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RESUMEN

Introduccion: La hemofilia es trastorno hemorragico plasmatico hereditario que
suelen deberse a un déficit en la sintesis de los factores formadores de la fibrina y al
incremento anormal de la fibrindlisis, las mas frecuentes debido al déficit de los
factores son la hemofilia a (déficit de factor viii) y la hemofilia b (déficit de factor).
Objetivo: Describir las caracteristicas estomatoldgicas de pacientes con condiciéon
de hemofilia que pertenecen al Capitulo Costa Atlantica de la Liga Colombiana de
Hemofilia, valorados en la Facultad de Odontologia de la Universidad de Cartagena
durante el segundo periodo de 2019 y el primer periodo de 2020. Metodologia: Se
desarroll6 un estudio descriptivo de corte transversal mediante la evaluacion clinica
de un grupo incidencial de participantes con una ventana de tiempo desde el
segundo periodo de 2019 hasta el primer periodo de 2020 y se caracterizaron las
manifestaciones estomatologicas de las personas con condicidon de hemocdfilia,
mediante un formato de valoracién clinica. Resultados: Las lesiones de tipo
hematoma fueron las mas comunes en el examen corporal mientras que las lesiones
intraorales mas comunes en tejido blando fue la placa blanda, respecto al tejido duro,
el tumor pétreo y la caries como afeccién de tejido dental fueron las mas
sobresalientes. Discusion: La evidencia de lesiones en pacientes con condicion de

hemofilia de caracteristicas similares en pacientes sanos, indica que la aparicion de



las mismas es comparable, independientemente de la condicidbn de hemofilia. Sin
embargo, durante el desarrollo de la consulta sin las debidas precauciones pueden
producir lesiones hemorragicas. Conclusion: Los pacientes con condicién de
hemofilia pueden compartir hallazgos clinicos similares a pacientes sanos, pero
presentan mayormente hematomas en tejidos blandos ya que son mas propensos a

desarrollarlesiones de tipo hemorragico.



INTRODUCCISN

Las personas que experimentan la condicién de hemofilia son un grupo reducido y
vulnerable de individuos propensos a sufrir de episodios hemorragicos de todo tipo.
En la region caribe no se poseen investigaciones actualizadas para odontologos con
respecto a la identificacion y atenciéon estomatologica de los trastornos en cavidad
oral de los pacientes que cursan la condicion de hemofilia A o B y todas las
condiciones que estos pueden estar presentando asociadas a su condicion
particular, lo cual hizo necesaria la realizacion del presente estudio para caracterizar
los hallazgos estomatologicos presentes en la comunidad de personas con condicion

de hemofilia.

Al realizar esta investigacion se busc6é una vision mas especifica de las
manifestaciones orales de interés, presentes en un grupo de pacientes con condicién
de hemofilia Ay B que puedan afectar su salud oral y o repercutir a nivel general. Los
afectados por la condicién de hemofilia son un grupo reducido de personas que
comunmente viven en condiciones poco favorables en la regién, reduciendo sus
posibilidades de acudir y recibir oportunamente los diferentes servicios de atencién y
prevencion que requieren. La forma en que se realiz6 la caracterizacion de estos
cambios o hallazgos a nivel de la cavidad oral fue mediante la descripcioén, realizando

encuestas y diligenciando formatos de valoraciéon especificos que dan una vision de

22



las condiciones presentes en este grupo de personas. Consentidas estas por los

participantes en la investigacion.

23



1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La estomatologia es entendida como la rama de la medicina que se encarga del
Estudio, diagnéstico, prevencién y tratamiento de las enfermedades de la cavidad
oral, en el ejercicio profesional, el estomatélogo evalia una gran cantidad de
lesiones y manifestaciones de condiciones sistémicas que pueden representar un
riesgo real para la integridad fisica de los pacientes que son valorados en la
consulta, razén por la que su incorrecta o insuficiente identificacion lleva a
tratamientos o cuidados inadecuados que van en detrimento de la calidad de vida
del individuo. Asi mismo, el desconocimiento de las caracteristicas especificas de
las condiciones sistémicas poco frecuente como el caso de la condicion de
hemofilia, junto a una limitada capacidad de identificar los diferentes niveles de
riesgos al momento de la atencion inicial de esta poblacion en la consulta
estomatolégica produce un abandono de las necesidades de los pacientes, lo que

la convierte en una enfermedad huérfana.

La condicién de hemofilia es un trastorno hemorragico plasmatico hereditario que
suelen deberse a un déficit en la sintesis de los factores formadores de la fibrina y

al incremento anormal de la fibrindlisis, las mas frecuentes debido al déficit de los

24



factores son la hemofilia A (déficit de factor VIII) y la hemofilia B (déficit de factor

IX)".

De lo anterior surge la necesidad de incrementar el nivel de conocimiento y
conciencia de la comunidad odontolégica en general al momento de enfrentar a
pacientes con condicion de hemofilia, los que hace pertinente realizar estudios de
tipificacion de las condiciones generales y caracteristicas intraorales mas comunes

de esta poblacion en especifico?.

Los trastornos de coagulacion inherentes hereditarios o adquiridos en asociacion a
condiciones sistémicas y medicamentos presentan eventos hemorragicos sujetos a
deficiencias de la accioén fisiologica de la coagulacion como en el caso de la
condicion de hemofilia A y B, que limitaran la correcta hemostasia mediada por las
paredes de los vasos sanguineos, las plaquetas y los factores de la coagulacion,
mediante las revisiones de las diferentes guias de manejo y protocolos a nivel

mundial muchos autores rescatan la atencién estomatolégica general de estos

T IORIO, Alfonso, et al. Clotting factor concentrates given to prevent bleeding and
bleeding-related complications in people with hemophilia A or B. En: Cochrane

Database of Systematic Reviews, 2011, no 9.

2 STOFFMAN, J., et al. Common themes and challenges in hemophilia care: a

multinational perspective. En: Hematology, 2019, vol. 24, no 1, p. 39-48.
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pacientes se puede realizar de forma segura teniendo en cuanta la propension al

sangrado de los pacientes y empleando las precauciones necesarias?®.

Los pacientes llevados a la consulta general que presentan anticoagulacion o
coagulopatias como el caso de la condicion de hemofilia A y B, pueden desarrollar
una amplia gama de complicaciones con consecuencias desastrosas cuando son
sometidos a acciones clinicas sin la debida preparacion y los cuidados necesarios,
estas complicaciones van desde petequias y equimosis hasta hemorragias que
ponen en riesgo la calidad de vida de los pacientes, haciéndose de vital importancia
poseer los conocimientos adecuados para orientar los diferentes modos de atencién

evitando complicaciones®.

La Federacion Mundial de Hemofilia presenta guias de atencion del paciente
hemofilico desde 2005 con actualizacion en 2013, alli los pacientes que presentan
hemofilia se catalogan en niveles de riesgo y estos mismos orientan la forma en la
que se debe brindar atencidén a los requerimientos de estas personas hemofilicas.

De igual modo las guias de atencién nacionales proporcionadas por el Ministerio de

3 HASSAN ABED, B. D.; ABDALRAHMAN AINOUSA, B. D. Dental management of
patients with inherited bleeding disorders: a multidisciplinary approach. En: Gen

Dent, 2017.

4 BENNETTS, Nicholas A., et al. Initial manifestation of acquired hemophilia A after
a routine tooth extraction. A case report and literature review. En: Journal of Oral

and Maxillofacial Surgery, 2018, vol. 76, no 3, p. 490-494.
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Salud y Proteccion Social en 2015 presentan bases tedricas adecuadas para la

identificacion de pacientes con condicién de hemofilia®, ©.

En el Capitulo Costa Atlantica de la Liga Colombiana de Hemofilia
(COLHEMOFILICOS) se presenta una poblacién de pacientes diagnosticados con
hemofilia A, hemofilia B y otras alteraciones en la coagulacién y no se cuenta con
un estudio que identifique las distintas manifestaciones que se pueden presentar en
pacientes con esta condicidon, aun con mas de 300 casos reportados hasta 2015,
razon por la cual se hace necesaria la identificacion y caracterizaciéon de las
condiciones orales de pacientes con condicion de hemofilia y mejorar los procesos

de identificacion y atenciéon de esta poblacion en especifico’, .

5 MAKRIS, M.; KASPER, C. The World Federation of Hemophilia guideline on

management of haemophilia. En: Haemophilia, 2013, vol. 19, no 1, p. 1-1.

¢ WFH TREATMENT GUIDELINES WORKING GROUP, et al. Guidelines for the

management of hemophilia. En: World Federation of Hemophilia, Montreal, 2005.

7 PEYVANDI, F.; GARAGIOLA, |.; BIGUZZI, E. Advances in the treatment of
bleeding disorders. En: Journal of Thrombosis and Haemostasis, 2016, vol. 14, no

11, p. 2095-2106.

8 CUENTA DE ALTO COSTO. Fondo Colombiano de Enfermedades de alto

costo. En: Situaciéon de la hemofilia en Colombia, 2015.
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Con base en lo anteriormente descrito, se plantea el siguiente interrogante ¢ Cuales
son las manifestaciones orales mas comunes en personas con la condicién de

hemofilia?

28
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2. OBJETIVOS

Objetivo General:

Caracterizar personas con condicion de hemofilia que son atenidas en la Facultad

de Odontologia de la Universidad de Cartagena durante el segundo periodo de 2019

a primer periodo de 2020.

2.2 Objetivos Especificos:

Determinar los aspectos sociodemograficos de personas con condicién de
hemofilia que son atenidos en la Facultad de Odontologia de la Universidad
de Cartagena durante el segundo periodo de 2019 hasta el primer periodo de
2020.

Establecer los antecedentes médicos relacionados con la condicion de
hemofilia, presentes en pacientes que son atenidos en la Facultad de
Odontologia de la Universidad de Cartagena durante el segundo periodo de
2019 al primer periodo de 2020.

Determinar las manifestaciones clinicas extra orales que puedan presentar
los pacientes con condicién de Hemofilia que son atenidos en la Facultad de
Odontologia de la Universidad de Cartagena durante el segundo periodo de
2019 hasta el primer periodo de 2020.

