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Informamos un caso de paciente femenina de 4 afios, con manifestaciones de trastorno hemorragico caracterizado
por hemorragias copiosas postraumaticas y el antecedente de sangrado umbilical varios dias después de su nacimien-
to. Los antecedentes aportados por la historia clinica y el tipo de manifestaciones fisicas de hemorragia, orientaron el
diagnostico hacia un trastorno de coagulacion de tipo congénito. Las pruebas de laboratorio para investigar el desor-
den hemostatico subyacente se dirigieron en base al diagnostico clinico. El tiempo de protrombina (TP) y el tiempo de
tromboplastina parcial (TTP) resultaron normales. Sin embargo, analizando los mecanismos fisioldgicos de hemostasia
junto a los hallazgos clinicos y de laboratorio sefialados, se indico la prueba de solubilidad del coagulo para investi-
gar una posible deficiencia de factor XIIl. En este caso la disolucion del coagulo en urea al 5 molar confirmé una

deficiencia del factor XI1I de la coagulacion.

INTRODUCCION

Muchos nifios normales presentan manifestaciones cli-
nicas sugestivas de un trastorno hemorragico, tales: como
epistaxis, gingivorragia, equimosis, etc. En Pediatria
pocos incidentes son mas alarmantes que la hemorragia
aguda, y en ninguna otra emergencia reina mayor con-
fusién respecto a los mecanismos fisiopatolégicos, pro-
cedimientos diagnosticos y tratamiento inmediato que
se deben considerar, por lo que ante un nifio que sangra
debe sistematizarse el procedimiento analitico para im-
pedir que pase inadvertida alguna de las posibles cau-
sas de hemorragia, confirmando y estableciendo un diag-
nostico definitivo con un eficaz y légico protocolo de
manejo.

Para un adecuado abordaje de un trastorno hemorragico,
la comprensién de los mecanismos fisiolégicos de la
hemostasia, una historia clinica y un examen fisico com-
pletos y detallados resultan imprescindibles.

La hemostasia consiste en la interrupcion de la hemo-
rragia de un vaso sanguineo lesionado. En su produc-
cion se combinan cuatro mecanismos: vascular,

* Médico General Base. Sala de Remato-Oncologia Pediatrica. BMI-H.E.

**  Pediatra Hemato-Onco6logo. Jefe del Servicio de Hemato-Oncologia.
BMI-H.E.

*** Oncologo Sala de Hemato-Oncologia Pediétrica. BMI-H.E.

****Médico General H.E.-BML

plaquetario, los factores plasmaticos de la coagulacion y
los mecanismos que controlan y limitan simultaneamen-
te la agregacion de plaquetas y fibrina en el area de la
lesién (fibrinolisis). Una anormalidad de cualquiera de
estas interacciones puede dar lugar a un sangrado.

La duracion y el tipo de la hemorragia sélo pueden ser
determinados por medio de una historia clinica. El inte-
rrogatorio en general es una evaluacién axiomatica, pero
puede dificultarse especialmente en los nifios y toma
especial importancia en aquellos casos en que la hemo-
rragia se ha detenido cuando el paciente es observado
por primera vez.

El examen fisico es vital para confirmar lo reportado en
la historia clinica, define la naturaleza y extension de la
hemorragia demostrando 0 no la existencia de un desor-
den hemostatico sistémico. La historia clinica y el exa-
men fisico no suelen ser suficientes para hacer el diag-
nostico, pero si pueden sugerir la enfermedad primaria
de la cual la hemorragia es efecto secundario. Posterior-
mente, las pruebas laboratoriales de la hemostasia per-
miten orientar y fundamentar el diagnéstico clinico, de
tal manera que la solicitud de estas pruebas deben ir
dirigidas en base a un diagnéstico clinico previo. El la-
boratorio proporciona informacién de gran utilidad que
debe ser interpretada en relacién al contexto clinico, lo
que brinda mayores posibilidades de diagndsticos certe-
ros.
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En la presente revision, presentamos el caso de una pa-
ciente con trastorno hemorragico. Nos referiremos a los
mecanismos fisioldgicos de la hemostasia, se analizaran
con detalle algunas de las causas mas frecuentes de san-
grado en la edad pediatrica y métodos diagndsticos em-
pleados, a fin de establecer las pautas adecuadas a se-
guir en el abordaje de un paciente con trastorno
hemorrégico.

