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técnica de plenificación de vías biliares 
con ｾｬ･ｰ｡ｱｵ｣Ｌ＠ la ｲ ･ｰｲｾｳ･ ｮｴ｡｣ｩ￳｟ｾ＠ del cístico Y. el 
｣ｯｾ＠ co a ver si ex1süan tambiCn ｭ｡ｬｦｯｾｭ｡｣ＱＰ＠
｣ｯｬ･ｾｯ＠ ｬｾｳ＠ vías biliares, con lo cual obtuvimos la 
¡¡es. e afía número 3, donde se aprecia de mane-
radwgr d t - t' - . 

b. definida el con uc o c1s 1co, que es umco, ra ¡en d' .. -
.. el conducto colédoc? con trayec;o y Isposicion 
·' 1 La radiograf1a 4, que esta obtemda coro-
norma · · - 1 t l d t d 
1 t mente en proyeccwn a era , emues ra e 
ｾ｡ｭ｡ｮ･ｲ｡＠ clara las dos vesículas bilia:es, que 

nen en el cuello que parece ser comun a las 
se u d t - t' - . d s vesículas con un con uc o c1s 1co umco. 0

Este caso es similar al ｰｵＬ＿ｬｩ｣ｾ＿ｯ＠ ¡:or JonN A. 
Ross recientemente en el Bnbsh Journal of 
Radiology" (febrero 1956), en el cual se trataba 
también de una vesícula biliar dotle con un con­
ducto cístico t.ni..o. 

Además de la curiosidad que supone esta mal­
formación congénita tan roco frecuente, presen­
ta el problema de si la misma puede ser causa 
de las molestias que estos enfermos rresentan, 
seo-ún están recogidos en la literatura. Es singu­
la;que ha sido observado por varios autores, que 
el vaciamiento de una vesícula con respecto a la 
otra en respuesta a la comida grasa, se verifica 
de manera diferente. En el caso nuestro se ｰｵ･､ﾷ ｾ＠

apreciar en la radiografía cómo la vesícula qu0 
rarece ocupar un plano anterior va disminuyen­
uo de tamaño de manera más rápida que la otra 
Esto quiere decir que se podría suponer que las 
molestias que estos enfermos padecen son debi. 
das a una alteración de presión por diferente co-

rriente en el conducto cístico con dilatación del 
mismo, ya que las molestias que nuestro enfer ­
mo refiere son pasajeras y no muy intensas, úni ­
camente de disconfor t, habiendo sido eliminada 
¡.:or otras exploraciOnes radiológicas la posibili­
Clad de que en el cuadrante superior der ech o del 
abdomen pudiera padecer ningún otro pr oceso . 
No cabe duda que la diferencia de presión de las 
dos corrientes procedentes de las dos vesículas 
puede entorpecer una el vaciamiento de la ot r a, 
debido a la hipertonía de una de ellas, y provo­
car las molestias que pueden ser achacadas a la 
distensión del conducto cístico, incluso del co­
lédoco. 

Podemos añadir como cifras estadísticas que, 
por el Servicio en que nosotros trabajamos del 
Instituto de Investigaciones Clínicas y Médicas, 
tenemos una media de unas 150 colecistografías 
al mes, y constituye éste el primer caso que ha 
pasado por nuestras manos, lo cual nos demues­
tra la infrecuencia de esta malformación congé­
nita, lo que parece estar en acorde con los a uto­
res extranjeros. 

SUJVL\IARY.-Another case of double gall blad­
der is rcported. As in previous papers, other cau­
ses for the discomfort on the right side of t he 
abdomen were excluded. The response to a fat 
mea! was more marked in one gall bladder than 
in the other. The possibility of different pres­
sures in the cystic duct is discussed. 
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｣ｯｾｭｯ＠ ya hemos indicado en nuestra revisión de 
･ｳｴｾｵｮｴｯＮ＠ en la actualidad podemos agrupar bajo 
de ､ｩｾｾｭ＿ｲ･＠ de "síndromes hemofílicos" una serie 
ｐｯｮｩ｢ｾ＠ es¡s hemorrágicas con cuadro clínico super­
nismo e al de la hemofilia clásica, pero cuyo meca­
de globde_ produ?ción es distinto de la deficiencia 
mente ｾｾｾｾ｡＠ anllhemofílica, pudiendo ser principal­
Plástic e Idos al déficit de otros factores trombo­
ras de ｾｳ＠ 0 ｾ＠ la existencia de sustancias inhibido­
bopiasra Pnmera fase de la coagulación (antitrom­
el trastinas) · A pesar de esta diferencia sustancial 
｡ｬｴ･ｲ｡｣ｩｾｲｮｾ＠ que ｵｮ｡ｾ＠ :r otras irrogan es similar: la 
iniciar ･ｾ＠ e la ｾｯ ｲ ｭ｡｣ｩ￳ｮ＠ de tromboplastina para 

compleJo proceso de la coagulación san-

guínea y, por lo tanto, las medidas profilácticas y 
terapéuticas a tomar cualquiera que sea el déficit 
primario son, igual que la sintomatología clínica, 
muY similares en todo el grupo, lo que nos lleva a 
con-siderarlas en conjunto. Solamente cuando se tra­
te de preparaciones específicas, como las que se han 
ido logrando en los últimos años, ､･ｳｬｩｮ､｡ ｲ ･ｭｾｳ＠ su 
aplicación en unos u otros casos, pero, desgraciada­
mente, estas terapéuticas aún están en fase experi­
mental y su interés es. por lo tanto. más bien con­
ceptual ·ctue práctico. 