Identificar las manifestaciones clinicas y radiograficas intraorales que puedan

presentar pacientes con condicion de Hemofilia que son atenidos en la

30



Facultad de Odontologia de la Universidad de Cartagena durante el segundo

periodo de 2019 hasta el primer periodo de 2020.
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3. JUSTIFICACISON

La razon principal para la realizacion de esta investigacion es que los pacientes con
condicion de hemofilia presentan caracteristicas fisicas, psicoldgicas y situacionales
que los hacen propensos a presentar un deterioro progresivo de su salud oral y
adicionalmente sufrir accidentes hemorragicos de origen traumatico y/o espontaneo
en su cavidad oral. La atencion oportuna y acertada de esta pequefia comunidad de
pacientes por parte del cuerpo médico-odontolégico se ve limitado por las
condiciones poco favorables en las que estos pacientes viven y no es menos
importante la poca atencion que se le presta al correcto diagndéstico, prondstico y
seguimiento de la salud oral de los pacientes con condicion de hemofilia, asociada

a la aprensiéon causada por el desconocimiento de la condicion en si misma.

En un matiz clinico este estudio logra representar el estado general de salud oral
presente en los pacientes con condicion de hemofilia que se ubican en las
inmediaciones geograficas perteneciente al departamento de Bolivar, lo cual se
convierte en una herramienta que puede ser empleada para incrementar el
conocimiento de las condiciones y caracteristicas estomatolégicas que los
pacientes pueden presentar; sentar bases para los posibles diagnosticos y
tratamientos que pueden ser ofrecidos a los pacientes y la evoluciéon que pueden

tomar a futuro con el fin de limitar en lo posible la exposicion a riesgos innecesarios.
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Es necesario llevar al gremio odontolégico en general el conocimiento de la
caracteristicas y afecciones que los pacientes con condicién de hemofilia pueden
presentar al momento de ser avaluados en la consulta diaria, buscando aumentar
la confianza de los estomatdlogos en el manejo de esta poblacién vulnerable e
incitar futuros estudios para mejorar la calidad de la atencion en la consulta

estomatologica de rutina y por ende disminuir la morbilidad en la misma.
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4. MARCO TEORICO

4.1 Generalidades la hemofilia

La condicién de hemofilia es un trastorno hemorragico plasmatico hereditario que
suele deberse a un déficit en la sintesis de los factores formadores de la fibrina y al
incremento anormal de la fibrindlisis, las mas frecuentes debido al déficit de los
factores son la hemofilia A (déficit de factor VIII) y la hemofilia B (déficit de factor
IX). Un paciente con condicién de hemofilia serd mas propenso a sufrir hemorragias
de toda indole, sin embargo, si mantiene una buena adherencia al tratamiento que

recibe no pondra en riesgo su vida®.

4.2 Tipos de coagulopatias

La hemofilia A también llamada clasica, se conoce como la deficiencia de la
actividad pro coagulante del factor VIII, se caracteriza por una deficiencia de la
actividad coagulante de una glucoproteina contenida en el plasma sanguineo
conocida como factor VIII, siendo normal el factor von Willebrand (VWF) proveniente
del endotelio vascular. La hemofilia B conocida igualmente como la enfermedad de
Chritsmas se relaciona con el déficit congénito de factor IX o deficiencia del

componente de la tromboplastina plasmatica (CTP). La hemofilia C o deficiencia del

°|ORIO, Ob. Cit.
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antecedente de la tromboplastina plasmatica (ATP, factor Xl) que constituye una

diatesis hemorragica de gravedad leve a moderada™®.

4.3 Caracter genético de la hemofilia

Se conoce que la aparicion de las hemofilias A y B son transmitidas genéticamente
como un caracter autosémico ligado al género, no obstante, existe hasta un 30% de
individuos afectados por esta condicidn, sin poseer un historial de hemofilia en su
familia. Los individuos de sexo masculino con ausencia del alelo normal tienen
hemofilia y no les transmiten la enfermedad a sus descendientes masculinos, pero
si el rasgo a todas sus descendientes femeninas, las cuales se convertiran en
portadoras, dado que heredan el cromosoma X anormal del padre. La mujer
portadora es capaz de transmitir la enfermedad a la mitad de sus hijos y la categoria

de portadora a la mitad de sus hijas’"

10 Ibit., p. 2.
" PEYVANDI, F.; GARAGIOLA, |.; BIGUZZI, E. Advances in the treatment of
bleeding disorders. En: Journal of Thrombosis and Haemostasis, 2016, vol. 14, no

11, p. 2095-2106.
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4.4 Epidemiologia de la hemofilia en Colombia

El panorama de la hemofilia en Colombia definido por la cuenta de alto costo desde
el 2013 cuando se realizd el primer censo de enfermedades huérfanas hasta el
periodo de corte de enero de 2017, bajo la Resolucion 0123 de 2015 expedida por
el Ministerio de Salud y Protecciéon Social sefiala que se han reportado un numero
de 1.525 casos de hemofilia A y 307 de hemofilia B, con una prevalencia en hombres
y mujeres de 3,8 casos por 100.000 habitantes en 2013 y para 2017 se reportan
2.170 casos de hemofilia Ay B, de los cuales 2.53% fueron incidenciales ese afo,
se reporta que el 83% correspondieron a hemofilia A mientras que 17% hicieron
alusién a hemofilia B, el anterior censo demostrd una predileccion del 97% de casos
para el género masculino y por el otro lado solo un 3% para el género femenino en

el territorio nacional2.

12 CASTANO, Alexandra Fuenmayor; RESTREPO, Mauricio Jaramillo; DURAN,
Fabio Salinas. Calidad de vida en una poblacién con hemofilia: estudio de corte
transversal en un centro de tratamiento de hemofilia. En: Revista Colombiana de

Reumatologia, 2017, vol. 24, no 1, p. 18-24.

36



4.5 Epidemiologia de la hemofilia en el mundo

En el 2017, la Encuesta Global Anual de la Federacién Mundial de Hemofilia [Gloval
Annual Survey World Federation of Haemophilia] da a conocer que se ha
presentado un incremento de 6.6% en la aparicidn de nuevos casos de trastornos
hemorragicos, 78.629 a 187.183 casos nuevos hasta 2015 y desde 2016 a 2017 un
total de 315.423 casos nuevos de personas con trastornos hemorragicos en un
censo realizado con la colaboracion de 116 paises, en donde 76.114 presentaron
la Enfermedad de von Willebrand (vVWF), 196.706 se diagnosticaron con la condicion
de hemofilia Ay B, mientras que un total de 42.573 personas presentaron otros tipos

de trastornos hemorragicos's.

4.6 Manifestaciones clinicas de la hemofilia

Las manifestaciones clinicas presentes en pacientes con condiciéon de hemofilia son
variadas y siempre relacionadas a la extravasacion sanguinea y sus consecuencias
para con los pacientes independientemente de la edad, en una vista a priori no se
evidencias caracteristicas distintivas en marcha, constitucion, biotipo corporal o

facie, no obstante cuando la condicién no se encuentra bajo un control adecuado o

13 COFFIN, D., et al. World bleeding disorders registry: The pilot study. En:

Haemophilia, 2018, vol. 24, no 3, p. e113-e116.
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fuera de adherencia al tratamiento se presentaran signos y sintomas caracteristicos
de la condicion como la hemartrosis, los hematomas, las hemorragias locales, la

epistaxis y otras alteraciones asociadas a las anteriores.

La afeccion mas comun de la hemofilia es la hemorragia incontrolable y excesiva
por causa del factor de coagulacion que falta o esta en bajos niveles en la sangre.
Puede producirse una hemorragia incluso cuando no haya ninguna lesién. La
mayoria de las veces se produce en las articulaciones como la de los codos y las
rodillas en la mayoria de los casos, no obstante, la afeccién puede evolucionar de
manera cronica afectando otras articulaciones como la cadera, los metacarpos y las

falanges de las manos’.

4.6.1 Hemartrosis

Se define como el acumulo de sangre dentro de una cavidad articular, lo que
provoca una sintomatologia dolorosa, discapacidad o incapacidad para realizar
movimientos y a tiempos de evolucion prolongados, deformidad en casos de no
manejar el tratamiento médico oportuno. Las articulaciones son los lugares donde

mas comunmente se producen complicaciones debido a las hemorragias

4 VAN VULPEN, L. F. D.; HOLSTEIN, K.; MARTINOLI, C. Joint disease in
haemophilia: Pathophysiology, pain and imaging. En: Haemophilia, 2018, vol. 24, p.

44-49.
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espontaneas o provocadas. Si estas hemorragias son recurrentes, son capaces de
derivar en artritis crénica y sintomatica, deformidad articular e incapacidad para
realizar movimientos, la fisiopatologia que envuelve el desarrollo de esta afecciéon
esta relacionada a la actuaciéon de diferentes citoquinas pro inflamatorias entre las
que encontramos interleuquinas 3 y 6 y el factor de necrosis tumoral, que se

concentra en las cavidades intraarticulares’®.

Los cuadros recidivantes producen hipertrofia de las articulaciones sinoviales y
producen nuevos sangrados, que desencadenan en un circulo vicioso de
hemartrosis que pasa a sinovitis y luego nuevamente a hemartrosis. Estas
hemartrosis recurrentes llevan a una marcada proliferaciéon de la membrana sinovial
que produce hemorragias mas frecuentes, y finalmente, una sinovitis cronica. La
nueva hemorragia origina un mayor grado de sinovitis y de contractura en la flexion
de la articulaciéon. Progresivamente aparecen atrofias musculares y de ligamentos,

estrechamiento de los espacios interarticular y destruccion del tejido cartilaginoso®.

15 WOJDASIEWICZ, Piotr, et al. Cytokines in the pathogenesis of hemophilic
arthropathy. En: Cytokine & growth factor reviews, 2018, vol. 39, p. 71-91.

168 VALENTINO, L. A. Blood-induced joint disease: the pathophysiology of hemophilic
arthropathy. En: Journal of Thrombosis and Haemostasis, 2010, vol. 8, no 9, p.