REPORTE DE UN CASO

El caso que se reporta, es el de una paciente de 4 afios de
edad, procedente de la zona Nor-occidental de Hondu-
ras, quien fue atendida en la consulta externa de
hematologia pediatrica con antecedentes de equimosis
espontaneas,hematomas y epistaxis copiosas post-trau-
maéticas y mala cicatrizacion de heridas y abrasiones.
Ademas segln informé la madre presentd hemorragia
umbilical varios dias después del nacimiento.

Los antecedentes de historia familiar de transtornos
hemorréagicos, asi como los antecedentes personales pa-
toldgicos, quirdrgicos, exposicion a toxicos o medicamen-
tos fueron negativos. Se descarto la posibilidad de mal-
trato fisico.

El examen fisico fue esencialmente normal, excepto por
la existencia de equimosis en diferentes porciones de su
cuerpo Y la presencia de varias cicatrices defectuosas de
traumatismos anteriores de leve intensidad.

Se procedid a los estudios de laboratorio, encontrando
los datos de citometria hematica dentro de los valores
normales.

La paciente fue sometida a pruebas rutinarias para el
estudio de la hemostasia primaria y secundaria, resul-
tando el tiempo de sangrado, el tiempo de protrombina
y el tiempo de tromboplastina parcial dentro de valores
normales.

La prueba de solubilidad del coagulo en Urea al 5 Molar
demostro que este se disolvio en menos de 24 horas.

DISCUSION

En este caso la disolucion de coagulo en Urea al 5 Molar
confirmé una deficiencia de factor XIII de la coagula-
cion.

La deficiencia congénita de factor XIII, fue descrita por
primera vez en 1960 por Duckert, Jung y Shmereling en
un muchacho con hemorragia severa asociado a defec-
tos de cicatrizacion.Se hereda de modo autosémico
recesivo y en los heterocigotos el descenso de factor XIII
es moderado, por lo que casi siempre son asintomaticos.
El sintoma clinico mas comun es la hemorragia umbilical
del recién nacido y es frecuente encontrar equimosis,

hematomas y sangrados prolongados posterior a trau-
matismos; se han descrito casos de hemorragia
intracraneal. Puede haber retardo en la cicatrizacion de
heridas, u->-%-»

El diagndstico de deficiencia de factor XIII se sospecha
ante un cuadro de diatesis hemorragica con o sin histo-
ria familiar positiva y pruebas rutinarias de hemostasia
normales.

La solubilidad de coagulo en 5 mg /I de urea o en acido
mono acético, es la prueba mas fehaciente del factor XIll,
siendo la totalidad de las pruebas de la hemostasia nor-
males.

Al igual que otros transtornos congénitos, la deficiencia
de factor XIII se corrige temporalmente mediante la
transfusion de plasma o sangre fresca, por lo que la pa-

ciente deja de sangrar, siendo su evolucién satisfactoria.
(1,9,14)

Mecanismos fisioldgicos de la hemostasia

La hemostasia consiste en la interrupcién de la hemo-
rragia de un vaso sanguineo lesionado. En su produc-
cién se conbinan cuatro mecanismos: vascular, plaque-
tario y los factores plasmaticos de la coagulacion, con-
trolados por mecanismos que limitan la agregacion de
plaquetas y fibrina en el area de la lesion (fibrinolisis).
Una anormalidad de cualquiera de estas interacciones
puede dar lugar a un sangrado. ¢-23%

El factor vascular participa en el proceso reduciendo el
flujo sanguineo mediante la vasoconstriccion local en el
punto de la hemorragia ocasionada por algin trauma-
tismo.

