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Resumen.

Introduccion: La hemofilia A es una enfermedad hereditaria caracterizada por manifestaciones
hemorragicas debido a bajas concentraciones plasmaticas del factor de coagulacion VIII. Tiene un
patron de herencia recesiva ligada al cromosoma X, por lo que la madre es portadora y los hijos
varones la padecen. Presentacion del caso: Paciente masculino de 5 afios con diagndstico de
hemofilia A grave, remitido para realizar rehabilitacion dental al Hospital del Nifio DIF, Hidalgo. Se
decide realizar la rehabilitacion integral en el quirdfano transfundiendo Factor VIl antes y después del
procedimiento dental. Debido a las maltiples lesiones cariosas de diversos grados y evidencia de
infecciones de origen apical se realizaron 4 tratamientos pulpares (OD 62, 74, 84 y 85), 12 coronas
acero cromo (OD 53, 62, 63, 71, 72, 73, 74, 81, 82, 83, 84 y 85) y 4 extracciones (OD 51, 52,61y 75)
con medios hemostaticos y sutura de heridas, durante el manejo intrahospitalario no se registraron
complicaciones. Conclusiones: La administracion del Factor VIII mejord el proceso de coagulacién
antes, durante y después de la rehabilitacién dental, por lo que se anularon las complicaciones
relacionadas con la alteracién sanguinea. La rehabilitacion bucal resultd favorable. Significancia
Clinica: El manejo dental en este tipo de paciente debe ser primordial considerar siempre la cantidad
de tratamientos que involucren riesgo de sangrado, elaborar un plan de tratamiento, ser radicales en
drganos dentales con prondstico reservado, realizar el manejo conjunto con el hematélogo, contar con

el factor deficiente y con elementos que promuevan el proceso de cicatrizacion.

Palabras clave: salud bucal, odontopediatria, hemofilia A.



Abstract.

Introduction: Hemophilia A is a hereditary disease characterized by hemorrhagic manifestations due
to low plasma concentrations of factor VIII. It has a pattern of recessive inheritance linked to the X
chromosome, so the mother is a carrier and the sons suffer it. Case presentation: Male patient of 5
years with a diagnosis of severe hemophilia A, referred for dental rehabilitation at the Hospital del Nifio
DIF, Hidalgo. It was decided to perform the integral rehabilitation in the surgery room by transfusing
Factor VIl before and after the dental procedure. Due to the multiple decay lesions and evidence of
infections of apical origin, 4 pulp treatments were performed (OD 62, 74, 84 and 85), 12 steel crowns
(OD 53, 62, 63, 71, 72, 73, 74, 81, 82, 83, 84 and 85) and 4 extractions (OD 51, 52, 61 and 75) with
hemostatic means and suture of wounds, during the hospital management there were no complications.
Conclusions: The administration of Factor VIII improved the coagulation process before, during and
after the dental rehabilitation, so the complications related to the blood alteration were inhibited. The
oral rehabilitation was favorable. Clinical Significance: Dental management in this type of patient
must always consider the number of treatments that involve risk of bleeding, develop a treatment plan,
be radical in teeth with a reserved prognosis, perform joint management with the hematologist and

have the deficient factor and are elements that promote the healing process.

