HEMOSTASIAY TROMBOSIS: COAGULACION

EL COMITE MEXICANO DE HEMOSTASIA Y TROMBOSIS AMEH
Dr. Martinez-Murillo C, Dra. Sandra Quintana Gonzalez
México DF.

El Comité Mexicano de Hemostasia y Trombosis constituye un grupo de
trabajo dependiente de la AMEH que tiene como objetivos principales el
integrar a especialistas en el campo de la hemostasia y trombosis
interesados en el estudio e investigacidn de los principales problemas de las
enfermedades hemorrdgicas y trombdticas, De hecho este grupo lleva cuatro
anos de trabajo conjunto ininterrumpidos que nos ha permitido tener una
solidez de principios y una motivacién fundamentada en el trabajo y
colaboracién mutua. Esto nos ha brindado la posibilidad de tener un lugar
privileglado en la hematologia nacional y representar asi los intereses de
tode el pais en funcidn de dar respuestas a los principales problemas de
salud que aquejan a los pacientes con este tipo de enfermedades.
Esperamas en un futuro cercano establecer colaberaciones internacionales
en problernas afines a nuestra idiosincracia nacional.

Nuestra labor ha abarcado diferentes aspectos, desde la doncencia,
investigacion hasta la formacidn de Consensos de Trabajo en algunos de fos
principales problemas hemorrdgicos y trombdticos. Los  subcomités
integrados actualmente son:

s Subcomité de Hemofilia

Subcomité de Purpura Tromboditopénica Inmune

Subcomite de Enfermedad de von Willebrand

Subcomité de Trombocitopatias

Subcomité de Trombosis

Subcomité de Estandarizacién de Resistencia a la Proteina C activada
Subcomité de Anticoagulacion

Subcomiteé Editorial.

Los consensos realizados son: Consenso de Experios en Hemofilia v
Consense de Tromboembolismo Vencsa y por realizar: Consenso de
Estandarizacidn de Resistencia a la proteina C activada, Consenso de PTI y
de Trombocitopatias Hereditarias.

Estamos concientes que nuestra labor s el inicio de todo un proyecto de
vida donde participardn diferentes generaciones de especialistas que daran
continuidad a este proyecto que conjunta intereses afines en la busqueda de
un solo objetivo, dar respuesta a las necesidades de salud que afectan a la
poblacién mexicana, esto a través de la excelencia eén el trabajo colaborativo
nacional & internacional,

CONSENSO DE EXPERTOS EN HEMOFILIA. LAS RECOMENDACIONES
DE AVANDARO SOBRE EL MANEJO DE LA HEMOFILIA. Comité
Mexicano de Hemestasia y Trombasis, AMEH, México DF

