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Pregunta 1

Usted revisa la ficha de 2 pacientes que presentan tiempos de sangria
alterados con recuento plaquetario y TTP-a normales. Uno tiene 10 afos y
presenta antecedentes de hemorragias durante procedimientos dentales,
otro de 77 afios usuario créonico de aspirina sin otros antecedentes maérbidos
relevantes. ;Cual de las siguientes afirmaciones es la mas probable?

a) El examen indicado para diagnosticar la patologia del paciente de 10 afos
es la inmunoelectroforesis cruzada

b) El paciente de 77 presenta un defecto en la adhesién plaquetaria por el
uso crénico de aspirina

c) Eldiagndstico mas probable en el paciente de 10 afios es Hemofilia tipo A

d) El paciente de 77 probablemente presente telangiectasia hereditaria
familiar



Fisiologia de la Hemostasia
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Fisiologia Hemostasia Primaria
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Fisiologia de la Hemostasia Secundaria
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Fisiologia de la Hemostasia: Fibrinolisis
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Resumen

Vasos sanguineos, plaquetas, colageno, FvW, Gplb,

Hemostasia primaria Gpllb lla, fibrinégeno, TXA2
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Hemostasia secundaria ., , , : .
intrinseca, via comun, trombina, fibrina
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Clinica sindrome hemorragiparo S E [P
Alteracion hemostasia primaria vs secundaria médicos y familiares

Alteraciones hemostasia primaria Sangrados superficiales en piel y mucosas
(petequias, equimosis, gingivorragia, epistaxis)
Respuesta inmediata al tratamiento

Alteraciones hemostasia secundaria Sangrados profundos (hematomas,
hemartrosis)




Estudio basico de la Hemostasia
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria
Telangiectasia familiar

e Enfermedad genética autosomica dominante

Defecto en la capa muscular y elastica de las paredes de vénulas y capilares. Genera lesiones purpuricas en nariz, boca,
piel.

Lo mas frecuente son las hemorragias nasales (epistaxis)

Las manifestaciones comienzan en la adolescencia

Tiempo de sangria prolongado

Recuento plaquetario, TPy TTP-a normales

Dermapixel




Alteraciones de la Hemostasia Primaria
Factor de von Willebrand

Participa en la adhesion plaquetaria

de plaquetas generan trombos y trombocitopenia a la vez)

Glicoproteina adhesiva sintetizada en endotelio y en megacariocitos

Conformacion multimérica (multimeros de bajo, intermedio y alto peso molecular)
Es clivado por la proteina ADAMTS13 (PTT — déficit ADAMTS13, exceso de plaquetas agregadas y consumo

with Factor VIII
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria

Factor de von Willebrand y VIli

e  FvWal unirse al FVIIl permite la proteccion de este ante la proteina C
e  Esta funcion no depende de su conformacion multimérica, sino de su presencia

Si existe una . 3
{ ey Mayor lisis de FVIII por ProtC H Prolongacion del TTPA }




Alteraciones de la Hemostasia Primaria Paciente joven

Sangrados superficiales (hemorragias en

Enfermedad de von Willebrand | s me homas oo thci saaricien

Es la_mas frecuente
Conformacién multimérica del factor es normal, pero su
Tipo | concentracion plasmatica esta disminuida por falta de
Alteraciones liberacion del endotelio. FVIII disminuido

cuantitativas

Enfermedad autosémica recesiva con FvW y FVIII
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria
Enfermedad de von Willebrand

e  Deficiencia de la funcién de FvW — trastorno en adhesion plaquetaria

ristocetina (RIPA) vitro
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria
Enfermedad de von Willebrand
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Alteraciones de la Hemostasia Primaria
Enfermedad de von Willebrand

Prueba Tipo | Tipo lll Tipo lla Tipo lIb
Aumentado Aumentado Aumentado
Aumentado Aumentado Normal
Disminuida Disminuida Disminuida Aumentada
Normal - Alterada
Alterada Alterada Normal
Si No No




Pregunta 1

2 pacientes que presentan tiempos de sangria alterados con recuento
plaquetario y TTP-a normales. Uno tiene 10 afios y presenta antecedentes de
hemorragias durante procedimientos dentales, otro de 77 afios usuario
cronico de aspirina sin otros antecedentes morbidos relevantes. ¢Cual de las
siguientes afirmaciones es la mas probable?

a) El examen indicado para diagnosticar la patologia del paciente de 10 afios
es la inmunoelectroforesis cruzada

b) El paciente de 77 presenta un defecto en la adhesidon plaquetaria por el
uso crénico de aspirina

c) Eldiagndstico mas probable en el paciente de 10 afios es Hemofilia tipo A

d) El paciente de 77 probablemente presente telangiectasia hereditaria
familiar



Pregunta 2

Paciente de sexo masculino 20 afios de edad sufre accidente en moto que le provoca
dolor abdominal intenso y aumento de volumen en solo en la rodilla izquierda, también

asociado a dolor.

