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RESUMEN

La Hemofilia Ay B es un trastorno congénito
de la coagulacién catalogada como enfer-
medad rara debido a su baja prevalencia.
El déficit de factor VIl y IX, que caracteriza
a esta patologia, constituye un factor de
riesgo de hemorragia en los tratamientos
odontoldgicos, especialmente en los quirdr-
gicos, que es necesario prevenir y manejar
por el odontélogo responsable del paciente.
Sin embargo las medidas a adoptar frente
a un paciente hemofilico suelen ser desco-
nocidas por la mayoria de profesionales, lo
que conlleva una atencion odontolégica de-
ficiente y por ende un detrimento de la salud
oral de estos pacientes. El objetivo de este
trabajo es exponer de forma sintetizada y
actualizada las medidas locales y generales
a adoptar en el tratamiento odontolégico de
los pacientes hemofilicos, sin olvidar la im-
prescindible colaboracion con el hematologo
del paciente.

PALABRAS CLAVE
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HemoPHILIa anbD ITS
Ffepercussions on
DenTalL TreatmenT OF
THe Orac Ccavity

ABSTRACT

Hemophilia A and B is a congenital coagula-
tion disorder classified as a rare disease due
to its low prevalence. The factor VIII and IX
deficiency, which characterizes this patho-
logy, is a risk factor for excesive bleeding in
dental treatments, especially in surgical pro-
cedures, which are necessary to prevent and
manage by the dentist. However the mea-
sures to be taken in front of a hemophilic
patient are usually unknown by most profes-
sionals, which implies poor dental care and
therefore a detriment to the oral health of
these patients. The aim of this paper is to
present in a synthesized and updated way,
local and general measures to be adopted
in the dental treatment of hemophiliac pa-
tients, not forgetting the essential collabora-
tion with the patient's hematologist.
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INTRODUCCION

La hemofilia es un grupo de trastornos congénitos en la coa-
gulacion que determina, en casos severos, la aparicion de he-
morragias espontaneas. Considerada “la enfermedad Real” por
su alta prevalencia en las monarquias europeas, es una enfer-
medad rara que representa, junto con la enfermedad de Von
Willebrand, entre el 95-97% de los déficits de coagulacion®2.

La practica odontoldgica en estos pacientes, y mas concreta-
mente las intervenciones quirdrgicas bucales, presenta un alto
riesgo de hemorragia intra y postoperatoria por lo que su pre-
vencion y manejo debe ser conocido por el profesional que va a
realizar el tratamiento. El objetivo del presente trabajo es el de
exponer un protocolo de manejo de los pacientes hemofilicos
basado en la evidencia cientifica disponible hasta la actualidad.

ETIOLOGIA Y CLASIFICACION

La hemafilia es un conjunto de déficits congénitos en la coagu-
lacion ligados al coromosoma X de tipo recesivo*. Segun la li-
teratura cientifica es considerada una enfermedad rara que
afecta a mas de 400.000 personas en todo el mundo y en la
que, debido a su especial transmision genética, las mujeres son
normalmente portadoras asintomaticas, siendo los hombres los
que expresan la sintomatologia®®. Una mujer Unicamente
puede padecer hemofilia si su padre es hemofilico y su madre
es portadora de la enfermedad, lo cual es extremadamente in-
frecuente.

La hemofilia puede ser distribuida en dos grandes tipos, la He-
mofilia A (déficit de Factor VIII), méas frecuente, que afecta al
80% de los pacientes hemofilicos, y la Hemofilia B (déficit de
Factor IX) presente en el 20% restante. Se ha descrito también
un tercer tipo extremadamente raro, la Hemofilia tipo C o déficit
de factor XI, cuya escasa prevalencia hacen que no se consi-
dere en este trabajo. La Hemofilia A aparece en aproximada-
mente 1:5.000 hombres, mientras que el tipo B aparece en
1:30.000 si bien su prevalencia varia enormemente entre pai-
ses desde el 1:1.000 al 1:20.0007°. En estos dos tipos pueden
establecerse tres grados de hemofilia en funcién de la actividad
plasmética del factor de coagulacion; severa (<1%), moderada
(2-5%) y leve (6-40%)".