En Méxicn coma en atros pases, &l desarrollo de la hemaofilia sdlo se ha logrado en
algunas clinicas de hemofilia de las principales cudades del pais, por lo que no
podemos hablar de un desarrolio nacional sin contar con una infraestructura que
proparcione una cobertura con ks requerimientos minimos para el tratamiento de un
paciente con hemofilia. Estas diferencias han mantenido a la hemofilia en un ambito
de subdesarrolio. Como respuesta a esta necesidad de plantear programas especificos
de manejo en hemofilia, el Comité Mexicano de Hemostasia y Trombosis llevo a
cabo una reunion de expertos en hemofilia en noviembre de 1999 en Avandaro,
Estado de México, donde se plantearon los siguientes Objetivos: 1.-) Integrar un
equipo multidisciplinario de expertos en hemofilia comprometidos con la exigencia de
mejorar la calidad de la atencidn al paciente con hemefilia en un proyecto nacienal,
2.-) Emitir recomendaciones o lineamientos para el adecuado tratamiento del
paciente hemofilico.  Las Recomendaciones.- en base al andlisis de la
problematica nacional se plantearon los siguientes ineamientos: 1.- Registro Nacional
cobre hemofilia, se pretende conocer cual es |a verdadera dimensidn de la hemofilia
mediante un estudio de prevalencia nacional y asi adecuar la cobertura y los
programas de atencidn de acuerdo a las necesidades de los pacientes. 2.- Las
Clinicas de Hemofilia.-  integrar como minimo una Clinica de Hemofilia virtual por
cada estado de la replblica mexicana, es decir, el objetivo de estas clinicas viruales
en hemofilia es contar con un médico responsable, ademds del soporte de una
sefretaria, enfermera o asistente médico gue coordinen L atencicn de los hemofilices
con los diferentes especialistas. 3.- Suministro Adecuado de concentrados de tam.-r
VIl v IX.- el tratamiento ideal del paciente hemofilico debe ser 3 través de
concentrados de alta pureza, ademas de pretender lograr que exista un abasto
permanente de estos productos en las diferentes instituciones de salud a nivel
nacional, para lo cual se requiere de esfuerzos conjuntos entre instituciones de salud,
asociaciones de médicos, asociaciones de pacientes, organizacién mundial de la salud
(OMS) a través de la Organizacidn Panamericana para la Salud (OPS) v la indusiria
farmacéutica. 4.- Programa: .- s& pretende lograr que exista uniformidad
en los siquientes programas: Tratamiento , preventive, hospitalario y de
urgenc:a Las dosis iniciales recomendadas son de 15 @ 25 UI Kg/dosis y en caso de
urgencia una dosis inicial de 40 Ul Kg. Conclusiones.- Los acuerdes emitidos en
Avandaro pretenden difundir una serie de recomendaciones en hémofilia con &l
objetive de mejorar la calidad de atencidn en hemofilia a nivel nacional. Sin embargo,
este nicio requiere de l1a unién de esfuerzos entre instituciones de salud, sociedad
médica, asociaciones de pacientes y familiares, asi como del apoyo de 13 indusiria
farmacéutica.

ANALISIS CLINICO DE PACIENTES CON HEMOFILIA A ¥ B DE 15
ESTADOS DEL PAIS: CENTRO PARA EL ESTUDIO DE LA HEMOFILIA.
Jaloma AR', Aguilar LB, Luna H’, Ibarra s‘,Emm MA®, Lépez B,
Rangel H', Cerda L', Rios CD ,E;Es P Figuera L , Canti JM'".
Division de Genetica, CIBO, “Hospital de Pediatria, “Hospital de
Especialidades, CMNO, IMSS. Guadalajara, Jalisco.
A partir de la captacidn de familias con hemofiia A y B de distintas
entidades del pais para la realizacion de estudios bioguimicos y de
genética molecular, se ha integrado una base de datos generales,
genealdgicos, dinicos y bioquimicos.
OBJETIVO.-Caracterizar los aspectos clinicos y bioquimicos de los
pacientes con hemofiliz A y B de nuestre pais, para integrar un censo
nacional sobre estas enbdades que permita establecer un protocolo mas
adecuado para el manejo de los pacientes.
MATERIAL ¥ METODOS.-La clasificacién clinica de la hemofilia se basé
en los criterios clasicos, complementados con los de Eyster y col. (1980) y
los niveles de actividad coagulante de los factores VIl y IX. En una porcién
importante de la muestra, se realizé la cuantficacidn de actividad
coagulante por el método coagulométrico de una sola etapa y la valoracion
de inhibidores por el método Mijmegen (Verbruggen vy col., 1885)
RESULTADOS.- HEMOFILIA A Se estudiaron 218 pacientes de 15
estados del pais, 216 varones y 3 mujeres, con una severidad clinica de
25% severos (S), 43% moderados (M) y 32% leves (L) -Los pacientes
correspondieron a 145 familias, 40% casos familiares y 60% casos
esporadicos. Se encontrd la presencia de inhibidores en el 14.2% de
pacientes S (26%), M (63%) y L (11%), con una actividad promedio de FVIIl
del 1.8+ 1.4%. Los pacientes fueron VIH positivos en un 7% y presentaron
antigeno de hepatitis en un 16.2%, predominando la seropositvidad para
hepatitis C (80%). Un 45.4% de los pacientes mostraron hemartrosis, 42%
en una articulacién y 58% en mas de 2
HEMOFILIA B. Se estudiaron 33 pacientes de 10 estades del pais,
corespondientes a 21 familias, 57% casos familiares y 43% esporadicos,
con una severidad clinica de 45% S, 27% M y 27% L. Los pacientes fueron
positivos para VIH en un 3% y para hepatitis (B y C) en un 6%. Mostraron
hemartrosis en  30.3% de los casos, 2 aticulaciones afectadas en el 70%
de estos pacientes.
CONCLUSIONES.-A partir de estos resultados se espera incrementar la
muestra para completar el censo nacional e ir creando una estrategia de
manejo integral gue combata los principales problemas, destacando las
hemartrosis y posiividad a infecciones por VIH y hepatitis G

