núia: •. EstX~ p~oblema~ psicosocia~-
lcs. pueÚ~<ína~¡¡if~t~:sci:af''oCiont~l~gó!.·d6m~ rcs¡si:enCin .a·i1a •·· ~·~···· 
t.enci6n·:~~·~Wf'gf¿7~f~;~,;h:~~~;;~~~~i'i~~c:'{~~~~\óJ~e~~~~~~n\pr!s~n{a'~·~~·)<.· :}; .'i}·:::;· 

· · ~::> .. <~~~;\'-~i\~1f .:;~~;\;f tl::;::{f A~~{.-r~:.;t:~~:·;::sf\;·: :,{i)\?;..;-i~.:.\;- ~;:/;·::,::_~~·:});·:; :~-:-~: .. :;~t :'·.'.;'.~~:(·-:'.':L(~ ?'-,;>~ ~: .:. : ;-;): .. ~_-:·/.:::::. '.:~ ~ ;. 
y citas :que;·.no''s.e(cump len 1i(por:1 hemorrag ias:·agudas ). o'i>: El' mucha~-: . .. . : ·<'~~/ 

. ' . . ~ _,. .>. ;~· ·,.'·; .'~·-,:·,:· ':·.· r "'"'{';J-~'·;s v .. ::·:~~·¡~·-·;¿!;,:.'--:~ ~~·»·; ! :::~·):' ;:r ~ ~ . ~:' . ; > l :·~«·., :: ,' ~ ·: •i • , - •', 'l"; ·:,,·.· t, "' 

cho con ~".'11\ºf,71la, gr~i.:e) ~uele,'}'f!1~~ar "m~fhº: a .\1!1t~sc.?,e!,ª" Y.,su .•/i j::: 
~¡:' • r ~·-",,,;~~:¡ ' ~ <.~ :_}, Jf'itv'~ '~· /\~/,"'~/ ~~.,.(!~ <'• 1 ·~~~ ¡. ~) ""•:::.p 1 1 '..,, '., ~~"i ' ;,,, ."• ;.~'~i.' 

logro educativo ffoal,: probablemente.,esté, por"'debajó' de· las nor . ., ·,:~, ';~' 
: .-:: ' .. .-: .. ,/ ;:> ;·,,., ., ... : __ ·:("<:r;{(~-1~?:~};.:~'::}~~;<~fgr~;T~f.:~Zi\;tl~;;r~~::p:~.'.~.~.r:Ji\~~'..;;~·-~·-~\~~~~\:/·~~?>{:-3.~"'•\·.·.'.~J.'.:·~·'·, ·~:.,:,.;·i.~T:.: .· ·. ::~¡ ~""', 

mas,· n pesár'. de,:.su<.in te.ligeitéia':;normal·¡}o :'super.io·fi;·/:jTaylor,'dJce: • .',·· )';\f 
,· · _>;7 ,,_<~-;;~·~\·;T:~~~;i:~~~~·~:{t:~~:!if01;~{~;ry;:t:ri:lt*·;'.·~~;0;x;~·~:x.:~::r;~,;;;:~:};\_J.~."~t~i:f ~~:~·/~'.::~~~·~1~~·-:~::~:;:: ·::~:~::.'/ ,; ·.\ .··.- ·· : · ,_ .. , , .. ,_ 1 -, , •••• 

que ha :lll'lb'ido :un:.meJ oramiento\!en .. ¡;.la':;concurrenda·üi':.clase.'de. ni- . '_:;'.'it::;.'\:;': 
-~ '. :, '_,·:·.:'' ~ · .. "~ .... ~· :_:~/·.~ :; _·:);',:,_;i.:-"'.~:~'~~-··.:~· ... "r?~~{?,1~j~~;:~~D.t·;.:/t~}~;.1.:2~0:-~\1-'.~~'~¿:;;~SJi\~;;-~~~\87::;~!t:f¿J:.~·r3}\~iC;~-~,;,'. ~.;.} ~/~; ·:·:': ·:.>.~ .: ~,~~ .L :''.~ ;' ! . . ' 

ñas hemofí licos «qtie!e.stári'~t>arHciparido'iceri'/programaskde).trata.~. ~.· '•" , ,f,, ,¡;, 

mie~t·~ :·~n. ·;~1 . .Si~1f :.;~; ,;,'~;~W~,f~i€'.~jp~t%~~~,~~~~~~·~j~~,é~'.~~f f f~(-'ri,}fó,so.·•, '.,: .• ~'',''. .. 
s'in: tratamient.o ':en.":el.:ho'gar~~cOntinúe~rbfslP~concur.r.eriCia ~;;a.-~·1a··· eScue ¡' :·', 

la·· con ··¡111i;.ffü~lfa~i~~~~~wf~~~¡~~r!~~¡g;f5~tf'~~d,¡ó~··,,d'~ ':~~'.~~~~~Jo'·· .. ~s._-, 
. : _._, ·' .~~:·; ·.,:i-~J_:'.·~-}·~,:·~~~~:i:;;~:s;;:~r:~rA,~\x·r:I~Í;;<i~.~i;Y~J;~:~·f~::f~t.~~~:~~~~~--"·;;,· .. ~~· :'.:-:, ,::: , 

