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INTRODUCCION

Tradicionalmante, =3 pacientse hemofillico ha  eido
considerado wun individuo cuyo tratamiento odontoldgico,
por  ignorancia del profesional, debe limitarse a la

] . X L . 4
atencidon minima necesaria para eliminar el dolor.

Nosotros creemos gque  este manejo  indiscriminado =
irracional de la hemofilia vy su relacidn con el paciente
odontoldgico debs revisarse cuidadosamente para dac  a
este tipo de paciente la atencion profesional completa

adecuada vy cientifica que se merece.

Siempre nos escudamos en el peligro de gque el paciente
hemofilico presenta  severas hemorraglias, impidiendo
cualguier tratamiento odontoldgico., por mas simple  que

pelte Sea.

El hemofilico no debe verse privado de la proteccidn
integral de su salud como persona que es, vy debe ser
responsabilidad del odontdlogo brindarle la atencidn

1



necesaria, consultando con el hematdlogo.

Esperamos  gque la elaboracidon de este btrabajo contribuya
de alguna manera a mejorar la atencidn odontoldgica

integral del paciente hemoflilico.




Lo LA 8ANGRE Y SU MECANISHMO DE COAGULACION

-1.1 LA SANGRE Y SUS COM?UNENTES

La sangre es un liguido opaco, rojo, de sabor ligeramente
acido (salado), viscoso, un poco mas denso gue el ACLEE
(1053 ~ 1065), su PH estd comprendido entre 7.33% y 745,
@l  cuerpo  humano alberga alrededor de cinco litros de

Salngre .

U B3 a 35 %4 del volumen de la sangre corresponde  al
plasma sanguineo, el 47 a 48 % del volumen corresponde a
los  elementos figurados de la sangre, ellos son  los

ERITROSITOS, LEUCOSITOS vy las FLAAUETAS.

1.1.1 Glédbuleos Rojos o Eritrocotos
Tiensn @l aspecto de un disco bicdnoavo, CLlY &S
dimensiones en el hombre son de dos micras de espesor vy

siete micras de didmetro.

En @l adulto normal hay entre 4.5 v 5.5 millones de

globulos rojos por mm . en el embarazo el nlamero se

o



reduce a 3.8 millones por mm. coubico, en &1l lactante en
s primara semana &1 ndmero de hamaties puede  llegar a

los sels millones.

1.1.2 Glédbulos Blancos

A
d

En en suwieto normal hay de 6,000 - 8000 por mm . lLos
glébulos blanceos estan divididos en dos grandes grupos de

acuerdo a la cantidad de ndcleos:

~ Folinuclearses:  NMeuwtrofilos 853 - 70 %
Fosinofilos PR . HE s 4
Basdflilos Qo8 . A A
= Mononuoleargs:  Linfooitos ol Il s i
Monooltos @ o~ G

1.1.% Las Plaguetas

Son  residuos celulares de 2 - 4 Micras de didmebtro, se

o

cugntan de 200,000 -~ 400,000 por mm .

1.2 FACTORES DE LA COAGULACION

£l higado es al parecer @l sitio mas importante =n la
produccidn ole diversos factorss plamaticos de La
coagulacion, aungue persisten todavia algunos factores

cuyn lugar de produccion no se ha logrado encontrar.
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Todos los factores plasmaticos de la coagulacion  son

proteinas excepto el calcio.

1.2.1 Fibrindgeno (factor J)
Son  glucoproteinas de peso molecular de alrededor de 350
= 400 mil, coagulable por el calor a 56 grados. La AT E

normal  contiene de tres a cinco (3 - 5) giramos  de

fibrindgeno por litro.

Aproximadamente el 3 %4 de fibrindgenmo se libera en forma
de fibrinipeptidos, este tanto por ciento representa en

maximo de coagulabilidad.

En el recien nacido se ha encontrado una variante de
fibrindgano normal vy por ello se le ha Ilamado
fibrindgeno fetal. Este fibrindgeno difiere del adulto en
la cromatografia en DEAE - CELULUSA, la molécula de
Fibrinmbgano S compone en tres  pares  de cadenas
peptidicas unidas por  puentes de disul furos. Loares
plagquetas contienen fibrindgeno intracelular, gue no
deriva del fibrindgeno plamatico, tal ver sea sintetirado
en &l megacariosito. La sintesis parece estimularse en

condiciones en las gue estd aumentada la utilizacion del



mismo. Los niveles estén aumentados en las enbarazadas vy

en pacientes con enfermedad oclusiva arterial.

Diariamente se sintetiza de 1.7 a 5 gramos, la vida media
biologica es de 1.5 a 6.3 disa. El catabolismo cle ]
fibrindgeno en sujetos normales se ha calculado gue es de

o
Al a 46 mg /kg/dia.

1.2.2 Protrombina (factor LL)

Es  una sustancia inactiva proteica, gque se forma en el
higado, v su sintesis necesita la presencia de Vitamina
Fa. 8w peso molecular parece ser entre 52.000 — 70,000, La
protrombina estd relacionada con los factores VIJJ, JX vy
Xy estos cuatro factores tienen propiedades gquimicas
similares particularmente en lo que respecta a su
purificacidn v en gue son  absorbidos por compuestos
insolubles inorgénoicos y su concentracion desciende en
deficieencia de Vitamina K o tratados con antagonistas de
Vitamina K. La protrombina es suceptible de transformarse

en trombina en presencia de tromboplastina y calcio.

1.2.% Tromboplastinas Tisulares o Factor HMistico (factor

JJJ)


cuat.ro

La tromboplastina reacciona con el factor VWJIJ v con el
calcio, la actividad del factor JJJ estd presente  en
numesrosos  tejildos, parao en &1l pulmdn, el cerebro vy la
placenta son particularmente ricos en este material. Este

factor se compone de fosfolipidos vy proteinas.

1.2.4 Froacelerina (factor V)

Es un factor inestable, su peso molecular s superior a
200000, Este factor es atacado por la btrombina dando
lugar a un aumento en la reactividad de la coagulacidn vy

un descenso del tamafo molecular.

Ea exceso de trombina destruye la actividad del fTactor V.
yoooae ha  comprobado gue en paclientes  con alteracionss

hepaticas pueden ser deficientes en este factor.

El wvalor de wvida media 12 a 1% horas, pero al ser
absorbido por las plaguetas. Su tiempo es superior a los
cinco dias, v en el tiempo del embarazo este factor no se

alteraré.

1.2.8 Frocoventina (factor VIJ)

Su peso molecalar se ha estimado en 48.000. El aumento de



&

la actividad de este factor ocurre durante la coagulacion
espontdnsa o en la ceoagulacion inducida por  trombina o
tromboplatina. En la coagulacion sspontansa, el aumento
de la actividad del factor VWWJIJI se desarrolla de una

»

manera coincidente con la aparicidnm de fibrina,

la sintesis de este factor se realiza en el higado,
aungue existe evidencia de gque las células renales pueden
sintetizar factor YJJ y se necesita Vitamina K para gue

s mantengan los niveles sanguineos de este factor.

La vida media estd entre 70 vy 375 minutos y su  velocidad
de desaparicion en el plasma de individuos con hemofilia
&5  la misma que en pacientes congénitamente deficientes

en este factor.

1.2.6 Factor Antihemofilico A (factor VJIJJ)

Fisioldgicamente es un factor habil e inestable, su peso
molecular es de 200,000 hasta mayor de 2 millones. Esta
parece ser una glucoproteina cuya vida media fluctua
entre las & - 12 horas (difusion vy degradacidn) cuyo

sitio Y meEcanismo de  produccidn o 563 COnoCan

erxactamente.


pacient.es

Cupaerimentalments se ha comprobado gue el bazo e@s un gran
recarvorio de factor VWIJIJ, guizd el higado v s probable
gque @l sistema reticulosndotelial tenga algdn papel en el
contral de su produccion. Se ha propuesto, gue existen
dos sitios gue controlan la produccidn de factor VWIJJ: un
gens A situado en el oronosoma sexual X oy obro  gene B

avtosdmico que regularia en el gene A, vy gque es ] que

estaria afectado en la enfermedad de Vo - Willebrand.
Su ovalor plamatico normal oscila entre D0 - 200 %, v con

respecto a la vida media se encontrd gue en paclientes con
deficiencia de este factor, al administrarse este factor,
este wvalor era mucho mas corto, oscilando entre 9 vy 18
horas. Este factor en pegueflas cantidades de trambina es

mas reactivo, pero en muchas cantidades lo destruyen.

Este factor aumsnta en pacientes con enfermedad de Yon -
Willebrand, &n enbarazadas y en peErsonas normnales como
respussta al ejercicio, ademas &n las mujeres que  toman

anticonceptivos oralres.

1.2.7 Factor Antihemofilico B (factor JX)

Feo wuna  glucoproteina de peso molecular entre 860000 v
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110.000. La actividad en &l suero es mas alta que en el
plasma, probablemente a causa de la activacion del factor
JX durante la coagulacién o por la superficie ole

contacto; pero no hay acuerdo general en este punto.

El  tiempo medio de desaparicién oscila entre 20 9y &2
horas con una media de alrededor de 24 horas vy el

carbolismo estd aumentado en pacientes febriles.

1.2.8 Factor Stuart (factor X)
Es una glucoproteina entre 50.000 vy 100,000, La sintesis
de este factor se realiza en el higado v su vida media es

de Z2 48 horas.

Eate factor se encuentra aumentado, =1 PEFSONAaS

enbarazadas.

1.2.9 Antecedente -~ tromboplastilico del plasma (factor
X1
e absorbido parcialmente por sales insolubles

inarganicas y totalmente por sustancias como vidrio,
celite, e.t.c.. Este factor es captado estrechamente por

las plaguetas, pero esto no significa que se sintetice en
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las plaguetas o en los megacariocitos.

La vida media de este factor oscila entre 40 y 84 horas.

1.2.10 Factor Hageman (factor XJJ)

& peso molecular se ha estimado de 20.000 por
ultracentrifugaciéon y de 100,000 por filtracion en gel.
Se ha demostrado que el factor XJJa interviene en la
cataliracion de la liberacion de sustancias plasmaticas
(quininas), gque causan dolor, aumento de la permeabil idad
capilar vy contraccion de la musculatura lisa, vy pueden
ademas funcionar como una enzima en la activacion del

mecanismo fibrinolitico.

