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® Hemorragia masiva
® Trastornos de la hemostasia en cancer
® Coagulopatias poco frecuentes
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INTRODUCCION

vasos capilares




FISIOLOGIA DE LA HEMOSTASIA

= Se entiende por hemostasia el proceso encaminado
a mantener la integridad del arbol vascular,
evitando y corrigiendo las disrrupciones en
alguno de sus segmentos.

« La hemostasia correctora, puede subdividirse en
las siguiente fases:
= Vaso constriccion localizada en el area afectada.
-  Formacion de un agregado o trombo de plaquetas
= Formacion de fibrina.
- Eliminacion de los depositos de fibrina o fibrinolisis.



Hemostasia nhormal

- VASO SANGUINEO

- PLAQUETAS

- PROTEINAS PROCOAGULANTES



PROCESO COAGULACION

Proceso de coagulacién normal
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en la hemofilia

“VievioruAdy!

© Copyright World Federaton of Memophi ba










Situaciones clinicas

La evaluacion de enfermos para diagnostico de un proceso
hemorragico se suele realizar en alguna estas cuatro situaciones:

1. Pacientes con historia actual o pasada de
hemorragias inesperadas o excesivas.

2. Enfermos en los que se ha detectado alguna
anomalia en las pruebas de rutina de hemostasia.

3. Pacientes sin trastornos previos de la coagulacion
que son sometidos a pruebas de rutina antes de
someterse a un procedimiento invasivo o a cirugia.

4. Pacientes con hemorragia inesperada o excesiva
tras un procedimiento de tipo invasivo o cualquier
tipo de cirugia.



Enfoque Diagnostico

o Tipo de hemorragia: petequias, equimosis,
hemorragia de mucosas, de musculos y
articulaciones

o Cirugias : Exodoncias, circuncision

o Asociada a enfermedades: LES, uremia,
hepatopatias.

o Historia de medicamentos: ASA,
Dipiridamol, Fenilbutazona, diltiazen,etc.

o Historia familiar.




Hemostasia

Integridad de

1. Arbol vascular , Espasmo vascular

2. Plaquetas

Tapon plaquetario

3. Factores de la coagutaciomr————————————

4, Factores de la fibrinolisis
—, Estabiliza coagulo

Restaura circulacior



HEMOSTASIA NORMAL

Lesion

Vaso sanguineo —

plaqueta — Adhesividad
FactyW plaquetaria
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HEMOSTASIA NORMAL

Lesion

|

VASOCONSTRICCION

Vaso sanguineo
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S.N.Autonomo
Estim.musculo
Aminas vasoactivas

HEMOSTATICO

PRIMARIO



COAGULACION

PRIMARY HEMOSTASIS
m Platelets

PLASMA COAGULATION
= Procoagulant cascade

= Endothelial cells = Protease inhibitors

I in
= Plasma proteins = Protein C system

= cular tissue o :
= Extravascular t = Fibrinolytic system
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FORMACION DEL




Caracteristicas Clinicas de los

Trastornos Hemorragiparos

Hemostasia Primaria Hemostasia Secundaria

5exo M>H H>M
Historia Familiar Raro( a veces YWF) Frecuente
Sangrado prolongado Si \{
Control por presion Efectiva [nefectiva
Loc. de hemorragia Superficial Profunda
Petequias Frecuente Raro
Equimosis Multiples Pocas(grandes)

Hemartrosis No Si




Presentacion clinica

Tamaiio Gran Hemorragia o

Contusion - Sufusion

Distribucion m
9

Pequena Hemorragia o
Purpura Espontanea
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Presentacion Aisladas Multiples Diseminadas Simétrica
Caracteristicas Hematoma Equimosis Petequias Urticarial
Coagulopatia + + . e
Trombocitopatia — - i
Angiopatias —







HEMATOMA




Perfil de Coagulacion

- Tiempo de Protrombina.

« Tiempo de Tromboplastina Parcial
activada.

- Tiempo de Trombina.
- Fibrindgeno.
= Recuento de plaquetas.




TABLE 2.1

Screening investigations to detect a hemorrhagic state

Investigation Components Conditions in
assessed which test is abnormal
Platelet count Platelets Congenital and acquired

platelet disorders (see
Table 4.2, page 37)

Bleeding time

Platelet function

von Willebrand factor

Functional platelet disorder
von Willebrand's disease

Prothrombin time ~ Factors II, V, VI Warfarin
and X Liver disease

Congenital factor deficiencies
DIC
Lupus inhibitor

Activated partial Factors V, VIII, IX, Unfractionated heparin

thromboplastin X, Xl and XII DIC

time Congenital factor deficiencies
Anti-factor VIII antibody
Lupus inhibitor

Fibrinogen Fibrinogen DIC

concentration Congenital
hypofibrinogenemia
Severe liver disease

Fibrin Lysis of fibrin DIC

degradation

products

DIC, disseminated intravascular coagulation.




