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INTRODUCCIÓN 

El desarrollo de técnicas para la slntesis de péptidos reali.zada en 1967, dio 

como .-esultado gran número de análogos de la AOH (hormona antid1urética), 

logrando la síntesis de la 1-deamino--8-d-arginina-vasopresina (DDAVP) 

conocida como DESMOPRESINA, que es el agente usado actualmente en 

diabetes insipK:ia sensible a la ADH. Actualmente se estudia el uso de la 

desmopresina, en pacientes con hemofilia A. dado que la desmopresma es 

efectiva para acortar el tiempo de sangrado. 

El mecanismo de este efecto no está totalmente aclarado. pero se considera 

que implica la secr-eción del factor van Willebrand por las células del endotelio 

vascular, y del Factor VIII por los hepatocitos. por lo que la desmopresina 

podría ser una valiosa forma de prevención al tratamiento quirúrgico durante 

episodios hemorréigicos, en pacientes con enfermedades relacionadas con el 

factor VIII de la coagulación; tales como hemofilia A y enfermedad de van 

Willebrand_ 
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CAPITULO"'! 

HEMOSTASIA 

La heJTIOstasia es un pr-oceso fisiológico que detiene espontáneamente la salida 

de sangre en la zona de la lesión vascular. poi" medio de un cambio de estado 

liquido a sólido. que se logra con fa fonnación de un coágulo. 

La hemostasia se divide en dos fases: 

• Hemostasia Primaria; donde se lleva a cabo la interacción entre el vaso 

sanguineo y las plaquetas 

• Hemostasia Secundaria; donde intervienen los factores de la coagulación. 

"1 _ "1 .- HEMOSTASIA PRIMARIA. 

Al presentarse la lesión vascular, la colágena subendotelial queda expuesta y 

lleva a cabo la unión con las plaquetas circulantes, cuya función consiste en 

taponar rápidamente cualquier lesión de continuidad producida en el endotelio 

vascular, mediante la fomiación de cúmulos plaquetarios capaces de taponar 

las lesiones. Y esto ocurre aproximadamente de 2 a 4 segundos. 

Si la abertura del vaso es pequei'\a. el tapón plaquetario basta para detener la 

pérdida sangulnea por completo; pero si el orificio es grande, se necesita la 

formación de un coágulo, ademas del tapón plaquetario. 

Normalmente las plaquetas no se adhieren al vaso sangulneo; solo se activan 

cuando existe lesión y se expone la colágena. 

El vaso sanguíneo consta de tres capas: la intima (endotelio), la media 

(músculo liso) y la adventicia (tejido conectivo): todas participan directamente 



HEMOSTASIA 3 

en la hemostasia. al ocurrir una lesión vascular. El músculo liso se contrae y 

disminuye el calibre del vaso. asi como el flujo sanguineo al sitio de la lesión. 

Finalmente la coléigena queda expuesta y sirve de sitio de unión con las 

plaquetas. 

Cuando ocurre una lesión, los mecanismos fisiológicos de regulación dejan de 

funcionar y favorecen los mecanismos proagregantes que perm1t1ran la 

interacción entre el vaso sanguineo lesionado y las plaquetas. 

La agregación plaquetaria se lleva acabo por medio de glucorreceptores 

específicos localizados en la superficie plaquetana, a su vez. también part1c1pa 

el factor de van Willebrand {FvW, sintetizado y liberado del endotelio). formando 

un puente de unión entre el subendotelio y las plaquetas. La fibronectina, la 

vitronectina y la laminina son otras proteínas adhesivas que fortalecen la unión 

entre las plaquetas y el vaso sanguíneo. La trombospondina participa también 

en la adhesión y agregación plaquetana. El factor activador plaquetario (PAF), 

liberado por el endotelio. favorece los mecanismos de activación 

intraplaquetaria y finalmente forman un tapón hemostático que detiene la 

hemorragia. 

1.2.- HEMOSTASIA SECUNDARIA. 

La hemostasia secundaria o coagulación sanguinea es un proceso donde 

actúan varias enzimas, cofactores y superficies celulares para la formación del 

coágulo insoluble. 

Esta ocurre cuando los factores de la coagulación, que son proteínas 

plasmáticas, interactúan en una serie de reacciones enzimáticas, para convertir 

el fibrinógeno soluble en fibrina insoluble. 
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Las reacciones se producen en una cascada donde los factores de la 

coagulación inactivos circulan como cimógenos. y que al ser activados se 

convierten en enzimas. 

La activación de la cascada empieza cuando los cimógenos se exponen al 

subendotelio de los vasos (la activación del cimógeno requiere de Ja superficie 

fosfolipidica de las plaquetas activadas, que mtervm1eron en la hemostasia 

primaria). Esta superficie fosfolipíd1ca limita el srt.io de las reacciones. El 

sustrato final en la cascada es el fibrinógeno. que logra su conversión a fibrina 

por medio de la trombina. 

La fibrina foTTila una malla en el tapón hemostático primario, produciendo una 

barrera estable (coágulo), evitando la salida de sangre. 

Cuando el coágulo de fibrina cumple con su función de obturar la lesión, y el 

vaso inicia su reconstrucción; la fibrina es digerida por la plasrnina. que es una 

enzima del sistema fibrinolitico. 

1.2.1.- FACTORES DE LA COAGULACIÓN. 

A los factores de la coagulación, se les asignó números romanos en el orden 

en que fueron descubiertos, y no por su secuencia de aparición en la reacción. 

El factor VI se había asignado a la forma activa del factor V. por lo que 

actualmente ya no tiene asignación. Hay otros factores que no tienen asignado 

un número romano y son la precalicreina (que en su forma activa es la 

calicreina) y el cininógeno de alto peso molecular (CAPM). Los fosfolfpidos 

plaquetarios no se encuentran clasificados en los factores de la coagulación. 

Cuando los factores se activan y se convierten en enzimas, se les agrega a su 

numeración romana la letra a. 
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Desde el punto de vista funcional los factores de la coagulación estan 

agrupados en: 

• Gr-upo l. Del fibnnógeno. mciuye los factores 1, V, VIII y XIII. Estos tienen 

características iguales. su sintes1s no depende de la vitamina K. 

consumen totalmente durante la coagulación 

• Grupo 11. De la protromb1na incluye los factores 11. VII. IX y X Se sintetizan 

en los hepatoc1tos, para lo que requieren de vitamina K. Se necesitan iones 

de calcio para la unión de estos factores a la superficie fosfolipidica. para 

lograr su activación. 

• Grupo lit. De la activación por contacto incluye los factores XII. XI 

precalicreina(PK) y cininógeno de alto peso molecular(CAPM). 
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1.2.2.- NOMENCLATURA. 

La nomenclatura universa/ ele los 'actores de la coagulación, se "1Uestra 

en el cuadro 1. 