La vida media de este factor en pacientes congénitamente

deficientes ha sido de 48 a 52 horas.

1.72.11 Factor estabilizante de la fibrina (factor XJJJ)

Su peso molecular es de 2350.0004 los grupos sulfhidricos
son  escenciales para la actividad del factor XJJdd,
aparentemente este factor ss absorbido por la fibrina v
estd ausente en el suero. Se ha encontrado en cantidades

significativas este factor en las plaguetas, alcanzando



i 1965

valores de hasta el 50 % del total del factor XJJJ
sanguineo. Los codgulos formador en sistemas deficientes
de este factor no soportan el crecimiento de fibroblastos
de wuna manera noarmal, quizd a causa de su inestabilidad

MACANLC .

Este factor se convierte en su  forma activa {factor

XJJJa) por medio de la trombina.

L.2.12 Fosfolipidos

AL e rno estdn  asignados en  la cascada e La
coagulacion, estos son reactivos escenciales puesto que
aceleran la coagulacidn sanguinea, participando en las
reacciones que afectan a los factores VIJJ vy V. Las
fuentes de los fosfolipidos en la coagulacidn son  las

plaguetas o los componentes histicos.

L3 MECANISMO DE LA COAGULACION

Es un sistema totalmente integrado en &l cual participan
simul taneamente 8l aparato vascular vy las plaguetas
(sistema tisuwlar), los factores de coagulacidn (sistema
intrissco vy  extrinseco). La anticuagulacidn (sistema

fibrinolitico) o de anticoagulantes especificos, =22



activa inmediatamente comienza la coagulacidn.

o301 Etapas de la coagulacion

Este mecanismo  pone  en juego un grandisimo ndmero  de
factores, gque =i la recapitulamos cronoldgicamsnte
obhtendremos tres sltapas gque son:

1.2.1.1 En ocasidn de una herida, o cuando la sangre se
encusantra fusra de  los vasos, hay formacidn cles
tromboplastina, yé sea por via intrinseca (a partir de
las plaguetas), vyva sea por via extrinseca (tromboplatina
tisular), esta fase dura de 9 a & minutos.

LHLLl.P Bajo el efecto de una tromboplastina activa (o de
tromboplastina diferentes), la protrombina del plasma se
transforma en trombina ., en presencia de iones calcio.

LHell® Bajo la influencia de la trombina asi formada, el
fibrindgeno disuelto en &1 plasma va a transformarse en
fibrina insoluble v esta sustancia constituye lo esencial

del coagulo sanguineo.

Durante este proceso s necesario que la sangre se
encusntre  fuera de los vasos para  gue coagule, por
consiguiente en el interior de los vasos nunca se fgroduce

nornalmente fibrina.
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la tromboplastina, otro factor importante en el inicio cle
la coagulacidn, presenta dos vias de formacion bastante
complejas que comprende:

1. Las plaguetas sanguineas cuando estéan en contacto con
CILAE [0 extraMos, liberan tromboplastina {trombina
intrinseca)

2. Los vasos o extractos de tejidos, tal como aparecen
a nivel de una herida, producen tromboplastina (trombina

extrinseca o tisulares).

La coagulacidn de la sangre ha sido considerada como  un
PIroceso enzimdtico explicado en la cascada de La
coagulacion (via intrinseca, via extrinseca y via comin).
Cada uno de los factores plamaticos de la coagulacidn
circula  como una proenzima gue se convierte en  enzima
durante el proceso de coagulaciédn excepto en el caso del
fibrindgeno gque se transforma en fibrina insoluble. La
funcion de cada enzima formada es activar la proensima

siguiente llegando asi a la formacion de fibrina.

La catalizacion de las enzimas puede partir de pegueias
cantidades de enzimas transformandose en una £ En

cantidad de substrato en producto.



L33 Via Intrinseca
La coagulacidn en este sistema comienza con la activacién
del factor XJJ por su exposicidén a una superficie
dtrafaly  la  funcion de este es incierta a causa de qgue
los  individuos congénitamente deficientes de este, no
presenta una significa alteracidn de la coagulacion. Sin
embargo el factor XJJ pusde ser activado por sustancias a
las cuales puede estar expussto, tales como el colégeno o

ACidos grasos.

El  factor XJJa funcionando como una enzima ird a activar
@l factor XJ sin regquerir Calcio: el consumo del factor
XJ en la coagulacidn gensralmente es minimo, pero se hace
completo sl el plasma se aMpone a una superficie

suwficientemsnte amplia.

El producto de la reaccidn entre el factor XJdJda v el XJ,
@s  la activacidn del factor JX el cual reguiere calcio vy
ze  inhibe por la heparina a bajas concentraciones. El
producto de la reaccion entre el factor XJa actuando como
urna  enzima oy o el factor JX como wun substrato serd el

factor JXa gue tisne una actividad coagulante.
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El  factor JXa, por altimo participa en la reaccién CLLE
comprende el factoer VJIJJI, los fosfolipidos v el calcio.
Esta reaccion se ve acelerada por indicios de protrombina
gue parecen alterar la molécula del factor VWJIJ en  algin
punto  para hacerla mas efectiva. El producto de la
reaccion  de los factores JXa y el VJIJJ ¥ el calcio como
cofactor, activaran el factor X. Durante la coagulacion
normal - se consume mucho factor X, pero si se aMade al
plasma factor VJIJJ adicional, se forma mas factor Xa y se

consuma el factor X adicional.

1.3 Via Extrinseca

El Gnico paso es la reaccion del factor JJJ con el factor
A Lina aparente diferencia entre los sistemnas
extrinseco e intrinssco es que @l altimo regquiers la
adicion de fosfolipidos proporcionados por las plaguetas.
Esta  aparente diferencia se puede explicar por la
observacion gue el factor JJJ se compone de fosfolipidos,
proteinas vy colesterol y que los fosfolipidos en este
complejio son capaces de funcionar en la formacidn de  la
protrombinasa. De esta forma los dos sistemas funcionan a
partir de la activacion del factor X, excepto a lo,

referido al origen de los fosfolipidos. En el sistema
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extrinseco proceden del factor JJJ y en el intrinseco de

“-

las plaguetas.

L.%.4 Via Comdn

Comienza con la activacién de factor X (factor Xa). e te
factor Xa es la responsable de la conversion cles
protrombina en trombina y el factor V. los fosfolipidos y
el calcio produce un complejo gue comprends los  cuatro
componentes y es la protrombinasa. En este compleio actla

una enzima catalizando la conversion de la protrombina en

trombina. La trombina como enzima proteolitica convierte
el fibrindgeno &0 W monameseo cles fibrina nlwliy
hidrolizacidn. AurogLie la trombina actla sobre el

fibrindgeno en ausencia de calcio, esta reaccion se
acelera con su adicion, pero lo contrario ocurre comn la
heparina que inhibe la actividad proteolitica de la

trombina.

La trombina ademds de lo anterior, actia sobre los
factores V y VJIJ aumentando su reactividaditambién activa
el factor XJJJ vy causa agregacion plaguetaria ¥
liberacion de los componentes plagquetarios. La reaccion
del factor XJJJa con la fibrina es el paso final dando

origen a un codgulo fuerte, o hemostaticamente efectivo.



IT. HEMOFILIA

2.1 DEFINICION

La Hemofilia es una enfermedad hemorragica de origen
hereditario.que consiste en una deficiencia en el proceso
normal de la coagulacidn  gque  hace gue @l paciente

presente hemorragias prolongadas.

Es congénita y familiar, tipificada por su caracter
recesivo  ligado al sexep. Esto guiere decir que la

transmiten las muieres pero la sufren los hombres.

2.2 CAUSAS

En el plasma encontramos diversas proteinas, algunas de
@llas denominadas "Factores de la Coagulacion' gque son
las responsables de la transformacion de la sangre de su
estado liquido a sélido en el momento en que esta sale

del organismo formando asi el coagulo.

En los pacientes hemofilicos hay deficiencia de alguna de
esas proteinas de la coagulacidtn y por esta razon el

18
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tiempo de hemorragia sera prolongado y se presentara
durante o inmediatamente despuds de la operacidn o trauma
o espontéansamente y que continda en forma de resumo  muy

lento.

Ted TLFDSUDE- HEMOFIL 1A

En la actualidad se reconocen tres tipos de hemofiliac:
2.35.1 Hemofilia A - Clasica

Ea un transtorno congénito gue consiste en la deficiencia
hereditaria del factor VIII o Gleobulina antihemofilica o
tromboplastindgeno del plasma.

DLELD Hemofilia B o Enfermedad de Christmas

e un  trastorno congénito hereditario de caracter
recesivo, caracterizado por la deficiencia del factor IX,

o componente tromboplastinico del plasma CETRY

2.E.5 Hemofilia C
e Wia deficiencia del factor XI 3 antecedents

tromboplastinico del plasma (ATF).

2.4 INCIDENCIA

La deficiencia del factor VIII o hemofilia A es de 83 4,
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el de la hemofilia B es de 14 4 v la deficiencia del
factor XI es del 1 %, esta parece que sdlo se presenta

donde exista una alta proporcion de judios.

La enfermedad hemoflilica no s frecuente v su incidencia

solo alcanza a un varon por cada 10,000 a 25,000 varones,
5@ supone gque  en  poblaciones  con mezclas raciales

diferentes a la raza blanca la proporcidn @s menor.

2.8 GRAVEDAD DE LA ENFERMEDAD

L& hemofilia se ha clasificado segin su gravedad,
dependiendo de la concentracidn del factor &n la sangre
=Ta i

2ad.l Hemofilia Leve

H a 25 4. Be manifiestan hemorragias despues de cirugias

o tratamientos muy SBVEeros.

2.9.2 Hemofilia Moderada
2 a 4 %.  Fueden dar manifestaciones hemorragicas después

de traumatismos leves tales como las hemarbtrosis.

2.0.2 Hemofilia Severa

Menos de 1 %4. Pueden existicr hemorragias esspontéaneas.
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Pob HERENMCIA

Las enfermedades hemorragicas de tipo hereditario pueden
s causadas por mecanismos  genéticos diferentes.

