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Introduc,on	
  à	
  l'étude	
  de	
  l'hémostase	
  et	
  de	
  la	
  thrombose	
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  Boneu,	
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Recordar:	
  

•  H	
  Primaria:	
  células	
  endoteliales	
  y	
  plaquetas.	
  
•  H	
  Secundaria:	
  16	
  factores	
  de	
  la	
  coagulación	
  que	
  
están	
  en	
  la	
  circulación	
  sanguínea.	
  
– Casi	
  todos	
  son	
  sinte,zados	
  en	
  el	
  hígado,	
  y	
  algunos	
  en	
  
las	
  células	
  endoteliales,	
  en	
  las	
  plaquetas	
  y	
  en	
  los	
  
monocitos.	
  
•  8	
  son	
  proenzimas	
  (cimógenos)	
  
•  6	
  son	
  cofactores	
  
•  6	
  son	
  glucoproteínas	
  que	
  actúan	
  como	
  an,coagulantes	
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Hígado,	
  Plaquetas	
  y	
  Endotelio	
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Hígado	
  



Desórdenes	
  en	
  las	
  
Organelos:	
  
MYH9	
  
Plaquetas	
  Grises	
  

Plaquetas	
  



Endotelio	
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COLÁGENO	
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Coagulopahas	
  	
  
en	
  Niños	
  





Sepsis	
  



Annane	
  Lancet	
  	
  
Vol	
  365	
  jan	
  1	
  2005	
  



Annane	
  Lancet	
  	
  
Vol	
  365	
  jan	
  1	
  2005	
  



	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Gram	
  (+)	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Gram	
  (-­‐)	
  





PAMP	
  Gram	
  (+)	
  

TOLL	
  2	
  	
  



PAMP	
  Gram	
  (-­‐)	
  

TOLL	
  4	
  



O’Neill,	
  Luke	
  A.J.	
  “Immunity’s	
  Early-­‐Warning	
  System”.	
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  Jan	
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Compromiso	
  Hepá,co	
  

•  Deficiencia	
  de	
  factores	
  	
  
•  Disfunción	
  de	
  factores	
  
•  Anomalías	
  plaquetarias	
  por	
  compromiso	
  
hepá,co	
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Deficiencia	
  de	
  Factores	
  

•  Disminuye	
  la	
  concentración	
  de	
  los	
  factores	
  y	
  
proteínas	
  reguladores	
  del	
  sistema	
  de	
  
coagulación;	
  sobre	
  todo	
  los	
  Vitamino	
  K	
  
dependientes.	
  

•  El	
  factor	
  VII	
  (vida	
  media	
  plasmá,ca	
  5	
  a	
  8	
  horas)	
  
es	
  el	
  primero	
  en	
  disminuir.	
  El	
  TP	
  es	
  el	
  más	
  
sensible	
  incluso	
  con	
  compromiso	
  hepá,co	
  leve	
  

•  Factor	
  V	
  también	
  disminuye	
  
•  Von	
  Willebrand,	
  FVIII	
  y	
  FXIII,	
  no	
  se	
  afectan	
  
mucho	
  porque	
  se	
  sinte,zan	
  también	
  de	
  manera	
  
extrahepá,ca	
  y	
  porque	
  son	
  React	
  Fase	
  Aguda.	
  



Disfunción	
  de	
  Factores	
  

•  El	
  fibrinógeno	
  se	
  eleva	
  con	
  el	
  compromiso	
  
hepá,co,	
  incluso	
  si	
  es	
  leve;	
  sin	
  embargo,	
  es	
  una	
  
proteína	
  anómala:	
  disfibrinogenemia.	
  

•  Se	
  producen	
  formas	
  carboxiladas	
  de	
  las	
  
proteínas	
  de	
  la	
  coagulación	
  de	
  los	
  factores	
  
vitamino	
  K	
  dependientes,	
  sobre	
  todo	
  del	
  VII;	
  
estas	
  formas	
  carboxiladas	
  son	
  disfuncionales	
  



Anomalías	
  Plaquetarias	
  
q Adhesión	
  de	
  plaquetas	
  al	
  colágeno	
  por	
  FvW	
  y	
  gp	
  Ib	
  
q Ac,vación	
  cambio	
  de	
  forma	
  
q Secreción	
  de	
  sustancias	
  de	
  gránulos	
  alfa	
  y	
  densos	
  	
  
q Agregación	
  por	
  liberación	
  de	
  ADP,	
  gp	
  IIb-­‐IIIa	
  	
  

Con	
  el	
  compromiso	
  hepá,co	
  habrá:	
  
•  Disminución	
  del	
  número	
  de	
  plaquetas.	
  
•  Alteración	
  en	
  la	
  secreción	
  del	
  contenido	
  de	
  los	
  
gránulos	
  plaquetarios.	
  

•  Alteración	
  en	
  la	
  agregación	
  plaquetaria	
  





Algunas	
  consideraciones	
  mas…	
  



Recién	
  Nacidos:	
  
1)	
  Infecciones:	
  
	
  	
  	
  	
  TORCH	
  
2)	
  Plaquetopenia	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  intrínseca	
  
3)	
  Colestasis	
  	
  
	
  	
  	
  Neonatal	
  y	
  	
  NPT	
  



1)	
  Infecciones:	
  TORCH	
  



2)	
  Plaquetopenia	
  Intrínseca	
  



Aspectos	
  Básicos	
  

•  Incidencia	
  de	
  plaquetopenia	
  en	
  RN	
  que	
  ingresan	
  a	
  
UCI	
  Neonatal	
  es	
  de	
  22%-­‐35%.	
  