Cuadro 1. Nomenclatura 

FACTOR NOMBRE DESCRIPTIVO lSlnónlmoal 
Fnbnnógeno 

FORMA ACTIVA 
Sub-unidad de la 
Fibrina 

11 Protrombina. Serin Proteasa 
111 Factor tisular. Tromboplast1na 
IV Iones de calcio 
V Proacelenna; Factor lab1I. Globulina Ac (G-Ac). Cofactor 

Acelerador de Protombina 
VII Proconvertina, Factor Estable Acelerador de la Proteasa 

Conversión de la Protombina del Suero (CPS) 
VIII F. A.1t;:-.amofllico A; C:cb:.:!ina Antrhemofllica; Cofactor 

Factor van Willebrand. 
IX Componente Trornboplastinico del Plasma Serln Proteasa 

(CTP), Factor Ant1hemofil1co B; factor de 
Christmas. 

X Factor de Stuart-Prower. 
XI Antecesor de la Tromboplastina Plasmática; 

Factor AntihemofilJco C 
XII Factor Hageman (de contacto) 
XIII Factor estabihzador de la Fibrina 
Precalicreina Factor Fletcher 
Cinínógeno de atto CAPM: Factor F1tzgerald 
peso molecular. 

1.2.3.- CASCADA DE LA COAGULACIÓN. 

Serin Proteasa 
Seri n Proteasa 

Senn Proteasa 
Transglutinasa 
Serin Proteasa 
Cofactor 

Es una teoria que describe la coagulación sanguínea, por medio de las vias 

extrlnseca, intrínseca y estas a su vez forman una vla común, activando al FX. 

Figura 1. 
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Figura "I .- Cascada de la coagulación. 
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Vla extrínseca. 

Esta vía se inicia cuando al presentarse la lesión. el tejido libera tromboplastma 

tisular que contiene un complejo lipoproté1co con una enzima proteolít1ca. El 

complejo lipoprotéico se combina con el FVll de la coagulación (proconvertina} 

y en presencia de fosfolípidos tisulares y de iones calcio (Ca++). actUan en 

forma de enzima sobre el FX activándolo <FXa). Este FXa se combina con 

fosfolípidos y con el FV (proacelerina). formando asi el complejo act1vador de la 

protrombina. que la fragrnenta y forma trombma 

Via lntrinseca. 

Los componentes que intervienen en esta via circulan en el torrente sanguíneo. 

Esta via se inicia con la exposición de los factores de contacto. con la colágena 

expuesta por la lesión vascular. La colágena expuesta altera a las plaquetas, 

que liberan fosfolíp1dos. Aquí el FXll. junto con la PK y el CAPM. se activan 

formando al FXlla. la PK se convierte en calicreina (K) y el CAPM libera 

bradicidina (vasoconstrictor). 

El FXlla activa al FXI y este a su vez ya activado {FXla). en presencia de Ca++ 

activa al FIX (FIXa). 

El FIXa activa al FVlll. que en su forma activa se presenta como cofactor. 

después el complejo formado por FIXa. FVlll, Ca++ y fosfollpidos; activan al FX 

(FXa). Es aquí donde convergen la vía extrínseca y la vía intrinseca, formando 

una vía común. 

El FXa, activa al FV (proacelenna) convirtiéndose en cofactor. El complejo 

activador de la protrombina. formado por el FXa. FV. Ca++ y fosfolipidos 

transforman a la protrombina en trombina. 
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La protrombina se fonna en el hígado y este necestt:a de vitamina K para su 

formación normal. Es una proteina inestable que fácilmente se fragmenta 

fonnando la trombina. 

Una vez ya formada la trombina, participa en la activación del FXlll (Factor 

estabilizador de fibrina), en presencia de Ca++. También activa a las plaquetas 

e interviene en la fibrinoformación provocando proteólls1s del fibrinógeno 

Al formarse la fibrina. se logra la formación de fibrillas en una red o malla para 

el coagulo, atrapando plaquetas. entroc1tos. leucocitos. 

El coágulo se endurece por medio de la fibrinasa que se deriva del FXllla. y 

este con intervención de Ca++ actúa sobre las fibrillas de fibrina logrando que 

se formen enlaces cruzados. logrando así su polimerización que finalmente la 

hace insoluble. Esto se conoce como retracción del coágulo, logrando que los 

bordes del vaso lesionado se acerquen y finalice así el proceso de Ja 

hemostasia. 

La hemostasia se puede ver afectada. por la deficiencia de alguno de sus 

factores. generando trastornos en la coagulación. 

En esta tesina rnenc1onaremos particularmente al factor VIII de la coagulación, 

ya que su deficiencia causa el trastorno de la hemofilia A. 

1.2-4.- FACTOR VIII (ANTIHEMOFÍLICO). 

El Factor VIII es una glucoproteina. Su vida media es de 8 a 12 horas. Su lugar 

de síntesis no es del todo conocida y parece tener lugar en el endotelio, 

principalmente en las células endoteliales de los sinusoides hepáticos; esto 

basado en la referencia de que los pacientes que han sido transplantados de 
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hfgado incrementan el nivel de actividad del Factor VIII. El factor VIII circula 

normalmente formando un complejo con el FVlll vW y FVlll·c (Cuadro 2) 

Cuadro 2.~ Características del Factor VIII. 

Nombre Factor Ant1hemofilico A 
Genética Cromosoma X 
Sintes1s Endotelio y hepat1ca 
Peso Molecular (Kd) 280 
Vida Media (horas) 8-12 
Concentración plasmática (mn/rnl) 0.1 
Caracter-ist1cas en plasma Complejo con el factor von W1llebrand 
Caracterlst1cas Funcionales Cofactor 
Estabilidad Factor lábil 
Función Comple10 Xasa de la coar:1ulac1ón. 

"1.2.4."1.- TRASTORNOS HEMORRAGICOS POR DEFICIENCIA 

DE FACTOR VIII. 

La falta de factor VIII causa trastornos como las enfermedades de van 

Willebrand y hemofilia A. 

Enfermedad de von Willebrand. 

La enfermedad de van Willebrand (EvW) es el trastorno hemorrágico hereditario 

más frecuente. fue descrita por von Willebrand en 1926. 

En su forma clásica es transmitida por herencia autosómica dominante o 

recesiva (por lo que puede afectar por igual a varones y mujeres).Caracterizada 

por tiempo de sangrado prolongado, niveles bajos de FVlll:C y FvW. 

Es una enfermedad que incluye diversos defectos caracterizados por la 

sintesis. liberación o función anormal del FvW plasmático y plaquetano. 
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Como el gen que codifica la sintes1s de este factor se localiza en el cromosoma 

12, el patrón hereditario de la enfermedad es autos6rn1co y puede ser 

dominante o recesivo. 