1895-1902.
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4.6.2 Hematomas

En edades tempranas cuando los escolares empiezan a presentar una mayor
actividad fisica y se exponen a un numero mas elevado de eventos de traumatismo
de toda indole, se ve la aparicion de hematomas cutaneos en las zonas de contacto
con una alta exposicion al trauma. Los hematomas musculares son una tumoracion
secundaria a la extravasacion de sangre, en consecuencia de un traumatismo, un
sobresfuerzo, una contusion o distensién de fibras musculares en ocasiones minima
o imperceptible conscientemente, sin embargo debido a la discrasia sanguinea del
paciente con condicién de hemofilia, la hemorragia continua hasta que la presion
intramuscular se iguala con la presion intravascular de los vasos lesionados, por lo
que los tejidos laxos sangran aun mas que los sometidos a tensién, si la cantidad
de sangre extravasada es abundante, los fagocitos agotan su capacidad de
reabsorberla y es entonces cuando los hematomas se pueden encapsular y
trascender a quistes o seudotumores. El seudotumor es una complicacién grave,
dada su capacidad de vascularizacion, neoformacion de hemorragias y su

comportamiento agresivo con los tejidos circundantes’”.

7 AL-SHBOOL, Ghassan; VAKITI, Anusha. Acquired hemophilia A presenting as
Intramuscular Hematoma. En: Journal of investigative medicine high impact case

reports, 2018, vol. 6, p. 1-3.
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4.7 Manifestaciones orales la hemofilia

Las manifestaciones orales mas recurrentes de los pacientes con condicién de
hemofilia son los eventos de sangrado profuso multiples, en las zonas de mayor
trauma y friccidn en la cavidad oral, como en el caso de la mucosa masticatoria
gingival en un 0,5 %, igualmente que en otras estructuras con riesgo de presentar
traumatismos como lo es la lengua en un 23 %, los frenillos labiales en un 60 % o
la mucosa labial en un 17 % y en casos de incisiones postquirurgicas realizadas en
extracciones de terceros molares. Estos hallazgos estomatol6gicos se pueden ver
agravados por la poca adherencia de los pacientes al tratamiento de control de su
factor, adicionalmente los eventos de sangrado son potencialmente causantes de

afecciones infecciosas sistémicas de origen oral en casos de mala higiene®.

Las coagulopatias relacionadas tanto a la condicion de hemcofilia, asi como otros
trastornos hemorragicos se pueden observar clinicamente en cavidad oral en
diferentes momentos de la vida de los pacientes, la extravasaciéon de la sangre de
los capilares de la mucosa oral se ven representadas en una serie de lesiones que

segun sus caracteristicas clinicas se podrian definir de diferentes maneras:

18 ADEYEMO, Titilope A., et al. Orofacial manifestations of hematological disorders:

Anemia and hemostatic disorders. 2011, vol. 22, no 3, p. 454.
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Petequias: lesiones hemorragicas ocasionadas por ruptura de vasos sanguineos
que de confina bajo la epidermis y se manifiestan como puntos con rangos de color

del rojo al morado con entre 1 mm y 4 mm de diametro.

Purpura: lesiones hemorragicas que se ven de color violeta expresadas como

manchas irregulares con entre 4 mm y 10 mm diametro.

Equimosis: lesion subcutanea asociada a la extravasacion de la sangre en la piel o

mucosas con diametros superiores a 1 cm.

Del mismo modo otra manifestacion de la condicién de hemofilia en la cavidad oral
en la gingivorragia que se identifica como el sangrado por las encias producido por
el trauma friccional del cepillado dental, la mala higiene oral que produce un alto
indice de bio pelicula y calculos dentales, la enfermedad periodontal crénica o
aguda y la exfoliacion de dientes deciduos al momento del recambio cronoldgico o
la perdida de dientes permanentes por traumatismos o por perdida de insercidon

osea’.

19 FORDE, K.; MASON, C.; MATHIAS, M. Prolonged bleeding after exfoliation of a
deciduous tooth in a patient with Glanzmann’s thrombasthenia. En: Haemophilia,

2012, vol. 18, no 2, p. e58-e59.

42



4.8 Diagnéstico de la condicion de hemofilia

El diagnéstico de la condicidn de hemofilia puede ser detectado por hallazgos
clinicos como hematomas en codos y rodillas durante la nifiez o por el uso rutinario
de examenes de coagulacion realizados en laboratorios especializados para nifios
recién nacidos, por medio de analisis basados en la reaccién entre la fraccién pro
coagulante y el Factor von Willebrand y por el analisis genético en pacientes que
por sus antecedentes familiares son objeto de sospecha de portar la condicion de
hemofilia. El diagnéstico prenatal se hace en centros con recursos muy
especializados, mediante el uso de técnicas de biologia molecular en material
obtenido por amniocentesis (después de quince semanas de gestacién) o por
biopsia de vellosidades coriénicas (diez a doce semanas de gestacion). También
existen otras técnicas que pueden ser usadas para medir factor VIII en muestra de

sangre fetal de cordon umbilical si se efectlian a la semana veinte de gestacion?°.

4.9 Tratamiento de la condicion de hemofilia

El tratamiento de la hemofilia se inclina practicamente a los esquemas profilacticos

y a la represion de las hemorragias, en el que ocupa el primer lugar la terapia

20 Ll T., et al. Genetic and prenatal diagnosis for a haemophilia A family with two
novel mutations of F8 gene. Zhonghua yi xue yi chuan xue za zhi= Zhonghua yixue
yichuanxue zazhi= En: Chinese journal of medical genetics, 2017, vol. 34, no 4, p.
486-489.
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sustitutiva de los factores. El tratamiento depende del tipo de hemofilia y de la
severidad de la misma, ademas su objetivo es la prevencion de las complicaciones
hemorragicas como las hemorragias intracraneales e intrarticulares. Los
tratamientos deben ser desarrollados por un equipo multidisciplinario con
conocimientos suficientemente amplios de la problematica a la que se ven abocados

estos pacientes.
Los medicamentos de reemplazo para los pacientes son de dos clases:

Derivados plasmaticos: Derivados de la sangre humana o de otros animales, estos
medicamentos son de uso corriente para pacientes con hemofilia Ay el FVIII
derivado del plasma se obtiene mediante combinaciones de técnicas de
precipitacion, cromatografia de intercambio i6nico, y cromatografia de afinidad.
Segun la concentracion final de proteina, puede oscilar desde 1-50 Ul/mg (pureza
intermedia-alta) a 1.000-3.000 (ultra puro) estos concentrados son, a su vez,
sometidos a procesos de inactivacion viral ya sea por calor, tratamiento con

solvente/detergente o filtracion.

Este proceso da como resultado el crioprecipitado y el concentrado de factor VII;
para pacientes con hemofilia B, se emplea plasma fresco congelado y el complejo

protrombinico.

Factores VIII recombinante: Son medicamente producidos mediante cultivos de
células de origen animal, en las cuales se ha incrustado el gen humano del factor
VIII, y en la que posteriormente se aisla el factor, purificado e inactivado para virus.

Los productos de primera generacién utilizaban proteinas animales y/o humanas en
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medios del cultivo celulares, o el afadidos de albumina como estabilizantes
proteicos en el producto final, que actualmente estan en desuso. Los productos de
segunda generacion no usan albumina como estabilizante, esta es reemplazada por
agentes no proteicos. Finalmente, los productos de tercera generacion no emplean
ningun tipo de proteina animal o humana. Tal modificacion aporta un significativo
avance para la disminucion del riesgo de transmision de agentes infecciosos de

origen humano o animal?'.

4.10 Consideraciones generales en la atencion del paciente hemofilico
desde la consulta odontolégica

La consulta odontologica ejecutada para pacientes con condicion de hemofilia es un
proceso metoédico y secuencial de valoracion de aspectos conductuales,
psicolégicos y bioldgicos que inicia al momento que el paciente entra en el
consultorio, los pacientes con condicidn de hemofilia presentan caracteristicas
inherentes a su categoria que obligan al odontélogo a realizar ajustes en la manera
como realiza su valoracion. Estos pacientes presentan en un gran medida

limitaciones en el movimiento asociadas a la afeccién cronica articular en

21 PREIJERS, Tim, et al. Strategies for individualized dosing of clotting factor
concentrates and desmopressin in hemophilia A and B. En: Therapeutic drug

monitoring, 2019, vol. 41, no 2, p. 192-212.
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extremidades superiores e inferiores que se observa en mayor medida en pacientes
adultos de edad mas avanzadas, asi mismo las maniobras de exploracién de las
estructuras del complejo estomatognatico deben ser realizadas con extremo
cuidado, por la tendencia de estos pacientes a presentar hematomas asociados a
la extravasacion de la sangre como respuesta a la ruptura de capilares de la mucosa
oral, que se pueden comprometer al momento de la manipulacion en busqueda de

lesiones presentes en la cavidad oral.

La decisién de manejar un paciente con condicion de hemofilia debe ir soportada en
el conocimiento y la experticia del profesional en busqueda de minimizar los riegos
de complicaciones posibles al momento de la consulta, empleando todas las

medidas de bioseguridad obligatorias??.

2 SCULLY, Crispian, et al. Cuidados orales para personas con hemofilia o con una
tendencia hemorragica hereditaria. En: Tratamiento de la Hemofilia (27), 2008, vol.
13.
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5. METODOLOGIA

5.1 Tipo de estudio

Enfoque cuantitativo, tipo descriptivo de corte transversal.

5.2 Poblaciéon y muestra

La poblacion de pacientes corresponde a quienes presentan diagnostico o
sospechas de presentar la condicion de hemofilia, pertenecientes a la Liga
Colombiana de Hemofilia, Capitulo Costa Atlantica en el intervalo de 2019 a 2020.
La muestra en tamafio y seleccion fue de tipo discrecional (juicio) a partir de las

consideraciones inmersas en los criterios de seleccion.

5.3 Criterios de seleccion

5.3.1 Criterios de inclusion

e Pacientes registrados en el Capitulo Costa Atlantica de la Liga Colombiana
de Hemofilia

e Pacientes con diagnéstico de hemofilia.

e Pacientes que acepten participar en el estudio voluntariamente
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5.3.2 Criterios de exclusion
e Pacientes que presenten otras afecciones previamente diagndsticas y
referidas durante la valoracion.
e Pacientes portadores no sintomaticos de la condicion de hemofilia
e Pacientes que no puedan completar alguna de las fases de valoracion

estomatologica

5.4 Recoleccion de informacion

Para el desarrollo del proyecto es utilizé un instrumento de recoleccion de datos en
forma de un formato de valoracion estomatolégica de pacientes con condicion de
hemofilia. Este documento fue realizado bajo la supervisibn de los asesores
disciplinares expertos en el ambiro de la Estomatologia y Cirugia Oral y el manejo

de la condicion de hemofilia.

