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El mecanismo hemostatico esta disefado
para mantener la sangre dentro de los
vasos reparando rapidamente cualquier
ruptura vascular sin comprometer la fluidez
de la sangre
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Respuesta a lesion

Dano en el
Endotelio

Exposicion del
Colageno

/‘\x Activacion de las plaquetas y del
‘ sistema de la coagulacion




VASOS SANGUINEOS

RAPIDA VASOCONSTRICCION
ADHERENCIA DE LAS PLAQUETAS
INICIA LA COAGULACION
FIBRINOLISIS




Respuesta a lesion

Extrinseca Intrinseca

Coagulo de
Plaquetas
(hemostasis primaria)

Coagulo de Fibrin
(hemostasis secondaria)
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Cel. endotelial

Subendotelio




Plaquetas circulantes
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el Liberacion de ADP y generacion de TXA :

.Adhe'si/éw de plaquetas al subendotelio
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Subendotelio







Fibrinogeno

Trombina

~ Plaquetas y Fibrina
coagulacion




COAGULACION

Es un procesos de reacciones enzimaticos
que involucran varias proteinas plasmaticas,
lipidos y iones que transforman la sangre
circulante en un gel insoluble a través de la
conversion de Fibrinogeno soluble a fibrina.



Factores de la coagulacion
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Fibrindgeno

Protrombina

Tromboplastina tisular

Calcio

Proacelerina

(no asignado)

Proconvertina

Antihemofilico A
Antihemofilico B (Christmas)
Factor de Stuart-Prower
Antecedente tromboplastinico del plasma
Factor Hageman

Factor estibilizante de la fibrina



Herencia de las deficiencias de los
factores de la coagulacion

FRECUENCIA POR MILLON
FACTOR MODO DE HERENCIA
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FACTORES DE LA COAGULACION

Grupo Fibrindgeno: |, V, VI y XII|
Grupo Protrombina: II, VII, IXy X
Grupo Contacto: X1y XI|




VIAS DE AMPLIFICACION DE LA HEMOSTASIA
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DEFECTOHEMOSTATICO

PRESENTACION
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HEMORRAGIA AGUDA SIN CAUSA MECANICA OBVIA
CIRUGIA O PROCEDIMIENTO INVASIVO CON RIESGO

DE SANGRADO
PRESENTACION CON SiNTOMAS Y SIGNOS
DE INEXPLICABLE SANGRADO O PURPURA

ANORMALIDADES DETECTADAS POR EL LABORATORIO

HISTORIA FAMILIAR DE DEFECTO HEMOSTATICO
INVESTIGACION DE UN FAMILIAR ASINTOMATICO

E

DIAGNOSTICO PRE-NATAL EN UNA FAMILIA CON UN

DEFECTO HEMOSTATICO CONOCIDO
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DEFECTO HEMOSTETICO
PATOGENIA

1.- DEFECTO VASCULAR
2.- TROMBOCITOPENIA

3.- TROMBOCITOPATIA

4.- DEFECTO DE LA COAGULACII N

5.- EXCESIVA ACTIVIDAD FIBRINOLHICA
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DEFECTO HEMOSTETICO

1.- FACTORES LOCALES

2.- DEFECTO HEMOSTETICO
GENERALIZADO

3.- DEFECTO HEMOSTETICO
DESENMASCARADO
POR FACTORES LOCALES
O TRAUMA
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DEFECTO HEMOSTETICO

1.- HISTORIA CLBRICA

2.- EXAMEN FBICO

3.- LABORATORIO DE
RUTINA Y ESPECIAL



DEFECTO HEMOSTETICO

EXISTE ALGUNA CONDICII N MEDICA
QUE PUEDE ESTAR ASOCIADA CON
FALLA HEMOSTATICA 2?7

* Enfermedades Hematolégicas Primarias

* Condiciones asociadas a C.I.D.