•  25%	
  de	
  estos	
  pacientes	
  ,enen	
  menos	
  de	
  50000	
  
plaquetas.	
  

Factores	
  Hematopoyé,cos	
  
•  Trombopoye,na	
  
•  Proliferación	
  de	
  Megacariocitos	
  
Múl,ples	
  Factores	
  ExtraHematopoyé,cos,	
  pero	
  
predominan:	
  
•  Sepsis,	
  Enterocoli,s	
  Necro,zante	
  
•  Insuficiencia	
  Placentaria	
  



3)	
  Colestasis	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  Neonatal	
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Cardiopahas	
  Congénitas	
  

•  Acianó,cas:	
  Insuficiencia	
  Cardiaca	
  
– CIV	
  CIA	
  Ductus	
  
– Coartación	
  de	
  Aorta	
  EA	
  IA	
  congénitas	
  
– EM	
  IM	
  congénitas	
  

•  Cianó,cas:	
  Crisis	
  Hipóxica	
  
– T	
  Fallot,	
  TGV	
  
– Estenosis	
  Pulm	
  Atresia	
  Pulm,	
  Atresia	
  Tricuspídea	
  
– Ventrículo	
  Único	
  
– Doble	
  Salida	
  de	
  Ventrículo	
  Derecho	
  
– Drenaje	
  Venoso	
  Anómalo	
  Pulmonar	
  	
  





•  Cardiomegalia	
  clínica.	
  
•  Taquicardia	
  –	
  galope	
  (	
  R3-­‐R4).	
  
•  Hipersudoración	
  en	
  reposo	
  o	
  sudoración	
  a	
  la	
  lactancia	
  
•  Grado	
  variable	
  de	
  desnutrición.	
  
•  Alteraciones	
  del	
  llenado	
  capilar.	
  Extremidades	
  frías.	
  
•  Signología	
  respiratoria:	
  

–  Taquipnea,	
  sibilancias,	
  estertores,	
  cianosis,	
  disnea,	
  tos,	
  etc.	
  
•  Signos	
  de	
  conges?ón	
  venosa	
  sistémica:	
  	
  	
  	
  	
  	
  

–  Hepatomegalia,	
  distensión	
  venosa,	
  edemas	
  (raro).	
  

•  Disfunción	
  Hepá8ca	
  →	
  Coagulopa:a	
  

INSUFICIENCIA	
  	
  CARDÍACA	
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  Hippel–Lindau	
  Protein,	
  Vascular	
  Endothelial	
  Growth	
  Factor,	
  and	
  Kidney	
  Cancer	
  
N	
  Engl	
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  2003;	
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Shock	
  –	
  Trauma	
  
Triada:	
  

Hipotermia	
  Acidosis	
  Coagulopaha	
  





Sangrado	
  → Hipotermia	
  -­‐	
  Hipoperfusión	
  →	
  Acidosis	
  
Efectos	
  de	
  la	
  Hipotermia:	
  Reducción	
  severa	
  de	
  la	
  fx	
  
plaquetaria,	
  sobretodo	
  en	
  la	
  interacción	
  con	
  vW.	
  
Hipoperfusión:	
  origina	
  Acidosis	
  debido	
  al	
  
metabolismo	
  anaeróbico	
  (lactato)	
  
Efectos	
  deletéreos	
  de	
  la	
  Acidosis:	
  	
  
•  Ac,vidad	
  disminuida	
  de	
  los	
  factores	
  de	
  la	
  
coagulación	
  sobretodo	
  del	
  factor	
  VII	
  y	
  Factor	
  X.	
  

•  Corazón:	
  depresión	
  de	
  la	
  contrac,lidad	
  miocárdica,	
  
disminución	
  de	
  la	
  respuesta	
  inotrópica	
  a	
  las	
  
catecolaminas,	
  arritmias	
  ventriculares	
  y	
  disfunción	
  
endotelial.	
  

	
  



Efectos	
  del	
  tratamiento	
  

•  Cristaloides-­‐Coloides	
  →	
  Coagulopaha	
  dilucional:	
  la	
  
reanimación	
  de	
  fluídos	
  origina	
  una	
  hemodilución	
  
que	
  es	
  muy	
  deletérea	
  en	
  la	
  función	
  de	
  los	
  factores	
  
de	
  coagulación.	
  

•  Componentes	
  Sanguíneos:	
  el	
  almacenamiento	
  
prolongado	
  de	
  los	
  componentes	
  sanguíneos	
  (PG)	
  
origina	
  ↑ 2,3DPG	
  que	
  empeora	
  la	
  acidosis.	
  



Hemofilia:	
  Hemartrosis	
  





Hemofilia:	
  Otras	
  Hemorragias	
  





Lonomiasis	
  





Sospecha:	
  
TP:	
  70	
  	
  

TPTa:	
  100	
  
Fibrinógeno:	
  <50	
  

CoagulopaPa	
  de	
  Consumo	
  
Clínica	
  de	
  Sangrado	
  y	
  Shock	
  	
  

•  PERO:	
  	
  
–  Procedencia:	
  SELVA	
  	
  
– No	
  historia	
  de	
  Fiebre,	
  PCR	
  es	
  “0”	
  	
  
–  Persistencia	
  del	
  Sangrado	
  o	
  muy	
  poca	
  mejoría	
  a	
  pesar	
  de	
  
los	
  componentes	
  sanguíneos:	
  PFC	
  	
  

•  Tratamiento:	
  anhdoto	
  y	
  soporte	
  con	
  PG;	
  evitar	
  PFC	
  y	
  
Crioprecipitado	
  



	
  
	
  

Gracias… 