La primera seccién del instrumento de medicibn muestra un consentimiento
informado y un asentimiento destinado a los pacientes y cuidadores en donde se
les explica las caracteristicas del proyecto de investigacion, su papel como
participantes, el papel de la persona que entrega el documento, los investigadores

y se explican los posibles riesgos relacionados a su participacion en el proyecto.

Este consentimiento respeta las directrices estipuladas en La Declaracion de

Helsinki 2002, La Resolucién 008430 de 1993 del Ministerio Nacional de Salud y las
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Normas Eticas Internacionales para la Investigacion en Humanos, el Decreto 2378
de 2008 y conjuga los requerimientos para la realizacion de las valoraciones
respetando la privacidad de los pacientes y su autonomia al participar al estudio

(Ver anexo 1)

El instrumento consta de un primer apartado destinado a la recopilacion de datos
de identificacidon del paciente y sociodemograficos. Seguido de un segundo
apartado que concierne a los antecedentes del estado general del paciente y su
estado sistémico, finalizando con los habitos y vicios que el paciente refiera,
siguiendo con un tercer apartado que encierra los aspectos inherentes a la condicidon
de hemofilia que pueden ser obtenidos en la entrevista le paciente. El cuarto
apartado es el encargado de la exploracion de las manifestaciones corporales que
los pacientes con condicidon de hemofilia puedan estar presentando y finalmente el
quinto apartado concierne a la valoracion clinica estomatoldgica realizada por el co-
investigador encargado de la recoleccion de datos, aqui se incluiran las diferentes
lesiones observables en tejido blando y duro de la cavidad oral, como también las
afecciones dentales, la calidad de la saliva, los hallazgos radiograficos de
radiografias panoramicas y los trastornos de la articulacion temporomandibular.

(Ver anexo 2)

Seguidamente se encuentra un esquema de informacidén destinado a aclarar los
diferentes esquemas de tratamiento que pueden presentar los pacientes con

condicion de hemdfilia. (Ver anexo 3)
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Finalmente se encuentra un anexo especial que se encarga de especificar las
caracteristicas de las lesiones que se pueden identificar en los apartados anteriores
del formato de valoracién de pacientes con condicidon de hemofilia, diferenciandolos

por paciente y por ubicacién. (Ver anexo 4)

5.5 Instrumentos y su validacion

Para el desarrollo del presente estudio, se utilizé formato de valoracién
estomatolégica de pacientes con condicion de hemofilia. Este instrumento consta
de un primer apartado destinado a la recopilacion de datos de identificacion del
paciente y sociodemograficos. Seguido de un segundo apartado que confiere a los
antecedentes del estado general del paciente y su estado sistémico finalizando con
los habitos y vicios que el paciente refiera, siguiendo con un tercer apartado que
encierra los aspectos inherentes a la condicion de hemofilia que pueden ser
obtenidos en la entrevista le paciente. El cuarto apartado es el encargado de la
exploracion de las manifestaciones corporales que los pacientes con condicién de
hemofilia puedan estar presentando y finalmente el quinto apartado es el concierne
a la valoracion clinica estomatolégica que incluye las diferentes lesiones
observables en tejido blando y duro de la cavidad oral, como también las afecciones
dentales, la calidad de la saliva, los hallazgos radiograficos de radiografias

panoramicas Yy los trastornos de la articulaciéon temporomandibular (ver anexo 2).
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Adicionalmente, se dispone de un formato en el que se muestra un esquema de
informacion destinado al clinico que valora para aclarar los diferentes esquemas de
tratamiento que pueden presentar los pacientes con condicién de hemcdfilia. (Ver

anexo 3)

Finalmente se encuentran un formato que corresponde a un anexo especial que
permite especificar las caracteristicas de cada una de las lesiones incluidas en el
formato de valoracion estomatolégica de pacientes con condicion de hemcofilia (Ver

anexo 4)

Los instrumentos, fueron sometidos a validacion de criterio y contenido mediante
juicio de expertos, empleando 4 especialistas en el area de Estomatologia y Cirugia
Oral, alcanzando un grado de acuerdo alto (0,75) segun el indice de kappa Cohen
para la pertinencia del instrumento y existencia de adecuacién del contenido a las
necesidades de valoracion clinica. El criterio de los expertos se plasmé en un

formato correspondiente al anexo 5.

5.6 Estandarizacion de procesos para recoleccion de informacion

Se realizd proceso de estandarizacién de las practicas que debian aplicar los

examinadores para obtencién de la informacién, empleando la estrategia:

Capacitacion y entrenamiento tedrico con un experto (Gold estandar) en el area, en
la cual se realizdé de manera continua y por dos semanas una retroalimentacion en
conceptos y calibracidn referente a las maniobras de valoracion a emplear en los
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pacientes. Posteriormente, el Gold estandar procedié a realizar valoracién y
diagndstico de 3 pacientes con condicion de hemofilia. El mismo procedimiento fue
replicado por el examinador que se encontraba en entrenamiento (residente de
ultimo semestre del postgrado de estomatologia y Cirugia Oral de la Universidad)

quien logro alcanzar un grado de acuerdo inter-examinador bueno (0,8).

5.7 Proceso de recoleccion de informacion

La realizaciéon de la valoracién clinica de pacientes con condicion de hemofilia fue
realizada en las instalaciones de la Facultad de Odontologia de la Universidad de
Cartagena en el area de la consulta estomatologica, estos fueron agendados en los

horarios previamente establecidos.

Inicialmente se realizd lectura guiada del consentimiento informado (anexo 1) con
el acompafamiento del examinador entrenado para recoleccién de informacion,
quien se encargd de otorgar la explicacién de la informacion necesaria para su

comprension y obtencidén de aceptacion de los pacientes para vincularse al estudio.

Posteriormente, se realiz6 la inscripcidon de los pacientes dentro del sistema de
registro de la Facultad de Odontologia de la Universidad de Cartagena con la

solicitud de una historia clinica de la institucion.

Luego se realizé la toma de una radiografia panoramica para la evaluacion

imagenologica de hallazgos radiograficos.
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Finalmente se realizd la valoracién clinica de pacientes con condicion de hemofilia
empleando todas las barreras de bioseguridad necesarias, realizando una

exploracion exhaustiva y cuidadosa, siguiendo los pasos descritos a continuacion:

Para la valoracion clinica estomatoldgica se procederia a llevar al paciente a una
consulta dentro de las instalaciones de la Facultad de Odontologia de la Universidad
de Cartagena, previa firma de consentimiento informado por mayores de edad y
cuidadores, ademas de un asentimiento para el caso de menores de edad, se
iniciara una adaptacion a basicos y ruidos seguida de una inspeccion clinica de las
estructuras de la cavidad oral de los sujetos con condicién de hemofilia bajo todos
los estandares de bioseguridad revisando cada ubicaciéon anatbmica presente en
cavidad oral sistematicamente (piel perioral, semimucosa labial, mucosa labial,
mucosa yugal, paladar duro, paladar blando, dorso de lengua, vientre de lengua
piso de boca, tablas mandibulares, rebordes alveolares, dientes, calidad de la saliva
y encias) y documentando los hallazgos pertinentes a los cuales se les realizara un
registro fotografico de las lesiones, seguidamente se realizara una valoraciéon de
articulacion temporomandibular y un estudio radiografico en busqueda de hallazgos

fuera de lo normal dentro de los maxilares. Dando por finalizada la valoracién.

5.8 Variables de estudio

5.8.1 Operacionalizacion de variables
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VARIABLE DEFINICION | NATURALEZA | NIVEL DE | INDICADORES
MEDICION

Edad Tiempo que | Cuantitativa Continua 7 a 60 afos
ha vivido una
persona.

Sexo Condicién Cualitativa Nominal Masculino o
organica, femenino
masculina o
femenina, de
los animales
y las plantas.

Ocupacioén Trabaijo, Cualitativa Nominal Estudiante,
empleo, oficios varios,
oficio. ama de casa,

zapatero, otros.

Estrato Capa o nivel | Cualitativa Nominal 1,2,3,4,5y6
de una
sociedad.

Estado civil Condicién de | Cualitativa Nominal Soltero, casado,

una persona
en relaciéon
con su
nacimiento,
nacionalidad,
filiacion o
matrimonio,
que se
hacen
constar en el
registro civil
y que
delimitan el
ambito
propio de
poder y
responsabilid
ad que el
derecho
reconoce a
las personas
naturales.

unioén libre, viudo,
divorciado.
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Procedencia

Origen,
principio de
donde nace
o se deriva
algo.

Cualitativa

Nominal

Cartagena, Maris
La Baja, Cipacoa,
Turbaco u Otro

Residencia

Lugar en que
se reside.

Cualitativa

Nominal

Cartagena, Maris
La Baja, Cipacoa,
Turbaco u Otro

Nivel académico

Conjunto de
cursos que
un
estudiante
sigue en un
establecimie
nto docente.

Cualitativa

Nominal

Elemental,
primaria o
bachiller

Esquema de
tratamiento

Conjunto de
medios que
se emplean
para curar o
aliviar una
enfermedad.

Cualitativa

Nominal

A demanda o
profilactico

Tipo de hemdfilia

Tipo de
hemofilia se
denomina de
acuerdo a
cuales sean
las proteinas
de factor
coagulante
que falten en
la sangre.

Cualitativa

Nominal

AoB

Presencia de
inhibidores

Existencia de
un tipo de
anticuerpo
que se crea
en la sangre
para atacar a
las proteinas
de factor
administrada
S.

Cualitativa

Nominal

Siono
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Adherencia al
tratamiento

Como el
cumplimiento
del mismo,
es decir
toma la
medicacion
de acuerdo
con la
dosificaciéon
y el
programa
prescrito.
Pero ademas
se considera
la
persistencia,
que es tomar
la
medicacién a
lo largo del
tiempo del
tratamiento
indicado.

Cualitativa

Nominal

Siono

Familiares con
condicion de
hemofilia

Demas
familiares
que
presentan la
condicion de
hemofilia.