El FvW es una glucoproteina que se sintetiza en las células endoteliales (del 75 

al 85o/a) y en los megacanocitos (del 15 al 25%) 

Funciones del factor von Willebrand en la hemostasia.(Cuadro 3) 

La hemostasia normal requiere del FvW por dos razones· 

1) Para la adhesión plaquetana 

2) Como un portador para el factor FVIJl.C. 

Cuadro 3.- Funciones del FvW. 

Regulador 

dela 

Hemostasia 

Hemofilia A: 

Hemostasia 
Pnmaria 

Hemostasia 
Secundaria 

Adhesión Plaquetaria 

Agregación Plaquetaria 

Portador de la molécula de 
F.Vlll:C 

Es un tr-astorno hemorrágico que se debe a deficiencia hereditaria del factor VIII 

(Factor Antihemofilico) y se transmite en forma recesiva ligada al cromosoma X, 

por lo que solo los varones están afectados desde el punto de vista clinico. 
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Los pacientes con hemofilia A o clásica, carecen del Factor VIII. en su fracctón 

coagulante (FVlll C).La hemofilia se clasifica en leve, moderada o severa de 

acuerdo al porcentaje de actividad del FVlll:C. (Capitulo 2, cuadro 4 ) 
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HEMOFILIA A 

HEMOFILIA A 13 

La palabra hemofilia proviene del griego -hemos: sangre y filia: amor (amante 

de la sangre). nombre asignado a la enfermedad en 1824. 

En 1839 se publicó la primera descnpción. en 1893 se demostró la 

prolongación de los tiempos de coagulación en pacientes con esta enfermedad 

y en 1937 Patek y Taylor aislaron la protelna deficiente, denominada globulina 

antihemofl lica 

2.1.- DEFINICIÓN. 

Es un defecto de la coagulación, definido como una enfermedad hereditaria 

ligada al cromosoma X; sin embargo, en el 33°/., de los pacientes no tienen 

antecedentes familiares y se asocia con una mutación de novo; por esta razón 

no se debe excluir la sospecha de hemofilia, en pacientes que no refieran 

antecedentes familiares de la enfermedad. Ya que la enfermedad se trasmite 

por el cromosoma X; está limitada a los varones y el defecto es trasmitido por 

mujeres (portadoras asintomáticas). por lo cual el padecimiento se presenta en 

varias generaciones(pueden ser continuas o no). 

De acuerdo con su forma de herencia se puede concluir que: 

1. Todas las hijas de un hemofllico son portadoras obligadas. 

2. Todos los hijos de un hemofihco son normales. 

3. Aproximadamente el 50°/o de las hermanas de un hemofilico son portadoras. 

4. Aproximadamente el 50o/o de las hijas de una portadora son portadoras. 
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La prueba más específica para detectar una mujer portadora es por medio del 

análrsis del DNA por estudios de reacción en cadena de Ja polimerasa(PCR) 

detectándolas con una exactitud del 95%. 

Hay casos en México donde Ja detección de portadoras de la hemofilia A se ha 

realizado mediante el analisis del polimorfismo intragénico. por PCR o southern 

blot. lo que permite el diagnóstico con certeza de /as portadoras. 

Existe una 1nc1denc1a de 1 a 2 casos por cada 10,000 habitantes. En México se 

estima que hay 1 caso por 77.000 hab.; sin embargo en Ja actualidad se ha 

estimado que existen 2,000 hemofilicos en todo el pais; esta incidencia puede 

ser mayor debido a Jos casos no diagnosticados, ya que algunos pacientes con 

trastornos hemorrágicos leves pueden no ser identificados. hasta que son 

sometidos a una intervención quirúrgica (entre ellas, extracción dental) 

La hemofilia A se produce por una d1sminuc1ón en /a cantidad o actividad del 

factor Vlll:C. 

2.2.- CLASIFICACIÓN. 

La hemofilia A se clasifica en· leve, moderada y gr-ave. de acuerdo al grado de 

pr-esentación de Ja actividad del factor VIII (cuadro 4), quedando deterrmnada 

también la gravedad clínica. 

1. Hemofilia leve, se determina cuando el nivel del factor VIII está entre el 5 y el 

30% de su nivel normal. Los pacientes presentan hemorragias con 

traumatismos intensos o con tratamientos quirúrgicos. 

2. Hemofilia moderada, cuando el nivel del factor está entr-e el 2 y el 4%. Los 

pacientes presentan hemorragias con traumatismos de intensidad moderada. 
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3. Hemofilia grave cuando, el nivel es menor al 1 %. Los pacientes presentan 

frecuentemente; hemorragias en art1culac1ones o músculos al mínimo 

trauma. 

El nivel normal del factor VIII es de 100 U/di. con limites entre 50 a 180 U/di y el 

nivel del factor deficiente. es s1m1/ar en todos los varones con hen1ofil1a. en una 

misma familia. 

Cuadro 4.- Clasificación de Hemofilia Clásica. 

Ti o Porcenta·e de Actividad 
LEVE >5 
MODERADO 2-4 
GRAVE < 1 

2.3.- FISIOPATOLOGiA. 

Los avances en la bioquímica y la b1ología molecular, han difundido el 

conocimiento acerca de las propiedades fisicoquímicas y funcionales de las 

proteínas, que participan en el sistema de la coagulación. 

En la coagulación el factor VIII y IX part1c1pan en la activación del factor X como 

parte del complejo X asa (IXa, VIII, fosfolipidos y Ca++). La función del FVlll es 

medido por el análisis de la actividad coagulante, en el cual el punto final es la 

formación del coágulo de fibrina 

El defecto es una falta o nivel bajo de actividad coagulatoria del factor VIII 

plasmático (FVlll:C). Parece ser que existe una síntesis defectuosa de esta 

parte del factor VIII. Estudios inmunológicos revelan cantidades normales del 
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factor Vtll:vW (componente del FVlll relacionado con Ja adhesividad de las 

plaquetas que no presenta afectación) 

La siguiente ilustración muestra la sintesis del FVJll en individuos normales. en 

Ja hemofilia A y en la EvW (F1g. 2) 

Figura 2.- Síntesis del FVlll en las tres diferentes situaciones. 

NORM4L 1 HEMOFILIA A 

p,., de gene.s del 
gen ael c:omosoma gen ael Pa~'~":.,~::~a del 

c:~s0<na autoson><eo p<1ra cromosoma au1osóm1co 
X P•r VIII C el ~lfl vW X p~a VIII C . . 

? celula hePahc.a CeluJa endoteloal ? CeJu!a hepal•Cd Célula endo~...,h;1I 

l 
VlllvW 

Toct:i 1~~~::;,~lto¡o 
unoclo en el plasma 

Bloqueada 

.Defeel'o solarTWtnte. 
de coaguJ11c1on 

2.4.- CUADRO CLINICO. 

