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4 técnica de plenificacion de via’s biliares
Telepaque, la n‘_;‘I’c'-vaar-mlnl del (‘:lfjtl{.'u _\-':-I
e 4 ver si existian también malformacio
w]ed?,cf's vias biliares, con lo cual obtuvimos la
IEPS'dL f:ﬁ'l ntimero 3, donde se aprecia de mane-
r&dl?gr‘dei:inida el conducto cistico, que es tnico,
].-a-llji:corilducto colédoco con trayecto y disposicion
}{Jt;‘mai. La radiografia 4, que esta obtenida com-
Eletamenw en proyeccién lateral, demuestra de
una manera clara las dos vesiculas biliares, que
. ynen en el cuello que parece ser comun a las
;ios yesiculas con un <'nndm-m_ cistico tinico.

Este caso es similar al publicado por JoHN A.
Ross recientemente en el “British Journal of
Radiology” (febrero 1956), en el cual se trataba
§ imbién de una vesicula biliar dokle con un con-

on l

ducto eistico unico.

Ademas de la curiosidad que supone esta mal-
formacion congénita tan poco frecuente, presen-
w ¢l problema de si la misma puede ser causa
de las molestias que estos enfermos presentan,
geotin estdn recogidos en la literatura. Es singu-
fgf'quo ha sido observado por varios autores, que
il vaciamiento de una vesicula con respecto a la
ofra en respuesta a la comida grasa, se verifica
demanera diferente. En el caso nuestro se puede
spreciar en la radiografia cémo la vesicula que
parece ocupar un plano anterior va disminuyen-
io de tamano de manera mas rapida que la otra
Esto quiere decir que se podria suponer que las
molestias que estos enfermos padecen son debi-
das @ una alteracion de presion por diferente co-
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tok;]mn;:,‘\‘tnh‘if‘“"s imliy;ulu en nuestra revision de
te nﬂn{hr-a i‘-l ‘.}c'tu_:tlldml ]mn_lvm‘(‘_as: agrupar l};l_]_u
¢ didtesig tht sindromes hemofilicos” una serie
Ponible alhd‘L{m’r"”-g“‘}lr_ﬁ con t_‘uadm clinico super-
lismy de ;; dﬂ h?}’nﬂhhu clasica, pero cuyo meca-
de globlllinl-lo uccion es r_hst:ntp de la def'%me_nm:t
Mente do i‘ nn}”‘“{“*’)f_llwn. pudiendo ser principal-
Misticg ,?S].‘ll déficit de otros factores trombo-
MG e Jg pieo - CXistencia de sustancias inhibido-
bﬂl}laslinaq mera fase de la coagulacion (antitrom-
¢l trﬂﬁtarﬁ ). A pesar de esta diferencia sustancial
Ueragigy O que unas y otras irrogan es similar: la
Micigp o) € la formacién de tromboplastina para

tomplejo proceso de la coagulacion san-
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rriente en el conducto cistico con dilatacion del
mismo, ya que las molestias que nuestro enfer-
mo refiere son pasajeras y no muy intensas, tni-
camente de disconfort, habiendo sido eliminada
por otras exploraciones radiologicas la posibili-
dad de que en el cuadrante superior derecho del
abdomen pudiera padecer ningtn otro proceso.
No cabe duda que la diferencia de presién de las
dos corrientes procedentes de las dos vesiculas
puede entorpecer una el vaciamiento de la otra,
aebido a la hipertonia de una de ellas, v provo-
car las molestias que pueden ser achacadas a la
distension del conducto eistico, incluso del co-
lédoco.

Podemos anadir como cifras estadisticas que,
por el Servicio en que nosotros trabajamos del
Instituto de Investigaciones Clinicas y Médicas,
tenemos una media de unas 1350 colecistografias
al mes, y constituye éste el primer caso que ha
pasado por nuestras manos, lo cual nos demues-
tra la infrecuencia de esta malformacion congé-
nita, lo que parece estar en acorde con los auto-
res extranjeros.

SUMMARY.—Another case of double gall blad-
der is reported. As in previous papers, other cau-
ses for the discomfort on the right side of the
abdomen were excluded, The response to a fat
meal was more marked in one gall bladder than
in the other. The possibility of different pres-
sures in the cystic duct is discussed.

ERAPEUTHI AD

guinea v, por lo tanto, las medidas profilacticas y
terapéuticas a tomar cualquiera que sea el déficit
primario son, igual que la sintomatologia eliniea,
muy similares en todo el grupo, lo que nos lleva a
considerarlas en conjunto. Solamente cuando se tra-
te de preparaciones especificas, como las que se han
ido logrando en los ultimos anos, deslindaremos su
aplicacién en unos u otros casos, pero, desgraciada-
mente, estas terapéuticas aln estan en fase experi-
mental v su interés es, por lo tanto, mas bien con-
ceptual que préaetico.