Cualitativa

Nominal

Padre, hermanos,
primos,

Discapacidad
Patolégicos

Sistémicos

Antecedente
s médicos y
comorbilidad
es.

Cualitativa
Cualitativa

Cualitativa

Nominal
Nominal

Nominal

Cualquiera
Cualquiera

Cualquiera

Habitos y

vicios

Modo
especial de
proceder o
conducirse
adquirido por
repeticion de
actos iguales
o}
semejantes,
u originado

Cualitativa

Cualitativa

Nominal

Nominal

Cualquiera

Cualquiera
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por

tendencias
instintivas y
adquiridas
Manifestaciones Hematomas | Cualitativa Nominal En cualquier lugar
corporales Hemartrosis | Cualitativa Nominal Articulaciones
Valoraciéon Afeccion de | Cualitativa Nominal Cualquier lesion
estomatoldgica tejido blando
Afeccion de I : . .
tejido duro Cualitativa Nominal Cualquier lesion
Dientes Cualitativa Nominal Caries, ausencias
Saliva Cualitativa Nominal Fluida o cerosa
Hallazgos
radiograficos | Cualitativa Nominal Radiopacos y
Articulacion radiolucidos
temporoman o ) Dolor, ruidos,
dibular Cualitativa Nominal desviaciones

5.9 Procedimiento y analisis estadistico

La informacién recolectada se tabuldé en hojas de calculo de Excel 2010 para la

obtencién de una matriz de datos que luego se transporté al software estadistico

SPSS Statistics Base 22.0. Posteriormente, se procedié a realizar el analisis

descriptivo empleando frecuencias,

porcentajes y proporciones, calculando

intervalos de confianza del 95 %, para establecer asociacion entre las variables se

aplico la prueba de Chi cuadrado asumiendo un limite de significancia de 0,05.
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5.10 Consideraciones éticas

El presente estudio contemplé la normativa nacional vigente de Colombia,
consignada en la Resolucion 008430 de 1993, segun la cual el presente estudio,
asume la categoria de riesgo minimo. EI mismo fue sometido a comité de

investigacion y de ética para obtencién de su aval.

En referencia a la participacion de los sujetos se obtuvo la aceptacion mediante
formato escrito de consentimiento informado, cuyo proceso incluy6 la garantia en
referencia al resguardo de confidencialidad y manejo de datos recolectados por
parte de los investigadores. Asi mismo, durante la ejecucion de los procedimientos
de valoracion clinica se considerd el respeto por los principios de la bioética de
Beauchamp y Childress en Estados Unidos (autonomia, No-maleficencia,

Beneficencia y justicia).
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6. RESULTADOS

En general la muestra estuvo constituida por 11 sujetos con una edad media de 25
afios. El estado civil de los pacientes evaluados varié entre solteros con un 90,9 %.

El 90,9 % de los pacientes viven en un estrato 1 siendo solteros en otro 90,9 %.

La procedencia de los pacientes evaluados corresponde a la region de la costa
atlantica, especificamente municipios y veredas que pertenecen al departamento de
Bolivar, en su mayoria se identificaron pacientes con condicién de hemofilia en un
45,5% procedentes del casco urbano de Cartagena de indias, sin embargo, un 45,5
% de los pacientes residian en el municipio de Turbaco, 36,4% en la ciudad de
Cartagena y un 9,1 en los municipios de Zipacoa y Maria la Baja proporcionalmente

(Tabla 1).

Los pacientes evaluados pertenecian mayormente al grupo sanguineo 0 positivo
con un 45,5 % mientras que el grupo sanguineo AB positivo, se presentd un 18,2 %
y los grupos A positivo, A negativo, B positivo y 0 negativo se representaron en un
9,1% correspondientemente. La ocupacion mas evidenciada realizada por los
pacientes evaluados en este estudio fue la de estudiantes de educaciéon media y
superior con un 54,5%, seguido de los oficios varios presentando un 18,2% de

participantes con esta ocupacién (Tabla 1).
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Tabla 1. Caracterizacion de los aspectos sociodemograficos de los sujetos

con diagnéstico de hemofilia valorados en atencion estomatolégica en el

periodo de 2019 a 2020.
Variable Media (DE) Mediana (Rango 1)
Edad 25 {15,81) 20 (28)
Sexo Frecuencia (n=11 } Ya
Masculino 11 100
Estrato
1 (bajo) 10 90,9
2 (medio bajo) 1 9.1
Estado ciwil
Saoliero 10 90,9
Unidn Libre 1 a9.1
Procedencia
Arjona 1 9.1
Cartagena 5 455
Maria la baja 1 9.1
Turbaco 2 18,2
Willa nueva 2 18,2
Residencia
Cartagena 4 36,4
Maria la baja 1 9.1
Turbaco = 45,5
Zipacoa 1 9.1
Tipo sanguineo
a- 1 9.1
a+ 1 9.1
ab+ 2 18,2
b+ 1 9.1
o- 1 9.1
o+ 5 455
Ocupacidn
Estudiants 153 S54.5
Guarderia 1 9.1
Mecanico 1 9.1
Oficios vanos 2 18,2
Zapatero 1 9.1
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En un 63,6% los pacientes presentaron discapacidades que hacian alusiéon a la
limitacion en movimientos de los codos y las rodillas en un 27,3 % al mismo tiempo
que un 18,2 % presentd discapacidad en rodillas y cadera y por ultimo 9,1 % mostrd
limitaciones en codos y piernas completamente. El 36,4% no presentaron ninguna

limitacion fisica o cognitiva (Tabla 2).

El 54,5% de los pacientes afirma no tener antecedentes familiares de hemofilia,
mientras que el otro 45,5% de los participantes refirieron tener familiares presentan
también la condicién especificamente en primos con un 27,3 %, sobrinos en un 18,2

y hermanos y padres con un 9,1 % (Tabla 2).

En cuanto a los antecedentes patolégicos como comorbilidades que pudieran
asociarse en los pacientes valorados en el estudio no se encontraron patologias

referidas por los participantes (Tabla 2).

El alcoholismo que se ve representado en el 36,4% de los pacientes y la parafuncién
de la pica con un porcentaje de 18,2% fueron los habitos de mayor aparicion,

seguidos de la onicofagia con otro porcentaje de 18,2 % (Tabla 2).
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Tabla 2. Antecedentes médicos personales y familiares de los sujetos con

diagnéstico de hemofilia valorados en atencion estomatolégica en el periodo

de 2019 a 2020.
Variables Frecuencia [n=11] T IC 35%
Fresencia de discapacidad
Si 4 34,4 10,9-88,2
Mo 7 g3.a 30,7-80,07
Tipo de discapacidad
Limitacion pierna 1 8.1 0,2-41.2
Limitacion rodilla ¥ cadera 2 18,2 2.22-81,7
Limitacion rodilla y codo 3 273 8.02-30,8
Limitacion rodilla, cadera y 1 8.1 0,2-41.2
codo
Winguna 4 34,4 10,82-69.2
Presencia de antecedentes
patologicos personales
Si i0 a0.4 5E 72087
Mo 1 8.1 0,2-412
Tipo de antecedents
patolagico personal
Esquizofrenia 1 8.1 0,2-41.2
Mo refisre i0 90,4 5g72-88.7
Presencia de antecedente
de hospitalizacion parsonal
Si i0 40,4 5ET72-887
Mo 1 8.1 0,2-412
Motivo de hospitalizaciones
fractura =n tibis 1 8.1 0,2-41.2
ninguna i0 90,9 BE,T2-89.7
Presencia de habitos y
vicios en el paciente
Si 2 2.7 38.02-93.97
Mo 3 273 8.02-80,8
Tipo de habito o vicio en el
paciente
Alcoholisme social 4 38,2 10,82-69.2
Mo refiere 3 273 8.02-80,8
Cnicofagia 2 18,2 222517
Fica 2 18,2 222517
Presencia de antecedentes
familiares enfermedades
sistémicas
Si 5 45,4 16,74-78.6
Mo a 54, 23,3832
Familiar con antecedente
de hemofilia
Padre, hermanos y primos 1 8,1 0.2-41.2
ESobrings 2 18,2 222517
Primaos 3 273 g.02-80,8
Mo refiers 5 45,4 16,74-78.6
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El sistema mayormente afectado en los pacientes con condicién de hemofilia fue el
sistema musculo esquelético con un 54,5 % de afeccidn mostrando que la artrosis
se encontr6 en un 45,5% de los pacientes evaluados y un 9,1 % present6 afeccion
relacionada a fracturas inducidas por traumatismos en las extremidades inferiores

(Tabla 3).

Tabla 3. Valoracion de érganos y sistemas en los sujetos con diagnéstico de

hemofilia atendidos en el area de estomatologia en el periodo de 2019 a 2020.

Variable Frecuencia % IC 95%
(n=11)

Presencia de afecciones en
Sistema musculo esquelético

Si 6 545 23,3-832
No 5 455 16,74-76,6
Tipo de afeccion o enfermedad

musculo esquelética

Artrosis 5 455 16,74-76,6
Fractura en tibia 1 91 0,2-41.2

No 5 455 16,74-76,6

Mo =2 encontraron afecciones o enfermadades a nivel de los otros sistemas ualnrec::us.|

El tipo de hemofilia que predomina en los participantes del estudio fue del Tipo A

con un 72,7% vy finalmente del tipo B en un 27,3% (Tabla 4).

El 63,3 % de los pacientes que fueron valorados en este estudio tienen un grado de
hemofilia severo seguido por un 27,7 % con un grado de hemofilia moderado y un

9,1 % final con un grado de hemofilia leve (Tabla 4).
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El esquema de tratamiento referido por los pacientes corresponde casi a cabalidad
con un esquema profilactico con un 90,9 % y un 9,1 % un esquema a demanda, los
medicamentos de tipo recombinantes se presentaron en un 90,9% y solo un 9,1%
se les administraba derivados plasmaticos. Todos los pacientes entrevistados

aseguran no presentar inhibidores (Tabla 4).

Tabla 4. Condicion de la hemofilia en los sujetos de estudio en el periodo de

2019 a 2020.

