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TRASTORNOS DE COAGULACION

Son

Mayoria de los trastornos
La

Producidos cuando uno o mas factores de coagulacién no funcionan debidamente o no estan presentes. f=——p

graves se manifiestan en el
periodo neonatal o en la

_ Los

Mas frecuentes

e Son

primera infancia.

|
Enfermedad de Von Willebrand

_ Es la

Causa congénita mas comun de diatesis hemorragica originada por la deficiencia cualitativa o cuantitativa del factor de Von Willebrand (FVW)

_ Tiene

Herencia autosdmica dominante y, menos frecuentemente, recesiva.

Clasificacion

é Hay

3 tipos de EVW
|

Tipo 1: Deficiencia Cuantitativa parcial del Tipo 2. Deficiencia Cualitativa del FVW. 4 subtipos: 2A, 2B, Tipo 3: Deficiencia virtualmente completa del FVW. Es

FVYW 2M, 2N

una forma grave

Clinica: Hemorragia mucocutdnea con petequias o equimosis, epistaxis, hemorragias
gingivales o tras extraccién dentaria, etc., menorragias, hemorragia gastrointestinal o
de piel (heridas y abrasiones) y tras intervenciones quirurgicas

Clinica: 2N, que suele ser leve con sangrado en tejidos blandos, musculares o
articulares tras traumatismos, hematuria o hemorragia post-cirugia. Tipo 3 hemorragia
mucocutdnea que puede sumarse sangrado en tejidos blandos y profundos.

Diagndstico
|
h Requiere I
Tres criterios -Sospechar: Px con Hemorragia muco-
.cutanea, con recuento normal de

I plaquetas.
1) disminucién de la -Dx de certeza: Estudios
actividad del factor de von especificosa FVW Ag, Cofactor
Willebrand. ristocetina, Actividad FVIII C, Estudio
2) clinica hemorragica. multimeros, Unién FVYW a colagenoy a
3) historia familiar. FVIII.

| ©

Manejo: depende del
tipo de EVW.

|
_ 1
Tipos2ba3
|

-Contraindicada la Desmopresina
(aumenta la citopenia)
Desmopresina -Crioprecitipado (rico en factor VW,
o DDAVP factor antihemofilico y fibrindgeno).

Tipos 1, 2a




Hemofilias

_ Es una

Enfermedad hemorragica congénita, que cursa con deficiencia de los factores VIl o IX.

_ Esta

Ligada al Cromosoma X, herencia Recesiva.

_ Las

Mujeres son Portadoras, Hombres son Hemofilicos.

_ Los

Déficit: se deben a distintos tipos de mutaciones: puntuales, deleciones,
inversiones, o grandes reorganizaciones en genes codificantes de proteinas.

2

Clasificacion
I

Hemofilia A: deficiencia FVIII

Hemofilia B: deficiencia FIX

-Severa: Nivel <1% >Hemorragias espontaneas
-Moderada: 1-5%
-Leve: >5%. > Hemorragias ante trauma importante.

Diagndstico

Tratamiento

Clinica
|
| | 1
RN Lactante Escolar

I I I
-Cefalohematoma -Hematomas -Hemorragias
Hemorragia -Hemorragias asociadas
intracraneana prolongadas con a procedimientos
-Sangramiento actividades normales (cavidad oral)
umbilical -Hemartrosis o Injurias (juegos)

(irritabilidad y
disminucion uso de la
extremidad)

-TTPA: puede ser normal
en casos leves, en general
prolongado (via
intrinseca)

-TP y Tiempo Sangria
-Ante la sospecha
clinica> Se

deben cuantificar los
Factores.

-DDAVP-> Eleva concentracion factor

VIII (hemofilia A moderada a leve)

-Hemofilia A~ Liofilizado o Crioprecipitado del
factor VIII

-Liofilizado: aumenta 2% por cada unidad/kG.
-Hemofilia B> Concentracion del factor

IXy plasma

-Si déficit de Vitamina K: tratar
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