importallte ~o::~ij¡¡'l",ci ta,~/;~do~tóló~ica~ .en horas de• cláse para -

evitar:,~uú~~~1~k~~á:(1~i~·~~~,'tJ¿:.~&.~Ld~; l~ escÚela; lo mismo debe 

··"' ., •• ,.""W'".''.'''•t'~º~:~·~·. ; ,;.,j ... 
L" ton•lon~fa~t~¡~t~~~~~t;~filio, ou,.do •e ''"'" • '" 
normales, suelen<_corid1:1Cir.,;a:;la.'.aparici6n de .problemas emociona-

les exteriorizai'.ri~';.,~n~:'~Jcii.~s·c~lltes. Los muchachos que se han . -

convertido en Íis,:{B,~d~f~~ri ·propensos a retraerse y deprimirse. -

Aquellos cuya .movÚÍdad es normal o casi normal, pueden asumir 

una conducta rebelde'o negligente y algunos pacientes pueden h~ 

bituarse a los analgésicos. El paciente que llega a la edad a-

dulta con deformaciones graves, educaci6n mínima, personalidad 

-
TESIS CON 
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inmadura o .una' combináción }e todo l!~ió'' lleva una vida clepen -
.', • I·.:'. ' ..... .. -.r·;·,,·:'. '·.'. • . .. : . ·.·.," •: 

dient.e Y. sin estí~ul.o; )!l .~úe lo deséalifica para . trabajo~: que-

'no se~n fÍsi'cos'y:;~o'nti"na~ri~c6ri 'h¿~~~r~glas .. frecuentes, Otros~•· . . ·. . · ·~·-... ., ·.; .. \··.'-~ ~~<~ ~-_,.; :'t/_~::: : .. ;~ .. /~C~'.--t'.?> ¡:::j~\;·-~Lf~.:~~·:i:J:/:~~;· :.~~·?;:;;>?::'.;_~.> · >':: ·: ·: ·. :, ·. 
·p~~i~nte5- ·~üe\rª~.~;t~g~do.J,1Jn';,:tl'at.~~iento correcto, un· ent~en'a ;.·~· 

·~'.i~.Z(.~:,I;~··~,~.~Hv.1~~~J~,~.i~2;sf~f¡'.(r.fr 8n1.bien~e familiar. e~ocionalmen- · 

t~·apo~~~oii'f1J~~~r1;·~~~er,/in.capacidades mínimas al. llegar a la ~ 

. ·~a~ .. f~~.;&f~~¡~·~:%~~3~,\,i~;\~'frr~ns sati~factorias y necesitan tra-

tam1cmto,~on"m~n,os yecuenc1a •. · 

.Es~u.i~H~··Y~i~~~~::~~f0:~~~;,~~~;~en~e~~ han sido dirigidos a inves~i-
. gar., las •·compllcac1ones: ps1colog1cas que resultan de las tens10-
-./. _'f·>.,; ,; :;_:; ·-::::-:~::~\.:.>fi.-:::;~~.:~:~:·~~;)(/~!~~·}';:~_2;~·ir;~~~--i~<::;A;~?-·'. ·: -. •::: .. : .: : : . 

, · ne~:ú~icas)'de'ila:'~e·~~f~l~a'i;sob~e el. paciente y su familia. Si -

:~:::~~f ~~l~itlilt~tr::::::::::::::::::::::::::::::::::· 
··cientes· he'mofílic?:s»,y(sü,s ,·familias. Los pacientes tenían entre 

uno y 24; ~~os Jéi~d!id'. y :f~eron seguidos 2 años mediante tl!cni -

cas de entrevista~. ps:iqúiátricas y observación. El propósito -, . . . 

del estudio fue obtener informaci6n sobre la conducta adapta ti-

va de, niños.)' adultos jóvenes enfermos crónicos. 

La condutta· de competencia, como la definieron los investigado

res,'.implicó el uso de funciones cognitivas, actividad motora,

e~¡>rri'úÚ emocional y. defensas psíquicas. 
'' ,.,- , ... " . .... . ' ~·' ... ," - . 

Lá ,:ad~~t~ci6~ •fue definida como e 1 resultado de hacer frente a

ias'i~ftuiicicme~ con 'buen éxito y que el paciente se desenvolví~ 
ra 1 ~.f'{~azm~nte. 
Durante el periodo de dos años del estudio, 27 de los pacientes 

mostraron una adapta~ión a la hemofilia de satisfactoria a ópti 

.·¡ 
lJ i.· 

l l1'AL ... A te cr •¡\ ... \.-.~~, 
1 
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ma, Despué~ d,e l()S. 6 ali os ee.·eclad, .:sos; p~~:i.:~j~5_ t~nían una -

mayor. comprensiórt:"d,~'.d~\re~acMn·e~tre: ~:{tr~Úm~';físico: .la sa-

lida . de· s ª~.g~~·j·~~ff ~~1,~~~~~~ifü:i~;?,~¿~~~é1~~fü.~S~t~tf :'.\.~ .... i .. · . 
Las defensas :ífsíqü.t~~s(qiie)~tili'z.a~óri}¡:iaf:a¡;i>_f()te'gerse · de los - -