Se solicita el siguiente estudio:

Hemograma: Hb 12.4%, leucocitos 5.460 x mm3, plaquetas 238.000 x mm3
Tiempo de sangria de lvy: 5 min (N hasta 7)

TTPA: 61 seg (N: 35-35)
Estudio liquido articular: color rojo-marrén, con aumento de la viscosidad y coagulos

Sobre el cuadro clinico anterior es correcto que:

a)
b)
C)
d)

Lo mas probable es que el TP esté prolongado
La prueba de aglutinacion con ristocetina estara alterada
El diagnostico mas probable es Enfermedad de Von Willebrand tipo |

El diagnostico mas probable es Hemofilia tipo A



Alteraciones congenitas de la Hemostasia
Secundaria

Hemofilia

Paciente joven, clinica de
sangrados profundos
(hematoma, hemartrosis),
hemorragias severas en
cirugias

Enfermedad ligada al cromosoma X
Déficit de Factor VIII (Hemofilia A) o Factor IX (Hemofilia B)
Prolongacion de la via Intrinseca — TTPA prolongado, TP normal

Determinacion de niveles de Factores
Tratamiento
o  Concentrado de Factores faltantes
o Crioprecipitado (S6lo util en Hemofilia A)
o  Plasma congelado

Sin alteracion de la hemostasia primaria: Tiempo de sangria normal

» Figura 2. Intensa
hemartrosis en la rodilla de

A grave con inhibidor del

factor VIl de alta respuesta. Lo -

» Figura 3. Hematoma
del cuddriceps femoral en
un padiente hemofilico.

Crioprecipitado — FvW, FVIII, FXIlI, fibrinégeno, fibronectina y alfa 2

macroglobulina




Pregunta 2

Paciente de sexo masculino 20 afios de edad sufre accidente en moto que le provoca
dolor abdominal intenso y aumento de volumen en solo en la rodilla izquierda, también

asociado a dolor.

Se solicita el siguiente estudio:

Hemograma: Hb 12.4%, leucocitos 5.460 x mm3, plaquetas 238.000 x mm3
Tiempo de sangria de lvy: 6 min (N hasta 7)

TTPA: 61 seg (N: 35-35)
Estudio liquido articular: color rojo-marrén, con aumento de la viscosidad y coagulos

Sobre el cuadro clinico anterior es correcto que:

a)
b)
)
d)

Lo mas probable es que el TP esté prolongado
La prueba de aglutinacion con ristocetina estara alterada
El diagnostico mas probable es Enfermedad de Von Willebrand tipo |

El diagnostico mas probable es Hemofilia tipo A



Preguntas 3

Paciente de 37 afios de sexo femenino acude al SU por cuadro de 2 dias de
evolucion de dolor abdominal en hipocondrio derecho, coluria e ictericia.
Dentro del estudio inicial se solicitan pruebas hepaticas, hemograma y
pruebas de coagulacion que arrojan los siguientes resultados: patron
colestasico, recuento plaquetario normal, TTP-a y TP prolongados. En base al
cuadro clinico es correcto que:

a) ElITP no se normalizara con administracion de vitamina K EV

b) La sintesis hepatica de los factores X, IX, VIl y Il esta disminuida

c) Lafisiopatologia de este cuadro es similar a la Enfermedad hemorragica
del recién nacido

d) La paciente tiene riesgo aumentado de sangrados superficiales



Alteraciones adquiridas de la Hemostasia Secundaria
Déficit de vitamina K

e Vitamina liposoluble
e  Adquisicion por via exdgena (alimentacion) y endégena (microbiota intestinal)
o Requiere sales biliares para su absorcion intestinal
e Requerida para Factores de la coagulacion funcionales (FX, FIX, FVII, Fll)
e  (ausas:
o  Enfermedad hemorragica del RN (administrar profilacticamente vitamina K!)
Obstruccion biliar
Dieta inadecuada baja en grasas
Sd. mala Absorcion (a nivel del ileon — Colitis ulcerosa, Crohn, reseccion ileal)
Nutricion parenteral total sin suplementacion
Anticoagulantes orales: cumarinicos

O O O O O




Déficit de vitamina K — Problemas VKOR Warfarina

de activacion! Sintesis se conserva I
Impide nueva activacion pero no
desactiva los que estan en la
circulacion. Monitoreo con INR
Vitamina K reducida Vitamina K oxidada