Keywords: oral health, pediatric dentistry, hemophilia



1. Introduccion.

La hemofilia es una enfermedad hereditaria caracterizada por manifestaciones hemorragicas
causadas por las bajas concentraciones plasmaticas del factor de coagulacion Vil o IX. A la deficiencia
del factor VIlI se le conoce como hemofilia A y a la deficiencia del factor IX como hemofilia B (Caicedo
et al; 2009). El tipo de herencia en la hemofilia sigue las leyes mendelianas y se considera que es
recesiva ligada al cromosoma X, por lo tanto, las hijas de un hombre hemofilico son siempre portadoras
y los hijos de una mujer portadora tienen 50% de probabilidad de padecer hemofilia (Pruthi et al; 2005).
Se ha considerado que s6lo los varones la padecen, sin embargo, se han registrado situaciones en
las que es posible que una muijer la padezca con un padre hemofilico y una madre portadora o una
mujer con sindrome de Turner (Jayandharan et al; 2012). En épocas pasadas, la hemofilia A era
considerada una enfermedad de la realeza; los hijos de la reina Victoria, portadora de hemofilia
transmitieron la enfermedad a varias familias de la realeza europea (Mannucci et al; 2001). La
prevalencia de la hemofilia A es de uno entre 5000 recién nacidos vivos, proporcion que se mantiene
en todas las razas. El gen que codifica al factor VIII se localiza en banda distal del cromosoma X
especificamente en la porcion Xq28. Los principales sitios de sintesis del factor VIl son el higado, el
rifidn, el bazo y el endotelio de los vasos sanguineos. El factor VIII es una proteina labil, susceptible
de degradacion proteolitica, por tal motivo siempre va unido al factor de Von Willebrand y se convierte
en blanco de otros factores de coagulacion tales como los factores Xa y 1Xa, proteina C activada y
trombina; por lo tanto, es indispensable para la activacion del complejo por parte de la via intrinseca
de la cascada de coagulacion (Medina; 2013). La unién y activacién bioquimica del factor VIII con el
factor IX se lleva a cabo en la superficie de las membranas celulares (Bravo et al; 2012). La mutacion
genética mas importante en la hemofilia A es la mutacién del intron 22, causante més comdn de la

hemofilia A severa (<1% de actividad del factor VIII) (Berges et al; 2012).



El FVIII funciona como catalizador enzimatico que acelera en varios 6rdenes de magnitud las
reacciones que culminan en la generacion de trombina, una vision simplista de la funcion de la
trombina es que solo convierte al fibrindgeno (soluble) en fibrina (insoluble), propiedad que permite
una accion inicial mecanica en la hemostasia; esta capacidad de magnificar, controlar y mantener la
generacion de trombina segun los requerimientos fisioldgicos no la pueden alcanzar los pacientes
hemofilicos debido a la ausencia de los FVIIl'y FIX (Garcia et al; 2013).

Cascada de coagulacion

Fase inicial

El complejo factor tisular-factor VII, de forma directa e indirectamente a través del factor IX, activa
inicialmente el factor X transformando pequefas cantidades de protrombina en trombina, que son aun
insuficientes para completar el proceso de formaciéon de la fibrina.

Fase de amplificacion

La trombina asi formada, junto con el calcio de la sangre y los fosfolipidos acidos, que provienen de
la plaqueta, participa activamente en un proceso de retroalimentacion para la activacion de los factores
XI, IX, VIl y V'y, de forma especial, para acelerar la activacién de la plaqueta. Simultdneamente, por
mecanismos quimiotacticos, los factores mencionados son atraidos a la superficie de las plaquetas
donde tienen lugar de forma muy rapida importantes procesos de activacion y multiplicacion.

Fase de propagacion

La amplificacion del proceso por mecanismos de retroalimentacion entre trombina y plaqueta y la
activacion de todos estos factores permiten activar grandes cantidades del factor X y formar el
complejo protrombinasa para convertir la protrombina en trombina y, a expensas de ésta, el fibrindgeno
en fibrina. El proceso final, siempre en la superficie de la plaqueta, se acelera para generar de forma

explosiva grandes cantidades de trombina y fibrina (Pérez-Goémez F et al.2007).



Fases de coagulacién segun la nueva cascada

1. Inicial 2. Amplificacion 3. Propagacién
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Clasificacion

La hemofilia se clasifica en tres tipos:

° Hemofilia severa <1% de actividad del factor
° Hemofilia moderada de 1 a 5% de actividad del factor
° Hemofilia leve >5% de actividad del factor

Manifestaciones Clinicas

La principal manifestacién clinica es la hemorragia la cual va a depender siempre del grado de
concentracion plasmatica del factor VIII en sangre. Los principales sitios de hemorragia son las
articulaciones (rodilla), musculos y tejidos blandos; en sistema nervioso central ocurren en menos de
5% de los pacientes (Berges et al; 2012).