PROFILAXIS,

Parece un poco paraddjico hablar de medidas pro-
filacticas en un grupo de enfermedades que tiene
como una de sus caracteristicas primordiales la de
tratarse de alteraciones congénitas de los factores
de coagulacion y cuyo origen hereditario es perfec-
tamente conocido y estudiado. Sin embargo, gran
parte de la actuaciéon del médico ante estos casos
es mas profilactica que propiamente terapéutica en
el sentido de la evitacién de traumas, y en el de
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preparacién de estos pacientes ante intervenciones
quirtirgicas de mayor o menor importancia. Aparte
de este aspecto atun queda otro campo de actuacion
profilictica en lo que se refiere al descubrimiento
de las hembras transmisoras, que es el que vamos
a tratar primeramente.

Investigacion de las hembras transmisoras,

Desde los primeros tiempos del conocimiento de
este grupo de enfermedades, una vez que se demos-
tré su caracter hereditario y su tipo de transmision
ligado al sexo con afectacion de los varones y trans-
mision por las hembras, se ha tratado de encontrar
un método de demostracién del gene Xh (hemofi-
lico) en las descendientes de hemofilicos conocidos.

Como muchas veces ocurre, antes de contar con
resultados positivos con método alguno se ha pole-
mizado extensamente sobre la conducta a seguir una
vez conocida la capacidad transmisora de una hem-
bra determinada. Algunos, como REVAL y cols.’' ¥
varios autores alemanes, han llegado a proponer la
esterilizacion sistematica de estas mujeres, con lo
que se conseguiria una evidente disminuciéon de la
enfermedad. Otros piensan que el mero consejo se-
ria suficiente para evitar la generacion de mas su-
jetos hemofilicos. Es éste un problema méas de or-
den deontolégico que cientifico y, por lo tanto, no
vamos a entrar en él, sobre todo cuando, como in-
dicabamos anteriormente, no parece existir medio
alguno de decidir con absoluta certeza cuiando una
hembra es transmisora y cuidndo no. Aparte de la
inaceptabilidad moral de la esterilizacion, todavia
quedaria el tanto por ciento bastante elevado de ca-
sos esporadicos y, ademéas, siempre habria que te-
ner en cuenta que solamente parte, o hasta ningu-
no, de los hijos de estas mujeres, padecerian la en-
fermedad dado el caricter recesivo del tipo heredi-
tario, y que aun los que la padezean, pueden fener
una forma leve perfectamente compatible con una
vida casi normal y que, aun no siendo asi, se trata
de sujetos con perfecta conservacién de su capacidad
intelectual a los que habra que cuidar pero no que
eliminar sistematicamente.,

ANDREASSEN °, utilizando el método de BURKER de
determinacion del tiempo de coagulacién en 31 trans-
misoras conocidas, lo encontré prolongado en 30 de
ellas, y pensé que en él habia un medio de recono-
cimiento valorable. Sin embargo, MERSKEY y MAcC-
FARLANE ® no confirmaron estos resultados, ni tam-
poco encontraron alteraciones en el contenido de
AHG en sangre, ni en el consumo de protrombina,
ni en el tiempo de coagulacién con el método de
Lee-WHITE, y concluyen que no existe “test” algu-
no capaz de diferenciar una hembra transmisora de
una normal.

JURGENS * sefialdé un caricter diferencial que él
consideré valorable. Seglin sus resultados, mientras
el tiempo de recalcificaciéon del plasma normal se
acorta tras la incubacion, en las hembras transmi-
soras de hemofilia, ocurriria lo contrario, esto es, un
alargamiento proporcional a la incubacion.

GRAHAM y cols.® también investigaron intensa-
mente sobre posibles anormalidades en la coagula-
cién de estas mujeres y encontraron niveles de glo-
bulina antihemofilica ligeramente reducidos.

Ultimamente se ha tratado de dar valor a peque-
nos alargamientos del tiempo de coagulacién cuan-
do se lleva a cabo con material siliconado, pero los
resultados son inconstantes y, seglin parece, sin va-
lor estadistico frente a los controles.

A pesar de las citadas y otras varias publicacio-
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nes sefialando alteraciones de la cog
jadas en uno u otro “test" en lag madres de j,
filicos conocidos, la opinién mas generalment emg.
tada es que el inico dato valorable para est. e
tigacion de hembras transmisoras es de 3&115‘%
clinico y consiste en una leve tendencia 5 sal'dr:ter
que puede manifestarse por menstruacioneg nkg}rar
dantes, epistaxis leves o principalmente tras e;t 4
ciones dentarias. Sin embargo, esto es asj gj se g
sidera el grupo frente a otro similar de mrm:;:n-
pero se encuentran muchas excepeiones y eg in:s'
ficiente como criterio diferencial en cada.{:aso ind‘?‘
vidual. ¥

Si se llegara a encontrar algin método segurg
para la localizacion de estas transmisoras ng cabe
duda que tendria interés no sélo porque muy pro-
bablemente muchas de ellas desistirian de teﬁer hi-
jos que con mucha probabilidad iban a ser enfermy
expuestos a miltiples peligros de existencia v acti-
vidad limitada, sino porque con un conocimiento pre-
vio de los casos se estaria en inmejorables condi.
ciones para hacer una profilaxis util de las hemo.
rragias.

gulacion peg,,

Profilaxis de las hemorragias.