Variable Frecuencia % IC 95%
(n=11)

Tipo de hemofilia
A 8 72,2 39,02-93,97
B 3 273 6,02-60,9
Grado de hemofilia
Grado 1 1 9,1 0,2-41,2
Grado 2 3 273 6,02-60,9
Grado 3 7 63,6 30,79-89,07
Esquema de tratamiento
A demanda 1 9,1 0,2-412
Profilactico 10 90.9 58.72-99.7
Tipo de profilaxis
Primaria 10 90,9 58,72-99.7
Mo aplica 1 9.1 0,2-412
Tipo de medicamentos
Recombinante 10 90.9 58,72-99.7
Derivado plasmatico 1 91 02412
Presencia de inhibidores
No 11 100,0 71,5-100
Adherencia al tratamiento
Si 10 90.9 58.72-99.7
No 1 9.1 0,2-41.2
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Las unicas lesiones corporales evidenciadas en la exploracion fueron el hematoma
en un 27,3 % de los pacientes, 100 % de origen traumatico y la hemartrosis en un
18,2 % de los pacientes, 100% de origen espontanea, las localizaciones de los
hematomas en un 9,1 % en el abdomen y otro 18,2 % en las extremidades
superiores y se hallaron evidencias de hemartrosis en un 18,2 % en rodillas de los

pacientes participantes en el estudio (Tabla 5).
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Tabla 5. Manifestaciones corporales en sujetos con condicién de hemofilia

valoradas en el periodo de 2019 a 2020.

Variable Frecuencia % IC 895%
(n=11)

Hematomas

S 3 27.3 6.02-60,9

No 8 72,7 39.02-93,97

Origen

Traumatico 3 27.3 5,02-60.9

no aplica 8 727 29,02-93,97

Ubicacion de hematoma

Extremidades superiores 2 182 229517

Abdomen 1 9.1 0,2-41.2

Mo aplica (5] 727 29,02-93,97

Hemartrosis

Si 2 18,2 2.22-01.7

Mo 9 61,8

Origen

Mo aplica 9 81,8 48, 22-97 71

Espontaneo 2 18,2 2,22-517

Ubicacion de hemartrosis

Mo aplica

Rodilla p 18,2 2,22-51.7

Epistaxis

Mo 11 100 71.5-100

Hematuria

No 11 100 71.5-100

Melena

No 11 100 71.5-100

Solo un 18,2 % de los pacientes presentaron ausencias dentales, un 63,6 % de los
mismos presentaron caries dentales, las fracturas dentales se evidenciaron en un
27,3 % de los sujetos, al igual que los cambios de color de la corona con un 27,3 %,
no se encontrdé sintomatologia dolorosa espontanea o a la percusion en los
pacientes evaluados y el 81,9 % de los mismos presentaron la saliva fluida (Tabla

6).
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Tabla 6. Estado dental y valoracién del tipo de saliva en sujetos con condicion

de hemofilia valorados en el periodo de 2019 a 2020.

Variables Frecuencia O IC 95%

Estado dental
Ausencias dentales

Si 2 18,2 222-51.7
Mo g 818 48 22-97.71
Presencia de caries

dental

Si 7 63.6 30,79-89,07
Mo 4 36,4 10,92-69,2
Presencia de fracturas

Si 3 27.3 6,02-60.9
Mo a8 727 39,02-93,97
Cambios de color

Si 3 27.3 6,02-60.9
Mo a8 727 39,02-93,97
FPresencia de dolor

espontaneo

Mo 11 100 71,5-100
Presencia de dolor a la

palpacicén

Mo 11 100 71,5-100
Valoracion fluido

salival

Tipo de saliva

Serosa 2 18,2 222-51.7
Fluida g 81.8 48,22-97 71

La presencia de hallazgos radiograficos fuera de la normalidad en los pacientes
evaluados fue de 54,5 %, 36,4 % se presentaron en el maxilar superior de los
pacientes y 18,2 % se presentaron en el maxilar inferior de los pacientes. Un 36,4
% de los pacientes presentaron lesiones radiopacas y por otro lado un 18,2 %
mostro lesiones radiolucidas. Las anomalias radiografias evidenciadas se
presentaron como lesiones unicas en un 36,4 % de los pacientes y las lesiones

multiples en un 18,2 %. Por ultimo el aspecto presentado por la lesiones fue de
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circunscrito en un 36,4 % de los pacientes y un 18,2 para el aspecto difuso (Tabla
7).

Tabla 7. Valoracion radiografica de tipo odontolégico en sujetos con

condicion de hemofilia en el periodo de 2019 a 2020.

Variables Frecuencia % IC 95%
(n=11)

Presencia de hallazgos

radiograficos

Si 6 54.5 23,3-83,2
Mo 5 455 16,74-76,6
Ubicacion del hallazgo

Maxilar superior 4 36.4 10,92-69,2
Maxilar inferior ) 18,2 2,22-01.7
Mo aplica 5 455 16,74-76,6
Tipo de anomalia radiografica

Radiolucida 2 18.2 2,22-51,7
Radiopaca 4 36.4 10,92-69,2
Mo aplica 5 455 16,74-76,6
Cantidad de anomalias

Unica A 36.4 10,92-69,2
Multiple 2 18.2 2,22-517
Mo aplica 5 45 5 16,74-76,6
Forma de anomalias

radiograficas

Difusa 2 18,2 2.22-517
Circunscrita A 36.4 10,92-69,2
Mo aplica 5 455 16,74-76,6

Ningun paciente presento sintomatologia dolorosa en Ila articulacion
temporomandibular, en el recorrido de apertura y cierre 18,2 % de los pacientes
presentaron deflexidon de la mandibula y los ruidos articulares se evidenciaron en un

54,5 % de los pacientes evaluados (Tabla 8).
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Tabla 8. Valoracion de la articulacion temporomandibular en sujetos con

condicion de hemofilia en el periodo de 2019 a 2020.

Variables Frecuencia %o IC 95%

Presencia de dolor

Mo 11 100,0 71,5100
Presencia de deflexion

durante movimiento

Si 2 18,2 222-51,7
no g 818 48,22-97,71
Presencia de ruidos

articulares

Si o1 54 5 23,3-83,2
Mo 5 455 16,74-T6.6

La lesion de tejido blando con mayor aparicion fueron los elementos papuloide que
se evidencié en un 21,4% de las lesiones encontradas, seguido de la placa blanca,
la mancha y la macula que se identificaron en un 17,8 % de las lesiones
respectivamente, continuando con la ulcera con un 14,2 %, la cicatriz en un 7% y

finalizando con la costra en un 3,5% de las lesiones evidenciadas.

La ubicacién que mayor numero de lesiones de tejidos blandos que los sujetos
presentaron fue la semimucosa labial con 28,5 % de apariciéon, seguida de la
mucosa yugal con un 21,4 % continuando con la mucosa labial, el dorso de lengua
y las encias con un 14,2 % respectivamente, terminando con la piel perioral y la cara

ventral de la lengua con un 3,5 % proporcionalmente

La lesién de tejido duro encontrada en los pacientes fue el tumor pétreo (torus y
exostosis) encontrada en un 63,6 % de los pacientes, 27,3 % se encontraron en la

cara lingual de la tabla mandibular y el reborde alveolar respectivamente mientras
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que el 3,5 final se evidencio6 en paladar duro. 36.4 % de los pacientes no presentaron

lesiones de tejido duro (Tabla 9).

Tabla 9. Lesiones encontradas en sujetos con condicion de hemofilia en el

periodo de 2019 a 2020.

Variables

n Yo IC 95%
Individuos con lesiones
en tejido blando
Si 11 100 T1.5-100
Lesiones presentes en n {28} %
tejido blando
Macula 5 17,8 16,74-7T6,6
Ulcera 4 14,2 10,92-69.2
Costra 1 3.5 0,2-41.2
Cicatriz 2 7.0 222517
Elemento papuloide 3] 21,4 23.3-83,2
Mancha 5 17,8 16,74-7T6,6
Placa 5 17,8 16,74-7T6,6
Ubicacion de lesiones
reportadas en tejido
blando
Piel perioral 1 3.5 0,2-41.2
Semimucosa labial 8 285 39.02-93,97
Mucosa labial 4 142 10,92-69 2
Mucosa yugal (3] 21,4 23.3-83.2
Dorso de lengua 4 14,2 10,92-69. 2
Vientre de lengua 1 3.5 0,2-41.2
Encias 4 142 10,92-69 2
Individuos con lesiones
en tejido duro
Si (tumor) T 63,6 30,79-89.07
Mo 4 36,4 10,92-69.2
Ubicaciones que
presentan lesiones de
tejido duro
Paladar duro 1 3.5 0,2-41.2
Tabla mandibular 3 273 6.02-60.9
Reborde alveolar 3 273 6.02-60.9
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7. DISCUSI6N

La poblacién de pacientes con condicién de hemofilia en el la regidén de la costa
atlantica es reducida, convirtiéendose en la principal limitante del estudio. Esto
explica la limitada cantidad de pacientes con la potestad de participar en el mismo,
esto asociado a que un alto porcentaje se encontraba fuera de los limites del casco
urbano y poseen medios escasos para facilitar su acercamiento a participar en el

proyecto.

Los pacientes evaluados correspondian al género masculino, los que se asocia a la
condicion de hemofilia clasica en donde se manifiesta en el sexo masculino
mayormente de manera sintomatica mientras que el género femenino es

identificado como mayormente portador no sintomatico?3.

En la region de la costa atlantica, especificamente en el departamento de Bolivar
mayormente se identificaron pacientes con condicion de hemofilia en un 45,5%,
procedentes del casco urbano de Cartagena de Indias, en vista que es la capital del
departamento de Bolivar y en donde mejor oportunidad se tiene para facilitar los
nacimientos de esta poblacién, mientras que en las inmediaciones cercanas a los

municipios de Maria La Baja el porcentaje de pacientes pertenece al 9,1%, y demas

23 MARTINEZ-SANCHEZ, Lina Maria, et al. Hemofilia: abordaje diagnéstico y
terapéutico. Revision bibliografica. En: Revista Facultad Nacional de Salud Publica,

2018, vol. 36, no 2, p. 85-93.
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municipios de la misma forma. Los barrios en donde los pacientes con condicion de
hemofilia residen en su totalidad corresponden al estrato 1, asociado a la residencia
en zonas rurales en municipios alejados de las ciudades mas grandes, lo cual
guarda relacién con las caracteristicas sociodemograficas expuestas en el
comunicado de la situacion de la hemofilia en Colombia, realizado por la Cuenta de

Alto Costo del Ministerio de Salud en 201824,

Los pacientes con condicion de hemofilia que participaron en el estudio se
encuentran en el rango de edades entre 2 afios de edad y 52 afios de edad.
Incidencia de edades congruentes con las que se evidencian en estudios de revision

bibliograficas como los dados a conocer por Martinez et al?>.