Lo Lka mutacidn gue produce wna modificaciéon en la
estructura de la protelna, gue cambia las propledades
procoagulantes de ella, privandola de actividad es lo gue
suceds en la hemofilia A,

o Existe una forma olasica de transmisidn de la
hemofilia: un gene recesivo silbuado sobre el cromosoma X
O Cromosoma sexual. For ssta razdn, s0lo s necesario un
gene  tarado en la madre para que aparezca la enfermedad
ern @l hijo wvardng  en cambio, para  gue aparezca la
hemofilia en la descendencia femenina se regquiere  un
cromosoma Y tarado  en ambos padres 1o ocwal es una
posibilidad muy remota. BEste modo de herencia es 1l  que

s obhserva en la hemofilia 6.

ra forma de  transmisidn genética de la didtesis
hemorragica  es  la  producida por un gene  adtosdmico
dominante, ocuya caracteristica es la de producic la
enfermedad adn en la forma eterozigote, tanto en hombres

COME BN MU Sres.
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Su modalidad de accidn hace gus la enfermedad se presente
con  intensidad muy  variable. Este es el caso de  la

hemofilia B — O v de la snfermedad de VYon — Willebrand.

Todos los hijoa de hemofilicos son normales, v sus hijas
son  portadoras en un 100 ¥ de probabilidad. ElL 50 %4 de
los  hijos de las portadoras serdn hemofilicos v el 50 %

de sus hijas seran portadoras.

El o 80 A4 de los hijos de madre portadora vy hombre
hemofilico serédan hemofilicos v el 100 4 de las hijias
seran  portadoras. Azl la enfermedad tiende a avanzar a
través de la familia aun cuando puede no detectarse en

UNa O VAarias gensraciones.

.7 BINTOMATOLOGIA

El hemofilico nace con su enfermedad, ssta se caracteriza
P 1a aparicidn de hemorragias traumdticas %
gapontansas.

A menudo se reconoce al tiempo de la circuncisidn.

£ la mavoria de los casos, las primeras manifestaciones
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hemorragicas aparecen después de los seils meses de edad,
a medida gue el nifo se va tornando mas activo y empieza
a caminar, sufriendo btraumas por caldas y golpes en
diferentes partes del cuerpo o en la boca al llevar

instrumentos duros que lastiman las enclas.

Estos continuos traumas a la larga producen hermatrosis o

hemorraglias intraarticul aress estas QCasionan
limitaciones SEVEFAs y aun  pérdida  total de los
movimisntos de  la articulacidon ademas de ser muLy

dolorosa.

Las articulaciones mas afectadas en su  orden, peroc no
necesariamente son:  rodillas, tobillos, codos, caderas,

hombros, e.t.c..

Los sangrados por nariz y boca no son  raros  y  estos
Gltimos son mas frecuentes de observar, cuando el nifio le
comienzan a salir sus primeros dientes o ruptura del

frenillo.

Los casos de hemofilia menos severos no seran  advertidos

sing  mas tarde, cuando ocurra la hemorragia durante una
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cirugia por ejemplo.

La hemorragia cerebral continta siendo la causa mnas

frecuente de muerte en los hemofilicos.

2.8 DIAGNOSTICO

Se deberén revisar los antecedentes familiares sobre si
alguno de los varones (tios, primos, abuelos) murieron de
sangrado o tenian problemas de coagulacién.  Ademas de
@s0s antecedentes famiiiarea,loa sintomas de sangrado,
hemorragias, hematomas, dolor e inflamacion de las
articulaciones y otros sintomas parecidos va a ayudar al

diagnéstico final.

He efectuaran pruebas de laboratorio, las gue son tiempo
de coagulacién, tiempo de sangria, tiempo parcial de
tromboplastina vy tiempo parcial de trombina, cornde
encontraremos como resul tado el tiempo de coagulacién

el tiempo parcial de tromboplastina prolongados.

Al encontrar estos exéamenes prolongados, s deberd
clasificar la hemofilia y averiguar su concentracién de

factor. Este diagndstico no puede ser hecho en cualguiser
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laboratorio, ni en cdalguier clinica. Para ser 100 %
certero, tiens gque  ser  hecho por  un laboratorio

especializado, en un centro de atencidn de hemofilia.

Jamas se debe parmitic gue se puncione a un hemofilico en
el cusllo o de la ingle para obterner una muestra de

sangre para el diagndstico.

i el nifo es muy peguelo v la puncidn de una  vena del
brazo o de la manita es muwy dificil., es preferible
asperar varios meses para confirmar wun  diagndstico de
hemofilia, mientras tanto es preferible tratarlo como

paciente hemofilico.

2.9 TRATAMIENTO

Hasta los afijos 70, los hemofilicos  tenian  muy  poca
oportunidad de llevar una vida similar a la normal . Ahora
despudas oles afos de investigacidn, 1o factores
coagulantes han  sido separados del plasma de la  sangre
normal oy hechas accesibles  en formas concentradas

crioprecipitadas v liofilizadas.

2.92.1 Sangre Total


coagulant.es

Fe la mas  facil de obtener en omuchos de nuestros
hospitales, pero es también la menos efectiva de todas
las terapias. La transfusidn debe ser de sangre fresca y
su emples e2std especialmente indicado en los casos an gque

la hemoglobina'esté en niveles muy bajos.

L.a transfusidn tiene muchas limitaciones: &L
concentracion en factor VIIID es muy baja; se estima que
shlo es capaz de aumentar 0,03 u/ml. de factor VIII ( una
unidad es la cantidad gue existe en un ml. del plasma
normal) vy la hipervulemia gque se produce después de

varias transfusiones.

2.2.2 Flasma Fresco

Las limitaciones del plasma son grandes, la mayor es que
s contenido de factor VIII es todavia muy bajo. El
aumento obtenido despuds de la infusion de 1% ml/kg. de
peso  (aproximadamente un litro) es solo de 0,20 a 0,3

w/mle vy el riesgo de hiperbolemia no permite servir de

terapia para la hemofilia A.

El factor IX se encuentra sstable tanto en el plasma como

en @]l suero vy en un 80 % se encuentra activado durante



varias semanas en el plasma, este plasma puede ser

utilizado en la hemofilia B, bien sea fresco o congelado.

2.9.% Crioprecipitado
Es la separacion del factor VIII del plasma mediante la

congelacidn vy descongelacidn sucesivas.

El crioprecipitado contiene aproximadamente entre el 50 y
80 7% del factor VIII normal v 20 - 40 oo de  volumen

contiene entre 2 v 11 veces el factor VIII original.

Los crioprecipitados deben mantenerse a temperaturas de
congelacidn stremadamente bajas  (~30 a 70 gracos
centigrados) Y  por " ello no pueden CONSErVAarses &
domicilio, deben utilizarse exclusivamente en el centro

de hemofilia.

2.9.4 Liofilizado

Hoy en dia se elaboran concentrados de factor VIII, que
00 fracoiones precipitadas por éter, glicina o
polietinglicol, que se liofilizan y gue se guardan en la
casa del paciente listas para su uso. Su  principal

ventaja es su alta concentracion en factores VIII v IX
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(100 w/'ml.), pero tienen como desventaja su alto costo vy

escace: en @]l comarclo.

2.9.89 Acido Epsilédn ~ Aminocaproico (AMICAR)

Tiene la propiedad caracteristica de inhibir la enzima
gue  disuelve los coagulos, esto significa gue este
farmaco no reemplza el déficit de factor VIII, sino que
retarda  la lisis del codgulo una ver gque este se  ha

formado.

Ern la hemofilia el acido Epsildn - Aminocaproico se
limita & dos situwaciones concretas: las hemorragias
mucosas de la orofaringe v las exodoncias.

En  estos casos se debe usar asociado a 10 - 20 w/kg. de

factor VIII, en dosis aprodimada de 200 mg/lhg./dia.

2.9.46 Problemas en 2]l Tratamiento

En @l tratamiento de la hemofilia nos encontramos  con
tres problemas a considerar: el primero seria la cantidad
de factor a aplicar para gque su accidn sea efectiva. EIl
factor se wtiliza en forma de unidades dandole a cada
unidad wuna accion determinada vy elevar la concentracidn

del factor en sangre.
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Una uwnidad de factor por kilogramo de peso corporal,

eleva un dos por ciento el nivel de factor circulante.

Se recomienda en caso de hemorragias severas usar de 20 a

F0 unidades por kilo de peso.

Y esto toca 2] segundo problema, gue @s la inestabilidad
del factor, este tiene una accidn efectiva entre 8 y 12
Moras, de modo gque cada 12 horas hay que aplicar nuevas
dosis vy esto lleva al terce problema_o sea a los costos
por  ser derivados de la sangre bumana los factores  son
costosos.  Su precio varia de acuerdo a si se  trata de
crioprecipitados o liofilizados pero de todas formas son

altos.

Eiemplo:  Tomemos @] caso de un individuo de 70 kilos gue
sufre una hermatrosis de rodilla (Caso 1). S debe cubrir
pore 24 horas, & razon de 10 unidades kilo. Tenemos 7.000
unidades por dos que es igualra 1,400 unidades, o sea 20

bholsas de crioprecipitado a 350 pesos la bolsa, gue seria

igual a $11.000 el dia.

Fero  si ose  trata de uwna cirugla  la  situacidn (=33
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diferente, pues hay gue usar 20 unidades kilo, ‘por un

tiempo minimo de 15 a 20 dias, para gue haya una

cicatrizacidn adecuada. Entonces, 70 kilos  por 20

unidades es igual a 1.400 por dos dosis igual a 2.800

unidades dia (24 horas) o 40 bolsas de crio dia a 550
Lo e

cada bolsa para un total de $22.000 diarios, por quince

dias a $3II0.,000,

81 se utiliza el liofilizado los costos son mas altos:y
200 unidades igual a $16.0003 1.400 unidades igual a g =

H80, 000,

210 RIESGOS Y COMPLICACIONES

Algunas veces la transfusion de plasma o de crios el
producir una reaccion alérgica, en gque  los pacientes
pueden preasentar escalofrios intensos, T plcazdn
generalizada, con aparicion de grandes manchas rojizas
por todo el cuerpo. Estas reacciones alérgicas casi no se

praesentan con el wuso de concentrados.

Como los concentrados se obtienen de mezclar los plasmas
de  muchos donantes, se corre el riesgo de  transmitir

enfermedades como  la hepatitis - sida - paludismo v
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sifilis, por tal razéon se le debe hacer al donante

examenas de sangre antes de la donaciodn.