Como indicAbamos al hablar del cuadro clinico
de este grupo de enfermedades, aun existiendo con
frecuencia hemorragias espontineas, la mayor par-
te de las hemorragias graves que pueden presen-
tar aparecen tras heridas leves, intervenciones qui-
rurgicas, extracciones dentarias, traumas minimos
etcétera. Por ello se comprende que gran parte de
la actuacién del médico en estos casos vaya ence
minada a evitar las ocasiones que puedan dar lu-
gar a su aparicion. Es curioso que, a pesar de l
escasa frecuencia de estos casos, el problema que
representan ha alcanzado una mayor difusion e in-
terés que otras entidades con mucho més importan-
tes y frecuentes. Quiza ello sea debido, al menos en
parte y principalmente en los paises anglosajones,
a la existencia de hemofilia en personalidades nots-
bles, como en el caso bien conocido de los descen-
dientes de la reina Victoria de Inglaterra. El resul-
tado de este interés piiblico ha sido origen de una
nueva faceta de estas diatesis hemorragicas: el &
pecto social, En efecto, tltimamente se han creado
instituciones dedicadas al cuidado dp los enfermos
hemofilicos y a su rehabilitacion, asi como a dlf““‘_
dir los caracteres y diagnéstico de la hemoﬁiiflnﬁ‘
afecciones similares, para que su mejor ccmcu:lrlﬂh'fE
to por la clase médica y el publico en gener_al Uge
evitar muchas de las ocasiones de hernorragla?f ,
a estos enfermos. El Medical Research Council .“.q
mé en 1951 un comité destinado a la m‘g@“l“‘a]m;'l“0
de la “lucha antihemofilica”, gracias a 1a cu:e ha
s6lo se han unificado experiencias, sino q;i;tinadﬂ
provisto a todo hemofilico de una tarjeta dest':

dpida-
i conozcea Tapie
a que, en casos de emergencia, S€ oagulacion

mente la naturaleza de su trastorno de ¢ tiempo
y se ponga cuanto antes remedio sin percer
en mas investigaciones. cada €350
Aparte de estas medidas generales, €l e hiel
particular hay que tener buen cuidado dep poi
al corriente de los peligros que al egfermt;n
a todos sus familiares y circulo de vida, © reducir
se tomaran las debidas precauciones Parg v part
a un minimo las hemorragias acctde_ﬂﬁg:f quirirg
que, llegado el momento de una decist s
ca, por pequefia que sea, se pesen 9)“110 im0 de
riesgos a que se conduce y se tome eiosa
medidas para evitar la hemorragia COPI®
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uyida entre algodones” que se prescribe a
filicos no deja, sin embargo, de estar libre

. onvenientes. Ultimamente se ha prestado ma-
B cion al aspecto psicologico de la enferme-
yor i;:tenhs alteraciones de este tipo que un régimen
f!a‘i;?da {qn limitado puede producir. En este sen-
e = Iiﬂn'mm acentos dramaticos la carta anénima
i Sig. rafica publicada en el Lancet’, en la que se
s {);o la exageracion de estas medidas preven-
".efstl,md.g llevar a una interferencia con la edu-
:i,:;i{m. impnsihilid;ld de encontrar }‘_malnt('nc‘r una
ocupacién y a graves problemas de tipo se.fcual.

No cabe duda que_tlt-nlm c_]('- 1:_15 limitaciones ne-
cesarias para una eficaz profilaxis de _1:15; hemorra-
gias graves puede f.lu;-s:n‘ri?llursu una vida al menos
con apariencia de n!':l‘l'l'l:’tll‘dﬂd y libre de excesivos
complejos. En Norteamerica se ha establecido re-
clentemente la National }{L'l]]()lllllIIFl Foundation para
atender a estos :tH}lyuth. h'g Ilt.‘{m entre manos, por
ejemplo, la formacion de una lista de empleos per-
iectamente atendibles por los hemofilicos sin peli-
opp de trauma y adaptables a periodos de ausencia
obligada.

Esta
los hemo

TRATAMIENTO GENERAL.

La bisqueda de un tratamiento eficaz, fuera de
las transfusiones, ha sido una constante cadena de
psperanzas vy desilusiones. A la publicacion de una
serie de éxitos con diversos preparados usados con
bases mas o menos empiricas han seguido indefec-
tiblemente otros varios que demostraban la inefica-
tia del tratamiento propuesto. Asi se han ido usan-
do: histamina intravenosa’, vitamina E, trombina
por via oral’, caleio intravenoso, compuestos de
vodo, citrato sodico, glucocola combinada con calcio
v acido ascorbico ’, polivinylpirrolidina, cortisona
oral * y hasta un concentrado de la orina normal que
parecia tener actividad tromboplastica.