Diagnostico

Es importante una historia clinica detallada de los antecedentes familiares, antecedentes de
hemorragia, entre los estudios del laboratorio la biometria hemética es generalmente normal, en las
pruebas de coagulacion el tiempo de protrombina y el tiempo de sangrado son normales en cambio el
tiempo de tromboplastina parcial activada (TTPa) se encuentra prolongado de forma aislada (Medina

et al:2013).



Alternativas de tratamiento

Se recomienda el uso de concentrados del factor VIl sobre el uso de plasma fresco congelado o
crioprecipitados, se clasifican segun su fuente de origen:

o Derivados del plasma: se puede obtener por sangre total o por aféresis.

o Obtenidos de forma recombinante.

La vida media de los factores VIl y IX es de 12 'y 24 horas, respectivamente, tiempo en el cual se debe
repetir la mitad de la dosis para alcanzar los niveles 6ptimos de concentracion, se pueden administrar
mediante infusién en bolo y la infusién continua (Caicedo et al; 2009).

Para control de sangrado mucocutaneo se sugiere administrar medicamentos antifibrinoliticos tipo
acido tranexamico y acido amino caproico (Gonzélez et al; 2011).

Complicaciones

Dentro de las comunes se encuentran las infecciones adquiridas por transfusiones sanguineas,
pseudo tumores (hematomas encapsulados), artropatia hemofilica (hemartrosis recurrente) y
desarrollo de inhibidores que se dirigen contra el factor VIII (se desarrollan hasta en un 30% de los
pacientes con hemofilia A severa) (Quintana et al; 2007).

Atencion dental de pacientes con hemofilia

El manejo odontopediatrico en este tipo de pacientes debe ser primordial considerar siempre la
cantidad de tratamientos que involucren riesgo de sangrado (extracciones, coronas acero cromo,
tratamientos pulpares) , valorar conducta del paciente, solicitar ortopantomografia, elaborar plan de
tratamiento, ser radicales en 6rganos dentales con prondstico reservado, realizar el manejo conjunto
con el hematélogo, contar con el factor deficiente y hemoderivados que se llegaran a requerir en caso
de una resistencia a los inhibidores asi como elementos que promuevan el proceso de cicatrizacion

(gelfoam, sutura ,prescribir enjuagues con acido tranexamico), dieta liquida y fria



2. Reporte del caso

Se present6 un paciente masculino de 5 afios y 0 meses de edad al Hospital del Nifio DIF Hidalgo a
|la clinica de Odontopediatria en junio del 2015, con diagnostico de Hemofilia A grave, con antecedente
de multiples hospitalizaciones por hemartrosis, desnutricion cronica moderada y sindrome de kempe,
bajo cuidado de la Casa Cuna DIF Hidalgo, quien lo refiere a servicio de Odontopediatria para
rehabilitacion dental completa por presencia de caries en multiples 6rganos dentales.

Asintomatico al momento de la exploracion extraoral donde se observan hematomas en las 4
extremidades y en region submandibular izquierda como consecuencia de lesiones durante el juego.
Tegumentos de coloracién adecuada, activo reactivo neurolégicamente sin  compromiso
cardiorrespiratorio alguno.

A la exploracion intraoral se observa denticion decidua completa, mala higiene, caries grado 2 en
drganos dentales 52, 53, 54, 55, 62, 63, 64, 65, 73, 72, 71, 83, 82, 81, caries grado 3 en 6rganos 74,

84, 85, caries grado 4 en 6rgano 75, fenestracion en 6rganos No. 51y 61, plano terminal recto bilateral,
paladar oval, arco mandibular oval, labios, lengua, carrillos, mucosa yugal y procesos gingivales con
adecuada coloracion e hidratacion.