Descarboxi- n
(1L, VIL, X, X) ILVIIL, D




Alteraciones adquiridas de la Hemostasia Primaria y Secundaria
Dano hepatico cronico

Trombocitopenia (secuestro esplénico)

Disminucion fibrindgeno

Disminucion sintesis factores de coagulacion

Hemograma: trombocitopenia

Tiempo de sangria — aumentado

TP (INR) — aumentado

TTPa — aumentado

Disminuyen inhibidores de la coagulacién — estado protrombotico




Preguntas 3

Paciente de 37 afios de sexo femenino acude al SU por cuadro de 2 dias de
evolucion de dolor abdominal en hipocondrio derecho, coluria e ictericia.
Dentro del estudio inicial se solicitan pruebas hepaticas, hemograma y
pruebas de coagulacion que arrojan los siguientes resultados: patron
colestasico, recuento plaquetario normal, TTP-a y TP prolongados. En base al
cuadro clinico es correcto que:

a) ElITP no se normalizara con administracion de vitamina K EV

b) La sintesis hepatica de los factores X, IX, VIl y Il esta disminuida

c) La fisiopatologia de este cuadro es similar a la Enfermedad hemorragica
del recién nacido

d) La paciente tiene riesgo aumentado de sangrados superficiales



Pregunta 4

Paciente masculino de 65 afnos, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 y
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), ingresado en el servicio de urgencias
por dificultad respiratoria y fiebre alta de una semana de evolucidon. La esposa del
paciente informa que este habia presentado una infeccion respiratoria previa, con tos
productiva y fiebre, antes de deteriorarse rapidamente.

Al examen fisico, el paciente estd hipotenso, febril con una temperatura de 38.9°C y
presenta taquipnea. Se observa cianosis peribucal y tiraje intercostal. Se auscultan
crepitantes bibasales en los campos pulmonares.

- Radiografia de térax: Muestra infiltrados bilaterales compatibles con neumonia.
- Gasometria arterial: Revela hipoxemia con PaO2 de 55 mmHg.
- Cultivos de esputo y hemocultivos: Son positivos para Streptococcus pneumoniae.



Pregunta 4

Se diagnostica shock séptico y se comienza el manejo inicial acorde. Se realiza toma de
muestras sanguineas para estudio inicial:

- Recuento sanguineo: GR 3.200.000 x mm3, leucocitosis con desviacion a la izquierda,
plaquetas 6.300 x mm3

- Frotis de sangre periférica pendiente

- Perfil hepatico: BT 2.3, BI 1,5, BD 0.8; GOT 47, GPT 63, FA 120,

- Creatinina sérica 1,4, BUN 31

- Tiempo de Protrombina: 34 seg (N 11-13,5)

- Fibrinégeno: 58 mg/dL (N 200-400)

- PDF: 90 mg/dL (N: hasta 8)

- DD: 980 ng/dL (N hasta 500)



Pregunta 4

Respecto al cuadro clinico presentado, es posible afirmar que:

a) La elevacion de PDF refleja una activacidon tanto de la via de coagulacién como de la
fibrindlisis.

b) La transfusion de plaquetas y hemoderivados no corresponde al manejo de
primera linea del paciente.

c) El paciente esta desarrollando un cuadro de CID donde el factor tisular activa la via
intrinseca de la coagulacién

d) En el frotis sanguineo es esperable encontrar esferocitos.



Coagulacion Intravascular Diseminada (CID)

- “Trastorno adquirido de la hemostasia secundario a un
cuadro clinico subyacente caracterizado por la
activacion sistémica de la coagulacion y una fibrinolisis
endogena inadecuada”
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Principales etiologias

- Traumatismos,
infecciones (sepsis),
patologia obstétrica,
trastornos
inmunodeficientes,
neoplasias.

INFLAMACION!!!




CID, Fisiopatologia
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CID, Clinica

Consumo de factores - Fragmentacion de GR por
- Trombosis Microvascular .
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CID, Laboratorio
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CID, Tratamiento

(" Transfusion sélo cuando sea
necesario
. (‘echar mas lena al fuego”)

~

Concentrado de plaquetas
&

~

PFC o Crioprecipitado

Inhibidores naturales
de la coagulacion

Trombomodulina
Antitrombina Ill




Pregunta 4

Respecto al cuadro clinico presentado, es posible afirmar que:

a) La elevacion de PDF refleja una activacion tanto de la via de coagulacion como de la
fibrindlisis.

b) La transfusion de plaquetas y hemoderivados no corresponde al manejo de
primera linea del paciente.

c) El paciente esta desarrollando un cuadro de CID donde el factor tisular activa la via
intrinseca de la coagulacion

d) En el frotis sanguineo es esperable encontrar esferocitos.
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