Mayor interés despertd el trabajo de VoDOPIVEC
¥ JeLavic ¥, segiin el cual se podian conseguir gran-
des resultados con el uso de la Hidergina, pero pron-
tamente aparecieron otras series de publicaciones so-
'-'J_I‘E el fracaso del tratamiento que, aunque en oca-
Siones conseguia un pequeno acortamiento del tiem-
po de coagulacién, no lograba el menor beneficio
clinieo

Fundindose en la no existencia de hemofilia en
Mujeres y en la ausencia de toda manifestacion he-
morragica en las hembras transmisoras, BIRCH "
Propuso el tratamiento con estrégenos, y aunque re-
‘f}ﬂlégzlt‘:lbtu lhla habido publicaciones cm_mmiclz}ndu
Dilinil{{] Esu‘ l.ﬁdnfa con el cn_;\dq lr;_w.lammnto , 1a
16giu$ ‘i ne r‘a_ es de sﬁ-ul?utnl 1m_f11c;1_§|a. como parece
ol .Ij;«;;~(lllt.-CI estado “transmisor” no esta basado
Réticos gi;?l:lt.\la de estrogenos, sino en_f:lc,t(;rus ge-
Ol'mon:Ll I“L}tmndmmm .v.onocula con ningin estado
N urln.- 4:‘7 e‘_ tratamiento queda, por lo tanto,
Hples (“3}'1:;3[1] lt)fnldild historica exponente de los mil-
Dara ¢ l lrzo.t, a la busca del tl?l":ll)t?ll“c:lt'% (‘.ﬁ"'a?f‘ﬁ
oré fsta enfermedad, pero sin ninguna aplicacion

ctica,

m;?‘,lu?;é-‘::;l? fracaso ha seguido a otras muchas te-
tiMistag. ue en principio arrojaron resultados op-
pOI‘ ]0 qu
m‘?diﬂ ‘lll
mas tp,
£os qu

como la esplenectomia o la irradiacion”,
€ con un criterio estricto no queda mas re-
1€ Teconocer que en la actualidad no existe
atamiento eficaz de los sindromes hemofili-
asriae], :jsustitutivu por transfusiones de sangre
& lo actére. ‘tempt_,ralmonio suministra cantldadgs
A st es deficientes que bastan para conseguir
asis salvadora en muchos casos.
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TRANSFUSIONES.

fM parecer, ya LANE, en 1840, demostré los bene-
ficios de la transfusion sanguinea en la hemofilia,
pero hasta nuestro siglo no se reconoci6 general-
mente su efecto. Posteriormente se comenzaron a
usar las transfusiones de plasma, y a medida que
fué aumentando el conocimiento del defecto prima-
rio fueron haciéndose progresivas purificaciones del
plasma hasta conseguir productos con mayor con-
centracion de globulina antihemofilica en menos vo-
lumen. Sin embargo, este factor parece tener una
estabilidad muy variable, y por ello muchos auto-
res siguen prefiriendo las transfusiones de plasma to-
tal fresco a estos preparados mas purificados, pero
de actividad insegura.

El conocimiento de las otras entidades “seudohe-
mofilicas” por deficiencia de factores distintos de
la AHG ha venido también a complicar el problema
y a remarcar la importancia de un buen diagnosti-
co diferencial antes de emplear la terapéutica, dado
¢l distinto comportamiento de dichos factores fren-
te al almacenamiento y purificacion del plasma.

La globulina antihemofilica pierde rapidamente
actividad y puede llegar a desaparecer totalmente
del plasma en unas pocas horas, mientras que, por
el contrario, el PTC parece encontrarse en mayores
concentraciones en plasmas envejecidos durante seis-
siete dias.

Se han hecho varios esfuerzos en orden a fijar
un criterio sobre las cantidades y pauta de admi-
nistracion tratando de tomar como guia diversas
pruebas de laboratorio. En un principio se consi-
deraba que era suficiente con normalizar el tiempo
de coagulacién de sangre total para conseguir el ma-
ximo efecto terapéutico, pero se ha visto que aun
con normalidad del tiempo de coagulacién pueden
proseguir las hemorragias, lo que es concordante
con el hecho clinico relativamente frecuente de ma-
nifestaciones hemorragicas en hemofilicos simulta-
neas a tiempos de Lee-White normales. Lo mismo se
puede decir de la prueba de consumo de protrom-
bina, cuya normalizacién sirve de indice terapéuti-
co a varios autores, v que, sin embargo, puede nor-
malizarse sin detencién de las hemorragias. La prue-
ba de generaciéon de la tromboplastina de BIGGS y
DouGLAs puede permanecer alterada después de nor-
malizado el tiempo de consumo, pero tampoco tiene
un paralelismo exacto con las manifestaciones cli-
nicas y no queda mas remedio que concluir que la
dosificacién y frecuencia de las transfusiones debe
regirse por el efecto conseguido en cada caso indi-
vidual sin que el laboratorio pueda suministrarnos
méas datos que orientadores sobre lo que vamos lo-
grando.