La peor complicacidn gque puede tener el tratamiento de la
hemofilia es la aparicidn en la sangre de unas sustancias
CjLie S conocen  con el nombre  de Imhibidores (]
Anticoagulantes Circulantes. Estos inhibidores S5
presentan  en el 10 % de los casos, sin tener relacion
directa‘ caon  la clase de tratamiento empleado, vyva sea
sangre, plasma, crios o concentrados. Casi no se observan
inhibidores en la hemofilia leve. La mavoria de los casos
se presentan en hemofilia severa y aparecen a cualquier

edad aungue son mas frecuentes en pacientes joavenes.

2. 11 PRECAUCIONES

El  hemofilico es una persona normal pero con  algunas
Limitaciones como las gue pusda tener una persona  gue
haya sufrido un infarto, o que padezca diabetes o gota.
For lo tanto, debe evitar los ejecicios y deportes en los
que haya violencia fisica. 8in embargo debe practicar el
deporte con miras a fortalecer sus misculos y  asi

proteger las articulaciones.



El hemofilico debe evitar las inyecciones intramusculares
y el uso de medicamentos gue contengan Acido acetil

salicilico.

2.12 MANEJO DE HEMOFILICOS
El concepto antiguo en que el paciente hemofilico hay gue
tratarlo solo cuando llega al hospital con un problema

hemorragico serio, £std totalmente eliminado.

Cada caso debe ser manejado en forma multidisciplinaria
desde gue s diagnostica. Asl se debes comenzar con
brindarle wna educacidon total a los padres v familiares
cercanos, dandoles todos los conocimientos posibles de la

enfermaedad.

El buen manejo del paciente hemofilico debe ser realizado
o L grupo  multidisciplinario gus debe constar
primordialmente de

- Méedico o Fediatra

= Mematdlogo

= Ortopedista

= Odontdlogo

= Hicdlogo



- Fisioterapeula
- Asistente Bocial

= Enfermera
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ITTT. MANEJO ODONTOLOGICO DEL FPACIENTE HEMOFILICO

e A DETERMINANTES GENERALES FARA EL TRATAMIENTO
ODONTOLOSICO DEL HEMOFILICO

Actde con serenidad.

Un  hemofilico no sangra més pronto gue wn paciente
normal. El sangrado del hemofilico es méas largo debido a

un defecto en el mecanismo de coagulacidn.

Familiaricese con el tipo de la severidad de la hemofilia
de su paciente, debido a gue la terapia de uwsstitucidn
estd contraindicada para pacientes con agentes

inhibidores.

Siempre haga interconsulta con el hematdlogo clex 1

paciente.

L.a anestesia infiltrativa debhe e mane jada
culidadosamente. L.a anestesia conductiva deberd ser usada
con extremo culdado adn en paciente sometido a terapia de

24



sustitucidn. La aspiracidon positiva con la jeringa o la
presencia  de wun hematoma, siempre regquerird terapia de

sustituclidn.

Munca prescriba Acido Acetil Salicilico, o compuestos gue
lo contangan A pacientes con desordenss cle La
coagulacidn, puesto gque su accion  como  antiagregante
plaguetario aumenta el sangrado. Use analgésico sustitato

por @jemnplo Acetaminofen, DRipromas, .0.0..

Froteia los teiidos blandos, maneje con sumo cuidado  la
alta velocidad, el eyvector de saliva, el instrumental de
uso  intraonal v oen general cualguier tipo de  artefacto
e pusda llegar a causar hemaltoma sublingual ]
laceracidan de labios, lengua v mejillas. Cuildese de
doblar y suavisar los bordes de las peliculas intraorales
e Rayos X, Ceroidrese, de suavisar la linea terminal de
las  cubetas de impresidn utilizando para ello la cera

Blanda, como parafina.

Evite las invecciones intramusculares en pacientes que no
estén  recibiendo terapisa de sustitucidon. Proocure elegir

medicamentos de administracidn intravenosa u oral.


pacient.es

ELE EVALUACION DEL FACTENTE

Antes de comenzar con cualguier tratamiento odonﬁolégico
debemos tener un completo conocimiento de la historia
médico - dental del peciente v realizar un profundo
estudio intraoral. La historia debe incluir el tipo y la
gseveridad de la hemofilia, presencia vy ausencia de
inhibidor, historia familiar, medicamentos usados para el
dolor v en caso de gue exista la terapia usada por el
paciente en  la casa. Frevio al tratamiento dental,
debemos comentarle v discutir con &1 hematdlogo, @1 plan

del tratamiento a seguir.

Las radiografias intraorales son necesarias  para  un
diagndstico completo, pero dleben Maresj aras MLy
cuidadosamente para evitar laceraciones en el paladar o
hematomas sublingulales; para minimizar este riesqo
recomandanos @l wso de una radiografia panoramica.
Usualmente se reguieren modelos de sstudio de las arcadas
del paciente; en estos casos los bordes de la cubeta
deben ser suavisados para minimizar el trauma gue puede

llegar a causar en los tejidos blandos.

Muchos de los pacientes gque han recibido  transfusion
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pueden  haber tenide hepatitis o ser portadora de SIDA.
por  lo  tanto. todos  los  instrumentos usados en el
paciants hemofilico cdeben  estar ssterilizados 0

autoolave para prevendir

Seen DIAGBNOSTICO
El  diagnbdstico s paso
plan  de tratamiento.

minuciosn v sistemdtico

la cavidad bucal

somera del estado sistemdtico delpaciente,

antecedentes

an general .

familiares,

la tranmnsmisidn de la hepatitis.

fundamental gque debe preceder al

ern ol sxamen  olinico

de los tejidos periodontales vy de
asi como wna evaluacidn
conacisndo sus
clen

tipo de hemofilia. gravedad

la misma y tratamiento gue estd recibiendo.

F.301 Radiografias

En el hemofilicoe

colocacidn de las

lesiones &1 los

sublinguales. Gracias

plasticos

gque puedes existisr  oun

radiograftia de molares inferiores,

28 NeCesario
pepliculas periapicales,

tejidos Y

o de papel v no producen

tener owidado con la

para evitar

producir hematomas

a que éstas  san e&n materiales

laceraciones. En la

tipo de complicacidn es en  la

especialmente 48 -~ 38.



A8

HeEL2 Impresiones

81 se requiere, para evaluacidn, ] odontédlogo deberd
tener cuidado al colocar las cubetas en boca. Los bordes
de las cubetas deberdn cubrirse con cera periféricamente
para aminorar la lesidn del tejido blando.

ELEVE Bilopsias

£l estudio histopatoldgico de biopsias o de piezas
gquirurgicas  es  indispensable el el diagndstico de los
tumores, en pacientes infecclosos de algunos  tejidos
(tuberculosis, Micosiles, lepra) en parasitosis v en
padecimientos degensrativos 0 matabdlicos { Lupus
aritematosos, esclerodemial v a nivel oral su  actividad
es indispensable para esclarecer un diagndstico de alguna
patologia oral. Al tomar un frotis se debe tener  en
cuenta  qgue los instrumentos no tengan  bordes cortantes
para evitar lesionar los tejidos adyvacentes.

e

F2.30.4 0 Sondaje
Como (3= un procedimiento  periodontal menor prdescie
efectuarse sin ningan riesgo de estinular la hemorragia,

aungue manara una peguelffa cantidad de sangre sin gue el

paciente corra ningun rissgo.



ELELE Pruebas de Vitalidad

Se  deben efectuar teniendo cuidado de no  lesionar  los
tejidos, Con gubtapasrcha caliente o hielo ey io
aislamiento con vaselina o rollos de algoddn. En estos
‘pacientes estd contraindicado usar vitaldmetro ya que

puede producir hemorragias posteriores.

H.4 PRONOSTICOS
Debhe evaluarse cuidadosamente la respuesta del paciente
al tratamiento odontolégico para tener en  cuenta sus

complicaciones en futuras untervenciones odontoldgicas.

.4 CONTROL DEL DOLOR

El manejio del dolor en el paciente hemofilico ha
presentado cambios a lo largo del  btiempo. Antes del
desarrollo de la terapia de sustitucidn, la anestesia
local raramente era utilizada pAra procedimientos
adontoldgicos. Actualmente los avances logrados  ocon
respecto  a los concentrados para mejorar los  trastornos
hamatolégicos nos permiten utilizar cualguier modalidad
analgédsica o anestédésica requerida  para  proveer &l

tratamiento dental necesario al paciente hemofillico.
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Craemos gque  ningdan  paciente en la actualidad esta
obligado a soportar procedimientos dolorosos. El
tratamiento sin adecuada eliminacion del doleor incrementa
en el paciente la aprehension que tiende disminuir su
cooperaciton  por parte del paciente y por lo  tanto  un
descenso en la calidad del tratamiento.

8.1 Anestesia Local

Fe  un hecho gue los niffos responde mejor al tratamiento
ndontolégico cuando estan protegidos por un  anestesico
local, gue cuando el trabajo se les esta realizando sin
dicha terapia. Fuede ser posible realizar un tratamiento
restawrativo en dientes primarios y algunos  permanetes
sisn anesltesia local. L.t resul tados cle estos
procedimientos sin anestesia dependeran de la suavidad vy
2l corte de las fresas, trabajando bajo una minima

presién ejercida sobre la pieza de mano.

La anestesia intrapupar puede ser admnistrada usualmente
sin mayor peligro de sangrado y raramente se recuiers gque
@l paciente esté cubierto con la terapia de sustitucion.
Farticularmentepara exodoncias =34 recomendable la

aplicacion pericdontal e la solueidn anestesica
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utilizando para @llo agujas cortas namero G ¥
administrandolo centro clexl @spacio ce ligamento
peiodontal, sobre las cuatro superficies axiales del

diente.

Todas las técnicas anestésicas conductivas vy algunas
infiltrativas requieren  para ser ejecutadas.que el
paciente esté cubierto con previa terapia de sustitucion
para que el factor se eleve al nivel aceptado de 20 %4. Al

momentn de administrar la anestesia.