. · ... ~·: ·.·· ~ ',:.:~.· .. }: :{~:}~y~;~;~:¿_~~:;~~~.~~,.~:~.\-~~~:'.:~?~;t{ ,:.:3t~'::~>'.'.'.~,;~:/:t~:i~tf ~. ·;;;;:~~:'.:;'~:::I~~::.\~l~~B;:~~-*; ~~l.~·. , .· ::. ,. 
sentimientos :'de;.iansieda: ' ··fristezá:fl:sigu'ierori;'.ún{patrón de desª-

r~oll.:o.:~·l~l ;~~}'i~~·J;·¡J~~\~~~~~~,,¡<(j)'.~~·i~i~~~~jf~f :lt~f ~~~f '~~ran te e 1 epi 
·sodio agudo';••;Jl,ero:. tan·:f pront.o{,comó''.desapare.i;ía~·e1xdólor, reasu- -

mí~~.~la·~.·Í~'.~'.~¡f ~~tf~~kj~¡j¿~J~;f l1'~~·";:r~~)?':~~',~}!¡j(:<:?,{;'~'~r;·;,7( .• ·•r:·.. · 

· De los 7: a ·.s;~alios';'iilos\::p'iiciénte s · bien adaptados mostraban un e!!. 
... ·: · · ·:.:: .. ·-<>.>· :.r:.?::;.:}1~\~3~;(ff'.trt::;'.}f)/::;'/}~~~:)::'.~/::.fy >·~:: .... ·,~ -. ·'.· · 
foque. cada,'v~z¡:~ás'¡~~telectual de su enfermedad y comenzaban a-

:;·:::1~:l1t~~lii~ff :~:·::·::::.::::::l ::·:.:, :::.:~:, m::~:::· 
' " ~::\:·:~)','.: .... ~);;:':~f::~~:'..'. ,;• 

badores·aso\~ª·~ºs\~'?n.:1a enfermedad, se observó en todos los P!!. 

~~en~e·sS,:~,~~~·~t~nf.:f.~,J?~·· a partir de los tres alios de edad. 

Ochó" de >}~s·;,~S:~P~?ientl)S ·mostraron pobre adaptación a su en fer-

::-:: ::::~:~~1%~f ~¡·:t: ''::::~:::: •. :::,::· .::::: :.:, ·:: b :::: :~ 
dades físTcas y eran pasivos y retraídos. Los 4 restantes des!!., 

rrollaron actividades riesgosas que implicaban ~eligro para los 

hemofílicos y parecian enojados y frustrados. 

Los 8 pacientes mal adaptados tenían madres y padres sobrepro-

tectores, demasiado ansiosos, que jugaban poco o ningún papel 

en su~ vidas. Los padres de pacientes bien adaptados tomaron -

parte decisiva en la atención de sus hijos. Trataron de aliviar 

la culpa de la madre por causar la enfermedad y de ensefiar a -

sus hijos a ser responsables y cuidadosos, pero no temeros-0s. -

·-------·-·-· ·--.~- ·----------
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Los auto~es,creen que el estudio señala la necesidad de que los 

pacientes_-hemofHicos y sus padres deben recibir, consejo y apo

yo c'ontiriuados de quienes son responsables por la, atenci6n de -

su salud. 

Otros estudios comprobaron una correlaci6n entre la calidad de

la adaptaci6n emocional del paciente y la gravedad clinicn de -

su enfermedad, por lo que se hizo una hip6tesis de que los fac

tores emocionales influyen la permeabilidad de las paredes capi 

lares y que además, de los defectos sanguíneos y gen6ticos in-

trínsecos en la hemofilia, también hay un defecto capilar in -

fluido por factores emocionales. 

Los problemas psicosocialcs de las personas con hemofilia exi -

gen tantas atenciones como los problemas médicos, si han de 11~ 

var una vida independiente y satisfactoria. 

A los niños hemofílicos se les puede enseñar desde pequeños a -

establecer sus propios limites y ser responsables para proteger. 

se del daño. Con consejos de apoyo, se puede ayudar a los pa -

dres a manejar sus sentimientos de culpa que llevan a la sobre

protecci6n. Los programas educativos deben ser preparados para 

compensar la pérdida de tiempo en la escuela y la orientación -

vocacional debe iniciarse temprano para asegurar la elección !!. 

propiada de la carrera y una capacitación que permita logros de 

calidad. 