Sangre total.

Como hemos indicado, es la primera forma de
transfusion usada y, sin embargo, sus indicaciones
son bastante reducidas en la actualidad. General-
mente no existe ninguna ventaja en sobrecargar el
aparato circulatorio de estos enfermos con volime-
nes excesivos sin aumento de la concentracién de
AHG en relacién al plasma inyectado y, ademis,
existe mayor peligro de reacciones post-transfusio-
nales y de sobrecarga de hierro que puede dar lu-
gar, como en algunos casos repetidamente transfun-
didos, a cuadros de hemocromatosis .

Por todo ello es preferida la administracion de
plasma, salvo en los casos en que la profusa hemo-
rragia haya dado lugar a un cuadro de anemia agu-
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da en los que hay que atender tanto a la detencion
de la sangria, como a reemplazar los hematies per-
didos y combatir asi la anoxia de centros.

Igualmente hay indicacién de sangre total por
motivos de urgencia en que una transfusion directa
donante-enfermo puede ser salvadora vy no existe
tiempo para preparacion de plasma, ya que tanto
uno como otro (como insistiremos mas adelante) de-
ben ser recientes para conservar la actividad anti-
hemofilica.

Plasma.

Hasta que las preparaciones mias purificadas de
AHG sean una realidad practica, el plasma sig:
siendo el medio de eleccion para tratar las hemorr:
gias esponténeas o accidentales de los hemofilicos ¥
del resto del grupo de hipotromboplastinemias

La labilidad de la globulina antihemofilica obli-
ga a procurar que el plasma a inyectar sea recien-
te, aunque todavia hay bastante disparidad de eri-
terios en cuanto al maximo tiempo de almacena-
miento permitido. La realidad parece ser que la per-
dida de actividad varia bastante de unas muestras
a otras, oscilando entre varios dias y unas pocas
horas. Lo ideal seria emplear siempre plasmas me-
jor cuanto mas recientes, consiguiendo, ¢omo en las
magnificas organizaciones de bancos de sangre ame-
ricanos, disponer siempre de muestras extraidas con
un maximo de tres horas de anterioridad a la trans-
fusion.

En parte el problema ha quedado resuelto con la
demostraciéon de la conservacion de actividad anti-
hemofilica en el plasma helado o liofilizado " y ¥, que
simplifica el almacenamiento y ello, ademas, trae la
venteja, dado el pequefio volumen a que queda re-
ducida una dosis 1til de plasma, a que el propio
enfermo tenga siempre consigo la cantidad necesa-
ria para momentos de emergencia,

VAN CREVELD y PAULSSEN comunicarcn que el plas-
ma tenia una mayor actividad antihemofilica y su
efecto era mas prolongado cuando habia sido ex-
traido con heparina en vez de citrato u otro anti-
coagulante, pero otros muchos autores no han con-
seguido confirmar este punte y no hayan respues-
tas distintas, ni “in vivo" ni “in vitro”, cualquiera
que sea el anticoagulante empleado.

Las dosis a emplear son, como deciamos antes,
muy variables individualmente y segtin el tipo de
hemorragia. SPAET " dice, un poco perogrullescamen-
te, que la dosis eficaz es aquella capaz de detener la
hemorragia. Si una dosis dada no es suficiente para
lograrlo habra que aumentarla o acortar el inter-
valo entre nuevas dosis. WRIGHT y cols. ™ demostra-
ron que con so6lo 50 c. ¢. de plasma fresco se man-
tenia normal el tiempo de coagulacion de los hemo-
filicos de mediana intensidad durante veinticuatro
horas. Sin embargo, es mas seguro comenzar con do-
sis mayores de 100 a 250 c. c. o hasta con 500 c. c.,
como recomienda QUICK *, para luego repetir dosis
de mantenimiento durante el tiempo que sea nece-
sario. La respuesta, juzgada por el tiempo de coagu-
lacién, comienza inmediatamente de iniciada la ad-
ministracion intravenosa, tiene un méaximo durante
seis a doce horas y decrece lentamente hasta velver
a ser el mismo que antes de iniciar la transfusién en
unas veinticuatro horas.

Preparaciones especiales.

