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TRASTORNOS DE LA COAGULACION EN EL PACIENTE PEDIATRICO

¢ que se entiende por hemostasia ?

El término hemostasia significa prevencion de la pérdida de sangre. Siempre que se
corta o0 se rompe un vaso se llega a la hemostasia por varios mecanismos. La
hemostasia es el fendmeno fisioldgico que detiene el sangrado. La hemostasia es un
mecanismo de defensa que junto con la respuesta inflamatoria y de reparacion ayudan
a proteger la integridad del sistema vascular después de una lesion tisular.

¢, Cuales son los tres componentes que intervienen en una hemostasia efectiva ?

Los componentes principales del sistema hemostatico que actuan de manera
concertada son: 1) las plaquetas y otros elementos formes de la sangre como los
monocitos y los eritrocitos; 2) las proteinas plasmaticas (factores de coagulacion) y
elementos fibrinoliticos e inhibidores, y 3) la pared vascular.

Diferencie los conceptos de hemostasia primaria y secundaria

La hemostasia primaria se inicia a los pocos segundos de producirse la lesion
interaccionando las plaquetas y la pared vascular y tiene una importancia enorme para
detener la salida de sangre en los capilares, arteriolas pequefias y vénulas. Se produce
una vasoconstriccion derivando la sangre fuera del area lesionada. Las plaquetas se
adhieren al vaso lesionado y se agrupan formando el tapon plaquetar. Asi se sella la
lesién de la pared y cede temporalmente la hemorragia. La adhesion plaquetaria a la
pared vascular estd controlada por el equilibrio entre las dos prostaglandinas
(tromboxano A2 y prostaciclina) y favorecida por diversas sustancias siendo una de
ellas el factor von Willebrand (FvW).

La coagulacién o hemostasia secundaria es la interaccion de las proteinas plasmaticas
o factores de coagulacién entre si que se activan en una serie de reacciones en
cascada conduciendo a la formacion de fibrina. La fibrina formara una malla definitiva
que reforzara al trombo plaquetario construyéndose finalmente un coagulo o trombo
definitivo. Intervienen en el proceso una serie de proteinas procoagulantes (los doce
factores de coagulacion responsables de la formacion de fibrina) y proteinas
anticoagulantes (regulan y controlan la coagulacién evitando que los factores activados
en un punto concreto se dispersen y produzcan una coagulacién generalizada. Los mas
importantes son: antitrombina Ill, proteina C y proteina S).



¢ Cuales son los factores dependientes de vitamina k?

La vitamina k es un factor esencial para la carboxilasa hepatica que anade un grupo
carboxilo a residuos de acido glutamico en cinco importantes factores de la
coagulacion: la protrombina, el factor VII, el factor IX, el factor X y la proteina C. Otros
factores dependientes de la vitamina k son: la proteina S y la proteina Z.

¢ Como actua la vitamina k ?

Los factores son dependientes de la vitamina K, ya que en el higado sufren una y-
carboxilacion enzimatica post transcripcional, a través de un sistema acoplado al ciclo
de oxido-reduccion de la vitamina K. Esta carboxilacion se produce en el residuo de
acido glutamico del extremo amino-terminal de la molécula. De esta manera, se forma
una zona de carga negativa en la molécula (el dominio Gla) que permite la union de la
misma a los fosfolipidos aniénicos de las superficies celulares por medio de puentes de
Ca++, transformandose asi en proteinas con capacidad funcional.

¢ Como se activa el factor X ?

El factor X es activado en la via extrinseca por la participacion del factor VIl y del factor
tisular. Este complejo lipoproteico del factor tisular forma complejos con el factor VII, y
en presencia de los iones calcio, ejerce una accion enzimatica sobre el factor X para
formar el factor X activado (Xa).

En la via intrinseca la activacion del factor X se lleva acabo por el factor IX activado
actuando junto al factor VI, los fésfolipidos plaquetarios y el factor 3 de las plaquetas
traumatizadas activa al factor X. Esta claro que cuando el factor VIIl o las plaquetas
escasean, este paso es deficiente.

¢ Qué es el factor tisular?

El factor tisular también denominado tromboplastina o factor Ill es una glicoproteina de
membrana, presente en los fibroblastos de la pared de los vasos sanguineos y en otras
celulas por ejemplo los monocitos. En condiciones fisiolégicas, el factor tisular esta
ausente en las células endoteliales y por tanto no expuesto al contacto con la sangre.
Sin embargo, cuando se produce la rotura de un vaso sanguineo, por ejemplo a
consecuencia de una herida, el factor tisular de los fibroblastos entra en contacto con la
sangre, y ademas se expresa en las células endoteliales y en los monocitos. El
contacto del factor tisular con la sangre es el suceso que desencadena la cascada de
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coagulacion por la via extrinseca, un proceso mediante el cual el trombo o coagulo
primario, formado por la agregacion de las plaquetas sanguineas y el fibrinbgeno
plasmatico, se convierte en un coagulo secundario.

