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HEMOFILIA.

!

Las enfermedades congénitas
hemorragicas mas frecuentes son la
hemofilia A (deficiencia de FVIIl) y la
hemofilia B (deficiencia del factor IX).

U

Ambos heredados de forma recesiva
ligada al sexo.

U

La incidencia de la hemofilia A es de 1
de cada 5.000 varones, y la de la
hemofilia B es de 1 de cada 20.000
varones.

|

El 70% de los pacientes con hemofilia se
diagnostican durante el primer mes de
vida, teniendo su su primer sangrado
aproximadamente de 28,5 dias.

U

La presentacion mas comun de la
hemofilia en el neonato es el sangrado
excesivo, ya sea después de la
circuncision o de una cirugia.

{

Diagnostico.

|

El diagndstico de hemofilia A y B leve
puede ser dificil, y las pruebas
confirmatorias deben hacerse a los 6-12
meses de edad.

g

Tratamiento.

1

Es el reemplazo del factor especifico y
debe hacerse en una consulta de
hematologia pediatrica.

|

TRASTORNOS DE LA
OAGULACION.

El FvW, principal proteina plasmatica
para la adherencia plaquetaria,
agregacion plaquetaria y transportador

para el FVIII.

La ausencia, la reduccién o la funcién
andémala dan como resultado defectos en
la adherencia y la agregacion
plaquetarias, aumentando el riesgo de

sangrado.

El espectro de la EVW consiste en
defectos cuantitativos (tipos 1 y
3) o defectos cualitativos (tipos
2A, 2B, 2M y 2N).

N

Muchos neonatos no requieren tratamiento durante
el periodo neonatal, ya que pueden no manifestar
sintomas hemorragicos.

El plasma fresco congelado (PFC) se debe utilizar
solamente en el contexto de una hemorragia aguda
cuando la prueba confirmatoria no esta todavia
disponible.

+ Tipo 1: Cantidades reducidas de FvW que resultan de la
produccion/secrecion disminuidas del FvW.

* Tipo 3: Ausencia completa de FvW (es el tipo mas probable durante el
periodo neonatal).

* Tipo 2: Defectos en la multimerizacion que dan lugar a una ausencia de
multimeros grandes y de tamafo mediano, lo que afecta a la adherencia
plaquetaria.

* Tipo 2B: Mutacion que lleva a un incremento de la unién de los multimeros
de alto peso molecular a las plaquetas, desplazandolos del depdsito
plasmatico.

* Tipo 2M: Mutacién que da por resultado la incapacidad del FvW de unirse
a las plaquetas.

» Tipo 2N: Afecta a la capacidad del FvW de unirse al FVIIl y da como
resultado una reduccién de los niveles circulantes de FVIII.

{

Diagnostico.




vV
* Pruebas de la coagulacion.

Enfermedades de la coagulacion adquiridas. « Funcién de la union al FVIIL.

* Funcién de la unién plaquetaria.

4

Es un cofactor esencial para el proceso de
la y-carboxilacién de los factores Il, VII, IX 'y
X, y de la proteina C y la proteina S.

U

La colonizacion bacteriana insuficiente del
colon al nacer, la ingesta dietética inadecuada
en recién nacidos amamantados y la mala
transferencia a través de la placenta ponen a
los neonatos en riesgo de hemorragia por
deficiencia de vitamina K.

I {

HEPATOPATIA. Tratamiento.

|

* EVW de tipo 3 consiste en el reemplazo del factor
usando un concentrado de FVIII de pureza
intermedia que contiene los multimeros de alto
peso molecular del FvW.

» Desmopresina debe reservarse para los
pacientes con la EVW de tipo 1.

A4

!

Se debe a Ila ingesta materna de
anticoagulantes orales, anticonvulsivos y
agentes antituberculosos.

Las enfermedades que pueden llevar a la insuficiencia
hepatica aguda incluyen:

+ Cardiopatia congénita con bajo gasto.

* Asfixia al nacer.

* Atresia biliar extrahepatica.

» Metabolopatias congénitas.

 Sindrome hemofagocitico.

|

La HDVK tardia se presenta en un recién
nacido que es amamantado de forma uUnica
que recibe una dosis inadecuada de vitamina

K.
Diagnostico.

|

Andlisis de coagulacion.

U

Tratamiento.

|

Intravenoso, i.m. o0 inyeccion
subcutanea con vitamina K.

* Hepatitis virica.

Diagnostico.

|

* Elevacion de las enzimas hepaticas.

* Hiperbilirrubinemia directa.

* TP y el TTPa prolongados.

» Trombocitopenia.

» Concentraciones elevadas del amoniaco.

* Niveles disminuidos del fibrindgeno.

+ Concentraciones disminuidas de factores VIl y V.

I

Tratamiento.

|

* Tratar la causa subyacente de |la hepatopatia.
» Concentrados de complejo de protrombina.

* Crioprecipitados.

* PFC.

* Factor recombinante Vlla.

* Plaquetas.

* Vitamina K.
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