Se lleva muchos afos intentando producir un pre-
parado purificado de AHG (o en su caso de los otros
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factores deficitarios) para sustituir |a transfycis
de plasma por la administracion aisladg de laﬂﬂinu
tancia cuya ausencia origine el cuadro hemorrg o

Los primeros conseguidos con actividag angil}'io'
mofilica llevaban consigo el gran inconveniente ;
producir tras su inyeccion un periodo reffﬁttarie
durante el cual nuevas inyecciones no Produci ;
efecto alguno. I-.‘,st‘(1 inconveniente fué obviadg en p(?;l
tcri.(_u‘es preparaciones, pero su actividad epg muy
variable de unos lotes a otros. Lo mismo ha ocurrj.
do con el uso de concentrados de la fraccién | de
Conn, que contiene la AHG, y una proporcién ik
siderable de fibrinégeno, consiguiéndose muestrag de
un extraordinario poder junto a otras sin actividagd
alguna =,

Recientemente, MACFARLANE, Bi1ces y Bmwey*
han comunicado los primeros resultados obtenidos
con un concentrado de AHG procedente de plasma
bovino que parece ser T00 veces més activo que ¢
plasma por unidad proteica, de forma que un gra-
mo de este preparado seria equivalente a 10 litros
de plasma normal. Se han logrado salvar las incom.
patibilidades de especie v en los tres sujetos trata.
dos se ha conseguido una hemostasia perfecta aun
tras cirugia menor. En uno de los casos hubo una
reaccion téxica con la aparicion de trombopenia de
mecanismo inmunolégico. De comprobarse en tra.
tamientos sucesivos la gran potencia antihemofilica
v de eliminarse toda reaccion secundaria se estaria
muy cerca del desiderdtum terapéutico de encontrar
un preparado capaz de mantener la coagulacion de
estos enfermos en limites normales sin requerir
grandes voliimenes a inyvectar.

Simultaneamente se van logrando en otros labo-
ratorios purificaciones de los otros factores trombo-
plasticos que pueden conducir a un tratamiento es-
pecifico de cada entidad de las incluidas en nuestro
epigrafe, lo que ademas de ser més ttil a los enfer-
mos, reforzaria la necesidad de un diagnostico pre-
ciso.

INDICACIONES DE LA TRANSFUSION.

Al tener en nuestras manos un tratamiento efi
caz para la detenci6n de las hemorragias en este
grupo de enfermedades se ha tratado de consegulr
convertir lo que es un arma para las emergencias
en un tratamiento “crénico” y profilictico. ALEXAN-
pER y LANDWEHR *' trataron cuatro hemofilicos con
dosis de 100 a 150 c. c. de plasma reciente tres V&
ces por semana durante diez-doce meses ¥ aprecia-
ron una clara disminucién de los episodios hemo-
rragicos. SPAET * también refiere buenos resultad98
en un nifio al que se le administré durante un al;g
250 e. . de plasma diariamente. Sin embargo, este
que es de gran valor como experiencia es totalmenn-
imposible de llevar a la practica en la inmensd m :
voria de los casos, al menos mientras haya c{:r
usar plasma total, puesto que si se llega a Cflm o
con un preparado concentrado de AHG, como e qez
refieren haber obtenido MACFARLANE Y cols., uqﬂm“ns
superados los inconvenientes cconémims}md”aﬂicﬂ
contar con una especie de “insulina” antihemo 36
que resolveria para siempre el acuciante problem
estos enfermos. )

En la actualidad, como toda terapéut
emplazamiento, su indicacién queda lm"}ltf}
momentos de emergencia. Aun con esta limit e
dificil dilucidar qué hemorragias re"lllleren_os he-
fusién y cudles no. Las equimosis ¥ peque_gr ante
matomas no deben precipitarnos, y €8 me) ismo
ellas mantener una actitud expectante. Lo
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irse de las pequenas hematurias, tan fre-

estos enfermos. Ante las hemartrosis, en
cuent ol criterio debe ser diferente, puesto que
bio, orragia intraarticular continuada puede lle-
Wi D yilosis y paralizaciones irreversibles. Ob-
e 2 anqrequerif'iln también una actitud activa y
"E“‘Fe“t]is hemormgias viscerales que hagan peli-
rapldiaa vida, sea por la Yealidad" de la viscera san-
;r:;te. gea por la CLlfl'ntia de la hemnrm‘gin.
’Olrﬂ gran indicacion de .1:1'3 t_r:msfumones es la
necesidad de procederes quirargicos de los que es
jo esperar gran hemorragia. Ante todo hay que te-
ner en cuenta que, a’m(’nus que l‘u operacion sea ab-
lutamente necesaria para la v:da_d(-] paciente, no
debe llevarse a cabo, pues la morl‘alldad en estos su-
jetos, aun en intervenciones sem:zl_lns como la apen-
dicectomia, alcanza altas proporciones que :11_;.11:11(35
autores * cifran en 27 por 100 para toda la cirugia
interna. Si el caso de absoluta necesidad llega a pre-
sentarse, no hay mas remedio que intervenir qui-
rirgicamente, pero siempre _h:t de 1};1t(‘1'se previa-
mente un curso de varios dias previos de transfu-
gon de plasma e ir al quiréfano con las pruebas
de laboratorio normalizadas, ¥y aun asi estar preve-
nidos con gran cantidad de plasma fresco y sangre
total que intente cohibir y que reemplace, respecti-
vamente, la sangre perdida.