* Enfermedades Hepaticas

* Uremia

* Terapia anticoagulante

* Drogas antiplaquetarias

* Enfermedades Endécrinas

* Deficiencias nutricionales (Vit K o C) (52 )

* Sindromes de malabsorcioén intestinal 3 »
* Transfusion masiva
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DEFECTO HEMOSTETICO

,v 1.- GENERALIZADO
e 2.- HEREDADO O ADQUIRIDO
3.- DEFECTO VASCULAR,
PLAQUETARIO O DE LA

COAGULACII N
| 4.- PRECISAR LA NATURALEZA Y LA
& EXTENSII N
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DEFECTO HEMOSTETICO

EXISTEN DATOS EN LA HISTORIA CLINICA
Y EN LA EXPLORACII N FBSICA QUE NOS
AYUDEN A DIFERENCIAR ENTRE UN DEFECTO

HEMOSTETICO PRIMARIO O SECUNDARIO ???
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DEFECTO HEMOSTATICO

EXISTEN DATOS EN LA HISTORIA CLINICA

Y EN LA EXPLORACION FiSICA QUE NOS
AYUDEN A DIFERENCIAR ENTRE UN DEFECTO
HEMOSTATICO PRIMARIO O SECUNDARIO ???

* Falla Primaria debido a enfermedad plaquetaria
* Falla de las Fases de la Coagulacion
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DEFECTO HEMOSTETICO

*Hemorragia Mucocutanea

*Purpura y equimosis

Sangrado intraoperatorio o en el
posoperatorio inmediato

Prueba de torniquete positivo
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DEFECTO HEMOSTETICO

* Hemorragia Profunda

* Equimosis palpables

* Hemorragia postraumatica o
posoperatoria tardia
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,.., DEFECTO HEMOSTATICO

. %= 1.- Generalmente presente en la infancia
2.- Historia Familiar positiva
3.- Sangrado en traumas previos

4.- Medianos defectos que pueden
hacerse aparentes en la edad adulta
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DEFECTO HEMOSTETICO

1.- Generalmente presente en la edad adulta
%= 2. Historia Familiar negativa
3.- No sangrado anormal en traumas
O cirugias previas
4.- Sangrado generalizado
5.- Asociado a una enfermedad
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DEFECTO HEMOSTETICO

// ‘‘‘‘‘ )
i o ]
. = Petequias y equimosis = Hematomas profundos
A\ -« Piel y membranas mucosas multiples
\' = Espontaneos = Hemartrosis
= Sangrado inmediato, prolongado, = Sangrado retroperitoneal
no recurrente = Sangrado prolongado y

frecuentemente recurrente
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DEFECTO HEMOSTATICO

* Hemorragia local inapropiada

* Sangre en multiples sitios

* Purpura, equimosis, hematomas
hemartrosis, hemorragia bucal o retiniana

* Sangrado de heridas y sitios de venopuncion

* Espontanea
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DEFECTO HEMOSTETICO

* Anticoagulantes

* Antiagregantes plaquetarios

* Anti-inflamatorios no esteroideos
* Quimioterapicos
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DEFECTO HEMOSTETICO

HAY ALGUN FACTOR AGRAVANTE
IDENTIFICABLE O POTENCIALMENTE REVERSIBLE
QUIEN AUMENTE EL RIESGO DE SANGRADO ?7?

"Un defecto hemostatico puede ser bien
tolerado, pero dos en asociacion no"
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DEFECTO HEMOSTETICO

DROGAS CAPACES DE INDUCIR UN TIEMPO
DE SANGRADO PROLONGADO ENPRESENCIA
DE UNA CUENTA NORMAL DE PLAQUETAS

ANTIBIOTICOS MISCELANEOS
_ Carbencilina Etanol
% Mitramicina Acido aminocaproico
Penicilina ANTICOAGULANTES Halotane
Nitrofurantoina Heparina Nitroglicerina
Ticarcilina Dextran Agentes de contraste
Piperacilina Prostaciclinas radiologico
Nafcilina «a
Moxalactam -
L
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DEFECTO HEMOSTATICO