MANIFESTACIONES CLINICAS

En general los pacientes con hemofilia presentan un sangrado
de mayor duracién, aunque no mas profuso, que uno sin pato-
logia, pudiendo sufrir incluso hemorragias tardias debido a la
inestabilidad del coagulo formado®®.

Las principales manifestaciones clinicas de la hemofilia suelen
aparecer en forma de hemorragias intraarticulares principal-
mente en codos, rodillas y tobillos, aunque también pueden
verse afectados mufiecas y hombros. Los signos iniciales de
la hemartrosis en nifios pueden ser una leve cojera y la ten-
dencia a evitar el uso del miembro afectado™. La gravedad de
estas hemorragias depende del grado de hemofilia que se
sufra, abarcando desde hemorragias espontaneas frecuentes
en sus formas mas graves, a hemorragias secundarias a trau-
matismos o cirugias en los casos leves como se recoge en la
Tabla 1.
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TaBLa 1. ManiFesTaciones
cunicas en FuNncion bpeL Grano
De HeEMOoOFILIAa

Nivel de factor

Episodios hemorragicos

Leve

de coagulacion

6-40% normal 6 6-40 IU dL-1
(0,06-0,40 IU mL-1)

Hemorragia con traumatismos
o cirugia mayor.
Sangrado espontaneo raro.

Moderada 2-5% normal 6 2-5 1U dL-1 Hemorragia prolongada con
(0,02-0,05 IU mL-1) traumatismos o cirugia menor.
Sangrado espontaneo ocasional.
Severa <1% normal 6 <1 IU dL-1 Hemorragias articulares
(<0,01 U mL-1) y musculares espontaneas

TRATAMIENTO
Concentrados de factores de coagulacion

El tratamiento de la hemofilia se basa en la administracion de
concentrados de factores de coagulacion VIl 'y IX que compen-
san la carencia de los mismos que presentan los enfermos y
su utilizacion supuso un aumento de la calidad y expectativa
de vida de los pacientes hemofilicos??. Introducidos en el trata-
miento de la hemofilia en la década de los 70, los primeros con-
centrados de factores de coagulacion se obtenian a partir de
multiples donaciones de sangre humana y hasta 1986 no eran
sometidos a procedimientos de inactivacion de virus para evitar
la transmisién de enfermedades?. Esto condujo a que en 1982
la infeccion por el virus del Sindrome de Inmunodeficiencia Ad-
quirida (SIDA) acabara con la vida de un paciente hemofilico
por primera vez*®. En 1989 se detecto el virus de la Hepatitis C
en un paciente hemofilico sometido a este tratamiento'4. Afor-
tunadamente los modernos concentrados son mucho mas
puros y sufren procesos de inactivacion de virus por lo que los
riesgos de trasmision de enfermedades son inexistentes. Ade-
mas desde los afios 90 se emplean los concentrados de factor
VIl y IX recombinante obtenidos a partir de células animales
modificadas genéticamente para producir factor de coagulacion
humano no existiendo recomendacion alguna por parte de la
Federacion Mundial de Hemofilia sobre la preferencia de em-
pleo de éstos Ultimos sobre los concentrados de plasma tradi-
cionales®™,

Las guias internacionales recomiendan el uso de concentrados
de factores de coagulacion para todas las intervenciones qui-
rargicas invasivas, sin embargo este tratamiento no esta exento
de complicaciones, y al alto coste de los concentrados de factor
recombinante se une el desarrollo de anticuerpos inhibidores
de los factores®?®, Los anticuerpos han sido encontrados en
entre un 8% y un 20% de los pacientes con hemofilia A severa
y en entre un 2,5% a un 16% con hemofilia B". El control ne-
cesario para su deteccion debe realizarse siempre que se vaya
a someter al paciente a una intervencion quirlrgica o trata-
miento odontolégico, o cuando la respuesta hemostatica tras
la administracion del factor de coagulacion sea pobre.