El factor plaquetario actlia por la llamada agregacion
plaquetaria en el area lesionada de la pared vascular y
constituye el primer paso en la formacion de los tapones
hemostaticos (hemostasis primaria). Las plaquetas cir-
culantes no se adhieren entre si ni al endotelio normal
hasta que se rompe el revestimiento endotelial de un
vaso y queda expuesta su superficie subendotelial, esta
adhesién es mediada por una fraccion de factor VIII de
la coagulacion denominada factor de Von Willebrand
(VHI/VWB) que forma un puente entre las plaguetas y
el colageno que permite que estas cubran el subendotelio
expuesto. Como consecuencia de lo anterior se producen
una serie de acontecimientos progresivos y superpues-
tos unos con otros que conducen a la adhesion de las
plaquetas entre si (agregacion plaquetaria). Desde la
membrana endotelial vascular y desde el interior de las
plaguetas se liberan importantes cofactores que indu-
cen la activacién plaquetaria.La superficie plaquetaria
se reorganiza para exponer los fosfolipidos antes de que
puedan llegar a formarse los complejos enzima-cofactor
de coagulacion. Estas reacciones resultan en la consoli-
dacion del tapon plaquetario primario. @™
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Finalmente la coagulacion, Gltima etapa del proceso, en
la que interactuan distintos factores en forma de casca-
da en cada fase de su desarrollo y cuyas reacciones cons-
tituyen un elemento clave en la formacién del tapon
hemostatico secundario o coagulo de fibrina (hemosta-
sis secundaria). Hay dos vias que se interrelacionanpara
la formacion del coagulo de fibrina las que son conocidas
como via intrinseca y la via extrinseca

La exposicion de la sangre circulante a tromboplastina
tisular (injuria tisular) y al endotelio durante una inju-
ria vascular activa la via intrinseca y extrinseca respec-
tivamente para la formacién de fibrina. Proteasas séricas
inactivas son activadas.

La via extrinseca se inicia con la activacion del factor
VIl y la via intrinseca se inicia con la activacion del fac-
tor XII. Estas reacciones ocurren parcialmente
alrrededor del tapon plaquetario, las plaguetas activa-
das proveen fosfolipidos en su membrana lo que es re-
querido para la formacidn de trombina que actta sobre
el fibrindgeno y da como resultado la formacion de la
fibrina en el lugar donde se ha producido la lesién. El
factor XIII, o estabilizador de dicha sustancia, es indis-
pensable para impedir la lisis del codgulo

Concomitantemente, con jos mecanismos anteriormente
descritos, se desencadenan los mecanismos reguladores
de la hemostasia: la inhibicion de la agregacion de
plaquetas y vasodilatacion por la prostaciclina y éxido
nitrico, la inhibicion de la formacién de fibrina por la
antitrombina 111 y el sistema de la proteina C proteina S
gue inhiben los factores activados de la coagulacién y la
disolucién del coagulo por el sistema fibrinolitico, prin-
cipal mecanismo de regulacién de la hemostasis.

HISTORIA CLINICA Y EXAMEN FiSICO.

El diagndstico de un desorden hemorragico se debe rea-
lizar en base a una historia clinica y un examen fisico
cuidadosos. La historia clinica determina la duracién y
el origen de la hemorragia. EI examen fisico es vital para
confirmar lo reportado en la historia clinica, define la
naturaleza y extension de la hemorragia y demuestra la
existencia 0 no de un desorden hemostatico sistemico.
Es importante obtener informacion detallada acerca del
tipo de manifestacion hemorragica y su localizacién
anatomica(Tabla Il1), asi como también establecer si el
paciente sufre de un defecto hemostatico localizado o
generalizado; si es espontaneo o provocado por traumas.
(Tablal)

Tratandose de nifios con historia sugestiva o dudosa de
sangrado, convendria establecer una comparacioén de sus
manifestaciones clinicas frente a acontecimientos que
pongan en juego los diferentes mecanismos hemostaticos
cuya falla definiria el tipo clinico de sangrado, el que
puede ser secundario a cuatro posibles tipos de defectos:
defecto vascular, defecto en la formacién del tap6n
plaguetario, anormalidades en la formacion de fibrina y
defectos en la fibrinolisis. (Tabla I1)

TABLA I. Evaluacion clinica de un nifio con posible desorden
hemorragico.

Historia clinica

Presencia manifestaciones clinicas asociadas a desordenes
hemorragicos agudos o recurrentes, de presentacion espontanea o pro-
vocados por traumas.

El cuadro hemorragias que se instala en la infancia indica desorde-
nes de tipo hereditario, mientras que el observado después con mayor
frecuencia va a sefiaiar trastornos adquiridos.