ENFERMEDAD oi: vW 

¡¡en ae1 
Cl'OtTIOSOma 

X par! VIII C 

Celula hepatu:.¡o 

P,tr de genes det 
cromosoma 

aulosomtc0 para 
VIII vi/V 

l 
c..::.,_,1;1 ttnooteJ·¡;i¡ 

..J.. 
Bloque.ll<UI 

RQp1damen10 
desl,ulda en 
ausencia de 

VJllvW 

Defecto de 
adhesl(ln pl•quetana 

y eoagul.:1c1ón 

El síntoma por excelencia de la hemofilia es la hemorragia y la vanada 

sintomatología del paciente hemofilico es. en su mayor parte, debida a 

secuelas y complicaciones del sindrome hemorrágico. 
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Como la formación del tapón plaquetano es normal en la hemofilia, el sangrado 

se presenta en forma caracteristica durante varias horas o días. después de la 

lesión. Las manifestaciones clinicas de la he1nofiHa varian mucho según el nivel 

de factor VIII C. En casos leves no se presenta sangrado espontaneo, pero 

puede haber hemorragia abundante. después de lesiones o intervenciones 

quirúrgicas. En los casos graves son caracterist1cos los episodios espontáneos 

y recurrentes de sangrado Con frecuencia hay equimosis y hematomas 

subcutáneos e intramusculares profundos. pero no as1 petequias o púrpura. Las 

hemartrosis recurrentes son una característica típica y a menudo causan lesión 

articular permanente, con destrucción de los bordes de los huesos que forman 

las articulaciones. El sangrado después de extracciones dentales es un 

problema frecuente. También hay sangrado de mucosas. como el frenillo 

hngual, y de 1as vías urogenitales y gastrointestinales; a menudo esto último 

tiene relación con alguna lesión local. Todo organo corporal puede ser sitio de 

sangrado. La hemorragia es potencialmente mortal a causa de la presión local 

cuando se presenta en sitios como intracraneal. lingual, laringeo, retrofaringeo, 

pericárdico o pleural. 

Hemorragia Postoperatoria. 

Se presenta cuando el paciente ha sido intervenido quirúrgicamente sin 

adecuada preparación con terapia sustitutiva. Una herida quín.Jrg1ca puede 

presentar una hemostasia relativamente normal, ayudada en gran parte por la 

hemostasia primaria, para luego sangrar de modo recurrente produciendo un 

hematoma local. Por lo que en las intervenciones quirúrgicas. tanto menores 
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como mayores la prevención y tratamiento de las hemorragias deben 

establecerse por un penado de tiempo suficiente 

Hemorragias bucales. 

Estas se presentan cuando el paciente sufre alguna agresión fisica donde se 

lesionen tejidos de la cavidad oral. Otra causa muy frecuente; es la provocada 

por un trauma mecánico corno el cepillado, palillo dental o impactación 

altmentic1a. 

La buena higiene bucal es muy importante para los pacientes con hemofilia 

sobre todo para prevenir la necesidad de extracciones y de anestesia local. 

2.5.- DIAGNÓSTICO. 

La hemofilia debe sospecharse en pacientes varones con antecedentes 

hemorrágicos, personales y familiares. s1 es que los hay; edad de inicio y tipo 

de sangrado. Deberá hacerse un árbol genealógico mientras se realiza el 

interrogatorio. Las pruebas de laboratorio demostrarán el diagnóstJco definitivo. 

El diagnóstico definitivo y diferencial. se efectúa por medio de pruebas de 

hemostasia y detenninación de la actividad del factor VJIJ:C (cuadro 5); esto 

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

Además es indispensable la realización de la búsqueda de inhibidores 

especificas contra el FVlll:C. 
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Cuadro 5.- Diferencias entre hemofilia A y anfennedad de von Willebrand, 

que se observan en las resultados de las pruebas de hemostasia. 

;.;P;,ru;.:=:e=:b:;;ª=:s::..,:;d;oe:...h'"e"'='m"o:::s:::l::;ª"s'-"'ª'--l-'H.e_e,.m=ofi~h"'a'-'A"----1-'E'=nferm~ad de von W-.llebrand 
Tiempo de sanarado normal p.:Oloñaiado 
Cuenta de claauetas normal normal 

TP normal norm=ac,I ---~--~-------1 
TTPa prolonQado normal o prolonaado 
TT normal normal 
Fibrinóaeno normal normal 

2_6.- TRATAMIENTO_ 

El tratamiento requiere de una partic1pac1ón multidisciplinaria por parte del 

personal médico y paramédico con conocimiento pleno acerca de las 

manifestaciones clínicas del enfermo asi como de sus posibles secuelas. Asi la 

integración del hematólogo, ortopedista. odontólogo. reumatólogo, médico 

rehabilitador, psicólogo y trabajadora social en la clínica de hemofilia. permite el 

adecuado tratamiento de los pacientes. evitando secuelas y reintegrando al 

paciente a la sociedad. 

Actualmente el tratamiento con DDAVP, en pacientes con hemofilia A, leve; es 

la mejor opción. para lograr el incremento en el nivel del FVlll, evitando así la 

terapia tradicional. Una vez logrado el incremento del nivel del FVlll, el paciente 

puede ser manejado sin nesgo de hemorragia. siempre y cuando se mantenga 

el nivel de FVlll hasta lograr la hemostasia deseada. Según los requerimientos 

del caso se pueden repetir dosis, después de 12 o 24 horas. 

En general para cualquier tipo de hemofilia c13sica, se procede de la siguiente 

manera: 
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En caso de extracciones dentales otro tipo de procedimientos, 

tradicionalmente se emplea terapia sust1tut1va y la aplicación local de 

antifibrinollticos (ácido aminocapr-oico o tramexámico). Se puede emplear 

también, la aplicación local de un preparado denominado coagulrte. que 

consiste en una mezcla de antifibrinolitico. trombina y fibrinógeno extraido de 

los crioprecipitados. O bien la terapia farmacológ1ca, solo en caso de hemofilia 

A. leve. 

Terapia fannacológica. 

1. Desmopresina (DDAVP) Es un análogo sintético de la vasopresina y desde 

1984 está disponible para el tratamiento de la hemofilia A leve y EvW tipo 1. 

Su acción se produce a través de un receptor endotelial, provocando la 

liberación del FVlll. FvW y del activador tisular del plasminógeno. La dosis 

empleada es de 0.3 mcg!kg de peso po,. vla 1.V., diluido en 50 mL de 

solución salina. El efecto que se desea es incrementar los niveles de FVlll en 

circulación. sin la necesidad de tene,. que recurrir al uso de concentrados o 

crioprecipitados. 