PROFILAXIS. 

Parece un poco paradójico hablar de medidas pro­
filácticas en un grupo de enfermedades que t iene 
como una de sus características primordiales la de 
tratarse de alteraciones congénitas de los factores 
de coagulación y cuyo origen hereditario es perfec­
tamente conocido y estudiado. Sin embargo, gran 
parte de la actuación del médico ante estos casos 
es más profiláctica que propiamente terapéutica en 
el sentido de la evitación de traumas, y en el de 
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preparacwn de estos pacientes ante intervenciones 
quirúrgicas de mayor o menor importancia. Aparte 
de este aspecto aún queda otro campo de actuación 
profiláctica en lo que se refiere al descubrimiento 
de las hembras transmisoras, que es el que vamos 
a tratar primeramente. 

Investigación de las hembras transmisoras. 

Desde los primeros tiempos del conocimiento de 
este grupo de enfermedades, una vez que se demos­
tró su carácter hereditario y su tipo de transmisión 
ligado al sexo con afectación de los varones y trans­
misión por las hembras, se ha tratado de encontrar 
un método de demostración del gene Xh (hemofí­
lico) en las descendientes de hemofílicos 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.' y 
var ios autores alemanes, han llegado a proponer la 
esterilización sistemática de estas mujeres, con lo 
que se conseguiría una evidente disminución de la 
enfermedad. Otros piensan que el mero consejo se­
ría suficiente para evitar la generación de más su­
jetos hemofílicos. Es éste un problema más de or­
den deontológico que científico y, por lo tanto. no 
vamos a entrar en él, sobre todo cuando, como in­
dicábamos anteriormente, no parece existir medio 
alguno de decidir con absoluta certeza cuándo una 
hembra es transmisora y cuándo no. Aparte de la 
inaceptabilidad moral de la esterilización, todavía 
quedaría el tanto por ciento bastante elevado de ca­
sos esporádicos y, además, siempre habría que te­
ner en cuenta que solamente parte, o hasta ningu­
no, de los hijos de estas mujeres, padecerían la en­
fermedad dado el carácter r ecesivo del tipo heredi­
tario, y que aun los que la padezcan, pueden tener 
una forma leve perfectamente compatible con una 
vida casi normal y que, aun no siendo así, se t rata 
de sujetos con perfecta conservación de su capacidad 
intelectual a los que habrá que cuidar pero no que 
eliminar sistemáticamente. 

ANDREASSEN ', utilizando el método de BÜRKER de 
determinación del tiempo de coagulación en 31 trans­
misoras conocidas, lo encontró prolongado en 30 de 
ellas, y pensó que en él había un medio de recono­
cimiento valorable.· Sin embargo, MERSKEY y MAc­
FARLANE • no confirmar-on 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 coagulación con el método de 
LEE-WHITE, y concluyen que no existe "test" algu­
no capaz de diferenciar una hembra t r ansmisora de 
una normal. 

JüRGENS • señaló un carácter diferencial que él 
consideró valorable. Según sus resul tados, mientras 
el tiempo de recalcificación del plasma normal se 
acorta tras la incubación, en las hembras transmi­
soras de hemofilia, ocurriría lo contrario, esto es, un 
alargamiento proporcional a la incubación. 

GRAHAM y cols. • también investigaron intensa­
mente sobre posibles anormalidades en la coagula­
ción de estas mujeres y encontraron niveles de glo­
bulina antihemofílica ligeramente reducidos. 

Ultimamente se ha tratado de dar valor a peque­
ños alargamientos del tiempo de coagulación cuan­
do se lleva a cabo con material siliconado, pero los 
resultados son inconstantes y, según parece, s in va­
lor estadístico frente a los controles. 

A pesar de las citadas y otras varias publicacio-

nes señalando alteraciones de la coagula ·. 
jadas en uno u otro "test" en las ｭ｡､ｲ･ｳ｣ｾｯｮ＠ refie. 
fílicos conocidos, la opinión más generalm ｾ＠ hemo­
tada es que el único dato valorable para ･ｾｾ＠ e_acep. 
tigación de hembras transmisoras es de a ｾｾ ｶ･ｳ Ｎ＠
clínico y consiste en una leve tendencia a caracter 
que puede. ｭ｡ｾｩｦ･ｳｴ｡ｲｳ･＠ ｰｾｲ＠ ｾ･ｮｳｴｲｵ｡｣ｩｯｮ･Ｚ｡ｾｧｲ｡ｲ＠
dantes, ep1stax1s leves o prmc1palmente tras tbun. 