- Sangrado con erupcion de dientes primarios.

- Sangrado gingival con el cepillado de dientes.

- Excesivo sangrado con traumatismos significativos.

- Historia de sangrado abundante asociados a procedimientos qui
rargicos, especialmente tonsilectomia, extracciones dentarias, circun
cision, etc.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS.

- Enfermedades de fondo: enfermedades del colageno vascular,
hepatopatias, enfermedades renales, infecciones, desnutricién,
malaabsorcién, enfermedades malignas.

- Historia de deficiencia de hierro o transfusiones que sugieren per
didas de sangre.

Historia medicamentosa. Ingesta de ASA, AINES, anticoagulantes
0 algunos antibidticos.

HISTORIA FAMILIAR,

Frecuentemente dificil de vaiorar.

- Una historia familiar positiva de sangrado es de gran vaior para el
diagndstico, pero una historia negativa no excluye la posibilidad de un
trastorno herriorragico hereditario.

Nota: Se debe de descartar la posibilidad de maltrato fisico infantil.

TABLA 1. Criterios clinicos para la diferenciacion del tipo de defec-
to hemostatico.

Vascular.

E! sangrado cutaneo especialmente petequias y pUrpura es comun.
Es frecuente la epistaxis.

Se observa un patrén especifico o tipos de lesiones vasculares
(telangiectasia, angiomas, etc.).

Las petequias tienden a ser dependientes en distribuciéon anatémi-
ca.

Deiectos en la formacién del tapén plaquetario.

Las lesiones clasicas son las petequias y la purpura,que aparecen
en areas de trauma.La epistaxis y gingivorragia son frecuentes.

Desde el inicio la formacion del tapon plaquetario es inadecuado, el
sangrado tiende a ser inmediato.

Las heridas y abrasiones superficiales sangran profusamente pero
son controladas con presion local.

Es comun el sangrado en piel, mucosas y equimosis, pero la
hemartrosis y hematomas profundos son raros.

Las petequias sugieren pero no definen un diagnéstico de enferme-
dad vascular o defecto plaquetario.

Defectos en los factores de coagulacion.

Las equimosis y los hematomas profundos son las manifestaciones
méas comunes.

La hemostasis inicial es usualmente adecuada (formacién normal
del tapdn plaquetario) pero el sangrado recurre minutos u horas des-
pués por deficiencia de la fibrina para su consolidacion.

La presion local no permite el control permanente de la hemorragia
en heridas o abrasiones superficiales,

La hemorragia profunda de los planos musculares, espacio
retroperitoneal y hemartrosis espontanea se asocia comunmente a defi-
ciencias hereditarias de factores de coagulacion.

Sangrado tardio por el Cordén umbilical sugiere la deficiencia del
factor XIlI.

Fibrinolisis.

Hemorragias en sitios de venopuncion.

Petequias.equimosis, hemorragias en sitios de venopuncion y dafio

organico multiple se observa en CID.
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ITABLA Ni. Interpretacion de un desorden hemorragico de acuerdo al
sitio anatémico.

Epistaxis. En nifios resulta con mayor frecuencia de taumatismo nasal
externo, infeccion nasal, fragilidad capilar de tabliqgue nasal
cartilaginoso (area de kiesselbach). Se asocia particularmente a
trombocitopenia, telangiectasia hemorragica hereditaria, enferme-
dad de Von Willebrand. Si tiende a ser unilateral,debe sospecharse
lesién local

Hematuria. Se manifiesta en la trombocitopenia, hemofilia y la terapia
anticoaguiante oral. Puede ocurrir en pacientes con lesién renal
local, como en el caso de infecciones o neoplasias

Hematemesis melena y rectorragia. Se observa en cualquier tipo de
diatesis hemorragica particularmente asociada a telangiectasia
hemorragica,trombocitopenia,enfermedad de Von Wilebrand y
uremia

Hemorragia intracraneana. Espontanea, debe sospecharse una diatesis
de fondo, particularmente trombocitopenia.

Menorragia. En nifias puede ser sintomética de trombocitopenia y en
fermedad de Von Willebrand. Es importante descartar otra causas
locales y sistémicas.

Hemartrosis. Acompafia casi siempre a los defectos congéniios de coa-
gulacion.

