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Resumen
Los trastornos hereditarios de la coagulación como la hemofilia que es 
una enfermedad genética ligada al cromosoma X que se manifiesta por 
la deficiencia de los factores de la coagulación VIII, IX y XI -Hemofilia A, 
B y C respectivamente.  , de acuerdo a la cantidad de deficiencia de estos 
se clasifican en leve, moderada o severa.  Otra de enfermedad que se ve 
relacionada al trastorno de la coagulación es conocida como enfermedad 
de Von Willebrand cuya proteína con el mismo nombre se encuentra au-
sente o disminuido, otro aspecto a resaltar es que esta enfermedad no se 
encuentra ligada al sexo. 

El correcto diagnóstico clínico y exámenes de laboratorio, hace parte de un 
número de pasos que  debe tener en cuenta el odontólogo para realizar nor-
mas de atención adecuadas según el tratamiento de cada paciente, ya sea 
consulta programada para realizar procedimientos como: operatoria, endo-
doncia, periodoncia, exodoncias, procedimientos de cirugía oral;  O que se 
deba realizar tratamientos de urgencias como: heridas de la mucosa, lace-
raciones en boca, trauma facial, abscesos o celulitis, trauma dentoalveolar, 
enfocándose no solo en la parte clínica sino en el adecuado manejo del dolor 
de cada paciente.  

Palabras clave: Trastornos hemorrágicos, hemofia, enfermedad de Von 
Willebrand. 

Abstract
Hereditary disorders of coagulation are genetic disease, among them are 
hemophilia that is attached to the X chromosome, so it manifests itself in 
men; In them there is deficiency of coagulation factors VIII, IX and XI -Hemo-
filia A, B and C respectively-, according to the amount of deficiency of these 
are classified as mild, moderate or severe.  Another disease that is related to 
the coagulation disorder is known as Von Willebrand disease whose protein 
with the same name is absent or diminished, another aspect to emphasize 
is that this disease is not linked to sex.
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The correct clinical diagnosis and laboratory tests are part of a number of steps that 
the dentist must take into account to make adequate standards of care according 
to the treatment of each patient, whether scheduled consultation to perform pro-
cedures such as: surgery, endodontics, periodontics , dental extractions, oral sur-
gery procedures; Or that it is necessary to carry out emergency treatments such 
as: mucosal wounds, lacerations in the mouth, facial trauma, abscesses or cellulitis, 
dentoalveolar trauma, focusing not only on the clinical part but also on the adequate 
management of the pain of each patient.

Keywords: Hemorrhagic disorders, hemophilia, von Willebrand disease.

Introducción
Los trastornos hemorrágicos son un grupo de afecciones en las cuales hay un pro-
blema con el proceso de coagulación sanguínea del cuerpo, estos trastornos pueden 
llevar a que se presente un sangrado intenso y prolongado después de una lesión, el 
sangrado también puede producirse de manera espontánea afectando internamente 
tejidos y órganos (1-3). 

La promoción y prevención en salud oral para estos pacientes hace parte del nivel 
de atención primaria, es fundamental tener un buen trato con el paciente, guiarlo 
para tener un buen plan de tratamiento, que el paciente tenga conocimiento de la 
importancia de realizar interconsulta con su odontólogo(2). 

Desde finales del segundo siglo antes de Cristo se han reportado casos de enferme-
dades genéticas derivadas de un defecto recesivo de un cromosoma X, generándose 
de este modo un déficit en la actividad de los factores VIII, IX y XI de la coagulación 
y otras discrasias que comprometen la hemostasia como el déficit de factor de Von 
Willebrand (4). Adicionalmente al requerir estos factores en algunas situaciones el 
paciente corre un riesgo importante de contagiarse con enfermedades de trasmi-
sión sistémica como el VIH entre otras (5). 

El objetivo de esta revisión es darle a los lectores una guia para la atención odon-
tólogica de pacientes con trastornos de la coagulación, tanto hemofilicos como los 
que sufre enfermedad de Von Willebrand.  Se hizo una búsqueda de literatura para 
obtener los resultados de cómo realizar un adecuado y oportuno tratamiento en 
estos pacientes.