Se solicitd interconsulta a anestesiologia quien realiza evaluacién clinica, sefialando los datos
fundamentales con relacién a la anestesia; normocéfalo, cuello normal, cardiopulmonar sin
alteraciones, sin datos de sangrado activo, extensién de cuello normal, paraclinicos normales, ASA Il.
Se solicitd interconsulta con médico hematélogo, se evalua y discute el caso en conjunto, donde se
llega al acuerdo de manejo multidisciplinario. Se prescribe Factor VIl al 100% 750 Ul IV (dosis unica)
1 hora previa al procedimiento dental, posteriormente 250 Ul IV cada 12 horas, durante 3 dias.
También se indica profilaxis antibiética 600mg de clindamicina via intravenosa 30 minutos previo al

procedimiento dental.



Se recaban paraclinicos donde se registra TP (tiempo de protrombina) de 13.6 segundos, INR (razén
internacional normalizado) 0.99, fibrindgeno 326mg/dL, los cuales entran de los pardmetros normales,
sin embargo, TTP (tiempo de tromboplastina parcial) de 64.7 segundos se encuentra alargado, se
indica ayuno de 8 horas y manejo estricto de liquidos.

Se procede a sedacion bajo inhalacion con Sevorane, paso de medicamentos via intravenosa para
lograr anestesia general, se realiza intubacion con sonda nasotraqueal #5.5 con globo por médico
anestesiologo. Previo a iniciar la rehabilitacién colocamos taponamiento en orofaringe y se realiza
lavado de cavidad oral con gluconato de clorhexidina al 0.12%, se coloca abreboca tipo “KK” y se
procede a la rehabilitacién dental completa en posicidn decubito dorsal. Se realiza profilaxis dental con
cepillo, se retiran lesiones cariosas grado 2 en primer molar superior derecho e izquierdo y segundo
molar superior derecho e izquierdo, se lavan, acondiciona y obturan con resina compacta, fluida y
sellador de fosetas y fisuras, previo asilado relativo y con buen control de la humedad. Se utiliza aislado
relativo con la finalidad de evitar gingivorragia con el uso de la grapa dental.

Se elimina tejido carioso, se realiza pulpectomia con limas k de la 25 a la 35, se irriga con hipoclorito
de sodio al 2.5%, se seca conductos con puntas de papel, se obtura con hidroxido de calcio con
yodoformo y dxido de zinc y eugenol, se elimina caries de caninos superiores derecho e izquierdo y
se preparan para recibir coronas de acero cromo no. 3 en canino derecho e izquierdo y no. 4 en
laterales superiores derecho e izquierdo, cementando con “Ketac-cem” dejando giradas en funcion y
oclusion.

Se elimina tejido carioso de primer molar inferior derecho e izquierdo y en segundo molar inferior
derecho, se realiza pulpotomia con formocresol obturado con éxido de zinc y eugenol, se desgastan
y preparan para recibir corona acero cromo no. 4 para primeros molares y no. 3 para segundo molar

cementando con “Ketac-cem” dejando en ajuste y funcion.



Se elimina caries de canino inferior derecho e izquierdo, centrales y laterales inferiores derecho e
izquierdo, se realiza desgaste coronario y se preparan para recibir coronas de acero cromo no. 1 en
incisivos inferiores y no. 3 en canino cementando con ionémero de vidrio tipo1 dejando giradas en
oclusién y funcion.

Se infiltra anestesia con lidocaina y epinefrina 36mg/0.018mg en puntos locales gingivales de
centrales superiores derecho e izquierdo y segundo molar inferior izquierdo, para posteriormente
realizar debridacion y odontectomia de los mismos, logrando hemostasia a digitopresion con grasa
estéril, se coloca hemostatico local gelfoam, se colocan puntos de sutura individuales con vycril 0x-3
dejando bordes de la herida afrontados con presencia de coagulo, lecho quirdrgico limpio sin datos de
hemorragia activa. Se lava cavidad oral con solucién fisioldgica, se da por terminado procedimiento
quirargico con duracion de 180 min. No se reportan complicaciones.