Transtornos vasculares. Las hemorragias producidas
por trastornos vasculares son conocidas como «pUrpu-
ras uasculare». Son un grupo heterogéneo de condicio-
nes donde el origen de la hemorragia es usualmente ca-
pilar y se manifiesta por petequias, eqimosis cutanea y
de mucosas que aparecen espontidneamente o rara vez
precedidas de traumas.

Las petequias sugieren pero no definen un diagndstico
de enfermedad vascular o defecto plaquetario. El defecto
de fondo radica en la debilidad estructural de los vasos
sanguineos o dafio capilar provocado por procesos
inflamatorios o inmunes y en el tejido conectivo
perivascular. Los defectos vasculares pueden ser tanto
heredados como adquiridos. EI mas comun de los
transtornos hemorrégicos heredados causado por anor-
malidades vasculares es la telangiectasia hemorragica
hereditaria. Este es relativamente raro y .transmitido
como un desorden autosomico dominante. Comienza a
aparecer en la piel y las membranas mucosas mas fre-
cuentemente durante la vida adulta. La anormalidad
de fondo es un defecto en el tejido conectivo subendotelial
que resulta en mdaltiples dilataciones capilares y
arteriolas. El sintoma més comun es la epistaxis pero
puede ocurrir en tracto gastrointestinal y raramente en
otros dérganos. El diagndstico se hace en base clinica al
demostrar las telangiectasias en piel, mucosas y lecho
ungueal,

Otros defectos vasculares o perivasculares heredados son
muy raros, estos incluyen un nimero de desdrdenes en
el tejido conectivo debidos a defectos en el colageno o
elastina, cabe mencionar el sindrome deEhlers-Danlos,
Osteogenesis imperfecta, Pseudoxantoma elastico y Ataxia
telangiectasica. ("

Los defectos vasculares adquiridos se presentan con
mayor frecuencia que los defectos heredados, estos in-
cluyen las purpuras vasculares o vasculitis producidas
por infecciones, medicamentos, sindrome de Henoch-
Schonlein, escorbuto, artritis reumatoide y amiioidosis.
El sindrome de Henoch-Schonlein consiste en una reac-
cion de hipersensibilidad tipo 111 en donde los complejos
inmunes de IgA se depositan en los vasos de la piel, ar-
ticulaciones, serosas del tubo digestivo, rifion y menos
frecuentemente en otros 6rganos. Esta reaccion genera-
lizada de los capilares y pequefias arteriolas resulta en
el incremento de la permeabilidad vascular, exudacion y
hemorragia en los tejidos. Clinicamente se presenta como
una condicién aguda caracterizada por un rash macu-
lar, purpura,dolor articular, dolor abdominal y
hematuria. Ocurre mas comunmente en nifios, pero pue-
de ocurrir en adultos, es usualmente autolimitado pero
puede recurrir en un periodo de dos a tres meses. Su
inicio puede ir precedido de una infeccion por
estreptococo beta hemolitico del grupo A, alimentos, va-
cunas, picaduras de insectos, o puede ocurrir después de
la ingestion de ciertos medicamentos pero mas a menudo
no se encuentra causa que la provoque.

El reconocimiento de los defectos vasculares puede ser
usualmente realizado sobre un estudio con bases clini-
cas y no presentan un problema diagndstico, pero en otras
ocasiones el diagndstico de los trastornos vasculares se
efectla después de haber excluido la trombocitopenia y
un defecto cualitativo del las plaquetas.

Trastornos plaquetarios. Los trastornos en la forma-
cion del tapdén plaquetario, pueden ser debidos a defec-
tos cuantitativos, como en la trombocitopenia o defectos
cualitativos de la funcion de las plaquetas. El trastorno
mas frecuente de este tipo en nifios es la trombocitopenia.
Aunque la hemorragia puede producirse con cifras cer-
canas a 100,000 / mm3, generalmente no hay pérdidas
significativas de sangre si el recuento se mantiene por
encima de 20,000 o 30,000 Imm3. Las causas mas fre-
cuentes de trombocitopenia incluyen: aumento de la des-
truccion periférica de plaquetas (como en la purpura
trombocitopénica idiopatica), disminucion de laproduc-
cion medular de plaquetas por aplasia o infiltracién
neoplasica de la médula, secuestro esplénico de plaguetas
(hiperesplenismo) y coagulacion intravascular disemi-
nada (CID). "A'AIM