2) PREVENCION 

Esta es una parte muy importante de la atención odontológica de 

un paciente hemofilico y hay que considerar los aspectos perlo-
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3) EXTRAtc'r.oNÉs .. ~<. 
' ' ~). ·'.-

Si las extraccion~s son inevitables, por supuesto dcberAn rea

lizarse en el hospital con internaci6n del paciente y por un -

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 
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ciru:!_ano bycal experimentado,. Junto con el hematólogo y los mé

dicos cor~espondientcs. Esto suele'hacerse bajo anestesia gen~ 

r.¡¡ l y con la preparación hematológica· adecuada. Se confecciona 

an~~s una gotera para protege~ ei·~tiág~lo sanguíneo en los al--

·:/~eolo~~ ·y si hay que extrae~ ~arios dientes entonces puede ser-

,~~~ ~entnja limitar la cirugía a un maxilar por vez, pero esto

·~s .asunto para consultar con el cirujano. El diente debe ser - . 
-- • 1 ' .•• 

e~t~iído <:Ím el menor trauma posible. En el sitio de la extraE_ 

.· C::Jisn~: s'e ;;co'loca celulosa oxidada regenerada con trombina. en e 1-

> t:e~ci~o' /~~{6~1:.d~l alveolo, más un apósito de ga~a esterilizada. 
,, .... :' - - ,. ''. "'~· ~. ' . ' . . 

ci.l~iicloi~li'&n; indii::adas, deben usarse suturas• 
,· . ' ,--·~>::;··, . : -.,' ' "'-"·" . -. ' 

No hay necesidad 

· · : 'de férula~\1é acrílico. Se indica a los pacient~s · qu~ no tomen 
···:~;/;>}~~-- . . . . 

~.adll porboca durante 24 horas, excepto la suspensión: de ácido-

épsilon-aminocaproico. Durante los siguientes 7 días, se perm.!_ 

ten comidas en forma de puré o alimentos que no requieren·masti 

caci6n. Debe haber contacto con el consultorio del cirujano d~ 

rante los primeros 10 dias después de la intervención. 

4) ANESTESIA DENTAL 

La administración de un anestésico local lleva muchas veces el-

riesgo de la formaci6n de hematomas y de obstrucci6n respirato

ria. En el tratamiento odontológico del hemofílico, el uso de

la anestesia local nunca debe considerarse un procedimiento de-

rutina y hay que conocer la historia médica y dental del pacie~ 

te antes de elegir la anestesia adecuada. La inyección de una

anestesia regional ha causado una hemorragia extensa y hasta f~ 
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tal de modo que la decisi6n de usar anestesia local no debe to-
- - - -- .' ·- '-'-

marse .con ligel'eia; ·No tod~s los he~ofílicos, deben .. recibir in~ 
yecciones .~e ahestesia<r;~.~:i~l°ep;et.id~s/.par~-~r.º~.edimiento~'~d~n '"··.•,•' 

:::·::::;~~;¡i,;~Ñl:~if ~~~~I!~~~ti~~1!tf~~~~~i:~~ti!i~;{1: ....... ···\•. 
y ·éstos; además·'.de:,·car.os r;.pueden·::produ'ci r/.tffectos.H'ate'rales:"inde•. "· 

~e ahies•. ; ... t~~Tii~~g~~~f l(~:¡;r~'.d~'~i'iW~{~ir~1gt~~~'.~~t~ig*/á~,~~~f ~~;ff~:~. ~·~·~~i?• .. ;, ·; '• 
c ue~~ Ós::~~~:;;¡fl;i·~:~;'"l~-~~~if ¡~~·(:a~1~i~~~~x~~~~~Í~i;~w··:;;~i~;i,}·r~ f:~~~'!~t~~ll i, ' <' ' . 

: , -... ··: ~_:', ·i_; .. ~j;\ \;::?·~.:~::!,~1J;-~\~;,n,;:.~~.:~;.~p~~~~~'.~~;-~~({~~-~::\i~t~l:¿:~fi{~/::·J,0~~~:f:/?;.:?{~~~M~~:~;;{~;~.~~f~;~;~:t\~i.~t{f;!/~-~!~~:~Jlj.!:~· ~- ·,,J) ',:_ ·..:·.' ~\'· :,:·. . -, .. , 
lan te corre spol}dien te•;-; por:'."lo.~que/iide lien 'i~manej ilr s:e•.2·10tmlis .<a t rau -

• "\,~·~- ·::·~ ·\:-~:·~)'~;-~·~\~(;~::: .::~J~,~f~·)-·,·,l·;~~·:! :~~·~!(~:·.;Í~~-~~;'~ :~~· -· \";<:'"',t~:;t I·'•.' . ·, 
mlit1camente, P.0~1b,le .• ,. · · ¡ , , .·" • t • • '"" ,,. f «·: ·"'.,, ·· · . . . ~,~':<. '-~/.)<~~,!.~:,:~~ l\,~.'/~,11, 1 ,'.,~:;'~-.<~~r:~~~{~~>.}:~";~~,·- .,_,)"',', . · 
La anestesia ,general';puede.·_emple.a.rse .Para •nrocedimient.ós ·Opera-

tivo 
5 •.·~~,'.~;:~~t~~~~~{~~i~~~f ~~¡;~f ·~gf ft~~~;~~~~'.~f;~~r~~'.~iR;~i:~~}:{~. ··gra - . 

ve qúe• serán .~r~ta~os•.c~~-'~?-~~tes111·,general ;<deben·; .. ~e,~1~ir pro-·. 