Prueba de mezcla

Screening Mixing

Test 1 Mixing study
(aP'lT) (Pt + NP)

Incubated
mixing study

FIGURE 112-1. Approach to the diagnosis of a lupus anti,_
(LA). A, abnormal; aPTT, activated partial rhmmboplastm time; C.
rection; dRVVT, dilute Russell viper venom time; N, normal,
correction; NI, normal plasma; PL, phosphohpld Pt, paticnr,
fied from Brandt JT, Triplett DA, Alvmg B, et al. Criteria for
nosis of lupus anticoagulant.s: an update. Thromb
1995;74:1185-1190.)




Diagnostico

Tabla 6: Inter retacu:m de resultadcs de pruebas de escrutinio.
Adaptado de

odgers

I LR I‘:’

Trastorno TIE[‘I"IpD de Plaguetas
Probable sangria

Hemofilia
AoB

Enfermedad de von
Willebrand

Defecto plaguetano

Deficiencia de factor
VI

Deficiencia de
Factor X-V-I

o deficiencias de FV
+ FVlIl
Disfibrinogenemia
Afibrinogenemia

Deficiencia de factor
Al

O defectos leves

Marmal

Mormal

MNormal

Prolongado

Prolongado

Mormal
Prolongado

Normal

Prolongado

Mormal o
Prolongado

Mormal

Mormal

Prolongado

Momal
Prolongado

Mormal

MNormal

Mormal

Mormal

Mormal

Mormal

Prolongado
Prolongado

Mormal

Normal

Mormal o
Prolongado

Mormal o
Prolongado

Mormal

MNormal

Mormal o
Prolongado

MNormal

Normal

Mormal o
Disminuido

Mormal o
Disminuido
Mormal

Nomal

Mormal

Nomal




. TRASTORNOS

HEMORRAGICOS

DE LAS PLAQUETAS



Trastornos
tromboatopemcos

PRODUCCION DISMINUIDA: Hipoplasia de médula
0sea, infiltracion de médula d6sea, inhibicion de la
proliferacic')n celular, produccion y maduracion defectuosa.

DISTRIBUCION DESORDENADA: Hiperesplenismo.

DESTRUCCION ACELERADA:

Mecanismos no inmunologicos:
CID,vasculitis,PTT.

Mecanismos inmunoldgicos: Autoanticuerpos:
PTI,LES,LLC. ; Aloanticuerpos: embarazo y transfusion;
Anticuerpos asociados a drogas: quinidina, sulfamidas.




Trastornos cualitativos

- Adhesion : Enfermedad de von Willebrand,
Sindrome de Bernard-Soulier.

- Agregacion : Trombastenia de Glanzmaan.

- Liberacion :Drogas, Enfermedad del fondo
comun de almacenamiento de plaguetas.

= Adquiridos : Uremia, LES, Trastornos
Mieloproliferativos, Mieloma multiple.



TRASTORNOS DE
PROTEINAS

PROCOAGULANTES



Trastornos de factores de
coagulacion
« Produccion defectuosa.

« Destruccion 0 aumento de consumo

- Inhibicion patologica de su actividad.

- Combinacion de varios de estos
fenomenos



Produccion defectuosa de factores
de coagulacion

HEREDITARIA:
- m Ligados al sexo : Hemofilia Ay B

= Autosomicos ( dominantes 0
recesivos ).

= ADQUIRIDOS :

= Deficiencia de vitamina K.
= Anticoagulantes orales.

= Hepatopatia.




HEMOFILIA

= Se denomina hemofilia a al deficiencia
. _congénita de la actividad de los
factores VIII(Hemofilia A) o
IX(Hemofilia B).

= Estos factores intervienen en el
proceso de la coagulacion sanguinea
y especificamente en la activacion
intrinseca de la protrombina.




Diferencias entre las personas con y
sin hemofilia

Persona sin hemofilia Persona con hemofilia

Se detiene : o La hemorragia
la hemorragia

Piel
Vaso sanguineo

no se detiene

Y e Se forma
; la fibrina
o

e NO se forma
la fibrina

: - e El sistema de coagulacion no
9 Se activa el sistema - se activa correctamente por G
d¢ coagulackin | la alteraci6n del factor VIIl ===p ""“$<
o del factor X N b

o Se produce una

o Se produce una
herida o lesion

herida o lesion
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Clasificacion

Grados de severidad

Normal

Nivel de factor de
coagulacién VIII & IX
50 - 150%

Hemofilia leve
Nivel de factor de
coagulacién VIII & IX
5-40%

Hemofilia moderada
Nivel de factor de
coagulacién VIII & IX
1-5%

Hemofilia severa
Nivel de factor de
coagulacién VIII & IX
< 1%
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HEMOFILIA TRASMISION