ENFERMEDADES ADQUIRIDASASOCIADAS
A UNTIEMPO DE SANGRADO PROLONGADO

Enfermedad de Von Villebrand
Derivacion Cardiopulmonar
Coagulacion Intravascular Diseminada
Leucemia de células "peludas”
Hiperperfusion

Hipotiroidismo

Purpura Trombocitopénica ldiopatica
Leucemia

Enfermedades Hepaticas
Sindromes Mielodisplasicos
Sindromes Mieloproliferativos %
Purpura de Szechwan
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DEFECTO HEMOSTETICO

ENFERMEDADES HEREDITARIAS ASOCIADAS
A UN TIEMPO DESANGRADO PROLONGADO

ANORMALIDADES DE LA
AGREGACII N PLAQUETARIA
Trombastenia de Glanzmann

ANORMALIDADES DE LA
AGREGACII N SECUNDARIA
Afibrinogenemia

Deficiencia de Ciclo-oxigenasa
Enfermedad de Depodsito

Albinismo oculocutaneo
(Hermansky-Pudlak)

Sindrome-de-Wiskott=Aldrich

ANORMALIDADES DE ADHESII N
Sindrome de Bernard-Soulier

Sindrome de Ehler-Danlos
Enfermedad de Von Willebrand

ENFERMEDADES MISCELANEAS
Disfibrinogenemia

Deficiencia de Factor V

Deficiencia de Factor VIlI

Enfermedad de depdsito de
glucogeno

Beta talasemia
Osteogenesis imperfecta
Enfermedad Cardiaca congénita



Evaluacion

/M\ * Pruebas de Laboratorio
— Tiempo de Protrombina (PT)

 Via Extrinsica

— Tiempo de Tromboplastina Parcial Activada
(TTPa)

* Intrinsic pathway
— Cuenta de Plaquetas
— Tiempo de sangrado (Template) o
— Tiempo de Trombina
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DEFECTO HEMOSTETICO
Vi ESTUDIOS DE LABORATORIO

.~ PRUEBA INTERPRETACION

\ Cuenta de plaquetas Numero de plaquetas
Frotis de sangre periférica Morfologia celular y numero
Tiempo de Sangrado (TS) Funcion plaquetaria

Tiempo de Protrombina (TP) Via Extrinseca
Tiempo de Tromboplastina  Via Intrinseca
Parcial activada (TTPa)

| o Tiempo de Trombina Conversion de fibrinégeno a fibrina
_#° Lisis de Euglobulinas Fibrinélisis
i
| y. (89 )
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DEFECTO HEMOSTETICO

ESTUDIOS DE LABORATORIO
Pruebas Plaquetarias

1.- Cuenta de plaquetas
2.- Funcion plaquetaria:
Tiempo de sangrado
Agregacion de plaquetas
** ADP, Epinefrina o Colagena
** Ristocetina «a
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Trombocitopenia

DEFECTO HEMOSTATICO

Infeccion Drogas Transfusion

v ¥

Sepsis Suspendala Infeccion VIH

C.I.D. MEDULA OSEA Purpura postransfusion
Bllarilidae - Megacariocitos - e e

|

Pruebas de coagulaciéon
TAR A TP (
Preleucemia Frotis sangre \

Drogas periférica

( TTP

Frotis sangre ' normales
periiclriCa uu
( Fragmentados VIH
Ac Antiplaquetas
GR Normales
Fragmentados -C.I.D.

P.T.T. PTI.




DEFECTO HEMOSTETICO

Trombocitopenia Adquirida
Produccion reducida de plaquetas

Hipoplasia de Médula Osea
Infiltraciéon de Médula Osea
(Leucemia, Mieloma, Linfomas,
o enfermedad metastasica) o
Mielofibrosis
Anemia Megaloblastica
Alcohol
Sindromes Mielodisplasicos
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DEFECTO HEMOSTETICO

Trombocitopenia Adquirida
Vida media acortada

Purpura Trombocitopénica Idiopatica

Inmunes asociadas a enfautoinmunes: LES, S. De Evans
Asociadas a enf. linfoproliferativas