Desmopresina (Desamino-8-D-Arginina Vasopresina)

La hormona antidiurética sintética o desmopresina, estimula la
formacion de factor VIl y factor de Von Willebrand endégeno
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en pacientes con Hemofilia A y Enfermedad de Von Wille-
brand®®1°. Reconocida como una alternativa efectiva a los con-
centrados de factores, presenta importantes ventajas sobre
ellos al no entrafar riesgo de desarrollo de anticuerpos inhibi-
dores ni de transmision de enfermedades, y tener un coste con-
siderablemente menor.

Estéa contraindicada en pacientes con patologia isquémica car-
diaca y en menores de dos afios, figurando entre sus efectos
adversos taquicardia leve, hipotension y enrojecimiento facial®.

Los tratamientos repetidos con desmopresina pueden tradu-
cirse en una disminucion de su efectividad debido al agota-
miento de las reservas endoteliales junto con una acusada
retencion de liquido e hiponatremia®®.

Agentes antifibrinoliticos

Los farmacos como el acido tranexamico y el épsilon-amino-
caproico son inhibidores del plasminégeno que bloquean la
proteolisis del coagulo de fibrina'. Su uso esta indicado como
medida local o sistémica para prevenir hemorragias postope-
ratorias como se vera méas adelante.

REPERCUSIONES ODONTOLOGICAS

Es razonable pensar que los trastornos congénitos de la coa-
gulacion, como la hemofilia, constituyen un factor de riesgo
para enfermedades dentales como caries, gingivitis, periodon-
titis y la consiguiente pérdida ésea, debido al uso inadecuado
de los elementos de profilaxis por el miedo de los pacientes a
provocarse hemorragias?. Sin embargo, Zaliuniene y cols.,??
en 2014 demostraron que la prevalencia de caries, gingivitis y
periodontitis en pacientes hemofilicos es la misma que en pa-
cientes sin enfermedad, si bien estos mismos autores encon-
traron, también en un trabajo de 2014, un menor indice de
caries en nifios hemofilicos respecto a los sanos?®. A pesar de
estas afirmaciones, la calidad de los estudios epidemiolégicos
sobre la salud oral de los pacientes hemofilicos es escasa, y
asi lo afirman el trabajo de Zaliuniene y cols.,?? en 2014 y la re-
vision de la literatura de Hitchings?* en 2011.

La atencion odontoldgica en pacientes hemofilicos esta, por
tanto, Unicamente condicionada por el riesgo de hemorragia intra
y postoperatoria pero como demuestra el trabajo de Schaffer y
cols.,® de 2016 realizado en el 70% de los Centros de Trata-
miento de la Hemofilia (HTCs por sus siglas en inglés) de EE.UU,
esta atencion a los pacientes hemofilicos es deficiente, debido
principalmente a la falta de conocimientos de los odontélogos
para su manejo. Para evitar este hecho existen diferentes guias
o protocolos de tratamiento odontoldgico de los pacientes he-
mofilicos de las que a continuacion se ofrece una sintesis que
permite una correcta atencion dental a estos pacientes.

Las diferentes medidas terapéuticas a adoptar dependeran del
riesgo de hemorragia que implique el tratamiento odontolégico
que se va allevar a cabo y, en cualquier caso, es recomendable
que dicho tratamiento se realice a primera hora de la mafiana
y a comienzos de la semana para poder controlar més facil-
mente al paciente y las posibles hemorragias postoperatorias?.
Se deben adoptar medidas generales para minimizar el trau-
matismo accidental de la mucosa oral como el manejo cuida-

doso de los eyectores de saliva, la retirada de las cubetas de
impresién y la colocacién de las placas radiograficas”?. Por
ultimo, es obligado sefialar que el tratamiento odontoldgico se
deberé realizar siempre con el conocimiento previo y siguiendo
las pautas administradas por el hematdlogo responsable del
paciente. Asi mismo todas las consideraciones que se recogen
a continuacion aparecen de forma resumida en la Tabla 2.