. d t . s· b ex rae. cwnes en anas. m em argo, esto es así si s 
'd ¡ f t t. · . e con. s1 era e grupo ren e a o ro S1m1lar de norrn 1 t. h . a es pero se encuen ran mue as excepc10nes y es · ' 

fi?ient.e como criterio diferencial en cada ｣｡ｳｯ｜ｾｾｾＺ＠
v1dual. 

Si s
1 
e 

1
nega

1
_ra ｾＭ endcontrar algún método seguro 

para a oca 1zac10n e estas transmisoras no cabe 
duda que tendría interés no sólo porque muy pro­
bablemente muchas de ellas desistirían de tener hi­
jos que con mucha probabilidad iban a ser enfermos 
expuestos a múltiples peligros de existencia y acti­
vidad limitada, sino porque con un conocimiento pre­
vio de los casos se estaría en inmejorables condi­
ciones para hacer una profilaxis útil de las hemo­
rragias. 

Profilcuis úc las hcmorrayia.'l. 

Como indicábamos al hablar del cuadro clínico 
de este grupo de enfermedades. aun existiendo ｣ｯｾ＠
frecuencia hemorragias espontáneas, la mayor par· 
te de las hemorragias graves que pueden pmen­
tar aparecen tras heridas leves, inten·enciones qui· 
rúrgicas, extracciones dentarias. traumas mínimos. 
etcétera. Por ello se comprende que gran parte df 
la actuación del médico en estos casos vaya enea· 
minada a evitar las ocas10nes que puedan dar lu· 
gar a su a parición . Es curioso que, a pesar de la 
escasa frecuencia de estos casos, el problema que 
representan ha alcanzado una mayor difusión e in· 
terés que otras entidades con mucho más importan· 
tes y frecuentes. Quizá ello sea debido, al menos en 
parte y principalmente en los países anglosajones, 
a la existencia de hemofilia en personalidades nota· 
bies, como en el caso bien conocido de los deseen· 
dientes de la reina Victoria de Inglaterra. El resul· 
tado de este interés público ha sido origen de una 
nueva faceta de estas diátesis hemorrágicas: el as· 
pecto social. En efecto, últimamente se han creado 
instituciones dedicadas al cuidado de los ･ ｮ ｦ･ｾｭｯｳ＠
hemofílicos y a su rehabilitación, así como a dl_fun: 
dir los car acteres y diagnóstico de la ｨ･ｭｯｾ ｨｾ＠ ) 
afecciones s imilares, para que su mejor conocmuen· 
to por la clase médica y el público en ｧ･ｮ･ｾ｡ｬｬｯｲｶＺ＠
evitar muchas de las ocasiones de hemorragia _grf 

. 1 R h Councll or· a estos enfermos. El Med1ca esearc . 'ón 
mó en 1951 un comité destinado a la ｯｲｧ｡ｭ ｺ｡ ｾｬｮｯ＠
de la "lucha antihemofílica", gracias a la cua ha 
sólo se han unificado experiencias, si.no q:e ｴｾ｡､｡＠
provisto a todo hemofílico de una tarJeta ･ｾｾｰｩ､｡ ﾷ＠
a que, en casos de emergencia, se conozca !ación 
mente la naturaleza de su trast_orn? de ｣ｾＺｲＺｩ･ｭｰｯ＠
y se ponga cuanto antes remediO sm per 
en más investigaciones. cada caso 

Aparte de estas medidas ｧ･ｮ ･ ｾ｡ｬ･ｳＬ＠ en oner bien 
particular hay que tener buen cmdado de P acechan 
al corriente de los peligros que al ･ｮ｟ｦ･ ｲｭｾｮ＠ lo que 
a todos sus familiares y círculo de VIda, e reducir 
se tomarán las debidas precaucio?es palra y para 

• . · accidenta es, · a un mm1mo las hemorragias .. 'n quirúrg¡· 
que, llegado el momento de una deCISIDtamente Jos 
ca, por pequeña que sea, se pesen exaf máximo de 
riesgos a que se conduce y se t?me e iosa. 
medidas para evitar la hemorrag1a cop 
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"vida entre algodones" que se prescribe a 
Esta fílicos no deja, sin embargo, de estar libre 

Jos .herno enientes. Ultimamente se ha prestado ma­
ｾ･＠ .¡nct::ión al aspecto psicológ.ico de la ･ｮｦ･ｾｭ･ﾭ
l01 a las alteraciones de este tipo que un reg1men 
dad yda tan limitado puede producir. En este sen­
d.e VI t an:aba acentos dramáticos la carta anónima 
t¡do ｾﾷ･＠ gráfica publicada en el Lancet •, en la que se 
au:o 1Zmo la exageración de estas medidas preven­
v.ela cpuede llevar a una interferencia con la edu­
ｴｩｖｾ＠ 1·mposibilidad de encontrar y mantener una 
cacwn, bl d t' l ción y a graves pro emas e 1po sexua . 
ｯ｣ｾＺ＠ cabe duda que dentro de las limitaciones ne­
cesarias para una eficaz profilaxis de ｾ｡ｳ＠ hemorra­
. s graves puede desarrollarse una VIda al menos 

ｧｩｾ＠ apariencia de normalidad y libre de excesivos 
ｾｾｭｰｬ･ｪｯｳＮ＠ En Norteamérica se .. ha ･ｳｴ｡｢ｬ･ｾｩ､ｯ＠ re­
·enternente la National IIemoph1ha Foundallon para 

Cl t' t tender a estos aspectos, y 1ene en re manos, por 
:jernplo, la formación de una lista ､ｾ＠ .emple.os ｰ･ｾﾭ
fectarnente atendibles por los hemofJ!Jcos sm peli­
gro de trauma y adaptables a períodos de ausencia 
obligada. 