CARACTERIZACION MOLECULAR DE POLIMORFISMOS:
INTRAGENICOS EN POBLACION GENERAL Y AFECTADA DE MEXICO
Y SU EMPLEO EN EL DIAGNOSTICO DE PORTADORAS DE
HEMOFILIAS A Y B.

L. Cerda Aguilar, AR. Jaloma Cruz, P. Barros Nufiez, LE Figuera, L.
Sandoval, H. Rangel, C. Rios, JM. Canti Division de Genética CIBO,
IMSS, Doctorado en Genética Humana, CUCS, U.de G., Guadalajara,Jal,

Debido a que las hemofilias A y B son los padecimientes hemorrigicos:
hereditarios mas comunes, es necesario implementar una matodologia util
para realizar el diagnéstico de portadoras en ambas entidades, por lo que
a partir de un estudio en el que se identificaron los polimorfismes de mayor
informatividad en nuestra poblacion, se seleccionaron AlwNI y Bell para el
gen del factor VIl (FVIll), los cuales presentaron 34% y 45% de
informatividad respectivamente y Hinfl (23%), Tagl (11%) y Hhal {50%)
para el gen del factor IX (FIX)

Se amplificaron las regiones intrdnicas especificas por la reaccion en
cadena de la polimerasa (PCR) y los productos obtenidos se digirieron con
las enzimas de restriccion mencionadas antenomente, lo cual permite
realizar la deteccion de los pelimorfismes por la longitud de los fragmentos
de restriccion (RFLP's). Se analizd la segregacion de los alelos en geles
de poliacrilamida y su tincidn con Nitrato de Plata con el fin.de distinguir el
gen sano de aguel asociado a la mutacién,

De los resultados cobtenidos en este estudio se observd que los
marcadores utilizados para ambos genes (FVIIl y FIX), se comportan de
manera similar tanto en poblacion general como en poblacién afectada, a
excepcion de uno de los marcadores (AfwNI) para el gen FVIII, el cual
presentd  una  diferencia  estadisticamente  significativa  (34%
heterocigocidad en poblacion nomal y 9% en poblacion con hemofilia A),
lo que coloca a este marcador como un indicader poco Util para realizar el
diagnostico

Se concluye gue aungue estos marcadores ofrecen una herramienta Util,
se observa una limitada informatividad v un comportamiento diferente
cuando se les aplica en |a poblacidn de interés, por lo gque es necesario
recurrir a ofras estrategias con el fin de aumentar la informatividad
requerida para el diagndstico de portadoras.
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HEMOFILIA EN POBLACION PEDIATRICA: EXPERIENCIA DEL
CENTRO MEDICO LA RAZA,

Jiménez Herndndez E., Duefias Gonzaler MT, Juirez Sierra 1., Ortiz
Femandez A., Bernal Lagunas R. Miranda C. Magafia Pérez JA. Padilla
Y, Veldzguez Ortega J.

Servicio de Hematologia Pedidtrica y Laboratorio Clinico del Hospital
General Centro Médico Nacional La Raza.

La hemofilia es una enfermedad hemorrigica hereditaria, potencialmente
discapacitante ¥ mortal; puede ocasionar alteraciones psicoldgicas graves
en ¢l enfermo y en su niicleo familiar.