2. Antifibrinolitico como el ácido aminocaproico o trarnexá.mico. Estos se 

emplean en hemorragias abiertas. sobre todo en hemorragias dentales y se 

administran a razón de 50-100 mg!kg peso o bien 1 gen forma local. 

TeTBpla sustitutiva. 

El tratamiento sustitutivo consiste en la aplicación del factor deficiente, derivado 

del plasma humano. obteniéndose asi el crioprecipitado que contiene aprox. 
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100 U. de FVlll en cada bolsa. La administración de 1 U/kg de peso, 

incrementa el 2°/o de la actividad plasmática del FVllL 

2. 7 .-PRONOSTICO. 

El pronóstico de los pacientes con hemofilia ha mejorado notablemente en los 

logros alcanzados. con el tratamiento farmacológico con DOAVP, el tratamiento 

sustitutivo. asi como la difusión de programas de tratamiento oportuno y de 

rehabilitación temprana; sin embargo. a pesar de estos logros existen algunos 

hernofilicos que no tienen acceso a estos servicios, por lo tanto su pronóstico 

no es tan favorab~ como para otro grupo de hernof111co más privilegiado. El 

pronóstico depende de la severidad de la enfermedad y de la disponibilidad de 

servicios adecuados para la población de hemofllicos. Por ello los pacientes 

hemofil1cos deben estar adscritos a unidades médicas con la infraestructura 

necesaria para tratar a estos pacientes. Ha resultado útil la atención de estos 

pacientes en loS bancos de sangre que cuentan con la fácil disponibilidad de 

los concentrados, y r-ecienternente con disponibilidad de DDAVP. 



CAPITULO 3 

DESMOPRESINA 

DESMOPRESINA 22 

La hipófisis o glándula prtuitana está relacionada con un gran número de 

funciones reguladas por sus hormonas secretadas La glándula h1pofis1aria 

posterior o neuroh1pófis1s secreta dos hor-monas Vasopresina u hormona 

antidiurética (ADH) y oxrtoc1na ; que son sintetizadas en células de los núcleos 

hipotalámicos, que via1an a lo largo de los axones nerviosos y se almacenan en 

la hipófisis posterior. 

El desarrollo de técnicas para la obtención de análogos de vasopresina. hizo 

posible su síntesis En 1967. Zaoral y col lograron la sintesis de la 1-deammo-

8- D-arginina-vasopresina. (ODAVP. desmopres1na) 

La desmopresma es una hormona con efectos muy parecidos a la vasopresma, 

pero con poco efecto sobre el receptor V1 y mayor efecto sobre el receptor V2. 

Incrementa el nivel del FVllJ:c y acorta el tiempo de tromboplastina parcial 

activada (TTPa). probablemente en relación a una elevación del factor Vlll:c, 

puesto que no tiene la capacidad de aumentar los valores de otros factores de 

la coagulación, por otra parte. la demopresina también acorta el tiempo de 

sangrado en pacientes que Jo tienen prolongado y favorecen la adhesión de las 

plaquetas al subendotelio. 
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3. "1. ESTRUCTURA QUIMICA: 

El acetato de desmopres1na -ODAVP- (1-deamino-8-D-Arginana-vasopresina), 

es un análogo sintético de la vasopresina y en su estructura quimica 

intervienen los s1gu1entes am1noác1dos: 

Cys= Cisteina 

Tyr= Tirosina 

Phe= Fenilalanina 

Glu= Glutám1co 

Asp= Asparagina 

Pro= Prollna 

Arg= Argmina 

Gly= Glicina 

Péptido nativo: Vasopresina. 

s ___________ s 

Cys - Tyr - Phe - Glu - Asp - Cys - Pro - Arg - Gly(NH2) 

i 2 3 4 5 6 7 g 

Existiendo una desaminación en la posición 1 que confiere a la molécula mayor 

resistencia a la acción de las peptidasas. Esta resistencia a la degradación es 

el factor más importante de la actividad antidiurética superior de la 

desmopresina. ya que la hormona natural es hidrolizada rápidamente por

diversas enzimas presentes en rit"lón, hlgado, cerebro y otros tejidos. La 

sustitución de 0-arginina por la forma L en la posición 8. disminuye 
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notablemente la actividad presora aumentando asi la relación entre los efectos 

antidiuréticos y presar. 

3.2. FARMACODINAMIA 

La vasopresina interactúa con dos tipos de receptores, los receptores V1, que 

se localizan en las células del músculo liso vascular y regulan la 

vasoconstncc16n Los receptores V2. se encuentran en las células de los 

túbulos renales y regulan la d1ures1s a través de una mayor permeabilidad de 

agua y la resorción de la misma en los tübulos recolectores. Los receptores 

similares a la V2 extrarrenales, regulan la liberación del factor de la coagulac1ón 

Vlll:C y del factor de von Willebrand. asi como una disminución en la presión 

arterial y de la resistencia periférica. 

El acetato de desmopresina es un análogo sintético, de acción prolongada. con 

actividad V1 minima y una p1oporci6n antid1urét1ca presora 4,000 veces mayor 

que la vasopresma 

Acción antidiu1ét1ca. la desmopresina se usa prua controla• y prevenir los 

signos y complicaciones de la diabetes insip1da neurógena. El sitio de acción es 

principalmente a nivel tubula• 1enal. La desmopresina aumenta el 3' .5' adenosín 

monofostato cíclico (AMPc). el cual aumenta la permeabilidad del agua en el 

túbulo renal y el conducto colector, lo que incrementa la osmolaridad urinaria y 

disminuye la f1ecuenc1a o el flujo urina1io. 

Acción hemostática: la desmopresina aumenta la actividad del Factor VIII, 

liberando factor VIII de los sitios de depósito en el plasma. 
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3.2.1.- EFECTO PROHEMOSTATICO. 

EL efecto prohemostático de la desmopreslna actúa sobre uno de los 

receptores de la vasopresma. que es el tipo V2 del endotelio. EL FvW es 

liberado rápidamente de los sitios de almacenamiento del endotelio celular y se 

cree que la DOAVP estimula la líberación de un segundo mensajero que es el 

responsable de Ja liberación de FvW del endotelio. Este segundo mensajero 

parece ser derivado de los monocrtos, probablen1ente del factor activador de 

plaquetas. 

La desmopresina, estimula la l1berac1ón del factor VIII. tal vez a través de un 

mediador. Al incrementar el FvW. (que es el portador de la molécula del 

FVlll·C), protege al FVlll:C de la degradación proteolftica. 

3.2.2.- EFECTO SOBRE LA HEMOSTASIA PRIMARIA. 

La desmopresina libera FvW de la célula endotelial. por interacción entre las 

plaquetas y la colágena para mduc1r la adhesión plaquetaria, también se corrige 

el tiempo de sangrado en pacientes sin ninguna anormalidad en el FvW. por lo 

que probablemente la desmopres1na ejerce un efecto directo sobre las 

plaquetas o en el mismo vaso sanguíneo que favorece los mecanismos de la 

hemostasia. 