La morbilidad causada por la formacidn de hamatomas luego
de inyectar anestesia local depende directamente del
sitio anatémico de la inyeccion. Cuando la anestesia
infiltrativa es administrada en un area donde los teiidos
son firmes vy consistentes, el riesgo por una complicacion
de sangrado es menos probable. 8Sin embargo el conectivo
laxo poco fibroso y gque presenta tediclo altamente
vascularirado como es el caso de las regliones &n gue se
real lzan 1o blogueos tanto mandibualar O
ptérigomaxilar para el maxilar sUpErior, satan
predispusstos  al desarrollo de hematomas potencialmente
ohatructores de las vias aereas pudiendo llegar a crear

crisis gue pongan en peligro la vida del paciente.
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i la técnica no produce sangrado y es negativa a  la
aspiracidn, no ofrece mayor peligro de hematoma, por
consiguiente la  terapia de sustitucidn no se hace
indispansable. Sin  embargo, el paciente debe sEr
observado por el posible riesgo de desarrollar un
hematoma tardio. Friste un gran riesgo de formacidon  de
hematoma si la aspiraciodon se hace positiva al momento de
la anestesia. i1 el desarrollo del hematoma es evidente
la aplicaciéon del hielo en el Aarea Limitara la
propagacion  de  diche hematoma; pero el hielo no es
urn  sustituto para  la rapida vy adecuada terapia de
sustitucidn. El hematdlogo debe SEr notificado
inmediatamente [P A gue sea @l guien mareE j e la

subsiguiente infusion del factor necesario.

Los pacientes que reciben anestesia local deben ser

advertidos del subsiguiente adormecimiento de los tejidos

blandos. La falta de insensibilidad puede durar por una
hora o mas vy los nifios particularmente deben  ser
advertidos ACEITa de  no maltratar a propofsito

inadvertidaments el labio, la lengua o las mejillas. La
anestesia  local sin vasoconstrictor provee un tiempo de

anestesia MmEnNQr, cdebhidao A quie =N @liminacion
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postoperatoria £ mas  veloz, Yy por  eshe motivo
aconsejamns el uso de estos anestésicos en el tratamiento

pediatrico.

EZ.5.2 Sedacidn Preoperatoria

La premedicacidn con hipndticos, analgésicos o agentes
tranguilizantes puede ser adicionada al manejo vy  se
utiliza especialmente para procedimientos largos. La
premedicacion  estd  indicada para niffos difilciles de
manejar y para adultos nerviosos aprehensivos. Esta
técnica puede resultar un aditamiento valioszos cuando  se
necesite la elevacidn del umbral del dolor o 1a
relajacidn e ] paciente gt indicados., Estos
medicamentos pueden ser administrados por via oraliy en
supnsitorios o por via  intravenosa. Las  inyeccionss
intramusculares estéan contraindicadas en los hemofilicos

a causa de la formacidn de los hematomas.

H.8.0 Anestesia General

Fa la técnica mas efectiva en el manejo de pacientes gue
se muestran poco  colaboradores ] gquienes deben
someterse a un  extenso tratamiento restaurativo y/o0

complicados procedimientos gue impliquen cilertas tecnicas
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dolorosas., L& via intravenosa s  segura para el
hemofilico; esta via no causa problemas de sangrado v no
requiere  infusidn de terapia de sustitucidn. La via
intravenosa se puede usar con sustancias con  muy  bajo
nivel de anestesia en general wtilizando para ello
barbitiricos de accidn corta para mantener un nivel utlra

ligero de anestesia.

Cuando 1la anestesia general es administrada e
inhalacién la entubacidn sndotragqueal debe ser inidicada,
va gue el tratamiento odontoldgico seria imposible de
realizar manteniéndo la mascarilla sobre la boca v nariz

del paciente.

A causa del posible trauma asociado con la entubacidn, la
terapia de sustituciéon profilactica, es mandatoria para

cualguisr hemofilico gque reguiers intubacidn.

La dintubacidn oral resulta en menor  trauma  para los
tejidos que  la intubacidn nasals; por  consiguiente se
preferird esta téonica hasta donde sea posible de acuerdo
al tratamiento a realizar. 8Sin  embargo, recomendamos

enfaticamente no intubar pacientes hemofilicos.
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FLaG.4 Analgésicos

El  odontdlogo debe ser muy cuidadoso en la prescripoidn
de medicamentos analgésicos para pacientes hemofillicos a
causa de los problemas originados por ciertos pacientes.
Los hemofilicos tienen esxperiencias dolorosas  cuando
sangran  espontaneamente en los tejidos blandos v en las
articulaciones, vy por la persistencia créonica del dolor
propio de la artritis vy de los permanentes cambios

articulares.

Adicionalmente los hemofilicos pueden haber desarrollado
una baja tolerancia del dolor. For lo anterior es  usual
gque los hemofilicos reguisran analgésicos mas efectivos

que 21 paciente normal.

Los  analgeésicos contienen dcido acetil salicilico v los

clasicos agentes inflamatorios (como la butazolidina vy el

indocin) estan contraindicados porgue  potencian  los
desdrdenes e sangrado ya  gue alteran  la funcidn
plaguetaria. Fara odontologia es necesario entonces
omitir todos  estos  analgésicos que  en su férmula

estiructural contengan acido acetil salicilico.
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Algunos analgésicos gqus se pusden usar con seguridad para
el control del dolor en el henmofillico sons:

No narcoticos. Todas  las  formas de aceltaminofen,
propogifenc, pirasolonas.

MNarcéticos. Codeina, demerol, morfina, dilauwdid (todos
forman habito y todos tienen efectos colaterales).

E.E.8 Analgésicos de Inhalacidn

La analgesia de inhalaciéon de dxido nitroso puede usarse
coma  un  aditamento para aliviar la sensacidn de dolor

leve v de temor sin perder 21 conocimiento.

F.80.6 Hipnosis
S ha informado gque esta modalidad es eficaz: para calmar

el miedo v la ansisdad.

La efectividad de la hipnosis ha sido demostrada en el
control de hemorragias inducidas emocionalmente (e

reguiere un estudio adicional de este método.

Heh PREVENCION ORAL EN EL HEMOFILICO
Un  tratamiento dental inadecuado termina logicamente en

una eventual complicacidn para el paciente hemofilico. El
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odontdlogo  debs  tensr &l mayor interés en  limitar el
problema  dental de su paciente hemofilico vy seguramente
tendra gue realizar un gran esfuerszo para explicar los
principios de la odontologia preventiva a su paclente.
HEabhol Higiene Oral

£l mantenimiento de la higiene oral no s la solucidn
total para la enfermedad oral pero se debe adicionar al
control profesional para la prevencidn de caries dentales
vy  la enfermedad periodontal. El concepto de un adecuado
cuidado casero debe ser enfatizado particularmente  en
aquallos pacientes para quienes es Imposible la wvisita

frecusente al consultorio odontoldgico.

El hemofilico debe comprender muy bien los principios del
cepillado dental en lo que se refiere a la remosidn  de
placa bacteriana y limpieza del diente. Deben aprender a
masajear la encia sin rasparg en sintesis el paciente
deberd entender gue una buena higiene oral reducirda v
eventualmente eliminard 21 sangrado ginginal. El paciente
emonfilico debe usar cepillos suaves vy de tamafio
apropiado  a su arcada. Las técnicas del cepillado deben

ser  adaptadas a la edad del paciente, la  destrera  gue
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tenga en el manejo del cepillo y la denticidon presente en

boca. Se deben usar pastillas reveladoras de placa. El

odontdlogo debe ahuyentar el temor a la hemorragia.

El  hemofilico debe ser instruldo en el paso cuidadoso de
la seda dental Gnicamente hasta la  liberacion de la
superficie de contacto. Cuando la seda es utilizada de
esta  manera no ocurrird  sangrado  interproximal.  Los
irrigadores de agua a presion se  pueden utilizar

efectivamente junto con el cepillo y la seda.

En el paciente hemofilico la terapia de prevencion oon
flaor v aplicacion de sellantes es exactamente igual a la

de los pacientes normales.

b2 aNwbeician. v dieta

Ea funcion del odontdlogo ensefar al paciente hemofilico
a seleccionar una dieta benéfica tanto para su salud oral
como para su salud general. Fara ello debemos asesorarnos
de un nutricionista, siendo ella la persona encargada de
balancear una dieta lo mas suave posible. Asi mismo
cebemnos advertir al paciente del peligro que e

implicaria la masticacidon de alimentos erresivamante



duros  gue pueden atentar contra cualguiera de los
epitelios de la cavidad oral produciéndo un cuadro
hemorragico gque llegue a recurrir terapia de sustitucion.
Al digual, se debe evitar alimentos blandos, dulces,
almidonados vy gomosos gque producen caries, Algunos
pacientes hemofilicos escogen  alimentos blandos para

evitar gue les sangren las enclias.

.7 TRATAMIENTO DENTAL GENERAL

F.7.1 Restauwracién

El plan de tratamiento a realizar en  un hemofilico
usualmentse se realiza en forma similar Cue en un paciente
narmal , A Embhargo, e5 Necesario extremar las
precauciones para preveer un tratamiento SEGUFD Y CResamnos
que  la calidad del tratamiento odontoldgico nunca debe
estar comprometida. Los Principios usuales v clasicos de
una  correcta odontologlia restawradora deben ser slemprea

obhservados .

Cuando  sea indispensable aislar el campo operatorio  se
tratara en lo posible de no utilizar la grapa para
sostener la tela de caucho, dado gue  tiene wuna gran

tendencia al torniquete y deslizamiento gingival lo cual



arasiona una gingivorragila, las cufas v matrices de uso
interproximal pueden ser usadas convencionalmente y si se
MEreE j an con  especial cuidado no causaradn  problemas
hemorragicos. Las pinzas de mano y el eyector deben ser
usados con  precaucion para no  lacerar los tejidos
blandos, evitando asi que el eyector contacte con el piso
de  Doca para evitar una posiblé eguimosis producida por

la continua succion sobre el epitelio.

La preparacion de los dientes para rehabilitaciones
metalicas se hard clésicamente siguiendo los  canones
estéticos cuando estos sean requeridos; en estos casos al
igual gque en caries subgingivales profundas es de gran
ayuda la colocacidon del hilo de retiracoidn o
hemostatico sin  forzarlo dentros del sunco gingival.
Dicha retracciéon debe ser usada también en la cementacidn
de coronas estéticas para gue la encia en este momento

esté por debajo del borde cavo superficial.