Se ingresa a recuperacion intrahospitalaria, se administra Factor VIII de 250 Ul IV cada 12 horas, se
supervisa presencia de sangrado activo sin encontrar evidencia durante 48 horas, por lo que médico
hematélogo solicita egreso a domicilio, se dan indicaciones de higiene oral y de cuidados
posoperatorios a nifiera de Casa Cuna.

Acude a los 5 dias refiriendo sangrado activo por las noches, se administra 250 Ul IV de Factor VIII
dejando al paciente en vigilancia de presencia de sangrado. Se vuelve a instruir en técnica de higiene
con gasa estéril y solucion salina. Los puntos de sutura se encuentran en ajuste y funcién, coagulo en
capas (odotontectomias previas), sangrado crevicular en 6rgano No. 52, con presencia de movilidad
clinica. La pulpectomia y corona de acero-cromo se observan en condiciones adecuadas.
Radiogréficamente, el ligamento periodontal se encuentra ligeramente ensanchado, sin resorcion
radicular ni lesién periapical, se decide extraccidn del érgano dental por sangrado crevicular constante

por lo que se realiza interconsulta a hematologo tratante. Se ingresa a medicina interna, se prescribe



Factor VIII al 100% (750 Ul IV, 1 hora antes del procedimiento), se infiltra 1.8 ml de lidocaina y
epinefrina 1: 100,000 se debrida 6rgano con elevador recto y se luxa con forceps infantil 6rgano dental
No.52, se procede a colocacion de gelfoam y punto de sutura simple. Se indica administracién de
Factor VIII de 250 Ul via intravenosa cada 12 horas, y se mantiene en hospitalizacion durante 7 dias
sin evidencia de sangrado activo y adecuada cicatrizacidn por lo que se decide su egreso.

Se da cita control a odontopediatria en donde se observa adecuado proceso de cicatrizacion en
odontectomias previas, persiste la mala higiene; el personal de Casa Cuna refiere por constante
cambio de turno de nifieras, por lo que se realiza resumen clinico sobre importancia de técnica de
cepillado.

Se realiza cita control donde se observa mejoria en higiene, sin embargo, aun con presencia de biofilm
a nivel cervical de todos los 6rganos dentales, sin evidencia de sangrado activo, con cicatrizacion

adecuada, restauraciones en condiciones adecuadas de ajuste y funcién.

10



3. Discusion.

Los trastornos hemorragicos constituyen uno de los problemas de mayor interés a ser considerados
por el odontdlogo en su practica hospitalaria; dentro de los mismos la hemofilia A; a nivel nacional
tiene una incidencia alta dentro de su clasificacion (leve, moderada, severa) la severa es de las mas
comunes y a consecuencia es el tipo de hemofilia que tiene mas hemorragias y por lo tanto se pudiera
presentar alguna complicacion de resistencia a los inhibidores, por lo que se tendrian que utilizar otro
tipo de hemoderivado al realizar procedimientos dentales multiples que involucren riesgo de sangrado.
Todos los autores enfatizan en considerar la cantidad de tratamientos que involucran riesgo de
sangrado, trabajar en conjunto con el especialista hematélogo, contar con el factor deficiente y con
otros tipos de hemoderivados que se pudieran llegar a requerir, asi como medicamentos locales para
ayudar al proceso de cicatrizacién. La atenciéon dental para pacientes hemofilicos se basa en la
administracion del factor antes y después de los procedimientos dependiendo del grado de severidad
de la hemofilia, se han reportado casos en donde la rehabilitacion con severidad leve y con
procedimientos donde se involucre bajo riesgo de sangrado administrdndose una dosis Unica del
factor a 750 Ul es suficiente para controlar sangrado postoperatorio, sin embargo con un grado de

severidad grave es indispensable la administracion del factor postoperatorio cada 12 horas.
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4. Conclusion.