Inducidas por drogas

Purpura Trombocitopénica Trombotica (o0
Sepsis
Transfusidn masiva L
Purpura Postransfusion \
C.I.D.
Hipersesplenismo

()]

[/

1)
44
W



TTPa prolongado
{ ' \Drogas

Historia personal Historia personal
o familiar o familiar
de sangrado de sangrado
Heparina

Dosificacion Mezclas PN/PP ‘ No Corrige

de factores ' '

{ Corrige Anticoagulante Lupico
Hemofilia C (XI) ' Anticoagulante Factor especifico .
Hemofilia B (IX)

Dosificacion - D.ef.icier.lcia de Factor XI
de factores Deficiencia de Prekalicreina

Deficiencia de Kalicreina
Deficiencia de Factor XlI




TP prolongado
~ 4 ' N

Historia personal No historia personal
de sangrado de sangrado.
Datos de def. de Vit K
Cumarina
Tratamiento ;
Dosificacion con Vit K - No Corrige
de factores ' '

Mezclas PN/PP

cxige ( \

Corrige N .
Deficiencia de No-Corrige
Factor VII Deficiencia de '
Vitamina K
Enf. Hepatica Inhibidor

Factor especifico




P o DEFECTO HEMOSTETICO

| ) TIEMPO DE TROMBINA
PROLONGADO

SUBSTRATO DEFICIENTE - hipofibrinogenemia
SUBSTRATO DEFECTUOSO - disfibrinogenemia
INHIBIDORES - Accion de la heparina

Inhibicionde la polimerizacion de la fibrina por PDF

///\ ) Altos niveles de proteasas inhibidoras en la reaccion
de fase aguda (ejemp. alfa 2 microglobulina)




DEFECTO HEMOSTETICO

FALLAS EN LA INVESTIGACII N Y MANEJO DE
V i\ LOS DEFECTOS HEMOSTETICOS ()

Inadecuada atencion a la historia clinica asi como
a la exploracion fisica y poner demasiado enfasis en
los resultados de laboratorio en el estudio inicial.

Incorrecta toma de muestra.

Incorrectamente pensar que resultados normales de
laboratorio excluyen un defecto hemostatico mayor.

//“\\ Incorrectamente asumir que existe una buena
il 4 correlacion entre los resultados de laboratorioy &
/£ la severidad clinica de un defecto hemostatico. 3
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DEFECTO HEMOSTATICO

2 FALLAS EN LA INVESTIGACION Y MANEJO
7 DE LOS DEFECTOS HEMOSTATICOS (ll)

\ No solicitar en forma sistematica y logica los examenes
de laboratorio.
Atribuir en una forma incorrecta un sangrado posoperatorio
a un defecto hemostatico sistémico y retardar una reoperacion.
Renuencia a retardar una cirugia electiva cuando un defecto
hemostatico pueda estar presente.
/&\ Excesiva e inapropiada administracion de productos
g Sanguineos sin identificacion correcta del defecto hemostatico
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DEFECTO HEMOSTATICO

2™ FALLAS EN LA INVESTIGACION Y MANEJO
/ DE LOS DEFECTOS HEMOSTATICOS (IlI)

__ Fallas para reconocer factores asociados que pueden
potenciar un defecto hemostatico o precipitar hemorragia.

Realizar un procedimiento invasivo electivo a un paciente
con un defecto hemostatico conocido sin consulta y sin
asegurarse los productos sanguineos apropiados.

_#"\ No manejar en equipo al paciente. «a
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DEFECTO HEMOSTETICO

RECOMENDACIONES DE ESTUDIO

HISTORIA CLINICA Y EXPLORACION FISICA
(incluye prueba de torniquete)

EXAMENES MINIMOS DE LABORATORIO
Citometria Hematica

Revision del frotis de sangre periférica &
Cuenta de plaquetas
Tiempo de Sangrado (TS) i
Tiempo de Protrombina (TP)

Tiempo de Tromboplastina Parcial Activada (TTPa)
Tiempo de Trombina (TT)

Determinacion de Fibrindgeno

Lisis de Euglobulinas
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