Es dimportante insistir en la suavidad de los flancos de
las cubetas para  impresion, para prevenir posibles

laceraclonss.



lLa  preparaclion para coronas de acero en  odontopediatela
debe  ser hecha de manera rutinaria v la corona adaptada
cerca  de un milimetro por debajo del borde libre de la
sncia. En este caso también estd indicado el uso de hilo

retractor.

Los implantes en el hepofilico no estan dindicados a causa
e la inestabillidad de este hasta la completa formacidn
e huesso tiliempo en el ocwal, ean el hemofilico la
coagulacion se prolongaria.

HF.7.2 Tratamiento endodontica

Un gran porcentaje de pacientes acuden al consulitorio por.
piimera ves con do}or pulpar drreversible. Agul es donde
debemos tenser en cuenta gque la pulpotomia, la pulpectomia
v el tratamiento de conductos son preferibles a  la

EHOSONCLA .

81 la caries ha expuesto la pulpa, la ansstesla
intrapulpar pusde provesyr suficlente anestesia; o al
paciente  se le puede dar medicacidn o anestesia gensral.
Usualmente el sangrado ododdntico es insignificante v no

reguierse infusidon del factor. La hemorragia  producida



durante la imputacidon pulpar es controlada por un  agente
hemostatico como wn  algoddn empapado en  adrenalina o
usgaremos el formocresol por una semana para momificar vy

fijar el tejido pulpar.

Cuando el tratamiento endodéntico completo estd indicado
para wun hemofilico el odontdlogo debe tener la precaucion
de instrumentar vy opturar un milimetro por encima del
apice con el fin de prevenir cualoguier sangrado

periapical.

.70 Tratamiento Feriodontal

La  enfermedad periodontal es la mayor causa de pérdida
dental en los adultos, hecho este gque le amerita wuna
adecuada  prevenclidn vy manejo. Todos  los pacientes
hemofilicos deben tener un exdmen periodontal rutinario vy
wna evaluacidn gque incluye 2] sondeo v la medicion de las

bolsas.

El  tratamiento de las gingivitis para el hemofililico
requiere  la correcocidn de factores locales, incluyendo
depdsitos de caloculos, restawraciones defectuosas v

oclusidon  traumdtica gue puedan atentar o comprometer el



hueso alveolar.

Frocedimientos periodontales MENOrSs pueden SE
realizados en hemofilicos sin riesgo significante de
sangrado. El detartraje supragingival debe ser realizado
rutinariamente. El  instrumento manuwal ocortante N
extremo cuidado en detartraje subgingival minimizan el
riesgo de sangrado que el que se pueda presentar con el
cavitron. Son  recomendables  sus  sesiones  cortas Y
repetidas frecuentemente para buscar una reduccibn' thes
edema gingival y asi tener mejor acceso a los caloculos
subgingivales profundos. Es imperativo el mantenimiento

periodontal periddico.

Las proliferaciones gingivales en lesiones Cariosas
profundas pueden ser tratadas colocando oxido de zinc vy
eugenal para provocar una retraccion del exceso de
tejido. lLos procedimientos electrogulirdrgicos presentan
rieggo de sangrado subsecuents a @ sU Us0 O & AN
realizacidn, por lo tanto la electrocirugia no es
recomendada  en hiperplasia gingivali; en estos casos de
prefiere el uso de Oxido de zinc y eugenol dado gque es un

medicamento atraumatico.



f.é union  anormal del frenillo labial puede causar
formacion de bolsas y recesiton gingival. Una apropiada
fremniyectomia @5 gquirdrgicamentse aceptada (R ER &l
hemofilico con el fin de prevenir la continua recesiodn
gingival y la pérdida dsea. 8in embargo la freniyvectomia
y otros procedimientos quirdrgicos periodontales inducen
csangrado, por lo tanto la cirugia periodontal actualmente
s pusde realizar en un hemofilico, en un hospital con la

preparacion preoperatoria regquerida.

.74 Tratamiento Ortodontico
La decision para realizar un tratamiento ortodontico en
un  paciente hemofilico debe ser tomada usando los mismos

criterios que se utilizarian en un paciente normal.

Tanto la ortodoncia intersectiva como la correctiva e
paeactean real izar rutinariamente sin complicaciones
hemorragicas. L.as exodoncias indicadas tanto &0
premolares como en cualguier otro diente deben tener una
determinacion  individual: Dichas exodoncias deben ser
realizadas con  previa evaluacién preoperatoria vy oooel

correcto manejo post-operatorio.
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La adaptacion vy colocacidn de bandas debe ser reemplazada
por  la cementacidn directa de brackets hasta donde sea
posible, para evitar las laceraciornes en la mucosa oral
durante la fabricacidn de dichas bandas. 81 la colocacion
de  las Dbandas s hace indispensable debemos  tener la
precaucidn de hacerle wun  mayor recorte en  al  area

interprodimal para el alivio de la papila gingival.

81 a pesar de las anteriores precavciones se  hace
evidente un sangrado gingival, éste remitird ejerciendo
una  presion sobre el tejido con un algodadn impregnado de

adrenalina por cinco minubtos.

La higiene oral es particularmente importante para el
paciante hemofilico que se halle e tratamiento
ortodontico para evitar la inflamacidn, el edema vy la
hemorrahia gingival. Los aparatos irrigadores de agua

presion oral para pacilentes con aparatos ortodéonticos.

700 Maneijo gquirdrgico oral
La evaluacidn preoperatoria de pacientes bemofilicos
sometidos a la ciruglia oral SIEMPRE deben ser coordinados

por @&l hematdlogo.
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El  odontdlogo debe explicar a su familia todo el plan
guirargico con el fin de disminuir la ansiedad y aumentar

s conperacian.

Hoy es posible realizar procedimientos guirdrgicos orales
en hemofilicos adecuadamente tratados. Una ve: el manejo
hematoldgico ha sido coordinado, el odontdlogo puede
considerar la posibilidad de realizar el tratamiento en
LN medio hospitalario o tratar ambulatoriamente, o como
paciente ambulatorio del consultorio. FPara tomar esta
determinacidn fay que  considerar Lea variabilidad
individual como  la speriencia del cisrujano vy del
hematélogo, la facilidad gue tenga el paciente para
recibir  las dinfusiones pre vy post-gquirdrgicas vy la
capacidad del laboratorio clinico para realizar las

avaluaclionss necesarias.

El CLrujano oral debe explicar al hematdlogo @l
procedimiento quirtargico, incluyendo la técnica
anestésica, el grado previsto de trauma quirdrgico y la
duracion aproximada del perliodo de recupsracidon. Frevias
expaeriencias gquirdrgicas  tanto orales como generales

deben ser revisadas para cada paciente. El  bematdlogo



debe proceder a determinar la severidad de la hemofilia y
la cantidad de factor reguerida para sse procedimiento

quirdrgica.

Actualmente entre el § vy el 20 % de los pacientes
hemofilicos presentan anticuerpos capaces de destrulr =1
factor administrado. En estos casos es  esencial la
terapia inmunosupresora previa a la ciruglag la droga de
aleccidn en estos casos es el Furine thol (&. mercacto.
purinal). Consideramos innecesario adentrarnos en esta
terapia dado gue 25 una droga de control especial gue ha
de  manejar cuidadosamente el hematdlogo en colaboracidn
con un internista. La ciruglia para estos pacientes, sea
electiva o de emergencia, deberd ser  limitada Y
usia lmen te no ose  recomienda. Fara el tratamiento
guirtrgico oral se hacen necesarias medidas locales en
combinacidén con la terapéutica general . Estas medidas son
la sutura, gue se puede realizar cuando la cobertura del
paciente, en su  factor deficiente estd por encima del
40 % protectores acrilicos cuando el tamafio de la lengua
o) 1a& proximidad de la mejilla amenazan Con @l
desprendimiento premature  del codgulos Y EEpOnjas

reabsorbibles que se colocaran en  todos los alvedlos
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post-exadoncias.

Fa7.9.1 Fremedicacion

Siempre vy cuando el paciente sometido a cirugia oral
presente una terapia de sustitucion el coagulo empezard a
formarse inmadiatamente despuds cle terminado el
procedimiento exactamente dgual como sucede en L
paciente normal. El cobdgulo debe ser protegido mediante
la administiracidn cles una  droga cjLie inhiba el

procedimiento de fibrinolisis.

El  acido Epsilén ~ amino — caproico (amicar) ha sido mLLy
efectivo en la prevencion de sangrados post-exodoncias
reduciéndo  la rnecesidad de infusiones repetidas del
factor flotante. El amicar debe ser usado en dosis ¥
périodos clea tiempo suficientes para asegurar una

cicatrizacidn por primera intencién.

El  amicar se consigue para administracion oral €1
tabletas o gotas, vy es metabolizada en el higado; v se
@limina por via renal; las dnicas contraindicaciones que
presenta son:

= Faciente con hematuria



= Faciente con funcidn hepatica normal

l.a premedicacidn se hard durante las dos horas pravias al
procedimiento y continuando durante 8 a 10 dias en el
post-operatorio, empleando & grs. cada & horas en  los
pacientes adul tos o empleando 100 miligramos po
kilogramo de peso cada é horas en los nifios durante una

semana, recomendandose en liguido.

Asl mismo se utilizan crioprecipitados o plasma ©
concentracion del factor, una hora antes de la cirugia,
repitiéndo la dosis 12 horas después, manteniendo niveles

del factor por encima del 35 %.

729,32 Exodoncias de Dientes Temporales

El  aflojamiento de dientes temporales frecuentemnante
ocasiona hemorragia en la boca de los nifios hemofilicos.
Los  bordes cortantes vy agudos de las ralces neabsorbidas

traumatizan los tejidos subgingivales dando lugar a un

sangraco prolongado. Los dientes temporales
rutinariamente no son extraidos antes de la wfoliacidn
natwral. En los casos en que el soporte del temporal  es

ejercido Gnicamente por tejido blando, este diente debe
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sar removido; 2] sangrado presente en estas situaciones
2s minimo.  Un agente hemostaético tdpico como la trombina
0 el coligeno microfibrilar pusde SE aplicado
directamente sobre la superficile sangrante para Tavorecer
en  la formacidn del codgulo. El sitio de la exodoncia
debe ser  protegido de 12 a 284 horas mediante el uso  de

camento quirdargico (COE PACE) .