TRATA:\liBNTO GENERAL. 

La búsqueda de un tratamiento eficaz, fuera de 
las transfusiones, ha sido una constante cadena de 
esperanzas y desilusiones. A la publicación de una 
serie de éxitos con diversos preparados usados con 
bases más o menos empíricas han seguido indefec­
tiblemente otros varios que demostraban la inefica­
cia del tratamiento ¡)ropucsto. Así se han ido usan­
do: histamina intravenosa ', vitamina E, trombina 
J!Or v1a oral , calcio intravenoso, compuestos de 
yodo, citrato sódico, glucocola combinada con calcio 
y ácido ascórbico •, polivinylpirrolidina, cortisona 
oral ' y hasta un concentrado de la orina normal que 
parecía tener actividad tromboplástica. 

Mayor interés despertó el trabajo de VODOPIVEC 
Y JELAVIC ", según el cual se podían conseguir gran­
des resultados con el uso de la Hidergina, pero pron­
tamente aparecieron otras series de publicaciones so­
b.re el fracaso del tratamiento que, aunque en oca­
SIOnes conseguía un pequeño acortamiento del tiem­
po de coagulación, no lograba el menor beneficio 
clínico'·. 

Fundándose en la no existencia de hemofilia en 
mujeres y en la ausencia de toda manifestación he­
morrágica en las hembras transmisoras, BrRCH " 
P:opuso el tratamiento con estrógenos, y aunque re­
Cientemente ha habido publicaciones comunicando 
｢ｵｾｾｾｳ＠ resultados con el citado tratamiento ", la 
ｾｐ Ｑ ｾＱＰｮ＠ general es de su lota! ineficacia, como parece 
ogJco, ya que el estado "transmisor" no está basado 
･ｾ＠ ｾ｡＠ presencia de estrógenos, sino en factores ge­
ｾ･｢｣ｯｳ＠ sin dependencia conocida con ningún estado 
ormonal. Este tratamiento queda, por lo tanto, 
ｾ＿Ｗﾰ＠ una curiosidad histórica exponente de los múl­
!p es esfuerzos a la busca de terapéuticas eficaces 

Pa;a .esta enfermedad, pero sin ninguna aplicación 
Practica. 

El · ra . ｾｉｳｭｯ＠ fracaso ha seguido a otras muchas te-
ｴｩｾｾｾｬｬ｣｡ｳ＠ que en principio arrojaron resultados op­
ｐｯＯｾ＠ as, como la esplenectomía o la irradiación ", 
tnect·o que con un crilerio estricto no queda más re­
ｴｮ￡ｳＱｾ＠ que ｲｾ｣ｯｮｯ｣ ･ ｲ＠ que en la actualidad no ･ｸｩｾｴＮ･＠
cos ratam1ento eficaz de los síndromes hemofill-
0 PI que el sustitutivo por transfusiones de sangre 
de 1 asTa que ｴ･ｭｾ Ｉ｣Ｍ ｲ｡ｬｭ･ｮｴ･＠ suministra cantidades 
ｵｮ｡ｯｾ＠ actores deficientes que bastan para conseguir 

ernostasis salvadora en muchos casos. 

TRANSFUSIONES. 

Al parecer, ya LANE, en 1840, demostró los bene­
ficios de la transfusión sanguínea en la hemofilia, 
pero hasta nuestro siglo no se reconoció general­
mente su efecto. Posteriormente se comenzaron a 
ｵｳｾｲ＠ las transfusiones de plasma, y a medida que 
fue aumentando el conocimiento del defecto prima­
rio fueron haciéndose progresivas purificaciones del 
plasma hasta conseguir productos con mayor con­
centración de globulina antihemofílica 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 más purificados, pero 
de actividad insegura. 

El conocimiento de las otras entidades "seudohe­
mofílicas" por deficiencia de factores distintos de 
la AHG ha venido también a complicar el problema 
y a remarcar la importancia de un buen diagnósti­
co diferencial antes de emplear la terapéutica, dado 
el distinto comportamiento de dichos factores fren­
te al almacenamiento y purificación del plasma. 

La globulina antihemofílica pierde rápidamente 
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 días. 