Con el objetivo de conocer las caracteristicas clinicas y evolucién de
nuestra poblacion de pacientes con hemofilia (H), se revisaron los
expedientes de 92 pacientes. Resultados: H A 78%, H B 22%, severos (S)
66%, moderados (M) 17%, leves (L) 16%. El 66% con antccedente
familiar de hemofilia. Edad al diagnostico con mediana de 12 meses (
rango 0-168 meses), seguimiento de 1-16 afios, mediana de 7 afios; 74%
pertenecen a familia integrada. 12% tienen Ac vs factor VIII, 2% de baja
y 10 % de alta respuesta. La serologia viral positiva para VHB 3%, VHC
18.5%, VIH 2%, con inmunizacidn en el 76% de pacientes contra
hepatitis B. Los sitios de mayor frecuencia de sangrado [ueron: rodillas
24%, tobillos 17%. Presentaron sinovitis de grado variable 27% (rodillas
15%); se sometieron a sinovioartesis con rifampicina 6 pacientes, 26%
con artropatia (rodilla 15%, codos 4.5%), de acuerdo a la clasificacion de
Petterson 37.5% son reversibles. 13% de los pacientes, todos de grado
severo, han presentado episodios de hemorragia intracrancana con
secuelas en el 33%. Es 4.9 veces mis probable que se presente ariropatia
¥ 5.3 veces sinovilis en los hemofilicos S que en los M y L (OR). Los
requerimicntos transfusionales de F VIII 6 IX por aio fueron de 10-
60,000 U (mediana 4000 U). Desde hace dos afios la mayoria de los
pacientes se transfunden con factores liofilizados de alta pureza con
disminucion en las complicaciones como transmisidn viral y mejoria en
su calidad de vida; programas de tratamiento oportuno domiciliario, de
fortalecimiento  muscular, rehabilitacion, apoyo psicologico, cursos
educativos y campamentos han contribuido,

PSEUDOTUMOR HEMOFILICO UNA COMPLICACION RARA EN MEXICO.
Quintana Gonzalez S, Maninez-Murillo C, Ambriz FR, Heméandez P, Osomio
Mejia A. Clinica de Hemefilia, Centro Médico Nacional 5.1, México DF..
Introdueeién. El Pseudotumor Hemcfilico (PSH) es una rara pero peligrosa
complicacién que se presenta en 1 a 2% de los pacientes hemofilicos, generalmente
con deficiencia severa de FVIIC o FIX.C. Es producido por una hemorragia recurents,
con la formacién de un quiste simple en cualquier tejido v que pesteriormente puede
inveluerar al tejido adyacente.

Se llevd a cabo una revision en la lteratura internacional desde 1955 al 2000
encontrando 107 casos reporados. La localizacion aunque puede ser en cualguier sitio,
predomina en la parte infenor del cuerpe (muslo, giiteo, pélvis) y se han reportado
casos al nivel de craneo, orbita, malar, mandibula, canal espingl, clavicula, radio,
mano, intraabdominal, ete. El cuadre clinics depende de la extensidn de la lesidn,
ocasionando dolor sl existe compresitn. Los estudios diagnostices utlizados de manera
segura (no (mvasivos) son las radiografias simples, ultrassnografia, tomoegrafia
computada y la imagen de resonancia magnetica. El tratamiento es controversial y
debe individualizarse. El tratamiento conservador y |a terapia de reemplaro a aitas
dosls del factor deficients, han reportads buenas respuestas. La radicterapia a dosis
Intermedias-altas también se ha reportado como efectiva. La cirugia es cira alternativa
para ciertos casos seleccionados, ademas practicarse amputacidn de alguna
extremidad afectada debe ser la (itima atternativa tlerapéutica en estos pacientes.
Objetiva.- &l ocbjetivo del estudio es determinar la prevalencia de pseudotumor
hemcillico en el servicio para determinar las causas y ofrecer tratamiento preventivo.
Material y Métodos. Estudio transversal descriptivo para determinar la prevalencia de
PSH en pacientes hemofilicos A v B en  un pericde de 10 afies en la Clinica de
Hemcfilia del Centro Médico Nacional SXX| de la Cludad de México, se revisarcn los
expediantes clinicos de pacientes con sospacha clinica y ragictdgica de PSH
Resultados. La clinica de hemofilia del CMMN SXX| tiene 182 pacientes hemofilicos,
clasificades en 81 graves, 54 moderados y 36 leves. En los 10 afios sdlo se ha
presentado un caso de PSH en un paciente de 34 afos de edad, con hemafilia A,
grave inhisidor negative, con antecedente de fractura de fémur derecho hace 10afios y
tratado con material de osteosintesis, su padecimiento lo inicid 5 meses previos con
dolor, auments de volumen e incapacidad para [a deambuiacion en musio derecho, no
acude a tratamiento preventivo durante este tiempo y al momento de la valoracidn con
presencia de fumoracidn en musio derecho de 15x10 cm éritema y dolor, €l perimetro
del musio der 54 cms v el izq de 42 ems, por estudios de Rx se diagnestico PSH en
donda se observo destruceidn dsea, recibkd tratamiento sustitutivo, radioterapia sin
respuesta-al tratamiento, Actualmente, se planea realizar amputacion.