En aquellos casos con un riesgo elevado de hemorragia, como
el que se espera de tratamientos quirdrgicos o implantolégicos
es necesario administrar concentrados de factores de coagu-
lacion hasta alcanzar unos niveles plasmaticos éptimos. En el
afio 2013 Srivastava y cols.,?® publicaron una Guia para el Ma-
nejo de la Hemofilia en la que recomiendan unos porcentajes

TaBLa 2. SiNTesIs beL maneJo
ODONTOLOGICO De LOS PaclienTes
HEeEMOFILICOS

Antes del tratamiento:

« Interconsulta con hematélogo

* No necesario administrar concentrado de factor

* Preparar medidas hemostaticas locales por si fuesen necesarias

Tratamiento odontoldgico:

* A primera hora del dia y a comienzos de la semana

* Anestesia con vasoconstrictor

« Evitar si es posible bloqueo anestésico dentario inferior e infiltracion
lingual

« Tratamiento lo méas atraumatico posible y en usa sola sesion

Post-tratamiento:

Tratamiento odontolégico sin riesgo de hemorragia

Acido tranexamico si fuese necesario

Antes del tratamiento:

* Interconsulta con hematélogo

» Comprobar % factor de coagulacion en plasma

* Si % < 50-80 administrar concentrado de factor 1 hora antes
del tratamiento

» Desmopresina en Hemofilia A leve 1 hora antes del tratamiento

* Preparar medidas hemostaticas locales

Tratamiento odontoldgico:

* A primera hora del dia y a comienzos de la semana

» Comprobar % factor de coagulacion antes de comenzar tratamiento
(recomendado 50-80%)

* Anestesia con vasoconstrictor

« Evitar si es posible bloqueo anestésico dentario inferior e
infiltracién lingual

« Tratamiento lo méas atraumatico posible y en una sola sesién

* Sutura reabsorbible

» Medidas hemostaticas locales

Tratamiento odontoldgico con riesgo de hemorragia

* Esponja de fibrina

* Gasa con &c.tranexamico

Post-tratamiento:

+De 1 a5 dias mantener concentrado de factor

« 3 dias con 4c. Tranexamico en intervalos de 10 mins. cada hora, dos y
tres horas
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TaBLa 3. TECNICa anesTésica Y
necesibab De abminisTracion
Previa be concenTrabpo De
FacTor

Sin Concentrado
de Factor previo

Con Concentrado

de Factor previo

Bloqueo dentario inferior Intraligamentosa

Infiltracion lingual Intrapapilar

Infiltracién vestibular

de factor de coagulacién para poder llevar a cabo una interven-
cion quirdrgica menor como puede ser una exodoncia o la co-
locacién de implantes dentales. Estos autores recomiendan
unos niveles plasméticos de Factor VIII (en caso de pacientes
con Hemofilia A) y Factor IX (Hemofilia B) de entre el 50% vy el
80% el dia de la intervencion, que debe mantenerse en valores
de entre el 30% y el 80% durante el postoperatorio, mas espe-
cialmente en formas moderadas y severas de hemofilia. Parece
existir unanimidad en que la administracion de estos concen-
trados se realice una hora antes del tratamiento®?°. Si bien
existe algln trabajo, como el de Peisker y cols.,® en el que lo
hacen media hora antes con buenos resultados. En cuanto a
su duracion los concentrados deben mantenerse entre 1y 5
dias tras el tratamiento?2,

La desmopresina esta indicada Unicamente en pacientes con
hemofilia A leve, Frachon y cols.,% utilizan 0,3 pg/kg de peso
por via intravenosa una hora entes del tratamiento sin que apa-
rezca sangrado postoperatorio.