Se han hecho varios esfuerzos en orden a fijar 
un criterio sobre las cantidades y pauta de admi­
nistración tratando de tomar como guía diversas 
pruebas de laboratorio. En un principio se consi­
deraba que era suficiente con normalizar el tiempo 
de coagulación de sangre total para conseguir el má­
ximo efecto terapéutico, pero se ha visto que aun 
con normalidad del tiempo de coagulación pueden 
proseguir las hemorragias, lo que es concordante 
con el hecho clínico relativamente frecuente de ma­
nifestaciones hemorrágicas en hemofílicos simultá­
neas a tiempos de Lee-White normales. Lo mismo se 
puede decir de la prueba de consumo de protrom­
bina, cuya normalización sirve de índice terapéuti­
co a varios autores, y que, sin embargo, puede nor­
malizarse sin detención de las hemorragias. La prue­
ba de generación de la tromboplastina de BIGcs y 
DOUGLAS puede permanecer alterada después de nor­
malizado el tiempo de consumo, pero tampoco tiene 
un paralelismo exacto con las manifestaciones clí­
nicas y no queda más remedio que concluir que la 
dosificación y frecuencia de las transfusiones debe 
regirse por el efecto conseguido en cada caso indi­
vidual sin que el laboratorio pueda suministrarnos 
más datos que orientadores sobre lo que vamos lo­
grando. 

Sangre total. 

Como hemos indicado, es la primera forma de 
transfusión 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 ｖ＿ｾ￺ｭ･ ﾭ
nes excesivos sin aumento de la concentracwn de 
AHG en relación al plasma inyectado y, además, 
existe mayor peligro de reacciones post-transfusio­
nales y de sobrecarga de hierro que puede dar lu-
gar como en algunos casos repetidamente transfun-

' • 11 didos a cuadros de hemocromatos1s . 
ｐｯｾ＠ todo ello es preferida la administración de 

plasma, salvo en los casos en que la profusa. hemo­
rragia haya dado lugar a un cuadro de anem1a agu-

• 
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da en los que hay que atender tanto a la detención 
de la sangría, como a reemplazar los hematíes per­
didos y combatir así la anoxia de centros. 

Igualmente hay indicación de sangre total por 
motivos de urgencia en que una transfusión directa 
donante-enfermo puede ser salvadora y no existe 
tiempo para preparación de plasma, ya que tanto 
uno como otro (como insistiremos más adelante) de­
ben ser recientes para conservar la actividad anti­
hemofílica. 

Plasma. 

Hasta que las preparaciones más purificadas de 
AHG sean una realidad práctica. el plasma sigue 
siendo el medio de elección para tratar las hemorra­
gias espontáneas o accidentales de los hemofílico::; Y 
del resto del grupo de hipotromboplastinemias. 

La labilidad de la globulina antihcmofílica obli­
ga a procurar que el plasma a inyectar sea r t>cien­
te, aunque todavía hay bastante disparidad de cri­
terios en cuanto al máximo tiempo de almacena­
miento permitido. La realidad parece ser que la per­
dida de actividad varía bastante de unas muestras 
a otras, oscilando entre varios días y unas 1 ocas 
horas. Lo ideal sería emplear siempre plasmas me­
jor cuanto más recientes consiguiendo, como en las 
magníficas organizaciones de bancos de sangre ame­
ricanos, disponer siempre de muestras extraídas con 
un máximo de tres horas de anterioridad a la trans­
fusión. 

En parte el problema ha quedado resuelto con la 
demostración de la conservación de actividad antl­
hemofílica en el plasma helado o liofilizado " y ' . que 
simplifica el almacenamiento .r ello además, tr:-oe la 
vente.ja, dado el pequeño volumen a que queda re­
ducida una dosis útil de plasma, a que el propio 
enfermo tenga siempre consigo la cantidad necesa­
ria para momentos de emergencia. 

VAN CREVELD y PAULSSEN comunicaron que el plas­
ma tenía una mayor actividad antihemofílica y su 
efecto era más prolongado cuando había sido ex­
traído con heparina en vez de citrato u otro anti­
coagulante, pero otros muchos autores no han con­
seguido confirmar este punto y no hayan respues­
tas distintas, ni "in vivo" ni "in vitro", cualquiera 
que sea el anticoagulante empleado. 

Las dosis a emplear son, como decíamos antes, 
muy variables individualmente y según 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 habrá que aumentarla o acortar el inter­
valo entre nuevas dosis. WRIGHT y cols. ·" demostra­
ron que con sólo 50 c. c. de plasma fresco se man­
tenía normal el tiempo de coagulación de los hemo­
fílicos de mediana intensidad durante veinticuatro 
horas. Sin embargo, es más 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
lación, comienza inmediatamente de iniciada la ad­
ministración intravenosa, t iene un máximo durante 
seis a doce horas y decrece lentamente hasta vc.lver 
a ser el mismo que antes de iniciar la transfusión en 
unas veinticuatro horas. 

Preparaciones especiales. 