El odontopediatra puede activar la cadena de coagulacion, proceso que en estos pacientes puede
resultar en una propension a la hemorragia profusa, por lo que amerita atencion cuidadosa para evitar
complicaciones post-operatorias como valorar la cantidad de tratamientos que involucren riesgo de
sangrado (pulpotomias, pulpectomias, extracciones, coronas acero cromo, etc.), ser radicales en
drganos dentales con prondstico reservado, valorar conducta del paciente, profilaxis antibiotica,
verificar la administracién del factor antes y después del procedimiento dental, valorar si el manejo se
realizara de forma ambulatoria o intrahospitalaria dependiendo de la cantidad de tratamientos que
involucren riesgo de sangrado y utilizar medicamentos locales en conjunto con material de sutura
reabsorbible en caso de extracciones dentales son acciones que nos corresponden realizar para
ayudar al proceso de la cicatrizacién en conjunto con el factor via intravenosa, contar siempre con
algiin hemoderivado que contenga el factor , ademas de trabajar en conjunto con el médico

especialista hemat6logo para una rehabilitacion exitosa.

12



5. Referencias bibliograficas

1. Caicedo MV, et al, Manejo perioperatorio del paciente hemofilico; Rev Mex Anes. 2009;32 (3):

177-185.

2. Pruthi RK. Hemophilia: a practical approach to genetic testing. Mayo Clin Proc.
2005;80(11):1485-99.

3. Jayandharan, G, Srivastava A, Srivastava A. Role of molecular genetics in hemophilia: from
diagnosis to therapy. Semin Thromb Hemost. 2012;38(1):64- 78.

4, Mannucci PM, Tuddenham EG. The hemophilias from royal genes to gene therapy. N Engl J
Med. 2001;344(23):1773-9.

5. Medina Amador LF, Vargas Ruiz A, Hemofilia; Rev Med Inst Mex Seguro Soc.
2013;51(6):638-43.

6. Bravo L & Mufioz D. Consideraciones en el tratamiento odontolégico de pacientes
pediatricos con Hemofilia. Reporte de un caso clinico. J Oral Res 2012; 1(2): 86-89.

7. Bergés-Garcia A, et al. Estado actual y recomendaciones para la profilaxis de la hemofilia en
México. Rev Hematol Mex2012;13(2):84-88.

8. Benitez Aranda H, Avances en el tratamiento de la hemofilia; Rev Med Inst Mex Seguro Soc
2005; 43 (Supl 1): 135-138.

9. Berntorp E, Shapiro AD. Modern hemophilia care. Lancet. 2012;379(9824):1447-56.

10. Quintana-Gonzalez S, Martinez-Murillo C. Modelo celular de la coagulacion. Rev Hemo
Trombo. 2008; 2(1):59-65.

1. Quintana-Gonzalez S, Martinez-Murillo C. Concentrados de factor Vlll/factorIX para el

tratamiento de hemofilia y otras alternativas. Rev Hemo Trombo. 2007;1(1):30-9.

13



12. Garcia Chavez J, Majluf -Cruz A. Hemofilia; Articulo de revision. Gaceta Médica de México.
2013; 149:308-21.

13. Pérez-Gdémez F et al. La nueva cascada de la coagulacion y su influencia en el equilibrio
entre trombosis y hemorragia. Rev Esp Cardiol. 2007;60(12):1217-9

14. Gonzalez GE, Esquivel DL. Tratamiento odontoldgico en nifios con trastornos de la
hemostasia. Revision de la literatura y recomendaciones para la clinica. Univ Odontol. 2011 jun;

30(64): 19-29. ISSN 0120-4319

14



6. Anexos.

Fotografias de caso clinico.

Fotografias Iniciales
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Fuente: directa
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Fuente: directa

Oclusal Inferior

Fuente: directa Fuente: directa
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Fuente: directa
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