Estrategia de búsqueda
 
Se realizó una búsqueda de artículos relacionados con salud oral en pacientes con 
trastornos de la hemorragia y otras discrasias en odontología, las bases de datos 
fueron Pud Med, Odín, Lilacs, Google Académico. Las palabras clave utilizadas fue-
ron, trastornos hemorrágicos, cuidados en pacientes con enfermedad sistémica, 
manejo del dolor, salud oral.  La cantidad y los criterios de selección de los artículos 
se muestran en la figura 1. 

Hemofilia

La hemofilia es una enfermedad genética derivada de un defecto recesivo en un 
gen del cromosoma X(1), generándose de este modo un déficit en la actividad de los 
factores VIII, IX y XI de la coagulación y otras discrasias que comprometen la hemos-
tasia, como consecuencia de lo cual pueden producirse: 
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- Hemorragia espontánea
- Hemorragia por traumas leves 
- Hemorragias producidas por intervenciones odontológicas quirúrgicas
- Hemorragias producidas por intervenciones médico-quirúrgicas

Figura 1.  Flujograma de la estrategia de búsqueda

Para el hemofílico la mayoría de episodios hemorrágicos se presentan internamente, 
comprometiendo las mucosas, músculos, articulaciones y el sistema nervioso central, 
ocasionando daños y secuelas que pueden conducir incluso hasta la muerte (6,7).

Adicionalmente, al requerir en algunas situaciones, reemplazo del factor requerido 
por medio de hemoderivados, el paciente corre un riesgo importante de contagiar-
se con enfermedades de transmisión sistémica, tipo hepatitis, VIH, entre otras. Es 
importante para el entendimiento de la enfermedad, comprender  como se da el 
proceso de la coagulación, proceso en el cual participan una serie de componentes 
vasculares y sanguíneos para controlar cualquier pérdida sanguínea (8).

Mecanismo por el cual ocurre la coagulación 

La hemostasia es un mecanismo de defensa que promueve la integridad de los va-
sos sanguíneos y evita la pérdida sanguínea. Al ocurrir un daño a nivel de los vasos 
(ruptura de la capa endotelial) se exponen las proteínas sanguíneas a la capa suben-
dotelial y genera la activación de tres mecanismos, explicados a continuación: (9,10).

1. Fase vascular: reflejo vasoconstrictor reduciendo flujo sanguíneo del vaso afectado.

2. Fase plaquetaria: se forma el taponamiento plaquetario, se adhieren las plaquetas 
a las fibras de colágeno expuestas de la capa vascular dañada, uniéndose unas con 
otras.

3. Fase plasmática: hay producción de fibrina la que refuerza el tapón plaquetario.  
El proceso incluye la transformación de fibrinógeno (soluble) en fibrina (insoluble), 
por la vía del  metabolismo de la trombina, producto de la protrombina.  La trans-
formación de la protrombina en trombina toma lugar en dos vías, la intrínseca y la 
extrínseca (7). La vía intrínseca es activada por el factor de la coagulación XII, como 
resultado de su contacto  con la capa subendotelial dañada. La extrínseca se activa 
cuando la sangre entra en contacto con la tromboplastina liberada de los tejidos 
dañados, resultando en la activación del factor VII. 
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Clasificación

La hemofilia se puede clasificar de acuerdo al factor de la coagulación deficiente en A, 
B o C y de acuerdo a la concentración del mismo en leve, moderada y severa (11,12).

Hemofilia A 

En la hemofilia A, también llamada Hemofilia Clásica, existe deficiencia del factor VIII 
de la coagulación, que se transmite con carácter recesivo ligado al cromosoma X, 
en estos casos la mujer es portadora por contar con dos cromosomas X,  pero es el 
hombre quien presenta las manifestaciones de la enfermedad, ya que solo presenta 
un cromosoma X (figura 2).  

La frecuencia en la población general es de 1/5000 niños  nacidos vivos,  las mujeres 
son susceptibles a ser portadoras pero no la sufren.  La única excepción es en el raro 
caso que el padre sea hemofílico y la madre portadora (13).

Figura 2.  Esquema genealógico de una familia con Hemofilia. 
Tomado de:  Hemophilia: a practical approach to genetic testing. 