La caracteristica principal de los trastornos en la for-
macion del tapon plaquetario es la presencia de hemo-
rragias mucocutdneas manifestadas clinicamente por
petequias, epistaxis, gingivorragias,equimosis de grado
variable de acuerdo a la intensidad del defecto. Los de-
fectos de la funcién plaquetaria pueden ser primarios y
secundarios. Los desordenes primarios pueden ser he-
redados o adquiridos.">®

Los defectos heredados de la funcion plaquetaria pue-
den ser por falla en la adherencia plaquetaria al
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subendotelio, en la liberacion de adenosina difosfato
(ADP), en la sintesis de tromboxano A? (TxA?), para la
agregacion con ADP,actividad plaquetaria coagulante
defectuosa y defecto mixto. La falla plaquetaria en su
adherencia al subendotelio tisular se observa en la en-
fermedad de Von Willebrand, Sindrome de Bernard
Soulier e Hipergammaglobulinemia.

La enfermedad de Von Willebrand es el trastorno
hemorréagico hereditario méas frecuente, es una enfer-
medad autosdmica dominante que resulta de una ano-
malia cuantitativa o cualitativa de la fraccion Von
Willebrand del factor VIII, necesario para la normal
adhesion plaquetaria al subendotelio en los sitios de le-
sién de pared vascular. @°-"-9

El Sindrome de Bernard Soulier es una rara enferme-
dad en que se encuentran plaguetas anormalmente
grandes.Una glucoproteina de la membrana de superfi-
cie que contiene un receptor para el factor de Von
Willebrand esta ausente de la membrana de superficie
plaquetaria, en consecuencia las plaquetas no se adhie-
ren normalmente al subendotelio a pesar de la presen-
cia de un factor Von Willebrand plasmatico normal.

La falla en la agregacién plaquetaria con ADP es obser-
vada en un bien definido pero raro desorden primario
conocido como Trombastenia de Glanzmann el cual es
un trastorno hereditario que afecta la glucoproteina de
las membranas plaquetarias.

Las anomalias adquiridas de la funcién plaguetaria son
relativamente frecuentes y pueden encontrarse en una
amplia variedad de trastornos clinicos como: transtornos
mieloproliferativos y mielodisplasicos, falla renal
(uremia), macroglobulinemia, mieloma maltiple, cirrosis,
lupus eritematoso sistemico(LESJy la ingesta de
farmacos como &cido acetil salicilico(ASA) antinflama-
torios no esferoidales (AINES).

Trastornos de la coagulacién. Son ocasionados por la
deficiencia de alguno de los factores de coagulacion, pue-
den ser adquiridos o heredados.

Todos los factores de la coagulacién excepto el factor VIII
son sintetizados en el higado. El fibrindgeno (factor 1),
factor XIII, V, X1y XII son sintetizados independiente-
mente de vitamina K. La sintesis hepatica de factores
VII, IX, X y protrombina (factor 1) es dependiente de
vitamina K.

En el caso de los defectos de coagulacion, el origen de la
hemorragia es usualmente en una arteria pequefia y
como consecuencia se producen sangrados intramus-
culares, en el espacio retroperitoneal, articular y tejidos
profundos. Estas hemorragias estan precedidas por trau-
ma cuya intensidad no guarda relacion con el grado de
sangrado y en algunas ocasiones pueden ser esponta-
neas. La deficiencia heredada de cada uno de los facto-

res de coagulacion han sido bien descritas. Los desorde-
nes heredados de la coagulacién son poco comunes y to-
dos excepto la hemofilia clasica (hemofilia A), enferme-
dad de Christmas (hemofilia B) y enfermedad de Von
Willebrand son raros. La hemofilia es aproximadamen-
te cinco veces mas comun que la enfermedad de
Christmas. La enfermedad de Von Willebrand se reco-
noce ahora méas frecuentemente.®’-® Los desérdenes
adquiridos de la coagulacion se ven mas comunmente
en la practica clinica que los desordenes congénitos. A
diferencia de los desordenes heredados de la coagula-
cidn, los adquiridos son usualmente asociados con defi-
ciencia de varios factores de la coagulacion, mientras
gue en los congénitos el afectado siempre es uno. Los
trastornos adquiridos asociados con anormalidades en
la formacion de fibrina incluyen: enfermedad hepatica,
CID, deficiencia de vitamina K, uso de anticoagulantes,
anticuerpos circulantes especificos producidos contra los
factores de coagulacion, los que han sido observados en

algunos hemofilicosy desordenes autoinmunes como LES.