La ocupacion mas evidenciada realizada por los pacientes evaluados en este
estudio fue la de estudiantes de educacion media y superior con un 54,5%, seguido
de los oficios varios presentando un 18,2%, los que es mucho mayor a los
porcentajes expuestos por Castafio et al. Exponiendo un 12%, sin embargo, en este
estudio la poblacion a evaluar fue de 60 pacientes con condicién de hemofilia en el
departamento de Antioquia. Y dejando un 17% ocupaciones que hace alusion a un

paciente que se encuentra en educacion y cuidados de primera infancia?®.

24 CUENTA DE ALTO COSTO. Fondo Colombiano de Enfermedades de alto
costo. En: Situaciéon de la hemofilia en Colombia, 2015.
25 MARTINEZ-SANCHEZ, op. Cit. P. 87 -88.

26 CASTANO, o6p. Cit. P. 22-23.

73



En los pacientes de este estudio el grado de bachiller fue el mas comun con un
27,3% de los participantes seguido del logro de grado en educacién primaria con un
54,5 % y finalmente la educacién primaria y cuidados de primera infancia en un 18,2
%. Comparable con otros pacientes sanos con las mismas caracteristicas

sociodemograficas como las definidas en estudios como el de Martinez et al?’.

Un 63,6% de los pacientes presentaron discapacidades que hacian alusion a la
limitacién de movimientos de los codos y las rodillas mientras que el otro 36,4% no
presentaron ninguna limitacion fisica o cognitiva. Una proporcién del 50% de los
pacientes afirma no tener antecedentes familiares de hemofilia, distintamente que
el otro 50% de los participantes refirieron tener familiares que presentan también la

condicion, especificamente en primos?.

Los antecedentes patolégicos como comorbilidades que pudieran asociarse en los
pacientes valorados en el estudio fueron nulos sin patologias referidas por los
participantes. El tipo de hemofilia que predomina en los participantes del estudio fue
del tipo A con un 72,7% y finalmente del tipo B en un 27,3%, haciendo referencia a
la presentacidbn mayormente vista en el pais en general. El 63,6% de los pacientes
que fueron valorados en este estudio tienen un grado de hemofilia severo seguido
por un 27,3% con un grado de hemofilia moderado y un 9,1% final con un grado de

hemofilia leve. Tipo de hemofilia y severidad congruentes con los estipulados en las

27 MARTINEZ-SANCHEZ, 6p. Cit. P. 87 -88.

28 CUENTA DE ALTO COSTO, 6p. Cit. p. 67.
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caracteristicas sociodemograficas expuestas en el comunicado la situacién de la
hemofilia en Colombia realizados por la Cuenta de Alto Costo en 2018 debido a que
esta expone que la poblacién colombiana que sufre la condicion de hemofilia

presenta un patrén severo?®.

Como se estipula en los estudios censales a nivel nacional de la Cuenta de Alto
Costo el tratamiento al que los pacientes se someten para el control de su condiciéon
corresponde completamente con un esquema profilactico primario mediante
medicamentes recombinantes en un 90,9% y solo un 9,1% se les administra
derivados plasmaticos. Todos los pacientes entrevistados aseguran no presentar

inhibidores®0.

El alcoholismo que se ve representado en el 36,4% de los pacientes siendo una
caracteristica cultural en las locaciones en donde residen los pacientes y la
parafuncion de la pica con un porcentaje de 18,2% hace referencia a la ansiedad
reflejada en pacientes de edades tempranas o sometidos a estrés ya que fueron los
habitos de mayor apariciéon, seguidos de la onicofagia con un porcentaje de 18,2

%31,

29 |bid., p. 61.

30 |bid., p. 70-73.

3 FEDERACI6N MUNDIAL DE  HEMOFILIA. Tratamiento de |la
Hemofilia. Protocolos para el tratamiento de la Hemofilia y de la Enfermedad de Von

Willebrand. 32 ed. Georgia, USA: Federacion Mundial de Hemofilia, 2008.
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Los hematomas en extremidades superiores inferiores y en abdomen son
frecuentes en pacientes con condicién de hemofilia por ser las ubicaciones con mas
exposicion a traumatismos constantes y en la cavidad oral se encuentran
hematomas en ubicaciones como la mucosa yugal y labial asociado a que la zona
de trauma mas comun en pacientes con condicién de hemofilia, que requieren de
mayores cuidados al momento de las intervenciones y por lo tanto no se les realizan
oportunamente, dando como resultado la aparicion de estas lesiones hemorragicas

en zonas de apilamiento dental y erupciones ectdpicas de terceros molares 2.

2 ADEYEMO, op. Cit.
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8. CONCLUSION

Los pacientes con condicion de hemofilia tienen una tendencia a desarrollar
hemorragias, presentan deficiencia de factor VIII en niveles menores al 1% de
actividad, son del género masculino, poseen rangos de edades variables y niveles
de estudio que no sobrepasan la educaciéon secundaria. El manejo periodico de los
pacientes se realiza de forma profilactica primaria con medicamentos
recombinantes. Las manifestaciones corporales de los pacientes participantes en el
estudio son los hematomas asociados a traumatismos, ubicados en extremidades
superiores y abdomen. Las lesiones orales en tejido blando mas frecuentes son los
elementos papuloides y hematomas en tejido blando y los tumores pétreos de

tejidos duro.

78






9. RECOMENDACIONES

Considerando este documento como resultados preliminares, se recomienda:

* Aumentar el numero de participantes mediante la inclusion de pacientes de otras

locaciones, o involucrar otras instituciones de salud.

* Agrupar a los participantes en grupos balanceados respecto a prioridad de

atencion.
* Realizar seguimiento a largo plazo para determinar cambios durante su evolucién.

* Desarrollar nuevos estudios con la inclusion de diagndsticos y tratamientos ideales
y reales, junto con pronésticos y relacionar caracteristicas con alteraciones

especificas de ATM.
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ANEXOS

Anexo 1. Consentimiento informado

CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA INVESTIGACIONES

Fuentes: Declaraciéon de Helsinki 2002, Resolucion 008430 de 1993 del Ministerio
Nacional de Salud, Normas éticas internacionales para la investigacion en
humanos. Decreto 2378 de 2008. CODIGO CONSECUTIVO:

Titulo del proyecto: CARACTERIZACION DE P ERSONAS CON CONDICI6N DE
HEMOFILIA QUE PERTENECEN AL CAPITULO COSTA ATLANTICA DE LA LIGA
COLOMBIANA DE HEMOFILIA VALORADOS EN LA FACULTAD DE
ODONTOLOGIA DE LA UNIVERSIDAD DE CARTAGENA 2019: INFORME DE
CASOS

Identificacion de los investigadores:
Investigador Principal: Jorge Pérez Benavidez cod. 73569933
jorgperzgx@gmail.com

Co-Investigador 1: Jorge Gutiérrez Cuesta Cod. 73574451
jorgehemagogus419@gmail.com

Co-Investigador 2: Jorge Caro Vieira Cod. 1252810001
jcarov@unicartagena.edu.co

Sitio donde se llevara a cabo el estudio Facultad de Odontologia, Universidad de
Cartagena Entidad que respalda la investigacion: Universidad de Cartagena
Entidad que patrocina la investigacion: Universidad de Cartagena

Informaciéon para el participante: La Facultad de Odontologia se encuentra
vinculada a procesos de investigacion tendientes a mejorar el que hacer y ejercicio
profesional de sus estudiantes para lograr impactos positivos en actividades de
atencion individual y colectiva de pacientes con condiciones especiales, en este
sentido la caracterizacion e identificacidon de pacientes con condicion de hemcofilia,
continua siendo un desafio, por lo cual le invitamos a vincularse a la investigacion
que tiene por objeto caracterizar las manifestaciones clinicas intraorales de
pacientes con condicion de hemofilia que acudan a la Facultad de Odontologia de
la Universidad de Cartagena. Es importante que como individuo con diagnostico o
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sospecha de esta condicion contribuya al mejoramiento del manejo de pacientes
con condicion de hemofilia para lograr a futuro protocolos que puedan mejorar los
estandares de diagndstico y tratamiento.

El tiempo durante el cual se espera que participe corresponde a una Unica
fecha de entrevista en un tiempo estimado en 30 minutos.

Procedimientos del estudio Se realizara la aplicacién de un cuestionario y una
ficha de evaluacién clinica en el que se incluiran aspectos concernientes a una
valoracion de antecedentes médicos de importancia y una inspeccion clinica
estomatologica.

Consideraciones. No existen riesgos derivados de la investigacion,
adicionalmente, durante la recoleccion de la informacién, los datos recolectados
seran confidenciales y solo se haran de conocimiento suyo y de manera global ante
la comunidad académica, mediante informe final y manuscrito derivado de la
investigacion. No se debera realizar ningun gasto por su parte.

Obligaciones del participante: permitir la aplicacion del cuestionario y realizacion

de la inspeccidn clinica estomatolégica.

Obligaciones del investigador Guardar la confidencialidad de los datos del
participante. Aclarar la situacion de la investigacion y del investigador frente a las
entidades de salud y las instancias legales pertinentes Informar al participante sobre
cualquier hallazgo de la investigacidn que pueda significar problemas o beneficios
para él.

Resultados esperados Los resultados seran utilizados para tomar decisiones en
la formacion académica de los estudiantes que impacten en su quehacer y ejercicio
profesional en la atencién individual y colectiva referente a pacientes con condicion
de hemcdfilia.

Aceptacion de la participacion Manifiesto que no he recibido presiones
verbales, escritas y/o mimicas para participar en el estudio; que dicha
decision la tomé en pleno uso de mis facultades mentales, sin encontrarme
bajo efectos de medicamentos, drogas o bebidas alcohdlicas, consciente y
libremente. Otorgo autorizacion de uso de datos recolectados para futuras
investigaciones

Seleccione una opcién:

C3 Autorizacion general para usos futuros en otras investigaciones
Consentimiento solo para usos a futuro en investigaciones relacionadas
con la presente investigacion
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) Consentimiento abierto al uso futuro en investigaciones no relacionadas
con la presente investigacion

I Los investigadores deben pedir consentimiento especifico para cada uso
diferente a la presente investigacion

I La muestra debe ser destruida al finalizar la investigacion

Nombre del participante:

Documento de Identidad: de

Direccion de residencia:

Teléfonos de contacto:

Firma del participante.