Mayo Clin Proc 2005; 80(11):1485–99), (15)

Para el tratamiento se debe tener en cuenta que la vida media del factor son 12 ho-
ras, además, debe saberse que el 30 % de los pacientes presentan inhibidores del 
factor, lo que dificulta más el tratamiento (14). 

Hemofilia B 

En la hemofilia B, que es también llamada enfermedad de Christmas es una forma 
de hemofilia caracterizada por la deficiencia  del factor IX de la coagulación, que se 
transmite con carácter recesivo ligado al cromosoma X que afecta principalmente 
a varones por tener solo una copia del gen X, mientras que las mujeres tienen dos 
copias del X de modo que si el gen del factor IX en uno de los cromosomas es de-
fectuoso, el gen en el otro cromosoma puede producir suficiente factor IX, aunque 
este tipo de hemofilia es  5 veces menos común que la hemofilia A, de acuerdo con 
la concentración del factor, la enfermedad se clasifica así: leve (5 a 50 % de nivel 
de actividad del factor), moderada (1 a 5 % de nivel de actividad del factor) y severa 
(menos del 1 % de nivel de actividad del factor) (15). 

Las manifestaciones clínicas son clínicamente indistinguibles de la hemofilia A, el 
diagnóstico se basa en un tiempo prolongado de TPT, con TP y tiempo de sangría 
normal, el  tratamiento es semejante al de la hemofilia A, para el tratamiento se 
debe tener en cuenta que la vida media del factor son 24 horas (16).
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Hemofilia C 

En la hemofilia C existe deficiencia del factor XI de la coagulación, que se transmite 
con carácter recesivo ligado al cromosoma X, Igual que las anteriores de acuerdo 
a la concentración del factor, la enfermedad se clasifica así: leve (5 a 50 % de nivel 
de actividad del factor), moderada (1 a 5 % de nivel de actividad del factor) y severa 
(menos del 1 % de nivel de actividad del factor) (17). 

Enfermedad de Von Willebrand 

Es la enfermedad adquirida  hemorrágica más común en los humanos, afecta el  
1-2 % de la población en general, se trata de una enfermedad hereditaria, no li-
gada al sexo, que produce disminución o ausencia de la proteína sanguínea factor 
de Von Willebrand, encargada de promover la adhesión plaquetaria a la pared del 
vaso y de su posterior agregación, también se encarga de transportar el factor VIII, 
y al faltar dicha proteína el factor es rápidamente degradado, provocando deficien-
cia, se caracteriza por un prolongado tiempo de sangría y bajos títulos de factor 
VIII. En estadios leves y moderados se diferencia de las hemofilias en que presenta 
equimosis y petequias superficiales, lo mismo que hemorragias en membranas 
mucosas, además, no presenta hemorragias articulares profundas, musculares ni 
hematomas, como sí ocurre en las hemofilias (18). 

Diagnostico de la Hemofilia y Enfermedad de Von Willebrand 

Para un adecuado diagnóstico de las enfermedades de la coagulación se requieren: 

1. Anamnesis: donde se hará énfasis en antecedentes familiares sobre trastornos 
hemorrágicos, historia personal de hemorragias (forma como ocurrieron, procedi-
mientos para controlarlas, tiempo de duración y consecuencias) y un completo exa-
men físico.

2. Exámenes de laboratorio: los siguientes son prioritarios: tiempo de sangría, re-
cuento plaquetario, retracción del coagulo, tiempo de trombina (PT), actividad del 
factor VIII, actividad del factor IX, ensayos de fibrinógeno, pruebas de inhibidores. 
Para la enfermedad de Von Willebrand (vWF.Ag); actividad de Von Willebrand, análi-
sis de los multímetros de Von Willebrand, agregabilidad plaquetaria con bajas con-
centraciones de ristocetina. Para todos los pacientes se deben solicitar exámenes 
de hepatitis B y C, Chagas, sífilis y VIH, ya que en estos casos los pacientes requieren 
de suministro plasmáticos (19).