Discusién. En el estudio se corfirmd que &l PSH &5 una rara complicaciin en Méxice,
eonstituye el 0.25% de la poblacion hemofilica, sin embargo, estas complicaciones
pueden evitarse con el emplec de tratamiento oportuna &n casa o en el hospital y
programas de educacidn que informen sobre las complicaciones de las hemarragias no
tratadas en forma oportuna.

PSEUDOTUMOR HEMOFILICO EN MANDIBULA PRESENTACION
DE UN CASO. M.T.Pompa Garza,G.Gonzalez Villarreal, R.E. De Letn
Cant, R. Valdez Borroel . Hospital de Especialidades No.25 IMSS

Monterrey,N:L.

El psendommor de hueso ¢s una rara y seria complicacion de ln hemofilia que
ocurre aproximadamente en 1% de los pacientes con hemofilin severn por de-
ficiencin de factores VIT o IX ¢l coal e cansado por sangrados infracseos;
lax localizaciones mas comunes son fémur v pelvis pero también se ha
reportado en bévedn craneana, falanges, mandibula, calcineo, imero v
clavicula.

El primer caso foe descrito en 19218 v actualmente by mas de 100 casos
reporiados en In literatura . Hay 3 tipos de pseudotumor hemofilico:e] primero
esth confinado a tejidos blandos gin involucro 6seo,el segundo tipo tiene
sumento en la region subperitstica o adyacente al hueso cansando erosion por
interferencia con la irrigacién 1o cual puede causar fracturas patolégicas y el
3er tipo con sumento de volumen cansado por hematoma intradseo. En estos
casos es dificil e control con terapin de reemplazo. Requieren In mayoria
mwymmmm

exilosamente con exclusivamente cuando por [a presencin de
inhibidores se difinita la ressccion quinsrgica.

En este trabajo se describe ¢l caso de un paciente masculino de 11 afios con
bemofilin B severn dingnosticada n los 2 meses de edad. En Marzo de 1999
inicia con sumento de volumen en Angule de maxilar izquierdo que crecit
progresivaments mostrando en ¢l TAC un anmento de volumen de aprox 8 cm

complicaciones el 8 de julio del 999 encontrando en el examen histopatologice
bematoma calcificado v fibrosis estromal fuera del hueso mandibular
comrespondiendo esto A un hemofilico tipo 2 .Se manejd con
terapia sustitutiva con factor IX durante 8 dias v actualmente sin recidiva
después de 7 meses.

DEFICIENCIA DE FACTOR VII:C. CINCO ESTUMOS
FAMILIARES Todd Quifiones CG. Tedd Sousa CF, Hernandez Flores D,
Centro Médico Nacional " Adolfo Ruiz Cortines "IMSS. Veracruz, Veracruz.
INTRODUCCION, La deficiencia congénita del factor VII una
enfermedad rara que se presenta en 1 de cada 5000000 personas, descrita por
Alexander v colaboradorcs en 1951, Se hereda de manera autosémica
recesiva, con expresion variable v de alta penctrancia. Afecta a ambos sexos
¥ ¢n un 7% sc asocia con consangwinidad. La deficicncia scvera sc observa
en los homocigotos, quicnes gencralmente ticnen niveles de FVILC menores
de 2%; los heterocigotos generalmente asintomaticos cursan en promedio
con niveles de actividad coagulante entre 20 v 60 %,

OBJETIVO. Identificar mediante einco estudios familiares a los portadores
de esta deficiencia, partiendo de pacicnics diagnosticados con anterioridad o
con sospecha de deficiencia en ¢l departamento de coagulacion. (Propésitos)
MATERIAL Y METODOS. Se analizaron plasmas dc 18 pacientes a los
que s¢ les realizo: TP, TTPa, dosificacion de factores VIL 11, V v X (método
coagulométrico). Al sucro s¢ le realizo pruchas funcionmales hepaticas,
Ningin pacicnte tomaba anticoagulantes ni presentaba inhibidor Vs FVII
RESULTADOS.