Aun la llamada “cirugia menor" debe evitarse en
lo posible a estos enfermos, que tras una simple in-
yeceion intramuscular, extraccion dentaria, apertu-
ra de un absceso pueden sangrar gravemente, Estas
pequefias intervenciones requieren asimismo la in-
veceién profilactica de cantidades variables de plas-
ma ¥ la hospitalizacion para poder atender debida-
mente el previsiblemente tormentoso curso postope-
ratorio. Otra medida a tener en cuenta siempre es
la de intervenir siempre bajo anestesia general para
evitar que la inyeccién local del anestésico debilite
los mecanismos hemostésicos tisulares.

p?.li‘de dec
fes en

RESISTENCIA A LAS TRANSFUSIONES.—FORMACION
DE ANTICOAGULANTES.

Aunque raro, uno de los mayores problemas que
plantea el tratamiento de las hipotromboplastine-
mas por transfusiones es el desarrollo de resisten-
ta a las mismas. Cuando ocurre esto no sélo deja
Fi-? producirse una mejoria de la coagulacion, sino
e también llega a aumentarse el defecto pri-
mitivo,

El primer caso de resistencia fué publicado por
;Ju[é:?;?a'T .1}01\‘:1-:.:; “, que observaron la falta de res-
to habia plasma de un hemofilico que anteriormen-
&Emmtmmejorado slempre con I:1s'tr;1rlsfus:mws. ¥
Entic(‘)aaurlon .que su sangre cmnem:_t una sustancia
lcién {i‘ lanl..e capaz de alargar vllt.nempu de coagu-

Pﬂsterio:} sangre normal en un 20 por 100.
tritos og r;n~mtlte han sido muchos los casos des-
titrombe 1]:'1 ’; emporalmente aparece act ividad an-
WIS Fl-‘acsrl-m secundaria a las transfusiones. Li-
nilay en-th{}N comunicaron el primer caso si-
e PTG, o (f!n ermedad de Christmas o deficiencia
esmdia(‘los {ué también se han ido sumando otros

SPAET erOSf.(‘rllfll‘m('nl.f_?. o
ste ;ﬁt‘} ARNER ™ estudiaron las caracteristicas de

ICoagulante y encuentran que va ligado a la

Taceih :
tememz gamma-globulina del plasma y que frecuen-

mal, y el}ﬁﬁsenta precipitinas frente al plasma nor-
‘s conduce a considerarlo como un ver-

o (:‘u’:}tl‘f]luerpo, sin que se explique, sin embargo,
€ Su aparicion en una minoria de casos

dadep,
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¥ en un momento dado sin aparente relacién con la
cantidad ni frecuencia de las transfusiones.

Tanto para estos casos, como para los atn més
raros de sindromes hemofilicos por existencia de an-
ticoagulantes circulantes “primarios”, la transfusion
es totalmente ineficaz y hasta en muchos casos per-
_}u(llm::gl ¥ su prondéstico, por lo tanto, es afin mas
sombrio. Cuando las pérdidas de sangre son alar-
mantes es mejor hacer transfusion de hematies la-
Vft‘dos repetidamente para evitar toda nueva reac-
cion antagonista. Algunos autores han empleado, al
parecer con resultados alentadores, la cortisona en
estos casos; pero otros refieren dicho tratamiento
como absolutamente ineficaz. Quiza el nuevo concen-
trado de AHG bhovina de MACFARLANE v cols, sea la
solucion para estos casos, ya que “in vitro” el plas-
ma bovino es capaz de corregir el trastorno origi-
nado por el desarrollo de estos anticoagulantes.

TRATAMIENTO LOCAL.

Cuando el sitio de hemorragia esta accesible, jun-
to al tratamiento de reemplazamiento por transfu-
siones contamos con medidas locales que, en muchos
casos, pueden bastar para cohibir las hemorragias
v en todos colaboran eficazmente en la deseada he-
mostasis.

Siempre debe recordarse que la finalidad del tra-
tamiento local no es solamente detener la extrava-
sacion sanguinea, sino al tiempo promover la rapi-
da cicatrizacién de la herida. Muchos procederes he-
mostasicos producen simultineamente dafio tisular,
llegando a producir necrosis y a la larga hemorra-
gias en superficies mayores que inicialmente. Por
ello se debe evitar el empleo de causticos, nitrato de
plata, cloruro férrico, etc. Igualmente la compre-
sibn prolongada, que puede detener la hemorragia
inicial, al mantenerse por demasiado tiempo puede
conducir a la necrosis empeorando la situacion de
igual forma que las sustancias anteriormente cita-
das. La presion es util cuando se aplica durante unos
pocos minutos en unién a la aplicacién de algin coa-
gulante, puesto que permite la formacién de un coa-
gulo firme en las abiertas bhocas vasculares, pero
nunca ha de continuarse por mas de este tiempo.