duc tos ~i ~~~·a Ú~~i~\~Ki,~:;·~~~·~;~f -~h:ª· .... nn~." .. iei.: ... v.•s·~.·~t· ... le:·.:,s::.·.~.1;~: ..• ,·r··ª}···: .... -_,•:.61.-.;~.~.o.~.:_·ec:··\ª:.".·.·.~.·l:·;·;··,:·.1.',e;·;··.'n.~.·.:·'.·ºe·.··:·r·.·_ .. !,da. ··.el;.·.'. ... ·.·••.·.· f ..... :ªd·.• .. ce:.:~b·e-.·_: 
tor vnr· 'o\JX':'Je ·so\T6•ín-a5;' Para _ ,.._ .. 

obt~riel'se -~~ ~i·~::i ci~¡;;o ·~l. so\ .. ·. La. Tiecesidád· 'cié .pr6du~tos 
plasmliticos'.'e~' eL0h~~o;Úico leve'º· moderado es ·~i~~ht'ibl~. ' 

.. ·"''"···.:. ,·-.-- ,,·, 

La anestesi~ c()~:6.xi~o.~it'i·6~o/oxi~eno es.'un inedia muy útil de 
' ,., ' . - , ...... ,, .. '· .. ' 

brind~r·ti~¡¡ c{t'~:.hd~~·~6.i,6gfca~'c:drifortable. Utilizada sola o 

con anestesia i~i:~l puede, e'l.evar el umbral del dolor y reducir 

la.an~iedad~ El uso de la inyecci6n pericementaria alrededor -

del diente, en el espacio del ligamento parodontal, para extras_ 

ciones, es una via segura para la anestesia. Las restauracio-

nes extensas múltiples pueden realizarse en una visita, con una 

cobertura de ~roductos plasmáticos, bajo anestesia general. 

Con anestesia general el paciente está menos expuesto a riesgos 
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de sangria, a complicaciones' mé.dicas, hay menos tensi6n emocio

nal y menos. costo. de. productos plasmáticos. Cuando se usa la .!!. 

nestesia;geilcr~l,.1a 'Lnt~baci6n· debe ser por vía bucal a: fin. de 
... '-······~. -·.· ~·· . . 

prevenir :la'~f~fi'Cin de. sangre en la zona nasal. 
. . ;';.·'--"',, 

5) PROCEDIMIENTOS RESTAURADORES 
1, ~·,' .':~;.; ''-::~~~~~,-.--;~~t:~~}' 

No de ben .~'o~~oriersé porque e 1 paciente tenga hemofilia. 
r: _·: ~. .~., ;.~ 

El da-

ño a los·. i:ej:id~s blandos puede ser eliminado usando el dique de 

.. hule. qu~ pr~fege a la lengua y los tejidos bucales, brinda· al· -
. " ~.:. . ) 

pacierit~iJha:~en~aci6n de seguridad y disminuye las posibilida

des. c!ci'· ~dk~ accidental. Siempre se debe usar, especialmente en 

. el:~ico.i~ferior, donde la salida de ·sangre de la lengua es muy 

dificil \de controlar. 

En .dientes con fosas y fisuras profundas, donde se puede ini- -

ciar fácilmente la caries, se pueden prevenir cubriendo estas -

zona·s con un sellan te adecuado. 

Durante la preparaci6n de la cavidad, hay que hacer una adecua

da extensi6n preventiva. 

Cuando se anticipa una hemorragia debido a una caries grande 

por debajo de la encía, porque hay que colocar una corona de a

cero inoxidable o se piensa efectuar otros procedimientos más -

extensos, hay que dar de antemano productos plasmáticos. 

Para restauraciones de amalgama se pueden usar turbina, dique -

de goma y clamps, ma~rices de acero inoxidable y cuñas de made

ra. Se debe usar una fresa nueva y lavar el campo a fin de di~ 

minuir la incomodidad del paciente. La leve cantidad de san---

., 
1 

L~Al.i .. A L

0

h 
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gria al colocar el clamp, las coronas de. acero inoxidable y las 

cui\as de madera, no es problema, •·Las- prepa:racio~es para coro- -

~~;:~i·~\\iil!!!l!ll!lll!lli!lli'Jl!t!i~i~~:~;;:" 
darle. al; .pac1e·nte}una'.t_dos1s}de;tproductoC:pla¡¡.mlit1co';, en. cond1c1on; 

·:: .... ·-~:.~~:~:)§ .. ~i ~'. ~·::!~'.!:J~11;~;:~\~f)\}~·::::;.~i~~~~&.~:~~:.1t{~):'.~;~~.~·.!t~-'l'.1~'.~:~~~.:~~f·;~fW~~.:.~~~~>··.:'..'.::;7?:' \/'.:i"~:f(·:D ::.~~: .: · i' .. :'.\_ · ,:·:> ·.,:·.-, ~ .. : : · ._ .,'··~" 
ambulator1a·;',;:/Las Haceracione·s·~·en:;:la'.•lengua'\suelen·, ·sangrar·; pro 7 · · 