3.2.3.- EFECTOS SOBRE LA HEMOSTASIA SECUNDARIA. 

En la hemostasia secundaria actúa elevando el nivel del factor VIII, logrando su 

función adecuada dentro de la cascada de la coagulación, cuando esta se vio 

afectada por la deficiencia del mismo. 
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Inicialmente el empleo de la desmopresina estaba reseNado a la Hemofilia A y 

la enfermedad de van Willebrand. dado su efecto sobre estos factores, sin 

embargo numerosos estudios apoyan la eficacia de la desmopresina en otros 

defectos de la hemostasia pnmana y secundaria. Asi. en el futuro la 

desmopresina podría considerase como un agente hemostático global 

3.2.4.- EFECTO PROFIBRINOLITICO. 

La desmopres1na produce un efecto pro'h"ibinolit1co al liberar el activador tisular 

del plasminógeno (T-Pa) del endotelio. 

La disolución del coágulo por et sistema fibrinolitico es el mecanismo de 

defensa más importante en la trombosis. 

En el siguiente cuadro (C.-6) se pueden ap.-eciar los efectos fisiológicos de Ja 

desmopresina y pruebas de hemostasia que modifica. 

Cuadro 6.- Efectos da la d .. mopreslna: 

'-~~TO PRUEBA --TATICA 
Libera multímeros de alto peso molecular Acorta el tiempo de sangrado 
delFvW 
Favorece la adhesión plaQuetaria Acorta el TTPa 
Incrementa la concentración del FVlll:C Aumento del FvW :Aa 
Incrementa la concentración del T-Pa Aumento del FvW :RiCof 
Aumento del FVlll:C oositiva a Jos 30 minutos 
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3.2.5.-PREPARACIÓN TERAPÉUTICA 

El principal uso de la desmopresina. por su efecto hemostático esta 1ndtcado 

como tratamiento preoperatono y preventivo en las hemorragias por hemofilia A 

leve y en la enfermedad de Von Willebrand 

A estos pacientes se les debe de efectuar una prueba con desmopresina. para 

ver el grado de l'"espuesta a la misma. 

La desmopresina se ha empleado en el tratamliento de las hemorragias en 

procedimientos quirúrgicos. 

Hay pacientes en México a tos que se ¡es ha aplicado desmopresína. 

mostrando una respuesta satisfactoria. 

3.3.- FARMACOCINÉTICA. 

La desmopresina fue aprobada por la FDA (Food and Of'Ug Administration) en 

1978 y ta administración oral en forTI'\a de tabletas en pacientes con hemofilia A, 

leve y EvW tipo 1; se aprobó en 1995_ 

Absorción: 

Su absorción y sus efectos son rápidos. 

Después de la administración intranasat. de 10 a 20 °/o de la dosis se absorbe a 

través de la mucosa nasal; la acción anttdiurética ocurre en una hora y llega a 

su máximo en 1 a 5 hrs. 

Después de su administración IV, la actividad del factor Vltl del plasma. 

aumenta apartir de 15 a 30 min. y es máxima entre 1 y 3 horas. 

Una vez absorbida pasa a la sangre donde circula parcialmente combinada con 

las proteínas del plasma y luego a los tejidos. especialmente hlgado y rinón. 
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La desmopresina se encuentra en la circulac1ón durante un penodo prolongado 

cuando es absorbida por la mucosa nasal 

Después de su adm1mstractón oral, la DDAVP es absorbida por el intestino Su 

efecto ant1d1urético se logra después de 1 hora. y su acción máxima se produce 

a las 8 horas 

Distribución: 

Aún se desconoce su distribución. y todavia no se aclara si atraviesa la barrera 

placentaria, pero se ha encontrado en leche materna. 

Metabolismo: 

No se conoce con exactrtud como se metaboliza, sin embargo a diferencia de la 

vasopresina, la desmopresina no es degradada por la enzima peptidasa. 

Excreción: 

Se excreta por orina. 

La vida media terminal de 2 a 3 mcg. por via IV es de 40 min. a 4 hrs. 

La vida media en el plasma es de 17 a 35 rnin. 

Sus valores declinan en dos fases: la vida media de la fase rápida es de 6.5 a 9 

min. y la fase lenta de 30 a 117 rnin 

Después de la administración intranasal la duración de acción es de 8 a 20 hrs. 

Después de su administración por vía IV es de 12 a 24 hrs. para la hemofilia 

leve y aproximadamente tres horas para la EvW. 
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3.4.- CONTRAINDICACIONES Y PRECAUCIONES 

La desmopres1na esta contra1nd1cada en pacientes con hipersensibilidad 

conocida al fármaco. Se usan~ con precaución en pacientes con rinrt1s alérgica, 

congestión nasal o mfecc1ón respiratoria alta. ya que estos estados pueden 

interferir con la absorción del medicamento por via nasal. Las dosis altas de 

desmopresina pueden producir elevación ligera de la presión artenal cuando se 

usa en pacientes con coronariopatia o hipertensión. 

La administración de más de 40 a 50 mcg puede causar cefalea 

Uso geriátrico 

Los pacientes de edad avanzada tienen mayor riesgo de presentar 

h1ponatrem1a y edema; por lo tanto se recomienda restricción en la ingestión de 

líquidos. 

Como los pacientes geriátricos son más sensibles a estos efectos del fármaco, 

podrán necesitar dosis más ba1as. 

Uso pediátrico 

No se recomienda usar desmopres1na en lactantes menores de tres meses, por 

su mayor tendencia a desarrollar desequilibrio de liquidas. 

En lactantes mayores de tres meses debe administrarse con precaución por el 

riesgo de hiponatremia y edema. 

No se ha establecido Ja seguridad y eficacia de la desmopresina parenteral 

para el tratamiento de Ja diabetes insípida en nif'ios menores de 12 años de 

edad. 
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3.5.- INTERACCIONES CON OTROS MEDICAMENTOS 

El uso simultaneo de desmopres1na con carbamacepina, cloropropam1da o 

clofibrato puede potenciar la acaón antidiurética de la desmopresina. El uso 

conjunto con llt10. adrenalina. noradrenalma, desrneclocilina. heparina o alcohol. 

puede disminuir el efecto anbd1urét1co 

Efecto en las pruebas de diagnóstico. 

No se ha informado nrngún efecto sobre las pruebas de diagnóstico. 

3.6.- REACCIONES ADVERSAS: 

Los efectos adversos de la desmopresina son poco severos en comparación 

con la vasopresina. 