FAMILIA |SEX0EDAD |FVILC FAMILIA | SEXO EDAD | FVILC

| Al Propdsitn | F 32 18% | D | Propisite | F 38 | 6%
Hermano M =30 153% | |Hija F =10 | 32%
Hermana F =25 18% Hija F >0 | B4%
Padre M__ >S5 6% Madre F >60 | 66%
Madre F =50 65% Padre M =60 | 7%
P ito* | F 29 0.6% | E | Proposito | M 14 | 2%
Hermana* | F 3l 0.6% Hermano | M 13 | 35%
Sobrino M 3 59% Padre M =50 | 62%
Propdsite | F 68 35% Madre F =40 | 92%
2 hijos no | cooperaron en | estudio

*Diagnosticados antes de ingresar al CMN "ARC"

CONCLUSION. Es importante estudiar a nivel familiar las deficiencias
hereditanias de factores de la coagulacion para ¢valuar oportunamentc cl
ricsgo hemorrigico de los afectados ¥ no en situaciones de emergencia.
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COAGULACION INTRAVASCULAR DISEMINADA FULMINANTE, ATRIBUIELE A
PONSORA.

Romero M; Villarreal A; Cézares M; Lacy MC. Amigo MC; Luna L. Chavez-Dominguez R,
Soto ML Reyes P; Méndez, A; Izaguire R.

Instituto Macional de Cardiclogia Ignacio Chavez.

INTRODUCGION, La mardedura de diveraas de serpienies y aracnides causan
icaci sobre la b ia. Algunas activan la coagulacion. provecando CID o
trambasis localizada. en tanto otras provocan fibrnolisis © hemerragia. Las
complicaciones pueden ser graves, a veces fatales, y eslar asociadas a anémia
hemolitica y necrosis de ofros tejidos, como la piel, y masculos. Cuando la lesidn es
inadvertida por analgesia, no s# ogra entificar la especie causante y & plantean senas
dificultades diagndsticas y de tratamiento.
CASO CLINICO: Se reporia #l caso de una énferma del sexo femenino, de 19 afos de
wdad, que después de haber parmanecido recostada en el pasto de un campo abiera,
Aote la aparicion de equimosis en |a reglén inguinal zquierda. En unas horas, aparecid
aumento de volumen en el pie izquiardo y coleracién vicldcea de la plel; en la biopsia se
encontrd vasculitis, con trombosis en o8 vasos de mediano y paquefio calibre y necrosis
focal de la piel: ademds se encontrd un Soplo sistilico de eyeccidn: la aorografia
demostrd una coartacién adriica postductal: no se encontrd trombosis inlracavitaria en el
corazon, Los anticuerpos antinucleares fueton positivas a titulo bajo con patran fibrilar y
los anticusrpos  anficardiolipina negativos. Las prusbas de cosgulaciin fugron
compatibles con CID: TR 21.3714.6°, TTP: 417307, TT: 32718.9°, Fibrindgena (Clauss):
<09 g, PDF 160 ug/ml, dimeros D: 8 pg/ml. plaguetas: 79,000jul Se inicid
tratamiente con meliprednisiona, heparna convencional & dosis  preveniivas
crinprecipitados y concenlrados de plaquetas. A 10s tres dias |as pruabas de coagulacion
rapaftaren: TP: 16.3°M4.87, TTP: 43.6737.57, TT. =60°18.5", Fg (Clauss): 1.6 g/L, PDF:
40 pgiml, Dimeres D: 2.0 ug/ml. plaguetas: 208,0000L, a pesar de la mejoria, las
lesiones en el pie evolucionaron a la isquemia y sufidé una hemorragia ceredral
intraparenquimatosa bilateral y subaracnoidea con edema cerebral corroborado por TAC.
En 24 horas, la besion del pie evoluciond a la necrosis de la piel y los tejidos blandos dal
dorso, igual que fa lesidn inguinal ariginal. Presentd bradicardia progresiva hasta llegar a
la asistolia. No s identificd agente causante. La autopsia mostrs hemorragia cerebral
|mraparenquimatosa y un infarto trombdtice, hemommagia parenquimatosa pulmonar y
depésitos difusos de fibrina en algunos vasos de diversos drganos. sobre todo en la pial.
DISCUSION: E! caso llustra la evelucion rdpidamente progresiva de las complicaciones
trombohemarrdgicas de la CID. Se descartaron causas endogenas, exogenas y
iatrogénicas. Aunque no se confirmd el dato de picadura, por que la enferma ni sus
acompafantes identificaron alguna especie cercana, el inicio de la necrosis trombética en
la ingle hace pensar en la i lacidn des un activador b itico, como el veneno de
algun ardcnido o serpiente. Alguncs ardcnidos causan analgesia &n la zona de picadura,
por ko qui la lesidn puede pasar desapercibida.