El factor tisular (FT) es un receptor de membrana con alta afinidad para el factor Vll.La
unién receptor-ligando se produce utilizando calcio como puente, y es un evento
autocatalitico, que corta el Factor VII (proconvertina), en la coagulacién in vivo,
generando Factor lll/Factor VII activado (convertina). Este inicia la via extrinseca de la
coagulacion.

¢ Como se activa la via intrinseca de la coagulacién?

La via intrinseca para iniciar la formacién del activador de la protrombina, y por tanto
para iniciar la coagulacion empieza con el traumatismo de la sangre o la exposicién de
la sangre al colageno a partir de una pared vascular sanguinea traumatizada

1.) El traumatismo sanguineo produce: la activacion del factor Xll y la liberacién de
fosfolipidos plaquetarios. Cuando se altera el factor XllI, por entrar en contacto con el
colageno o con una superficie humedecible como el cristal, adquiere una configuracion
molecular nueva que lo convierte en una enzima proteolitica llamada factor Xl activado.
2.) Activacion del factor XI. El factor Xl activado actua sobre el factor X| activandolo lo
que constituye el segundo paso de la via intrinseca. Esta reaccion requiere también
cininogeno de alto peso molécular y se acelera con precalicreina.

3.) El factor Xl activado actua después sobre el factor IX para activarlo.

4.) el factor IX activado actuando junto con el factor VIII, los fosfolipidos plaquetarios y
el factor 3 de las plaquetas traumatizadas activan el factor X.

5.) Este paso en la via intrinseca es el mismo que el ultimo paso de la via extrinseca,
es decir el factor X activado se combina con el factor V y la plaqueta o los fosfolipidos
del tejido para formar el complejo llamado activador de la protrombina. El activador de
la protrombina inicia su vez en algunos segundos la divisiéon de la protrombina para
formar trombina, poniendo de ese modo el funcionamiento del proceso final de la
coagulacion.

¢Cuales son las caracteristicas fundamentales del nuevo modelo de la
coagulacién que lo diferencia del modelo clasico?

El avance de la ciencia ayudd a determinar que en el proceso de la coagulacion
intervenian diversos factores; sin embargo después de varios conceptos acerca del
proceso de la coagulacion, se definio la cascada de la coagulaciéon, que esta regulada
exclusivamente por una cascada de activaciéon de factores, que se divide en dos vias la
extrinseca e intrinseca; sin embargo este modelo es inadecuado para explicar las vias
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fisiologicas de la hemostasia in vivo, al no considerar la interaccion del sistema con las
células que participan en la coagulacion.

Por lo anterior se concluye, que es poco probable que el modelo clasico funcione en
condiciones fisiolégicas, por eso en los ultimos afos se ha desarrollado un nuevo
modelo de la coagulacidn que mejora la comprensiéon de los mecanismos de la
coagulacion in vivo.

Este nuevo modelo propone que la coagulacion se activa mediante la interaccion de
superficies celulares, factor tisular y factor VII en tres etapas simultaneas: iniciacion,
amplificacion y propagacion.

El nuevo modelo llamado “teoria celular de la coagulacion”, plantea que las superficies
celulares controlan y dirigen el proceso de la hemostasia, ademas contempla el papel
crucial de las plaquetas y de otros elementos celulares que de forma organizada vy
simultdnea generan trombina a nivel de la superficie lesionada, para estabilizar el
coagulo y detener la hemorragia.

A partir del nuevo modelo mejora el entendimiento de los problemas clinicos
observados en los trastornos de la coagulacion. Se ha reportado que las enfermedades
cuyas alteraciones estan basadas en deficiencias de factores especificos en algun
punto de la via, toda la via se veria afectada, pero fisiolégicamente eso no ocurre, por
ende el resultado en la alteracién del sangrado seria el mismo.

¢Por que la sangre es liquida ?

En circunstancias normales, la hemostasia es regulada de modo tal que fluya la sangre
por los vasos. Los mecanismos antitrombéticos fisioldogicos actuan en forma
concertada, en circunstancias normales, para evitar la coagulacién. Tienen como
finalidad conservar la fluidez de la sangre y limitar su coagulacion a los sitios
especificos de lesion vascular.

Las células endoteliales ejercen muchos efectos antitrombdticos; producen
prostaciclina, éxido nitrico y ectoADPasa/CD39, que inhibe la unidn, la secrecion y la
agregacion plaquetarias. Las células de endotelio producen factores anticoagulantes
que incluyen proteoglucanos como el heparano; antitrombina; inhibidor de la via de TF,
y trombomodulina. También activan mecanismos fibrinoliticos por medio de la
produccion del activador 1 de plasminégeno histico, la urocinasa, el inhibidor del
activador de plasminégeno y la anexina 2.



La antitrombina (o antitrombina Ill) es el principal inhibidor proteasico de trombina en el
plasma y de los demas factores de coagulacion. La inactivacion de trombina por
antitrombina, y de otros factores activados de coagulacion, se realiza por mecanismos
fisiolégicos en las superficies vasculares, en las cuales estan presentes
glucosaminoglucanos, como los sulfatos de heparano, que catalizan estas reacciones.
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