Hombre sanoy Hombre hemofilico Hombre hemofilico
mujer portadora y mujer sana ‘ y mujer portadora

Qﬁ :
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XY XX XY XX | XY XX XY XX | XY XX XY XX

Sana  Hemofilico Portadora Sano  Portadora  Sano  Portadora Sano  Hemofilica Hemofilico Portadora




articulacion

membrana
sinovial




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
HEMOFILIA

TABLE 63-5. Differeatial D iagnosis of Hemophilia

Diagin sis aPr aPTT L1Mix PT Clozare Time Bleeding Symptoms
Factoe VI, X, XT deficiency T nl ol ol Yes
Factce XIT deficiency T nl nl nl No
von Willebrand disease T al al T Yes
Lupu; anticoagulant T T al ol No
Acquired hemophilia (anti-factor VII) T T ol ol Yes
Heparin effect T T al ol t
Vitamin K deficiency T nl T nl 2

: Liver disease T nl T t t

3 Disseminated intravascular coagulation T nl T T Yes

\ Abbrevtations: SPTT, acivated parsl thromboplastin time; nl, pormal; P7, prothmmbin tms,

TABLE 63-5. Differential Diagnosis of Hemuophilia
Mosby items and derived items © 2006 by Mosky, Inc.




OTRAS COAGULOPATIAS

TABLE 66—-1. Other Clotting Factors and Their Rare Bleediag Disorders

Gene Protein Deficiency
Clotting Chromasome”  Size (Kb) Molecular  Plasma f,, (days)  Minimmn for Knockout  Frequeneyt Compeneit
Factor Weight Cone’n Homostasks’ Mice (/10°) Therapy
fkDa)
Factor XI 4q35 23 1600 20 oM 3 (0207 Normal 10 FFP .
{conc't)
Factor VII 13q34 13 50 10 nM 0.2 5203 Lethal -1 r-Vlla; FFP
Facvor X 13934 27 55 170 nM 2 10=2074 Lethal <l [X conct,
FFP
Prothrombin 11pll 21 70 1.4 mM 25 10-207% Lethal <l [X conc't,
FFP
Factor V 1q24 20 330 200 nM 0.5 10-207% Lethal <1 FFP
Fibrinogen dq31" 50 3400 o mM 4.5 0.5—1 mg/mlL <1 Cryopreci-
Ao, 5.4 6S Bleeding pitate
Bp 8 48
Y 8.5 44
Factor XIII 330/ 70 0M 10 5% <l FFP, conc’t
{cryo)
A subunit 6p25‘ =160 75 Bleeding r-conc't,
platelets
! B subunit 131" 28 80

*Chromosormal localization as in Koeleman and colleagues.™
'Minirum level for nonmal hemostasis. an estimate and/or range as a percentage of average normal actvity level.
‘Frequency Is of clinically significant bleedling tendencies (varies among populations).
‘Fibrinogen chalns are coded for by a three-gens clusier, and factor XNT subuniis. by sepante genes.
Faace X1 ciroulates as 3 disulfide-bonded dimer, and fAbrincgen, as CAc/BR/Y).; factor XJ11 clrculates as AB: in plasma, but Is A; in platelats.
. Abbreviatons: concn, plasma conosatration, conct, comumecial concentrate, where X conct 5 Intermed fte-purity factor 1 (conalning factor X and
procthucombin); FFP, fresh frozen plasma; 1, recomblnant; €y, hali-life in days

TABLE 66-1. Other Clotting Factors and Their Rare Bleeding Disorders
Mosby items and derived items @ 2006 by Mosby, Inc.




ENFERMEDAD DE VON
WILLEBRAND

= Se denomina enfermedad de Von Willebrand al
trastorno congénito autosomico que conduce al
deficit cuantitativo y/o cualitativo del factor Von
Willebrand.

CLASIFICACION

Se distinguen tres grandes grupos:
Deficiencia parcial de FVW( tipo 1)
Deficiencia total (tipo 3)
Deficiencia cualitativa (tipo 2).




MANEJO GENERAL

= MULTIDISCIPLINARIO

. = REPOSICION DEL FACTOR
DEFICIENTE:

= CONCENTRADQOS DE FACTOR
= HEMODERIVADQOS

= ANTIFIBRINOLOITICOS.

= DESMOPRESINA




TRATAMIENTO

Heparina:
50-75mg(1-15mL)EV.Cada4-6H
T '\

Plasma fresco

ST - congelado:
_ Crioprecipitado \ / 2-5 unidades /dia
C rad Trastornosde || e
oncentrado . ‘ asma: ;
coagulacion ||—p |
de plaquetas ‘-/ 2 \ | 34-58 mL por kg/peso |
— Vitamina K1: | Dextran: |
- 10 mg/EV/cada 12 horas | - 20 mL por kg de peso
\ A |
R Fibrinbgeno | Transfusién de sangre
N fresca
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