_:?~ :, --,:: .~:'./':'.(~~:~,::t~;/f~~F~~\tJ~t:~;; ~~·t\f'.~:-~~:t/; J~:;_:r.t.%'..~~Jf:):~D-t};,:~~;;\{:'f;::;:i~~-:;;~<:<;.~:,:.~ {··;···?<t .. ~,::.-·<;:_,:·: ,>::>; ~ : .) :;·: ~ .. ~~>-:; · ;:_·:_ 
longa.dament e}:~.de .'.modo •::que.:••s i;,:;:ser. producen·;:_e 1 . .,pac1en te{de be:.J'ser: :· 
. : ' -·:· '.·;--~- :::~ \}X·i t -~~1~:·t~~J;!1:;";~' .. ::~f~'!.:;'..1_:;/-·;,:L:;·~f~X: {};~~i'.<~f~-~~f~: '.~'-~}!:~~::,~~-;;~,<2:~:::('·" ~-.~~::~·A·~\- 4:;-.;:-~s::;~\ '.-.'.~~~~n::;{~~~1:;~:'.:('-~- :·):'.::·:: :; ·, .' '.; 

derivado'<de~hnme'dia to;:-.para:itra famien to. con 'iproducto (:plasmli tic o, 

La ·e f üÚ·~·~ .. '~~~t~~,~~~;J.~i;'f ~1;~j ¡~~jj¡~·;1ff .~~~li,~:.'.F·t '~;:f#'.1i~j1r~~~;,if ~~:~~; ·· · · 
del piso de· la boca; ,es.;particularmente' peligrosa 'porque. ia h·~- · 

~~~~~:~~;:~t~ii!it;:;:;;¡¡f ¡~;~;::;'.;~:;~;~;'.:;:;:~;;~ 
ratoria dental ex~eie.rite 'eS'' una preocupación vital para la. per- · 

sana hemofilica. 

6) TRATAMIENTO PERlODONTAL. - ; 

Al descuidar su higiene bucal, l.o.s paCientes tienen una acumula

ción excesiva de placa bacteriilna.ycálculos. Es imperativo que 
. . 

esos pacientes sean vistos con frecuencia para que el tratamien-

to precoz evite la necesidad de tratamientos periodontales com-

plejos. 

Los procedimientos de rutina aceptados, raspaje, curetaje y pu

lido, pueden efectuarse sin riesgo significativo de hemorragia 

•. i>ls cru 1 ' ..• ¡ . 1't 

FALLA 1' E C R.GiiN 
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•:·· 
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grave y sin una dosis previa dé; productos J.llas~litieos. · Las se 
-,~ .. -, ' -: 

siónes ·deben .s~r :éort~~~>con'.·~iompois~fi~i~~té. lint~~ ,'s~·~·iones· 

. ::::{:·,,;;~~'ti~~~jf i~~i~~,~~~~«~~~?~~~ti~~.~·J~~:i~'.':l·:.: . 
eliminnci6n;i.:defgrandes,;;·clilci.tlos 's·úbg1ngi vales c~'n· 1a res~l tan· 
. ,- ·. ;_~\;~::'·.: -~~:\;-;~~rts1~~~-~:1~~~~~~\:;;1.r~§~i-~~~:.~.:~~,/1:~/:dé~~·~i~::JJf~Yé~!::f~~·~;;_:_.;_· .. ?r·:: · ··: .. -· .. : -. ·, · ·. '. :·: . .... , 
to. lacorac1ón1:•delEtoj1doi·gingival.:o en e.l tratamiento de en.--. 

, ·-:'.~>~?t::~~; ~/f\.~~:;;_;.:}~;i(~~*~;~~¡ :-:~:~ ~.~;:,~;~~~:~~~;.:;.>~6:W;t:~r:Y<.:·~ :,;.::,~ ,,:_~:~·,\=·· - : -. . . 
· ci!ís inflama_d~si"'.:.edema(os'as ;oyhip~réinicas, hay que hacer una -

-_: ·· .--~~;~; >:;~;i>:::·;7~~SI.~:-1Z:Il:tl;:,~\;~y:}:.'.:rn~~~:\~~~~-~~-·'}'·;·~;;/ -· -~ .. 'v' 

· infu~i~n·:p~~operiito~~ll\~~· U.~. ~~oduct~ plasmlitico apropiado. 

Un ~·¡v~(d~ í~'~·t·~·t\yii'iJ;;~'iix en'p~asmn del zo~ es adecuado.' 
-J·,··:< ... .',..;.: 

RI advonÍmi~nt~ -del :;~W~t:~:~hrasónico de raspajc. ha si~o muy 

benéfico para eliminar dc~ósftos ;subgingi vales de cáictil~s'; ~ ~ 

porque suprime la mnnipu
7

1~·¿i6n de los raspadores y curetas de~ 
mano convencionales y no produce daflo al tejido bbndo adyace!l 

te. 

So puedo usar un apósito periodontal a presión post-operatori~ 

monte como ayuda a la reducción de la inflamaci6n y para faci

litar ln hemostasia. 

El tratamiento pcriodontal debe sor cuidadoso y relativamente-

atraumático, especialmente en el arco inferior. No deben in--

tentarse procedimientos quirúrgicos extensos debido a la nat.u

raleza vascular del periodonto. Si es necesaria la cirugía p~ 

riodontal, el nivel de factor VIII o IX debe llevarse al 30\,-