Coagulantes locales.

El tratamiento local mas eficaz es la aplicacién
de sustancias coagulantes que, sin lesionar los teji-
dos, promuevan formacion rapida de trombina: MAc-
FARLANE v BARNETT © demostraron que el veneno de
serpiente Rusell era la mejor fuente de sustancia
tromboplistica y. por lo tanto, debe actuar como
eficaz hemostéasico local en las diatesis debidas a
déficit de la formaciéon tromboplastinica, caso de la
hemofilia v enfermedades afines, mientras que no tie-
ne efecto en las secundarias a fibrinogenopenia, hi-
poprotrombinemia o deficiencia de factores protrom-
binicos.

Posteriormente se han conseguido preparaciones
de trombina de gran potencia ™ que, aplicadas sobre
la herida, favorecen la formacion de ecoagulo firme.
Como la mera aplicacién de estas sustancias es in-
eficaz mientras la herida sangra libremente y el
coagulante es lavado rapidamente, hay que coadyu-
var a su aceion con un vendaje medianamente com-
presivo, para cuyo empleo son preferibles los que
contienen material hemostasico absorbible, tales
como fibrina humana, esponja de fibrina, celulosa
oxidada o esponja de gelatina. Una vez que con es-
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tos procederes se ha dado lugar a la formaciéon de
coagulo debe disminuirse la presion compresiva, aun-
que este primer coagulo asi formado puede sufrir
una proteolisis precoz y repetirse la hemorragia.

Una de las aplicaciones mas frecuentes de estas
medidas es frente a las extracciones dentarias, co-
locdndose inmediatamente después de la extracciéon
en el hueco dentario un pedacito de esponja de fi-
brina o gelatina empapado en veneno de serpiente
o trombina y manteniendo una ligera presion sobre
¢l de dos-tres minutos.

La actitud a tomar frente a heridas superficiales
es similar, siendo siempre preferible no coser rapi-
damente, va que puede detenerse la hemorragia ex-
terna, pero conduce casi indefectiblemente a la for-
maciéon de hematomas profundos, cuya resolucion
es lenta ¥ complicada. Siempre es mejor dejar sufi-
ciente drenaje al tiempo que se utilizan los coagu-
lantes locales y el vendaje suavemente compresivo.
Cuando la hemorragia procede de una arteria o vena
de suficiente calibre, habra obviamente que proceder
a su ligadura.

Otras medidas.

No vamos a tratar aqui de las secuelas produci-
das por las extensas hemorragias, principalmente
métodos ortopédicos correctivos de las anquilosis se-
cundarias a los derrames sanguineos intraarticula-
res, pero conviene citar como novedad reciente el uso
de inyecciones intraarticulares de hialuronidasa com-
binadas con transfusiones de plasma en el momento
agudo de las hemartrosis. Los resultados referidos
por MAC AUSLAND ¥ GARLAND "' ¥ por BLATTNER “ de-
muestran que con este procedimiento se consigue un
acortamiento de la duracion de los sintomas, y lo
que es mas importante, una disminucién evidente
de las anquilosis que siguen a estos accidentes cuan-
do se toma ante ellas una actitud pasiva. También
se ha comunicado el uso de trombina intraarticu-
lar *, pero el resultado obtenido es dificil de valorar.

Otra novedad interesante es el uso de injertos cu-
taneos homoélogos para el control de las hemorra-
gias superficiales utilizado con éxito en un caso, pero
al haberse empleado en él las otras medidas habi-
tuales, es dificil discernir la realidad de su efecto.

RESUMEN.

Cuando existe deficiencia de un determinado fac-
tor, como es el caso de la hemofilia, deficiencias de
PTC y PTA, lo ideal seria contar con una prepara-
cion activa de dichos factores que se suministrara
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al sujeto de una forma continuada, COmo 1a incut:
a los diabéticos. Ultimamente se han jg, linsulma
sucesivas mejoras en los preparados de Agél‘ﬂndo
ha conseguido la purificacién del PTC v ell ¥ e
esperar una cercana solucion al prnblem'a teral?é_hifce
que aun presenta este grupo de pacientes, Min:;dm
se comercializan tales productos y se llega a s{: w0y
versalizacion, el medio terapéutico de eleccion unj-
transfusion de plasma fresco para la hemoﬁl‘;s Ia»
conservado para la deficiencia de PTC, con |o rl‘us-}
logra normalizar las pruebas de laboratorig Y, en TE
mayoria de los casos, detener las Iwmur:'agials :
Junto a las transfusiones contamos con meéid
locales y profilacticas que coadyuvan al tratamieis_
to y pueden lograr una mayor supervivencia y acti-
vidad de estos enfermos, cuyo problema social y pq‘i_
colégico debe también ser tenido en cuenta. =
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