Se lleva muchos años intentando producir un pre­
parado purificado de AHG (o en su caso de los otros 

factores deficitarios) para sustituir la tran f .. 
de plasma por la administración aislada de ｾ＠ uslon 
tancia cuya ausencia origine el cuadro hemor ｾ＠ ｾｵｳＮ＠

Los primeros conseguidos con actividad ｲ｡ｦＭ Ｑ ｾ Ｐ ﾷ＠
ｭｯｦ￭ｬｩ｣ｾ＠ llevaban ｾｯｮｳｩｧ＿Ｎ＠ el gran ｩｮ｣ｯｮｶ･ｮｩ･ｾｾＺ＠ e­
producir tras su myecc10n un período refra t ｾ･＠
d t 1 1 . . e ano uran e e cua nuevas myecc10nes no prod · 
efecto alguno. Este inconveniente fué obviado enUClan 
t 

. . !lOS· enores preparaciOnes, pero su actividad era . 
variable de unos lotes a otros. Lo mismo ha ｯ｣ｵｭｵｾ＠

d 
m 

do con el uso e concentrados de la fracción r d 
ConN. que contiene la AHG, y una proporción co ｾ＠
siderable de Ｎｦｩ｢ｲｾｮ￳ｧ･ｮｯＬ＠ ｾｯｮｳｩｧｵｩ￩ｮ､ｯｳ･＠ muestras ｾ･＠
un extr:;ordmano poder Junto a otras sin actividad 
alguna··. 

Recientemente, MACFARLAI\¡E, BIGGS y BlOWELL 

han comunicado los primeros resultados obtenidos 
con un concentrado de AHG procedente de plasma 
bo\ino que parece ser 700 veces m·\s activo que el 
plasma por unidad proteica, de forma que un gra­
mo de este preparado SC'ría equivalente a 10 litros 
de plasma normal. Se han logrado salvar las incom­
patibilidades de especie y en los tres sujetos trata­
dos se ha conseguido una hemostasia perfecta aun 
tras cirugía menor. En uno de los casos hubo una 
reacción tóxica con la aparición de trombopenia de 
mecanismo inmunológico. De comprobnrse en tra­
tamientos sucesivos la gran potencia antihemofílica 
y de eliminarse toda reacción secundaria se estaría 
muy cerca del desiderátum terapé•utico de encontrar 
un preparado capaz de mant0ner la coagulación de 
estos enfermos en límites normales sin requer·r 
ｧｲｾｮ､･ｳ＠ volúmenes a inyectar. 

Simul• 1neamcnte se "an logrando en otros !abo· 
J .. torios 1 urífic .. c.oncs de " otro: f crC'n:s tromlx>­
plásticos que pueden conducir a un tratamiento es· 
pecífico <ie cada entidad de las incluidas en nuestro 
epígrafe, lo que además de ser más útil a los enfer· 
mos, reforzaría la necesidad de un diagnóstico pre­
ciso. 

INDICACIONES DE LA TRANSFUSIÓN. 

Al tener en nuestras mflnos un tratamiento efi· 
caz para la detención de las hemorragias en ･ｳｾ･＠
grupo de enfermedades se ha tratado de conseg?1r 
convertir lo que es un arma para las emergenciaS 
en un tratamiento "crónico" y profiláctico. A LEXAN· 

DER y LANDWEHR " trataron cuatro hemofílicos con 
dosis de 100 a 150 c. c. de plasma reciente tres ｾ･ﾷ＠
ces por semana durante diez-doce meses y aprecia· 
ron una clara disminución de los episodios hemo· 
rrágicos. SPAET '" también refiere buenos resultad?s 
en un niño al que se le administró durante un ano 
250 c. c. de plasma diariamente. Sin embargo, ･ｳｾｯ＠
que es de gran valor como experiencia es totalmen e 
imposible de llevar a la práctica en la inmensa ma· 
Yoría de los casos al menos mientras haya qtaue 

' on r usar plasma total, puesto que si se llega a e 
1 

ue 
con un preparado concentrado de AHG, como e ｾ･ｺ＠
refieren haber obtenido MACFARLANE Y cols., ｵｾ｡＠ os 
superados los inconvenientes económicos . ーｯ､ｮｾｦﾡ｣｡＠
contar con una especie de "insulina" antlhemo i de 
que resolvería para siempre el acuciante problema 
estos enfermos. , . de re· 

En la actual idad, como toda ｴ･ｲ｡ｰＮ･ｵｾｩ｣｡＠ a Jos 
emplazamiento, su indicación queda ｨｮ［ｩｴｾｾＺ｣ｩ￳ｮ＠ es 
momentos de emergencia. Aun con esta 1.1m1 trans· 
difícil dilucidar qué hemorragias ｲ･ｱｭ･ｲ･ｮ ｾｯｳ＠ he· 
fusión y cuáles no. Las equimosis Y ｰ･ｱｵｾ ｮｲ＠ ante 
matomas no deben precipitarnos, Y es mLeJO mismo 
ellas mantener una actitud expectante. 0 
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d cirse de las pequeñas hematurias, tan fre­
puede en estos enfermos. Ante las hemartrosis, en 
｣ｵ･ｮｴｾｳ＠ eel criterio debe ser diferente, puesto que 
cambiO, orragia intraarticular continuada puede Be­
una ｨ･ｾｱｵｩｬｯｳｩｳ＠ y paralizaciones irreversibles. Ob­
ｶｾｲ＠ a ｾ･＠ requerirán también una actitud activa y 
ｶｾ｡ｾ･ｮ＠ las hemorragias viscerales que hagan peli­
rapi al vJ·da sea por la "calidad" de la víscera san-
grara' 'dlh . 