ANTICUERPO ANTI-FACTOR DE VON WILLEBRAND ASOCIADO A
ANTICOAGULANTE LUPICO Y SINDROME DE ANTICUERPOS
ANTIFOSFOLIPIDO.

Raminez A; Huerta M: lzaguirre R: Mejia AM; Amigo MG: Herrera V.

Instituto Macional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Se han descrito una gran variedad de anticuerpos dirigidos contra factores de la
coagulacién tanlo en el Lupus Entematoso Generalizado come en el Sindrome
de Anticuerpos Antifosfolipido. Los inhibidores de factores de la coagulacion
pueden causar hemorragia, en tanto el anlicoagulanie lipice se asoccia a
irombosis. La interaccion de varios de ellos resulta compleja y es dificil predecir
si un enferme com varics anticuerpes tiens mayer riesgo de trombosis © de
hemorragia, sobre lodo en situaciones especiales, como en casos de cirugia
CASO CLINICO: Se reporta el caso de una mujer de 38 afios que sufre desde
los 23 afos wn sindrome convulsive, y gue ha presentado 4 aboros
conseculives, En septiembre de 1988 se diagnosticd doble lesion mitral y se
encontro anemia con Hb de 10 g/dL, nommocitica, normocrdmica; anticuerpos
anti beta-2-glicoprateina incrementades a 0,722 (Valores de referencia; 0-0.11)
e incremento de azoados; la biopsia renal mosirdé microangiopatia tromboica
avanzada. En las pruebas de hemostasia previas a la cirugia de cambio
valvular mitral, se encontrd: TP: 16°M14.8° TT: 18.5%20°, Fg: 3g/L; TTP:
46.47136.3", mezcla 1.1 con plasma normal 4447 T de lvy 2'15%, FyW. 28%,
testigo: B4%, mezcla con plasma normal: 54%:; Anticoagulante lipico positivo
por iécnica con veneno vipering de Russell,

La baja actividad del facior de von Willebrand en el plasma del paciente por la
tecnica de aglutinacion mediada por cofactor de ristoceting, y la disminucion de
la actividad del mismo factor en una muesira testigo después de la mezcla e
Incubacion con el plasma de la paciente, sugiere la presencia de un anticuerpo
antifactor de von Willebrand. El fiempa de hemarragia (lvy-Mielke) apoya una
enfermedad adquinida de von Willebrand, Asi, la enferma presentd tres
anlicuerpos: anlicardiolipina, anticoagulante [0pico y anti von Willebrand, que
planted riesgo trombohemorragico para la cirugia cardiaca, EI 21 de diciembre
de 1888 se implantd una protesis mecanica mitral mediante cirugia de invasion
minima y con circulacién extracorpdrea. No se prasentd ninguna complicacin
hemormragica ni trombatica trans ni post quirdrgica.