——

a7 2823 Exodoncia de Dientes Permanentes

L

La técnica quirdrgica para la exodoncia en pacientes
hemofilicos  adultos es la misma téonica wusada para  los
pacientes normales. L.a  exodoncia debe ser lo  méas
atraumatica posible en relacidn con los tejidos blandos y
con el hueso alveolar. 851 se presenta una  fractura de
alveolo, los fragmentos de hueso deben ser removidos vy el
Marggen suavisado de manera convencional. L.t mayor
diferencia presente en &l culdado del hemofllico respecto
al paciente normal radica en la infusidon preoperatoria de
terapia de sustitucion y el tratamiento postquirdrgico.
El  paso siguiente a la exodoncia del diente permanente
consisthe en @l wtilizacidn de agentes hemostaticos
locales (gelastic, gelfoan, surgicel, sstiigelly Buete v «

Estos agentes son importantes en el control de  la
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hemorragia. La terapia local induce a la formaciéon de un
coagulo estable. La téonica de colocacidn de estas
esponjas  dentro del alvedlo s  importante; el agente
hemostatico debe ser colocado en el tercio apical de cada
alvedlo dado gque es en este sitio donde se concentra el
MAayor namern de vasos  sangrantes e virtualmente
imposible que se desprenda del alvedlo. En caso  de
cdientes multiradicul ares cada alvedlo 625 tratado
individualments. Es recomendable impregnar cada corte de
esponja  en una solucidn  de trombina. Antes  de  la
coagulacidn de la essponja saturada en trombina el alvedlo
debs ser limpiado muy suavemente con un lavado de
s3] ue 1dn salina o suero fisioldgico para retirar
cualgquier codgulo peguefo gue se haya podido  formar. Fl
agente hemostaticvo es colocado directamente sobre el area
sangrante. La trombina actda inmediatamente sobre el
fibrinogeno circulante convirtiéndolo en un  angulo  de
Tibrina el cual se convertird en un tapdn natural dentro

del alvedlo.

2.8 EMERGENCIAS EN LA RBOCA
A pesar de todas las  precavciones, puads  presentarse

sangrado secundario usuwalmente el el tercero o cuarto dia
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post-oparatorio, cuando  comienza  la disolucion clea ]
coagulo.  Esta hemorragia debe tratarse vigorosamente
tanto sistémica como localmente. Debera administrarse
suficiente factor de reemplazo para garantizar un nivel
hemostatico que controle la duraciéon de la hemorragia que
s@a reactivada. La idea de proteger el coagulo perdido es
errada. AfNadir presidon nunca alcanzard la fuente de la

hemorragia que continuard debajo del coagulo.

El  cuagulo tipico de esta situcion es 1lamado "coagulo
hepatico" es rojo oscurao, praotruye la herida v a menudo
cubre  la superficie de varios dientes. Despuds de
administrar la infusién de factor adecuado debe retirarse
cualguier masa friable o trozo de coagulo desprendido v
@l Alrea debe limpiarse para localirar el sitio exacto de
hemorragia  en el area quirdargica. Una ver aislada la
fuente hemorragica el alvedlo debe reempacarse. El uso de
agentes hemostaticos en el tratamiento de pacientes
hemorragicos no ha conducido a ninguna complicacién post-
operatoria de importancia incluyendo retardos de la
cicatrizacion. Cuando se presente infeccidn, dexben
prescribirse antibidticos dos dias antes, tres dias

después de la cirugia. La sutura puede ser necesaria para



&

raeposicionar un colgajio mucoperidstico, en este caso el
cirujano deberd usar uwuna técnica de sutura que no

produzca tension, evitando el desgarro.

El manejo de las emergencias orales en el nifo hemofilico
L e una  combinacion  de medidas locales v la
administracion sitémica de terapia de sustitucién . donde
gsté indicada. La hemorragia asociada a trauma dental es
mejor controlada con  la administracion sistémica del

factor correspondiente.

En el caso de los dientes permanentes las fracturas se

tratardn igual gus a personas Sanas.

En hemorragias graves dentro o alrededor de la boca, debe
aplicarse presian inmediatamente sobre la herida. Se
necesita la combinacidn de terapia local y sistémica para
manejar las laceraciones orales. La saliva v la  accion
mecanica de la deglucion vy la masticacion a menudo
interfieren ocon @l manejo local de esos problemas
intraorales. Después de establecer la hemostasis (24 a 3é6
horas) es aconsejable remover las suturas. Las  suturas

dejadas en posicion més de este tiempo pueden inducir un


cont.ro
dient.es
permanent.es
dent.ro
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sangrado posterior. Algunas @xperiencias Con la
hemorraglia intraoral en  laceraciones enfatizan 1a
importancia de continuwar la  terapia de sustitucidn
cle@spuds cle hemostasis  indocial  para prrevEn i las

hamorragias secundarias.

Los hemofilicos que necesitan tratamiento odontolégico
general deben ser instruldos para mantener una perfecta
higiene oral una ver controlada la situacion cle

emargencia.

F.9 SIDA Y ODONTOLOGIA

El  paciente hemofilico & razén de la necesidad de
transfusiones cles smangre (ya sea en plasma fresco,
crioprecipitado o liofilizado), =l pertenece al grupo de
alto riesgo de presentar el S8IDA va que adn no  se  ha
podido  identificar el virus antes de crear anticuerpos

(esto estd en investigacidn).

For tal motivo debemos como odontédlogos tomar todas  las
medidas de precavcion al tratar un paciente hemofilico.
e recomienda entonces, usar guantes, tapabocas, gafas,
durante la actividad odontoldgicas, como basicas medidas

de precaudcidn.



IV. CONCLUSIONES

4.1 El paciente hemofilico puede tener acceso a cualguier
tratamiento odontolégico siempre y cuando estdé compensado
sU deéeficit de factor deficiente mediante la terapia de

sustitucidn.

4.3 El  tratamiento odontolédgico para un paciente
hemofilico siempre regquiere  de un  trabajo  en eruipo
conformado  pors @l odontdlogo, @l hematdlogo, & ]

hacteridglogo.

4.3 Los resultados del tratamiento odontoldgico en  un
hemofilico deben tener condiciones idénticas al realirado

2N un paciente normal .

4.4 El odontélogo nunca debe manejar la terapia sistémica

pres vy post-operatoria.

4.8 El manejo del instrumental dentro de la  boca, debe
sar realirado con sumo cuidado para evitar todo riesgo de

&S



accidente.

da.b 0 Todo el instrumental usado en el paciente hemofilico
cleabre smer ssterilizaedo perfectamente con &1 fin cle

minimizar el riesgo de contagio de hepatitis vy B8IDA.

4.7 El  plan de  tratamiento debe ser realizado  muy
cuidadosamentse  por el grupo cientifico de  trabajo v
mediante @l  resultado de los exéamenes decidird  la

conveniencia o no de un manejo hospitalario.

4.8 Se debe vplicar al paciente vy a su familia el
procedimiento gque se va a realizar vy con seguridad para
darle 'confianza, va o gque el pacients vy osu familia
wsualmente se mueshran muy aprehensivos durante =1 tiempo

previo a la cirugia.

4.9 Bilempre debemos asegurarnos de gue el paciente no

estdé tomando medicamento gue contengan anticoagulantes.

4,10 A causa de gue los altos costos de hospitalizacidn
vy o de la terapia de reemplazo, es importante el  frabajo

del eguipo médico-odontoldgico.



4.11 El hemofilico debe tener una higiene
cuidadosa vy constante., para evitar en lo

enfermedadsas odontologicas.

dental

posible

&7

muLy
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DINAMICO DE LA HEMOSTASIA

EQUILIBRIQ

]
SISTEMA PLAQUETARID  SISTEMAVASCULAR  gcremn nE LA COAGULACION

{ )| vasopaRADD { :
- — TROMBOPLASTINA

b L T TISULAR

COLAGEND OAGULACION COAGULACION
‘ INTRINSECA . EXTRINSECA

AGREGACION o | |
PLAQUETARIA T | TROMBINA

VASOCONSTRICCION

CONGLOMERADD ! FIBRINA
PLAQUETARIO ' g i

|
CONGLOMERADD PERMANENTE
DEFIBRINA ¥ PLAQUETAS

Hematologia

s Sistema intrinseco

-
Factor XII C—oﬁa.—q&hctor Xlla \ )
superficial
Factor XI Factor Xla \
Factor 1X <21 Factor IXa + Factor VIII de generacién de la_sangre total
Sistema de tromboplastinal
extrinseco ™ PL|Ca s _ & 1er escaldn
PSP, R PSR, A
p—. bl ' pai
! Factor VIl + Factor X aar Factor Xa + factor V ' protrombinasa
H lac_tor histico PLlC‘ :
Tiempo ! Veneno de vibora = b - 4
de protrombina Tiempo ! de Russell Protr - TGT 2.0 escalén
un escalén de veneno | | l [ = ~ 10 seg para
~ 12 seg de vibora 4 Protrombina -C2L4 Trombi . la coagulacion
de Po“‘."f'” : : del plasma
-~ !I [ normal por
L Fibrinégeno lc:lbrnn- ilJia promp—binmj
H Factor X1l 4
S S ————————————— e ——

Prueba 1. Tiempo de coagulacién

2 a 4 min 2. Tiempo de recalcificacion
3. Tiempo de tromboplastina
parcial 60-90 seg

. Tiempo de tromboplastina
parcial con activacion

Fig. WEMR E| esquema de coagulacién modificado para mostrar los factores afectos en algunos
de los ensayos de coagulacion normalmente empleados. Los corchetes laterales indican las reac-
ciones involucradas en cada prueba. Los ensayos que miden el sistema intrinseco van indicados
a la derecha de la figura; los que se refieren al sistema extrinseco, se indican a la izqulerda.