Transtornos en la fibrinolisis. Bajo condiciones fi-
sioldgicas todos los sistemas reguladores de la hemos-
tasia son activos con un balance neto a favor de inhibir
el deposito de fibrina. Sin embargo bajo condiciones pa-
tologicas, el proceso de coagulacion viene a ser tan acti-
vamente estimulado que produce depdsito de fibrina de
manera localizada o sistémica, que es lo que da lugar a
la instalacion de la CID. La patologia estara asociada a
los 6rganos que se encuentren comprometidos y a la in-
tensidad de la misma (aguda o crénica). Tal vez la Unica
sintomatologia comun es el cuadro hemorragico cuando
éste se origina del consumo y la degradacion de los fac-
tores de coagulacion. i->--2

Los defectos en la fibrinolisis méas frecuentes pueden ser
heredados o adquiridos. Los trastornos heredados inclu-
yen afibrinogenemia y la disfibrinogenemia. Los
transtornos adquiridos son los méas frecuentes y cabe
mencionar septicemia (por Grampositivos o gram-nega-
tivos), viremia, fiebre tifoidea, picadura de vibora,
neoplasias, enterocolitis necrotizante, enfermedades
hepéticas, etc.’-"*

Evaluacion de las pruebas de hemostasia. (Tabla
1IVyV)

Las pruebas de hemostasia permiten orientar y funda-
mentar el diagnostico clinico, por lo que la solicitud de
dichas pruebas y su interpretacion deben ir dirigidas en
relacion al contexto clinico, lo que brinda mayores posi-
bilidades de diagnosticos adecuados. Las pruebas se van
a dividir como pruebas de escrutinioiBiometria
hematica),de rutina y especiales.™"

1. La Biometria hematica. Constituye el primer as-
pecto para considerar los parametros de la cifra de he-
moglobina, hematocrito,la concentracion media y el vo-
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IV. Pruebas labéralo riales en el estudio de un desorden hemorragico.

Pruebas de escrutinio.
Citometria hematica. Pruebas de
hemostasia primaria.
- Tiempo de sangrado (TS)
- Tiempo de sangrado jn vitro (Thrombostat 4000).
- Cuenta de plaquetas.
- Valoracion de la morfobgia plaquetaria.
- Retraccién del coagulo.
- Consumo de protrombina.
-Adhesividad plaquetaria in vivo.
- Prueba de fragilidad capilar (Rumpeel-Leede).
-Agregacion plaquetaria.
-Anticuerpos monoclonales.
Pruebas de hemostasia secundaria.
- Tiempo de protrombina (TP).
- Tiempo de tromboplastina parcial (TTP).
- Tiempo de trombina (TT).
- Cuantificacion de factores individuales.
- Deteccion de inhibidores adquiridos de la coagulacion.
-Tiempode reptilasa.
- Determinaciondefibrinégeno.
- Lisis de euglobinas.
- Productos de degradacién de fibrinégeno-fibrina.

TABLA V. Interpretacion de l;s estudios de Iaborato;iq:;.

PRUEBA

CONCLUSION

Defecto vascular, plaguetario o enferme-
dad de Von Willebrand.

TS prolongado v conteo
plaquetario normal.

Trombocitopenia +/-
Defecto en |a funcié plaguetaria.

TS prolongads y conteo
plaquetario diminuido.
| TS prolongado y TTP anor- | Enfermedad de Von Willebrand.
mal.

TTP prolengade v TP nor- | Deficiencia de factor VI, X1, X1, XII,

mal. presencia de factor inhibidor de
coagualacion (LES), uso de heparina,
kinonogeno disminuido.

TP prolongado y TTP nor- | Deficiencia de factor VI (raro).
mal.