inmediatamente antes del procedimiento; en algunas circunstan

cias¡ Jos pacientes pueden beneficiarse también del ácido épsi 

lon-~minocaproico y de restricciones dietéticas. 

:S CL N 
FALLA LE OR1GEN 
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7) TERAPIA .PULPAR • -
- . . - ' . . 

En diént'es primarios y permanentes se recomienda las técnicas-

de protecci6n"direé:ta e, in.difécta. La protecci6n indirecta es 
--. ¡ . - -·· . - ·- --- ' 

ideal para·· pa~~~~tes· ~emofíl~cof.porqut''1~<e1'imrri~cÍ6n•de .. la_ •• -·· 

mayor . parte : <l~···· l~.:,:d~·~ts~.ª·:.~f:.t.~i1;~;;~~~.~~¡~\~.~~;~i,~i·rit0~~~s.;\~~-.•• _l;a •·• p~ 
si bi lidad de una expcis ici6n;p'illpar .• ., •.. ;como (es té'.• pfoce'dfniiC'ri to 

• : . ' - ·'. ;".! ; .- ·_:~ ':·1

:'::: ,·: -~:\~'.~:,:·:·){!~;;,_~;~\;?~í1~j{:,~_:f6if~1 ,1:,. ~¿~~:~:i:nr~:~~:.t~I:~':-IAfj1~}::'~;j~;:bt;~;1~~\>}::~::.0~-\~~r ::<·;',:'.~ '.·;: .. ··.:/_ 
es bien tolerado •poriel'.'.:pacierite ;~[';ccin;.poc·ó~'.o•:n1ri"gan·:'.dolcir·;· dé-

. .'.- .. · . ·: ~-: ~ '.·_. ----.. ·:-~._:·:~;;:_./(~;::\: ;;,:?_N:;·\y:~.~:5,~~~~:~'.~:·.~i:~~~-'.~;:1~1/:r/::}~l\¡~-~;~~.:~~~:~~? ~!~'.~N;tJ~~-;~~úX:Iif)~\~;-~.~~; Tr1~'.:·~-~ ~ .. !~ ·,., --._ ,_,, •• -· ·: - '. 

be ev1 tarse;e~¡US();;de,)\aJ1e.stesi,a¡;loca,L'.;'f'i Sl}:frac:asada :protec ·- · 
:, ~:· ¡, .. ')'.·,·-'.</.::~.:-,:.:::.~< ~:f,;.~f -~-~~:.1~~-;~!~/¿¿:;::t}fL\;~~%~l:if?'.t~· '.:'.::.:::~.)~/~\~f.,J1~~~:b~. };>~~ :-'.,f: -~·· ·:·'... •. -,. ' , .. 

ci6n · indirecta•:y:.'·se :·producesiun: abs'ceso.;se; podrá" hac·e·¡.· ,trata- -

m ''";\'. .~;,'iE~~!{1~J~I~¡:~~. · . . . . ... ···· . . . 
La pul potórií!ii\~con¡{fbrníócre so 1, en dos sesiones ·puede rea 1i zar se 

;~ .>:<~\ ~~-~r.~,~~5g~;/{~~~-;~~,s~-J~',;~:'.~~-~~¿~:t;:.~:!:_,,~:;~:··,_:. __ .. ·\'~· :": · , ); "-:_. ·_ · <: ·. '- · ·. -. : -'. :_ . · 
a fin >éríl dfento.sinecr6ti.cos. 'éori ·,trayecto fistuloso; Se puede i!!, 

:; ~->·!.~:::~:.~~i:~{:{I::~;·~-~¡,¡.-:;f~:1f~f~)1Vf'i~~;rJi~1 ::\-~( •• ,.~ .. >~· ... : · -- .. ->-... _._::··_. · ... · >. · 
yectar.: una·~::soluc:i6ni;ane.st6sica directamente en la pulpa, siem-

ptreer_ .. •a.qp'~u1f:eaj'_·:Pff1;}a:'¡s;{m.~~á~~t~~e1>c;~~a2r···.¡p{or>erva1·uan.~ue elpaCI~nF.~ .~~ya recibido o no -
""·>\ .. : .. :'".: '" 

.::;·:·;:.~;:.: .. ::· ';( '• ,,~- :'.f"-

Una torunda: de' algodón con formÚ~~s'~J. ¡apli.ca\Ía al tejido snn-
·;,\.::-\:;~.. .-:·" , ' .\. » <-~··:./:.6~~- '. ·:.>;"' < 

gra~te: den.tro del conducto es suficiént~. para asegurar la hemo¿ 

tasia; ~i~ terapia plasmática previa. 
. . ' : _ . - ·' : ·-~ ; ''' ., ' . 

Los pro~edimi.entos endod6nticos de rutina pueden efectuarse. - . 

L~.:.t.erapia de reemplazo puede estar indicada cuando se dá ane! 

tasia local o cuando hny necesidad de controlar la hemorragia 

durante la extirpación pulpar inicial. La terapia de reempla

zo subsiguiente se omite porque el dolor y la hemorragia habi-

tualmente no aparecen. En casos especiales, una alternativa · 

consiste en inyectar la soluci6n anest€sica directamente en la 

cámara pulpar, obteniendo una anestesia profunda y controlando 
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ln salida de sangre por .la vasoconstricci6n que produce la. sol!! 

ci6n. 

En dientes permanentes gravemente afectados, Trask · nconsej a la: 

~técn.ica con formocresol, como una alternativa a ·la extracción .. 

8) ORTODONCIA.-