t sea por la cuantla e a emorrag1a. 
gran e, · · · d 1 t f · 1 Otra gran ind1cacwn e . ｡ｾ＠ ｾ｡ｮｳ＠ uswnes es a 

sidad de procederes qmrurgJCos de los que es 

d
necesperar gran hemorragia. Ante todo hay que te-
e e 1 "' b r en cuenta que, a menos que a operacwn sea a -

nelutamente necesaria para la vida del paciente, no 
ｾｾ｢･＠ llevarse a cabo, ｰｾ･ｳ＠ la ｭｯｲｾ｡ｬｩ､｡､＠ en estos su­
jetos, aun en intervencwnes ｳ･ｮ｣Ｑｾｬ｡ｳ＠ como la apen­
dicectomía, alcanza altas proporciOnes que algunos 
autores" cifran en 27 por 100 para_ toda la cirugía 
interna. Si el caso de absoluta necesidad llega a pre­
sentarse, no hay más remedio que intervenir qui­
rúrgicamente, pero siempre ha de hacerse previa­
mente un curso de varios días previos de transfu­
sión de plasma e ir al quirófano con las pruebas 
de laboratorio normalizadas, y aun así 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 "cirugía menor" debe evitarse en 
lo posible a estos enfermos, que tras una simple in­
l'ección intramuscular, extracción dentaria, apertu­
ｾ｡＠ de un absceso pueden sangrar gravemente. Estas 
pequeñas intervenciones requieren asimismo la in­
yección profiláctica de cantidades variables de plas­
ma y la hospitalización para ¡1oder 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 inyección local del anestésico debilite 
los mecanismos hemostásicos tisulares. 

RESISTlNCIA A LAS TRANSFUSIONES.-FORMACIÓN 
DE ANTICOAGULANTES. 

Aunque raro, uno de los mayores problemas que 
ｰｬｾｮｴ･｡＠ el tratamiento de las hipotromboplastine­
mias por transfusiones es el desarrollo de resisten­
cia a las mismas. Cuando ocurre esto no sólo deja 
de producirse una mejoría de la coagulación, sino 
ｱｾ･Ｎ＠ también llega a aumentarse el defecto pri­
mitivo. 
M El primer cas?. de resistencia fué publicado por 
• UNRO Y JONES ·", que observaron la falta de res­
¡uesta. al plasma de un hemofílico que anteriormen­
de habJa mejorado siempre con las transfusiones. y 

｡ｾｾｯｳｴｲ｡ｲｯｮ＠ que su sangre contenía una sustancia 

1 Ｎ Ｑ ｾｯ｡ｧｵｬ｡ｮｴ･＠ capaz de alargar el tiempo de coagu­
｡ｾｾｮ＠ de_ la sangre normal en un 20 por 100. 
e .t ster10rmente han sido muchos los casos des-

t.1r11 °8 en que temporalmente aparece actividad an­
rombo 1' r wrs FP as 1ca ｾｾ｣ｵｮ､｡ｲｩ｡＠ a las transfusiones. LE-

Illil Y ERGUSON ·· comunicaron el primer caso si­
de ｾｲｔ［ｮ＠ la enfermedad de Christmas o deficiencia 
estud· d al que también se han ido sumando 0tros 

S la os posteriormente. 
･ｳｴ･ｰｾｾ｟ｙ＠ GARNER " estudiaron las características de 
fracci ｾ＠ !coagulante y encuentran que va ligado a la 
ｴ･ｲｮ･ｮｾｮ＠ gamma-globulina del plasma y que frecuen­
lllal Y e 

1
¡resenta precipitinas frente al plasma nor­

､｡､ｾｲ＠ e o_ les con<J,."e a considerarlo como un ver­
el Poro an_bcuerpo, sin que se explique, sin embargo, 

que de su aparición en una minoría de casos 

Y en_ un momento dado sin aparente r elación con la 
cantidad ni frecuencia de las transfusiones. 

Tanto para estos casos, como para los aún más 
ｲｾｲｯｳ＠ de síndromes hemofílicos por existencia de an­
tJcoagulantes circulantes "primarios", la t r ansf usión 
ｾｳ＠ ｾｯｾ｡ｬｭ･ｮｴ･＠ ineficaz y hasta en muchos casos per­
ｊｕ､ｩｃｉｾｬ＠ Y su pronóstico, por lo tanto, es aún más 
sombr10. Cuando las pérdidas de sangre son alar­
mantes es mejor hacer transfusión de hematíes la­
vados repetidamente para evitar toda nueva reac­
ción antagonista. Algunos autores han empleado, al 
parecer con resultados alentadores, la cortisona en 
estos casos; pero otros refieren dicho tratamiento 
como absolutamente ineficaz. Quizá el nuevo concen­
trado de AHG bovina de MACFARLANE y cols. sea la 
solución 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 está accesible, jun­
to al tratamiento de reemplazamiento por transfu­
siones contamos con medidas locales que, en muchos 
casos, pueden bastar para cohibir las hemorragias 
y 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
sación sanguínea, sino al tiempo promover la rápi­
da cicatrización de la herida. Muchos procederes he­
mostásicos producen simultáneamente daño tisular, 
llegando a producir necrosis y a la larga hemorra­
gias en superficies mayores que inicialmente. Por 
ello se debe evitar el empleo de cáusticos, nitrato de 
plata, cloruro férrico, etc. Igualmente la compre­
sión prolongada, que puede detener la hemorragia 
inicial, al mantenerse por demasiado tiempo puede 
conducir a la necrosis empeorando la situación de 
igual forma que las sustancias anteriormente cita­
das. La presión es útil cuando se aplica durante unos 
pocos minutos en unión a la aplicación de algún coa­
gulante. puesto que permite la formación de un coá­
gulo firme en las abiertas bocas vasculares, pero 
nunca ha de continuarse por más de este tiempo. 