Deficiencia de factor |, 1, V y X.
Deficiencia de vitamina K, terapia con
warfarina, CID, hepatapatia, con me-
ror frecuencia anticoagulante lGpico.
Deficiencia defibriondgene, CID, em-
nleo terapautico de heparina enferme-
dad hepatica.

Deficiencia de factor X|II

| TPy TTP prolongado.

TT pralongado.

TPy TTP normales.

lumen corpuscular; esto proporciona informacion acer-
ca de la presencia de anemia gque puede ser secundaria a
la pérdida cronica de sangre o bien si existe anemia
hemolitica autoinmune que puede estar asociado a
trombocitopenia(sindrome de Evans} o ser microangio-
patica como en CID o en la plrpura trombocitopénica
trombotica (PTT); la cifra de leucocitos permite descar-
tar otros procesos como leucemias o procesos infeccio-
so0s. La cifra de plaquetas orienta sobre el origen del pro-
ceso hemorragico. El anélisis del frotis de sangre
periférica es indispensable para observar 3a presencia
de blastos, en caso de leucemias, o la presencia de
esquistocitos en la PTT o en CID; ademé&s podemos con-
firmar la disminucién de la cifra de plaquetas, y en al-
gunos padecimientos como en la PTI, sindromes
mieloproliferativos o trombocitopatias se pueden obser-
var plaquetas gigantes,

2. El tiempo de sangrado (TS). Valora la hemostasis
primaria, es decir el vaso sanguineo, las plaquetas y el
factor de Von Willebrand, esta prueba desde su inicio
nos orienta acerca si existe algtn defecto de los meca
nismos que intervienen en la formacion del tapén
plaquetario. EI método mas recomendable es Ivy que
consiste en realizar una puncion en el antebrazo con un
bisturi a una profundidad de 1 mm, sometiendo el brazo
a una presion arterial media de 40 mmHg con el
esfignomanometro y medir el tiempo que dura el san
grado; los limites de referencia de la normalidad fluc
than entre 6 a 9 minutos. Los pacientes con TS mayor de
9 minutos tienen un defecto de la hemostasia primaria

gue debe ser investigada con otras pruebas especiales.
(1,14,15)

3. El tiempo de protrombina (TP). Esta prueba valo
ra la llamada "via extrinseca™ de la coagulacién. La pro
longacion de TP en presencia de un tiempo de
tromboplastina parcial (TTP) normal, indica una defi
ciencia de factor VIl o la presencia de un inhibidor. Ade
mas también valora la «via comun», factor X, V, Il y la
formacion del coagulo. "

4. El tiempo de tromboplastina parcial (TTP). Esta
prueba valora la «via intrinseca» de la coagulacion. La
prolongacion de TTP en presencia de un TP normal in
dica la deficiencia de uno de los siguientes factores de
coagulacion: VIII, IX, X1, XII o la presencia de factores
inhibidores de la coa(gﬁulacién como es el anticoagulante
encontrado en el LES, -1

5. El tiempo de trombina (TT). Esta prueba rapida y
facil nos permite evaluar la Gltima fase de la coagula

cion, es decir la formacion del polimero de fibrina. Valo

ra al fibrindgeno en calidad y cantidad, por lo tanto las
hipofibrinogenemias, afibrinogenemias y disfibrino-
genemias cursan con TT prolongado, presencia de pro

ductos de degradacion de fibrindgeno, presencia de
anticoagulantes antitrombinicos, presencia de un
inhibidor en la polimerizacion de la fibrina. ¢ **
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6. Otras pruebas especificas. Encaminadas para con-
firmar el diagnostico de problemas especificos de la
hemostasia.

CONCLUSIONES

La revision del caso, asi como el tema muestran que una
evaluacion metddica y analitica permiten hacer el diag-
nostico correcto en un problema de cualquier falla en el
mecanismo de la coagulacion.

La posibilidad de contar con un laboratorio, con perso-
nal capacitado para efectuar todas las pruebas
necasarias deben acompafiarse de un conocimiento ba-
sico de la coagulacién, y el uso l6gico del mismo para
poder interpretar los resultados que se nos proporcio-
nen y de esta manera enfocar la terapéutica a usar.
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