La DDAVP debe ser usada con cautela en pacientes con enfermedades corno 

angina de pecho. hipertensión y dat""to renal. en las que un rápido aumento en el 

agua extracelular pueda poner en nesgo al paciente. Después de la infusión 

medir tensión arterial y usar con cautela en pacientes adultos con 

ateroesclerosis. aunque rara vez se ha informado infarto al miocardio por 

trombosis arterial posterior a la infusión de DDAVP. 

No se debe administrar en pacientes con enfermedad renal aguda. ni con 

polidipsia primaria o psicogénica. ya que provocaría hiponatremia severa. 

En SNC: Cefalea, convuls1ones. confusión, letargo. coma. 

Cardio Vascular: Elevación de la presión arterial con dosis altas, hipotensión 

con inyección por via IV rápida. Taquicardia. 

Oidos. nariz. garganta: Congestión nasal. rinitis. 

Gastrointestinales: Náusea. calambres abdominales. 
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Genitourinarias: h1ponatrem1a, anuria. dolor vulvar. problemas con la miccaón. 

Locales: Dolor y enrojecimiento en el s1t10 de la inyección Por vía nasal puede 

causar efectos como edema. 1mtac1ón. prunto y ulceración. 

Otras: Aumento de peso (por edema). rubor anafilaxia 

Nota: El fármaco se suspenderá s1 se presentan signos o síntomas de 

anafilaxia. hipersensib1hdad o edema que es el principal efecto adverso por su 

acción sobre el receptor V:!. 

3.6. 1 .- Sobredosis. 

Entre las manifestaciones clínicas de sobredosis están: letargo, ind1ferenc1a, 

anuria y aumento de peso (por edema). El tratamiento requiere restricción de 

agua y suspensión temporal de la desmopresma hasta que ocurra la poliuria. El 

edema grave por agua puede requerir diuresis osmótica con mamtol. dextrosa 

hipertónica o urea, ya sea sola o con furosemida. 

3.7.- PREPARADOS 

Disponible solo con receta. 

El acetato de desmopresina (DDAVP) se comercializa como solución acuosa 

que contiene O. 1 mg/ml. el preparado se presenta en un frasco ámpula con 2.5 

mi. incluye un tubo para apltcación intranasal. 

También se dispone en solución inyectable· frascos de 1 O mi. 4 mcg/ml. 

Debiéndose mantener en refrigeración. a una temperatura de 4° C. No se debe 

guardar en el congelador. 

Tabletas. (solo disponible en Europa: esporádicamente en Estados Unidos). 
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3.8.- INDICACIONES, ViAS DE ADMINISTRACIÓN Y DOSIS 

Diabetes insip1da no nefrógena. poliuria temporal y polidipsia relacionadas con 

traumatismo h1pofisiario y en person.::1s con desh1dratac1on secundaria por una 

deficiencia de vasopres1na endógena y por trauma pituitario~ 

La administración por vía oral es indicada en niños, para controlar la nictuna. 

La desmoprestna es un agente efectivo en niños y adultos y el efecto de una 

dosis 1ntranasaJ persiste entre 6 y 20 hrs. y la adm1n1stración dos veces diarias 

es efectiva en la mayoría de los pacrentes 

Por su a/to costo y Ja 1mportanc1a de evitar el edema se sugiere administrar la 

cantidad n1in1ma requerida Se puede iniciar con 2 5 mcg 

A veces se desarrolla resistencia a la desmopresina 

Para mantener un volumen normal de orina se necesitan 2 5 a 20 mcg dos 

veces por dia. 

Adultos: O. 1 a O 4 ml. intranasales diarios en 1 a 3 dosis. 

Otra alternativa. es la de administrar la forma inyectable en dosis de 0.5 a 1 mi. 

diarios por via IV o SC. en dosis fraccionadas 

Niños de tres meses a 12 años: 0.05 a 0.3 mi. intranasalmente diariamente 

en 1 ó 2 dosis; ó 2 a 4 mcg por via IV diariamente en dosis divididas. 

Hemofilia A y EvW. 

Adultos y niños: 0.3 rncg/kg diluidos en 50 rnl. de solución salina normal y 

administrados lentamente por via IV de 15 a 30 minutos. Por no mas de 6 hrs. 

eleva el FVlll. Se puede administrar cada 12 a 24 hrs. dependiendo de la 

respuesta cliníca y la gravedad de la hemorragia. La administración subcutánea 

con la misma dosis es igualmente efectiva, sobre todo en caso de 

autoadministración. 
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CAPITUL04 

RESULTADO DEL TRATAMIENTO CON 
DESMOPRESINA. 

4. "1 .- CASOS CLiNICOS. 

Los resultados observados, postenor a la aplicación de ODAVP. han sido 

satisfactorios. esto en pacientes con hemofilia ctasica, leve. 

Para que la DDAVP sea considerada como de pnmera elección para estos 

pacientes. se necesita de pruebas terapéuticas, para averiguar la respuesta al 

fármaco. confirmándolo mediante pruebas de laboratorio, que indiquen un 

aumento del º/o del nivel de FVlll:C. necesario. segün cada caso. 

A continuación se mostrarán 2 casos clinicos, de pacientes con hemofilia 

clásica, leve. que reciben atención médica en el Banco Central de Sangre. 

Centro Médico Nacional, Siglo XXI. 

Caso Clínico # 1 

;L8gQS!Q_l9.92... Se trata de un paciente del sexo masculino de 30 años. con 

antecedentes familiares de hemofilia clásica leve, que acude al departamento 

clinico del Banco Central de Sangre. 

Refiere que en 1987 le realizaron histona clínica y le diagnosticaron hemofilia 

clásica leve, en su clirnca de zona correspondiente. 

Es originario y residente del D.F. Con escolaridad 3o. de preparatoria. 

Ocupación: como empleado del l.M.S.S. y agente de ventas. Niega contacto 

con substancias tóxicas. No fuma. ni ingiere alcohol. 

Entre sus antecedentes heredofamihares, tiene un hermano con hemofilia leve. 
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Antecedentes tr-ansfucionales- sok> con crioprecipitados 

Antecedentes Patológicos 

1a. hemorragia. epixtasis, desde los 13 años de edad, con una frecuencia de 

una por mes, (autol1mitantes t 

Antecedentes quirúrgicos: Aproximadamente en 1984, se le efectúo extracción 

del tercer molar con hemorragia durante 2 meses. 

En 1986. en el Hospital Magdalena de las Salinas, l.M S.S. le practicaron 

evacuación de hematoma de rodilla izquierda con hemorragia intensa 

postcirugia. (se desconocia antecedentes de hemofilia) 

Frecuencia de hemorragias 

1988 - 4 ocasiones. 

1989 - 6 ocasiones. 

1990 - 5 ocasiones. 

1991 - 2 ocasiones. 

1992 - 2 ocasiones. 