Coagulantes locales. 

El tratamiento local más eficaz es la aplicación 
de sustancias coagulantes que, sin lesionar los teji­
dos, promuevan formación rápida de trombina: ｾＱａ｣ﾭ
FARLANE y BARNETT "' demostraron que el veneno de 
serpiente Rusell era la mejor fuente de sustancia 
tromboplástica y. por lo tanto, debe actuar como 
eficaz hemostásico local en las diátesis debidas a 
déficit de la formación tromboplastínica, caso de la 
hemofilia y enfermedades afines, mientras que no tie­
ne efecto en las secundarias a fibrinogenopenia, hi­
poprotrombinemia o deficiencia de factores protrom­
bínicos. 

Posteriormente se han conseguido preparaciones 
de trombina de gran potencia"' que, aplicadas sobre 
la herida, favorecen la formación de coágulo firme. 
Como la mera aplicación de estas sustancias es in­
eficaz mientras la herida sangra libremente y el 
coagulante es lavado rápidamente, hay que coadyu­
var a su acción con un vendaje medianamente com­
presivo, para cuyo empleo son preferibles los que 
contienen material hemostásico 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 formación de 
coágulo debe disminuirse la presión compresiva, aun­
que este primer coágulo así formado puede sufrir 
una proteolisis precoz y repetirse la hemorragia. 

Una de las aplicaciones más frecuentes de estas 
medidas es frente a las extracciones dentarias, co­
locándose inmediatamente después de la extracción 
en el hueco dentario un pedacito de esponja de fi­
brina o gelatina empapado en veneno de serpiente 
o trombina y manteniendo una ligera presión ｾｯ｢ｲ･＠
él de dos-tres minutos. 

La actitud a tomar frente a heridas superficiales 
es similar, siendo siempre preferible no coser rápi­
damente, ya que puede detenerse la hemorragia ex­
terna, pero conduce casi indefectiblemente a la for­
mación de hematomas profundos, cuya resolución 
es lenta y 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, habrá obviamente que proceder 
a su ligadura. 

Otras medidas. 

No vamos a tratar aquí de las secuelas produci­
das por las extensas hemorragias, principalmente 
métodos ortopédicos correctivos de las anquilosis se­
cundarias a los derrames sanguíneos 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 ｾＱａｃ＠ AUSLAXD y ｇａｒｌａｾｗ＠ y [Or BLATT:\ER . de­
muestran que con este procedimiento se consigue un 
acortamiento de la duración de los síntomas, y lo 
que es más importante, una disminución 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 difícil de valorar. 

Otra novedad interesante es el uso de injertos cu­
táneos homólogos 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 difícil discernir la realidad de su efecto. 

RESUMEN. 

Cuando existe deficiencia de un determinado fac­
tor, como es el caso de la hemofilia, deficiencia<; de 
PTC y PT A , lo ideal sería contar con una prepara­
ción activa de dichos factores que se suministrara 

al sujeto de una forma continuada como 1 . . 
a los diabéticos. Ultimamente se han ido altnsuhna 
sucesivas mejoras en los preparados de AHgando 
ha conseguido la purificación del PTC y ell Y se 
esperar una cercana solución al ｰｲｯ｢ｬ･ｭｾ＠ tera Ｐ Ｎ｢ｾ｣･＠
que aún presenta este grupo de pacientes ｍｾｵｨ｣ｯ＠
se comercializan tales productos y se ｬｬ･ｧｾ＠ a ｉ･ｮｴｲｾ＠

l . . , 1 d. t é . su un¡. versa 1zac10n, e me 10 erap ubco de elección 
1 transfusión de plasma fresco para la ｨ･ｭｯｦｩｬｾｳ＠ a 

conservado ｰｾｲ｡＠ la deficiencia de PTC, con lo Ｐ ｾＺ＠ Y 
logra normalizar las pruebas de laboratorio y· e ｾ･＠
mayoría de los casos, detener las ｨ･ｭｯｲｲ｡ｧｩｾｳ＠ n a 

Junto a las transfusiones contamos con med'd 
locales y profilácticas que coadyuvan al ｴｲ｡ｴ｡ｭ｜･ｾ＠
ｴｾ＠ y pueden lograr una mayor supervivencia y acti­
vidad de estos enfermos, cuyo problema social y psi­
cológico debe también ser tenido en cuenta. 
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