·Mu¿hos pacientes ~on hemofilia que necesitan tratamiento .6rto-

d6niico·no se hacen atender porque tienen temor de posible~:ex: 

t.raccioncs y porque los ortodoncistas no suelen ser exper~~~~t!!.' .. 

·dds .en el tratamiento de homofilicos. 

,iieilen !Os beneficios estéticos, funcionales y psicol6g¡~-6s:¡~el· 
fr/1.ta'.miento. Pueden desarrollar enfermedad p~r,io~~~Ú'{~-;~~~\. 

la malposici6n de dientes, lo'·::qÚ~:;ÜtÍviiria. 
'.' .. ;. ' - f ' .. '·>'• i~ '· .·• : •. '• •. _. ' 

a'..un1·~v~rit~~l necesidad de procedimientos o~Ú~t§f:l~~J·~~~e~~os 
~-:_~;·~~·~~;~ab~i~ncs. ~-. ~, .~ .. ,'\" 

(-.~·.::'.~~.s\; : ·: 
.::::,:-.,-:,·:··'_ .' 

Tanto la ortodoncia correctiva como la interceptiva pueden y d~ 

hen realizarse en pacientes hemofílicos. El operador debe cui

dar que los alambres no irriten el tejido blando, porque la ef!! 

si6n sanguínea resultante puede ser difícil de controlar. Una 

posibilidad es el uso de ligaduras de plástico o de goma, en l!! 

gar de las de alambre. Los arcos con anzas múltiples deben 

evitarse y los extremos de los arcos deben ligarse o doblarse.

El uso prolongado de bandas, que puede causar irritaciones cr6-

nicas de la encía, no es aconsejable. El operador podría consi 

derar la reducción del ancho de las bandas, de modo que sean me 

nos rodeadas por encía o el uso de brackets unidos, disminuyen-

.• !'". f t 
; L. N 
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do asi la irritaci6n ~~,los t~jid6s. 
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La hemofilia es una enfermedad hemo~rágica he~editaria que se 

caracteriza por la·deficiencia o ausencia de un fact6r.de la 

" . ,, . , 

Defici~ncla del factor XI. 

En'fcrmedad de Von Wi lle brand. 

La forma de herencia de las hemofilias A y B Ó;~ ~e~:esiva, lig!!. 

da al cromosoma X. 

La forma de herencia de las deficiencias del.fac:"tÓr:'.xI·y la En-
"., ·.·,· 

. ' .. ,,' . 

fcrmedad de Von Willebrand es de carácter autosómico.dominante. 

Afecta a ambos sexos. 

La gravedad de esta enfermedad depende de la concentración del 

factor deficiente en la sanr.re. 

Las pruebas de laboratorio m~ncionadas en este trabajo, son de

·. terminantes para el diagnóstico de la enfermedad. Este padeci

mienio·ri~ tiene un tratamiento definitivo. 
··'•", 

La hemofi1la Clásica se maneja hematol6picamente con preparados 

del·.factor VIII en fQrma de crioprecipitado, fundamentalmente. 
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Las deficiencias~de·•los·factores IX.Y XI se manejan hematoll 

gicamenfe. ~oéJ>rlls~'~:fr~sc~. 
"'·' 

Para ei ~~·~~jt:e·~:t'6ili~t6'f6~rcodel paciente hemofílico, es n~ 

::·::.·~;;itg~~¡~~t~li1J~~~~;,: '.':j: ·:::::;::; .. :.:::;': .. ~. 
xodoncia,· éi~u~·íª').bllC.al~:'o.1:.c;a}q(ier,'~t~a ·in~~iob~a )i?il.~r; .· -
1ª ~e;~~~i{~;~·f ;}'~~f~~t;{.~~¡~~~);,i~}~}\i,'.~:~j~;,.,~r~.f~~¡~.~;bV/~ttºm- ~······ .·. 
plemenh · con•Ua :;terapia•;:de,;:reemplazo·,·/manej nda'.,'por)el'>hemato· . 

logO • . .•• • •••• ''.'"'.'Jj'.'~i:'<'.Ji'1~0~¡)c~1~;~«t¡~it1~~i¡::;.:•;, :·' " 
Es muy conveniente que el'.éii'ujano:Aen~ista•;coriozca.es.te pa-

,_ -· º .f >: -~·,r-;·.;~ -· :· 

decimiento. sus pri~cipnle~' lllJllües~ac.i'on~s. 'risi .·como ol es-

quema de manejo, para ~~Ú~r ~o~~r.e~·p~Úgro: la vida del p~ 
ciente. 
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