Estado físico actual: No hay datos de daño articular, existe una cicatriz antigua 

en la rodilla 1zqu1erda. 

Se solicitan estudios de coagulación y prueba terapéutica con DDAVP. 

Resultados de la prueba con DDAVP. 

PRE Post. a los 30 minutos de la aplicación 
TTPA 64"/40'" 53"/38"' 
FVlll :C 1 10°/o 
lnhibidor Ne atlvo 
Observación: Respuesta positiva. 
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Aumento de FVlll:C. así como acortamiento en TTPa. 

Se registraron resultados de otros estudios practicados: 

VIH y Ag HB's negativos. Rx. de rodillas, sin encontrar anormalidad articular. 

2-enero-1 9..9..3..... 

Se ingresan a expediente, resultados de laboratorio reahzados 30-Dic-1992: 

FVlll:C 12.5°/o lnhib1dor negativo 

Se administrará nueva terapia a DOAVP. 

3-agosto -1 9_9_3-~ 

Presenta hen1artros1s en tobillo izquierdo, por lo que se extiende incapacidad 

por 7 dias. Se mane¡a Tx con DDAVP. en dosis de 20 rncg. 

Muestra respuesta positiva a Tx. con DDAVP, administrado el dia de ayer. El 

paciente refiere mejoria y no hay dolor en el tobillo izq. Se realizara hoy prueba 

a DDAVP, con dosis de 20 mcg, diluida en 100 e.e. de solución fisiológica. a 

pasar en 30'. 

Tuvo respuesta tanto clinica como de laboratorio. logrando el 100°/c, de FVlll:C, 

a tas 2 hrs. post-aplicar DOAVP 

1 PRUEBA PREVIO BASAL 45' 2 HORAS 

En este caso clínico se observa que al utilizar la desmopresina. incrementó el 

FVlll:C en un 100º/o sin necesidad de recurrir al uso de concentrados o 

cnoprecipitados. 
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Caso Clinico # 2 

!'lc<UIO.sl.°"1992.. 

HGZ #25 remite a paciente del sexo mascullno de 14 años de edad. Para Dx. 

definitivo y Tx a BCS CMN 

Paciente originario de Acámbaro Guanajuato Radica en Cd Nezahualcóyotl 

desde 1986. Ocupacion·Estud1ante 

Niega adicciones a drogas. alcoho\lsrno y tabaquismo 

Antecedentes heredofarn1liares. Tia materno, con hemofilia clásica 

Antecedentes patológicos· 1ª manifestación de hemorragia. a los 12 años de 

edad. al notar equ1mos1s diseminadas postraumát1cas y ep1stax1s en varias 

ocasiones. con poco fluido y que han cedido de forma espontánea, sin 

sangrado a otros niveles. En....e.nero de 1992, postraumatrsmo directo en rodilla 

izquierda presentando aumento importante de volumen. acudiendo a su clínica 

correspondiente donde le realizaron punción. obteniendo material hemorrágico. 

se controló con reposo y férula. ELZ.O_de_juli.Q._de--1.9-9.2. presentó. aumento de 

volumen de rodilla izquierda acudiendo al servicio de urgencias del HGZ, 25 

puncionandole en dos ocasiones la rodilla izquierda. posteriormente valorado 

por el servicio de hematologia 1n1ciando tratamiento con crioprectpitados a dosis 

de 20 U/Kg por 7 dias con buena evolución. Durante su internamiento presentó 

epistaxis que ameritó taponamiento nasal derecho. El TTPa previo a la 

administración de crioprecip1tados fue de 75" 

Dx. presuntivo: Hemofilia clásica. se solicitan estudios de laboratorio para Dx. y 

grado de deficiencia. 

BCS. CMN: 



RESULTADO DEL TRATAMIENTO 37 

Estado fisico: El paciente se encuentra en buenas condiciones generales y 

deambula con muletas y férula en rodilla izquierda con artropatía. aumento de 

volumen en comparación a la derecha, no hay hemorragia activa en estos 

momentos. hípotrofia muscular importante en n1uslo izquierdo 

Se toman estudios de coagulación completos y se envía a medicina fisica para 

valoración e imc10 del tratamiento 

13-juljo-1992.. 

Se reporta F VIII C 6% y FIX normal. se realizara prueba terapéutica con 

ODAVP. indicada por ser hemofilia ctasica leve 

lndicacrones aplicar DDAVP. Aplicar 20 mcg Diluidos en 500 e.e de solución 

f1s1ológ1ca a pasar en 30 minutos. Tomar estudio 30 minutos después de haber 

aplicado la DDAVP 

Resultados obtenidos. FVlll:C 100º/o 

~¡>1~~ 

Se anexan resultados VIH, WB y Ag HBS negativos a la fecha 27-agosto-1992. 

lilcrna:;JC--18\M. 

E! paciente acude a control y se encuentra sin hemorragias. no tiene 

alteraciones músculo esqueléticas. su inhibidor es negativo y es respondedor a 

la desmopres1na. por lo que se sugiere como 1ª. elección. 

El paciente acude a otras citas posteriores para su revisión, sm presentar 

ninguna anormalidad, por lo que no requirió Tx 

En este caso clínico, el paciente también respondió a la DDAVP, por lo que 

seria el tratamiento de pnmera elección en caso necesario. 
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CONCLUSIONES 

EL estado de salud. del paciente hemofilico va a depender de la severrdad de 

la enfermedad y de la d1spornb1lidad de servicios adecuados para su 

tratamiento 

La calidad de vida del paciente hemofilico ha me1orado notablerriente con los 

logros alcanzados con el tratamiento terapéutico con DDAVP. as1 como por 

programas de tratamiento oportuno y rehab1l1tación ten,prana. 

Para lograr su bienestar el paciente hemof1hco requiere, de atenc1on a n1ve! 

hospitalario. Estos pacientes deben d1r1g1rse a bancos de sangre que cuentan 

con el fármaco y la fácil d1spornb11!dad de los concentrados de FVlll 

La terapéutica con desmopresina puede permitir a algunos pacientes prescindir 

de la terapia sustitutiva evitando riesgos de transmisión viral. ya que. los 

productos de sangre pudieran estar contaminados. 

El paciente hemofilico clásico. leve, mientras no presente inhib1dor contra el 

FVlll y tenga respuesta pos1t1va. a las pruebas terapéuticas con DDAVP, puede 

ser tratado antes de una intervención qu1rúrgtca. elevando el nivel de FVlll. 

evitando asi hemorragias postqu1rúrg1cas 

La alternativa al uso de la desmopresina. en pacientes con hemofilia clásica, se 

ve restnngido. ya que es de costo muy elevado y en México no se encuentra 

disponible al público. Por lo que su uso, a la fecha, se limita a los pacientes 

adscritos o derechohabientes de un banco de sangre o cllnica de hematología. 
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