Loe tiempos seiialados para cada prueba son valores normales aproximados.



aeLs @EB RESUMEN DE LO

S METODOS TERAPEUTICOS EN LAS COAGULOPATIAS, CONGENITAS

-l L i

NIVEL TIEMPO TIEMPO COMPARTIMIENTO
PLASMATICO PROMEDIO PROMEDIO EXTRAVASCULAR :::éi M::srlzsm:fzuro
TIPO DE EFECTIVO DE DIFUSION DE DEGRADACION X
DEFICIENCIA
% NORMAL INTRAVASCULAR AGENTE
{ APROXIMADO) ponps HORAS ( APROXIMADO ) TERAPEUTICO XKg. 7 P XKg./ P
HEMOFILIA 25 4-5 10 - 12 2 FRACCION 1 ¢ 1-0 .U DE ACTIVIDAD 15 U. OE ACTIVIDAD Bili
CRIOPRECIPITAOO, KU./6K/B HORAS IV | 5 U/GK BID# o
. # YRECIFITADO OE PRECIPITADO DE 35¢e/K
Ricc/K OE PLASMA DE PLASMA BID
ENF. DE VON WILLEBRAND 10 ? 24 ? s 10 cc. 10 cc. DIARIA
CRIOPRECIPITADO 1U /6K BID 1U./6 K. DIARIA
DEF, FACTOR IX 15~ 20 2-3 24 2 PLASMA 60/ cc 10 ¢c. BID
f :
DEF. FACTOR XI 10 ? 40 - 80 ? PLASMA 10 cc | £ cc. GIARIO
OEF. FACTOR X 15 9 24- 60 1 PLASMA 15 ce¢ 10cc. DIARID
DEF., FACTOR XNl 10 ? ? ? PLASNA 5 cc §cc. DIALIO
[:EF. FACTOR VI 5 5 5 72 PLASMA 5-10¢ec. S cc. DIARIO
DEF. FACTOR X 15 B 24- 60 | PLASMA 15 ce. 10 cc. DIARIO
DEF PROTHOMBINA 15 - 20 ) 72 1 PLASMA 10 - 15 ¢cc. BID 5 - 10 cc. DIARIO
DEF. FACTOR V 50 12 72 | CRIOPRECIPITADO PROCEDENTE 100 ¢¢. | PROCECENTE '4-20
PLASMA DE P.ASMA DIARIO
3
DEF, FACTOR | 50 12 72 1 CRIOPRECIPITADO PROCEDENTE DE 100 cc. | PROCZDENTE 14 -20¢s.
& FRACCION 1-0 ¢ 100 mgs 15 g DIARIO
- PLASMA 25 ¢c
X 2
OEF. FACTOR XN 2-3 ? 72 ? PLASMA 2-3 cc NIMGUNA
+  MVELES Y DUSIS REQUERICOS OURANTE CIRUGIA.

¢+ CADA 12 HORAS




HERENCIA EN HEMOFILIA

Caso No.1
A% XY

W |
XY XY

Mujer portadora + hombre sano

engendran hemofilicos y portadores sanos. Los
hombres pueden ser enfermos y las mujeres por-
tadoras con el 500/0 de probabilidades aproxima-
damente.

HERENCIA EN HEMOFILIA

‘ Caso No.2

r

XY XY.
.XX

Muijer sana + hombre hemofilico
engendran homhres sanos y mujeres portadoras del
defecto (1000/0 de probabilidades).

HERENCIA EN HEMOFILIA

Caso No. 3

P XY XX .

Muijer portadora -+ hombre enfermo
engendran homhres hemofilicos (500/0) y mujeres
portadoras (1000/0 de prohabilidades).



Tasea WM. Terapia de recmplazo en la hemofilia A y hemofilia B

Hemorragia menor

Hemartrosis no complicdas; hematomas en
dreas no criticas; hematuria; cambio de
curaciones,* artrocentesis* ¥ remocion
de suturas y drenajes®

Hemorragia mayor

Hematomas en regiones criticas; lesiones traumdticas;
extracciones dentarias multiples;
cirugia mayor

Material terapéutico Dosis de ataque Dosis de mantenimiento Dosis de ataque Dosis de mantenimiento
HEMOFILIA A Crioprecipitado No se requiere 1,25-1,75 bolsas/10 kg cada 3,5 bolsas/10 kg 1,75 bolsas/10 kg cada 8 horas
(Déficit de 12 horas durante 2-4 dias durante 1-2 dias; luego cada
factor VIII) 12 horas
Factar VUL purificadc®® No se requicre 10-15 U/kg cada 12 horas 3¢ Uks 10-15 U/kg cada 8 horas
durante 2-4 dias durante 1-2 dias; luego
cada 12 horas
Plasma citratado fresco o No se requiere 10-15 ml/kg cada 12 horas 30 ml/kg 15 mi/kg cada 8 horas
congelado fresco®*** : durante 2-4 dias durante 1-2 dias; luego
2 cada 12 horas 5
HEMOFILIA B Plasma citratado§ 30 ml/kg 7 ml/kg cada 12 horas 60 mi/kg*** 7 mi/kg cada 12 horas
(Déficit de 1 durante 24 dias
factor IX)
“Complejo protrombinico” 30 U/kg 10 U/kg cada 12 horas 60 U/kg 10 U/kg cada 12 horas
purificado®** durante 2-4 dias

* Cominmente es suficiente con una dosis tnica de 15 U/kg o cantidades equivalentes de material concentrado.

** La recuperacién Inicial in vive del factor activo varia algo de acuerdo con cada preparacién en particular.
*** Recomendado solamente si no se dispone de otro material.

§ El plasma almacenado, fuera de fecha u obtenido después de la remocién del crioprecipitado, es adecuado,



Deficiencias hereditarias de procoagulantes*

Caracieristicas clrucas

Te@peunca

Comentarios

Crioprecipitado, 1 bolsa/
10 Kg o concewtradoc
de factos NI, 810

ukg

Para continmacion ¢s necesario valutdai
lactores especificos Caracter hgado il
sex0 Pruebas para potlador @ .poribies
En 10 15% de eu:0s pacientes se han
desatrollado intibidores, del tactor VI

Fecor hpo de hemerragia Diagnésico de laboratorio
Jil Hemartrosis, hemnatoma ' PTT anesmal no corregido por plasima
intramusculdr, hedtuna | con catencia conocida de factos
Vi, £T normai
» Factor VI, por 1o general menos de
F3%
X lgua! Tae e\ factov Y, pero | PTT anormal no corregido por plasina
por lo general més levas con carencra conocida de tactor
lx) PT normal
de von Willebrand Epistaxis hemortragia por PTT anormal o normal con hger.:

rafendia de laclor
Vil vy anotmandad
Je las plagquetlas)

Disfibrinogenemia

laumalluines y Citugia

En casos graves lay
hemartrosis En Liastormos
leves puede haber
aumenlto de equIMosIs O
ninguna manilestacion
clinica

Manifestaciones leves o

nulas, en tormas raras
hay aumientc de la
trombosis

disminucion de los valores de tacton
VilI; BT prolongado, especialm iiic
después de aspirina PT noimal

Antigeno del factor VIl disminuwdo y
asimismo la actividad del «e!actor
VW ristocetina Se han desculo
variantes con distintos 1pcs Jde
anormalidad

PT, PTT y TCT anormales. Fibrindgeno,
por lo general menos de BO mg/
100 ml. Tiempo de sangrado
prolongado

Piasma treseo o almace-

nadu, &5 mithg;
concentiado de
complejo Jie protrom-
bnat 8-10 . /kg

Cruprecipttado, 1 bolsal
10 kg. quiza se nece-
Siten concentrados de
plaqueltdas

(Los concentiados de
lactor VIl tienen
cantidages variables
de faclor VW)

Crioprecipitado, 1 bolsa/
10 kg

Le requiere valoracion e tactores
especilicos (ver ant-y) Garacter igado
al sexo. En 10% de eslos pacientes
se han desarrollado mtnbidores del
factor IX

Autosémico dominante Es comun la forma
leve. Las lormas grave:s son raras y
plantean problemas hemorragicos graves

El fibrindbgeno del comercio implica un
riesgo alto de ltransmision de hepatitis y
se ha suprimido del mercado.

La disfibrinogenemia por lo general es
autosbmica dqmmame; la afibrinogenemia
es autosbmica recesiva


noim.il

|Caracteristicas de los trastornos hemofilioides

Modo Tiempo Tiempo parcial Tiem po
Trastornos de heredar de protombina de tromboplastina* de sangrado
Hemofilia A Recesiva, ligada al Normal Prolongado Normal
sexo
Hemofilia B Recesiva, ligada al Normal Prolongado Normal
SEX0
Hemofilia vascular Dominante autosé- Normal Por lo general mo- Prolongado
mico deradamente
prolongado
Deficiencia de factor ? Prolongado Prolongado Normal
IT
Deficiencia de factor Recesiva autosé- Prolongado Prolongado Normal
A% mica
Deficiencia de factor Recesiva autosé- Prolongado “ Nomaal Normial
VII mica
Deficiencia de factor Recesiva  autosé- Prolongado Prolongado Normal
X mica
Deficiencia de ATPt Recesiva incom- Normal l.evemente prolon- Normal
pleta gado
Deficiencia de fibrin- Recesiva  autosé- Prolongado (o in- Prolongado (o in- Normal®
geno mica coagulable) coagulable)
Deficiencia del factor Recesiva  autosé- Normal Normal Normal
XIIT mica

* Se puede emplear la prueba original o prucha activada (caolin, cte.)
1 Antecedente tromboplastinico del plasma.
+ A veces, puede estar prolongado.

Facientes cov ternderncia hemorr&gica deberan evitar los
siguientes medicamerntos.

b 1T Aspirina : N&tese que cieritos de medicamentos, muchos de
los. cuales se venden siwn prescripcién medica,.
contiernen Aspirirma. Aseglrese de que rio estl tomanda unc.
de Estcs. Si tuviese algura duda, corsulte con su medico
o farmackutico o con la Federac{bn Murdial de la
Hemofilia.

B

. Butazolldirnx (fgnilbutazona). Ury agpente anti-
inflamatorio usado para dolores musculares o
articul ares.

Sa Fernactina: Efectos secundarios multiples. Un ingrediente
de las tabletas APC.

4. Inducidg* (Indametacina)l. Usado frecuentemernte para
dolorzs articulares pero puede aumentar la probabilidad
de hemaorragia (Este hazchca alin na se ha camprabada perc
es mejor evitarlo hasta que se complete loas estudics).

e Guayacalatao de glicerila: Expectorante liquido que se
encuentra en muchos Ja%abew'para la tos coma Rabitussirn#®
y Triaminic#*. Alr rc se ha comprobado que sea peligrosc
perc es mejor evitarlo hasta que se completen los
‘ estudics.
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