DISCUSION, Existen escasos reportes de la presencia de varios anticuerpos
dirigidos simultaneamente a factores de la coagulacién en el sindrome de
anlicuerpos antifosfolipide. Cuande coexisten, no e conace la interaccidn entre
elies; los inhibidores de factores procoagulantes causan  tendencia
hemorragica, en tanto el anticoagulante ldpico vy los anticuerpas anticardioliping
causan lendencia trombotica. El resullade de la interaccion es dificil de
predecit, ya que la prolongacion del TTPA no sdlo se debe al anlicoagulante
Iipico, sino también a la presencia de otro inhibidor a factores procoagulantes,
en este caso, al factor de von Willsbrand, que tambign prolongé el tiempe de
hemorragia, A pesar de ello, la enferma no luvo hemorragia abundante y se
administré heparina de bajo peso molscular come prefilaxis de trombasis

CIRUGIA CARDIACA CON CIRCULACION EXTRACORPOREA EN ENFERMOS CON
DISMINUCION DE LA ACTIVIDAD DEL FACTOR DE VON WILLEBRAND.

Roemare N, Husrta M, Cortina E; De la Pafa A; Mejia AM, lzaguirre R

Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

INTRODUCCION: La enfermedad de von W { &5 un o relativamente
frecuente, que puede pasar desapercibide en algunes casos. La gravedad de las
manifestaciones hemorragicas depende de |a vanedad del padecimiento. El diagnastico
s& hace por la historia familiar y personal de hemorragia, pere en NUMEenssas ocasionses,
|a primara manifestacion &5 una complicacidn hamaorragica despuss da cirugla. pano,
traumatismo o extraccién dental, o en un examen de laboratorio solicitade por otro motive
La daminucidn en la actividad del facter de von Willebrand puede incrementar &l nesgo
hemomégico en enfermes sometidos a cirugla, problema que puede ser mayor cuando se
aemplea circulacion extracorpdrea.

REPORTE DE CASOS: Seis enfermos (4 nifios y 2 adultos) que lenian baja actividad dei
factor de wen Wilkebrand fueron somelidos a cirvgla cardiaca con  circulacion
extracorprea; de ellos, 5 lenian cardiopatia congénita no ciandgana y uno cardiopatia
reumdtica. En 5 se sospechd el diagndstico de enfermedad de von Willebrand en |a
evaluacidn pre-quirirgica, por un TTP prolongado y TP normal. Minguno da los enfermos
tenia historia familiar ni parsonal de hemarragia anormal El diagnastico s& confirmo por
determinacidn del tempo de hemorragia (Ivy-Meelke), la cuenta de plaguetas, la actvidad
coagulométrica del factor VIll, ta actividad del factor de von Willebrand (agiutinacion ge
plaquetas dependiente de cofactor de ristocetina) y la agregaciin plaguelana con
ristocatina. En un caso, el diagnéstico se hizo después de la operacién

Los & enfermos tuvieran actividad de factor de von Willebrand menor al 50%: 3 tuvieron
disminucidn de la actividad del factor VIl procoagulante (45%, 50% y 60%
respectivamente). 3 tuvieron mencs de 50% de agregacién plaguetaria Inducida con
nistocetina y todos tuvieron cuenta de plaguetas normal

Las ciruglas practicadas fueron: cieme de comunicacién inlerauricular e intervenincular,
cierre de conducto arerioso persistente. seccidn del rodele subadrtico por eslencsis
congénita y en el caso de cardiopatia reumdlica, implanie de una protesis valvular aditica
Les enfermos fueron sometidos a circulacion extracorpérea con  heparinizacidn
transoperatoria. No se administrd mag especial ni p sanguinecs en el pre-
operalonio. Se trataron con infusidn de hemodervadas hasta la etapa postoperatoria. Los
2 adultos operados, luviergn una hemorragla de 900 ml en las primeras 24 horas y los
nifioa no tuvieren hemarragia anormal. La evolucidn postoperatoria fue satisfactoria en
todos los casos,

DISCUSION: La circulacidn extracorpérea causa alfteraciones hemostaticas que producen
hemorragia cuantiosa. El someter a este procedimienio a enfermos con coagulopatia
raprasenta un riesgo mayor da complicacienes hemerrdgicas. Sin embargo, en los casos
que p tamos, el tr o con hemod, os en el posiop 7o permitié un
adecuado control de la hemarragia que ayudd a prevenir mayores complicaciones. En
conclusidn, la preparacion adecuada de los enfermos con disminucion dal factor de von
Willebrand permite programar cirugia de allo riesgo hemorragics con un adecuado limie
de seguridad.
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