Tratamiento 

Las enfermedades hemorrágicas tales como hemofilia y enfermedad de von wi-
llebrand,  conlleva, a que los pacientes y sus familiares desarrollen una serie de 
conductas y comportamientos específicos. El tratamiento integral comprende los 
aspectos médicos sociales, económicos, de rehabilitación y psicológicos, que per-
mitan al paciente ser consecuente consigo mismo, con los demás y con la sociedad, 
dentro del tratamiento del paciente y de sus familias se debe incluir el tratamiento 
psicológico con el fin de ayudar  a entender y manejar los efectos de su enfermedad, 
mejorando para ellos su calidad de vida y su funcionamiento biológico mediante 
charlas educativas. En cuanto al cuidado oral en odontología, lo más importante es 
tomar medidas de prevención de la enfermedad como enseñanza cepillado dental, 
de uso de seda dental y de enjuagues con fluoruros, así mismo, control de la dieta 
cariogénica y visitas a consulta odontológica frecuente (20-23). 
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Se debe tener en cuenta la importancia  en el tratamiento odontológico,  este hace  
parte de un tratamiento general del paciente y debe ser considerado dentro del ma-
nejo integral, debe ser multidisciplinario el abordaje de estos pacientes, lo que im-
plica que cuando sea atendido por odontología debe ser evaluado por hematólogo 
para llevar a un feliz término el tratamiento. En cuanto al tratamiento odontológico 
puede realizarse en dos escenarios diferentes: consulta programada y consulta no 
programada (urgencias) (24,25) (figura 3, 4).  

Figura 3. Cuadro sinóptico de manejo de hemorragia en 
urgencias, realizado por autores del artículo.

Figura 4. Cuadro sinóptico de manejo de hemorragia  en 
consulta programada, realizado por autores del artículo.

De manera posterior a las intervenciones en pacientes con trastornos de la coagula-
ción, y como tratamiento alternativo a las lesiones que puede presentar el paciente, 
tanto en urgencias como en consulta programada, se puede realizar: enjuagues con 
preparado de agua destilada 200cc con una ampolla de ácido tranexamico durante 
el primer día, y agua destilada 500cc con ampolla de ácido tranexamico durante los 
días siguientes, si continúa el sangrado. Poner hielo de manera intermitente por 10 
minutos (43-46).

Manejo del dolor

Se debe utilizar medicamentos que no actúen alterando la función plaquetaria -an-
tiagregación plaquetaria-; lo que excluye a los AINES y al ASA, por lo cual se deben 
utilizar el paracetamol o acetaminofén como medicamento de elección o se pueden 
utilizar opiáceos. 

- Acetaminofén 500 mg a 1 g, cada cuatro a seis horas, durante cuatro a cinco días. 

- Acetaminofén + Codeína o Tramadol, ampollas de 50 – 100 mg, tabletas de 50 mg, o go-
tas de 2.5 mg, cada cuatro a seis horas, sin sobrepasar los 400 mg/día, por cuatro a cinco 
días, otros métodos para controlar el dolor son antihistamínicos, anestésicos locales y los 
medios físicos como hielo y calor, ultrasonidos y terapias alternativas entre otros (47-49).
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Avances en el manejo de la Hemofilia y Enfermedad de Von Willebrand

Los últimos avances en la terapia genética aplicados a la hemofilia son con el fin 
de corregir el defecto molecular en el gen mutado, adicionando genes normales 
que codifican  el factor VIII,  o el IX en el caso de hemofilia B, basados en tecnología 
recombinante;  este tipo de terapia genética,  ofrece la posibilidad de una verdadera 
sanación, pero por el momento solo se han realizado dichas investigaciones en ani-
males y  todavía no puede ser aplicado a los humanos.

En la actualidad, los diferentes manejos que se les brindan a pacientes con hemo-
filias severas han cambiado sus perspectivas, pudiendo tener una vida con pocas 
restricciones. Aun no se tiene evidencia suficiente de un avance significativo para 
tratar la enfermedad de Von Willebrand  (50). 

Conclusión
El tratamiento incorrecto o insuficiente por parte de odontólogos, en pacientes con 
trastornos de la coagulación puede llevar al paciente a sufrir consecuencias graves 
para su salud, debido a esto es importante que los profesionales de la salud tengan 
un enfoque de tratamiento temprano y adecuado también tener un conocimiento 
respectivo de cada factor de coagulación el cual puede evitar complicaciones que 
conlleva a tener pronósticos más favorables y tratamientos más exitosos. 
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