Debido al alto coste de los concentrados de factores de coa-
gulacion es recomendable realizar todos los tratamientos den-
tales posibles en una sola sesi6n para evitar una nueva
administracion de factor?°,

Ademas, el desarrollo de anticuerpos frente a estos concentra-
dos determina una tendencia que persigue minimizar su uso en
los tratamientos dentales y complementarlo, por medidas he-
mostéticas locales®. Diversos protocolos de tratamiento han sido
descritos en la literatura empleando satisfactoriamente trata-
miento sistémico, agentes antifibrinoliticos y medidas hemosta-
ticas locales®®2. Peisker y cols.,® y Piot y cols.,?° utilizan 20
mgrs/Kg de peso de &cido tranexamico por via oral cada 8 horas
desde el momento de la extraccién durante entre 7-10 dias.

La administracién oral puede ser sustituida por la tépica mor-
diendo una gasa impregnada en acido tranexamico durante 10
minutos cada hora el primer dia, cada dos horas el segundo
dia y cada tres horas el tercer y ultimo dia.

Frachon y cols.,® proponen este Ultimo protocolo debido a su
sencillez y a que permite que el paciente controle la zona in-
tervenida los dias siguientes a la extraccion. A pesar de lo an-
terior, la Revisiobn Cochrane de 2015 sobre el uso de
antifibrinoliticos no encuentra justificacion sobre su eficacia de-
bido al escaso nimero de estudios analizados®.

Las medidas hemostaticas locales se completan con esponjas
de celulosa oxidada, de gelatina reabsorbible y adhesivos de
cianocrilato®.

En relacion a la técnica anestésica, la infiltracion de anestésicos
locales con vasoconstrictor debe ser de eleccion en estos pa-
cientes debido a la hemostasia adicional que proporcionan, sin
que exista preferencia por el tipo de anestésico a emplear®. En
cuanto a la técnica utilizada, existe consenso en la literatura a
la recomendacion propuesta por Brewer y cols.,*® en 2003 de
administrar concentrados de factores de coagulacion para el
bloqueo anestésico del nervio dentario inferior y la infiltracion
anestésica lingual. La explicacion a este hecho radica en el
riesgo de hemorragia en la musculatura adyacente por la ri-
queza vascular de la zona de inyeccion, que podria compro-
meter la via aérea por la formaciéon de hematomas en los
espacios retromolar y pterigoideo, en el caso del bloqueo den-
tario inferior, 0 en la regién sublingual en el supuesto de infil-
tracion lingual***"%, La infiltracién anestésica vestibular,
intraligamentosa, papilar e intradsea se han descrito por algu-
nos autores como Zaliuniene y cols.,?® como alternativas mas
seguras al blogueo dentario inferior y no requieren de la admi-
nistracion de concentrados de factores previa® como aparece
en la Tabla 3. Por ultimo, es recomendable evitar los tratamien-
tos odontolégicos bajo anestesia general cuanto sea posible
por el riesgo de desencadenar un hematoma laringeo durante
la intubacion que comprometa la via aérea®.

Para finalizar, la sutura de la herida y el material empleado tam-
bién ha estado sometida a cierta controversia. Por un lado se
encuentra la idea de que ésta es innecesaria, sobre todo en al-
veolos pequefios y mas si cabe debido a que su retirada se
produce cuando la cobertura proporcionada por los concentra-
dos de factores se ha perdido'®. Por otro lado autores como
Peiskery cols.,’ o Francho y cols.,® defienden el uso de material
de sutura reabsorbible en todos los casos, lo que permite por
un lado mantener en el alveolo el hemostatico local (esponja
de celulosa oxidada, etc.) al mismo tiempo que evita la necesi-
dad de retirarla.
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