Nombre del testigo 1:

C.C. de

Con domicilio en el municipio / ciudad:

Direccién de residencia:

Teléfonos de contacto:
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Firma del testigo 1

Nombre de quién entrega e invita a
pertenecer al estudio:

Firma

En caso de cualquier inquietud contactar con el co-investigador Jorge David Caro
Vieira. Al numero celular 3135032238 o al correo jcarov@unicartagena.edu.co

Anexo 2. Instrumento de Recoleccion

CARACTERIZACI6N DE PERSONAS CON CONDICI6N DE HEMOFILIA QUE
PERTENECEN AL CAPITULO COSTA ATLANTICA DE LA LIGA COLOMBIANA
DE HEMOFILIA VALORADOS EN LA FACULTAD DE ODONTOLOGIA DE LA
UNIVERSIDAD DE CARTAGENA 2019: INFORME DE CASOS

1. ldentificacion del paciente:

1.1 Nombre: 1.2 CC.

13Edad: ____ 1.4Sexo: MO F O15Estrato: 1.6 Estadocivil:
1.7 Procedencia: 1.8 Residencia 1T9RH: __
1.10 Ocupacién: 1.11 nivel académico:

2. Antecedentes:
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2.1 Discapacidad siQQ no O
En caso la respuesta sea si, cual:

2.2 Familiares si(O no O
En caso la respuesta sea si caracterizar:

2.2.1 Madre O 2.2.2 Padre O 2.2.3 Hermanos() 2.2.4 Padre y madre O
2.2.5 Madre o padre y hermanos (O 2.2.6 Sobrinos O 2.2.7 Primos O02.2.8 hijos O

2.3 Patologicos si O no O
En caso la respuesta sea si, caracterizar:

2.4 Valoracion de 6rganos y sistemas

2.4.1 Respiratorio siQ) no O

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.2 Cardiovascular siQ no (O

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.3 Gastrointestinal siQ) noQO

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.4 Endocrino si(Q no O

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.5 Nervioso central si(O no QO

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.6 Musculoesqueletico si() no O

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.7 Genitourinario siQ) no QO

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
2.4.8 Linfatico siQ no O

En caso la respuesta sea si, caracterizar:
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2.5 Hospitalizaciones recientes si(Q) no(Q)
En caso la respuesta sea si, razén:

2.6 Habitos y vicios si Ono QO

En caso la respuesta sea si, caracterizar:

2.6.1 Onicofagia SiO No O

2.6.1 Queilofagia SiO No O

2.6.1 Pica Si O NoO

2.6.1 alcoholismo Si(O No (O 2.6.1.1 Tipo de alcoholismo:
2.6.1 Tabaquismo SiQQ NoQ

3. Condicién de hemofilia: (Ver anexo 1)

3.1 Tipo de hemofilia: A (deficiencia del factor VIII) O B (deficiencia del factor IX) O
3.2 Grado de hemofilia: Leve O Moderado O Severo O

3.3 Esquema de tratamiento: A demanda QO Profilaxis O Profilaxis mas demanda QO
Si lleva esquema profilactico caracterizar:

3.3.1 Profilaxis: Primaria O Secundaria O Terciaria O Intermitente O

3.4 Tipo de medicamento: Recombinante O Derivado plasmatico Ootros O

3.5 Presencia de inhibidores: Si O No O

Si la repuesta es si caracterizar:

3.5.1 Respuesta: Baja Oalta O

3.6 Adherencia al tratamiento Si O No O (acude puntualmente a las citas y
controles por su condicion)

4. Manifestaciones corporales:

4.1 Hematomas Si O No O 4.1.2 Ubicacion: O

En caso la respuesta sea si, 4.1.2.1 Cabeza y cuello O
caracterizar: 4122 Torax O

4.1.1 Origen: 4.1.2.3 Dorso

Traumatico O espontaneo O

91



4.1.2.4 Extremidades superioresO 4.2.2 Ubicacion:

4.1.2.5 AbdomenQO 4.2.2.1 CodosQO

4.1.2.6 Pelvis O 4.2.2.2 RodillasO

4.1.2.7 Extremidades inferiores O

4.2 Hemartrosis Si O No O 4.3 Epistaxis SiQO No O
En caso la respuesta sea si, 4.4 Hematuria SiQO No O
caracterizar: 4.5Melena Si ONo O
4.2.1 Origen:

Traumatico O espontaneo O

5. Valoracion estomatolégica:

5.1 Presencia de afeccién en tejidos blandos: Si O No O

En caso la respuesta sea si, sefialar ubicacion(es) y caracterizar en anexo 2:

5.2 Ubicacion: 5.2.5 Paladar blando O
5.2.1 Piel perioral O 5.2.6 Dorso de lengua O
5.2.2 Semimucosa labial O 5.2.7 Vientre de lengua O
5.2.3 Mucosa labial O 5.2.8 Piso de boca O
5.2.4 Mucosa yugal O 5.2.9 Encias O

5.3 Presencia de afeccion en tejidos duros: Si O No O

En caso la respuesta sea si, sefialar ubicacidon(es) y caracterizar en anexo 2:

5.4 Ubicacion:

5.4.1 Paladar duro O

5.4.2 Tabla mandibular interna O
5.4.3 Reborde alveolar vestibular O
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5.5 Dientes:

5.5.1 Ausencias Si O No O

5.5.2 Caries SiO No O

5.5.3 Fracturas Si O No O

5.5.4 Cambios de color Si O No O
5.5.5 Dolor referido SiO  NoQO

5.5.6 Dolor a la palpacion SiQO No O

5.6 Saliva:
5.6.1 FluidaQ 5.6.2 Cerosa() 5.6.3 sialorrea(O 5.6.4 hiposialia

O

5.7 Presencia de hallazgos radiograficos: Si (O No O

En caso la respuesta sea si caracterizar:

5.8 Ubicacion:
5.8.1 Maxilar superior O
5.8.2 Maxilar inferior O

5.9 Tipo de lesidn:

5.9.1 Lesion radiopaca: Si O N O
5.9.2 Lesion unica O

5.9.3 Lesiones multiples O

5.9.4 Lesione(s) difusa(s) O

5.9.5 Lesione(s) circunscrita(s) O
5.9.7 Lesion radiolucida: Si O No O
5.9.8 Lesion tunica O

5.9.9 Lesiones multiples O

5.9.10 Lesione(s) difusa(s) O

5.9.11 Lesione(s) circunscrita(s) O
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5.10 Articulacién temporomandibular:

5.10.1 Presencia de dolor en articulacién temporomandibular: siO NoO
En caso la respuesta sea si caracterizar:

5.10.1.1 Dolor referido O
5.10.1.2 Dolor a la palpacion O

5.10.2 Ubicacion:
5.10.2.1 Dolor bilateral O 5.11.2.2 Dolor unilateral O

5.10.3 Desviacion de apertura: Si O No O
5.10.4 Deflexion de apertura: Si O NoO
5.10.5 Trismus: Si O No O

5.10.6 Bloqueos: siO NoO

5.10.7 Ruidos articulares: SiO No O
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ANEXO 3. Esquema de tratamiento para pacientes con condicién de hemofilia.

Tipo de Deficiencia

Tratamiento por episodios

“a demanda” Tratamiento que se aplica cuando hay evidencia clinica de una hemorragia.

Tratamiento regular y confinuo* que comienza a aplicarse ante la ausencia
de una enfermedad articular ostec-cartilaginosa documentada, determina-
"Profilaxis primaria” da mediante un examen fisico y/o estudios con imagenss, v antes de que

exista evidencia clinica de una segunda hemorragia en alguna arficulacion
grance**, a partir de los 3 anos.

Tratamiento regular continuo® que comienza a aplicarse después de gue se
han producido 2 o mds hemorragias en alguna articulacién grande** y antes
del inicio de una enfermedad aricular documentado mediante un examen
fisico y estudios con imdgenes.

Profilaxis secundaria

. o Trafamiento regular continuo® qgue comienza a aplicarse o confinuacion del
Profiloxis terciaria inicio de la enférmedad arficular que se ha documentado mediante un exa-
men fisico y radiografias simples de las arficulaciones afectadas.

Profilcxis infermitente Tratamiento que se aplica para prevenir hemoragias duranfe periodos que
“periadica” no excedan 45 semanas por ano.

*Continuo se define como la intencién de aplicar un fratamiento duranfe 52 semanas por afio y recibir un
minimo de infusiones con una frecuencia definida a priori durante por lo menos 45 semanas (85%) del afo
en consideracion.

** Arficulaciones grandes = tobillos, rodillas, caderas, codos y hombros.

*Inhibidores” en hemofilia se refiere a los anticuerpos IgG que neutralizan los factores
de la coagulacién (8). El desamollo de inhibidores es la complicacidn mas sera en
los pacientes con hemofiia. Se sabe que los inhibidores ocuren en el 30% de los
pacientes con hemofilia A severq, 0,9 en los pacientes con hemaofilia leve, en el 7%
de los pacientes con hemofilia moderada. $e ha estimado que el 3% de los pacientes
con hemofilia B desarolla inhibidores (35).

El fratamiento de eleccién para los pacientes que desarrollan inhibidores, es la
induccién a la tolerancia inmune -IT-. La prueba Bethesda es el método estandar
recomendado paramedir titulo del inhibidor FYIII, pudiéndose utilizar una modificacion
de la misma conocida como método Nijmegen (39). Un inhibidor &5 de baja respuesta
cuando su nivel s& mantieng en <5 UB/mI, mientras que se 1o define de alta respuesta
cuando su nivel es de = 5 UB/ml (8).

En la tabla 34, se presenta la distribucion de frecuencias de los pacientes que han
recibido o reciben ITl actualmente segan la presencia del inhibidor actual. Se observd
que el 4,2% de los pacientes con inhibidores de baja repuesta ha recibido, y solo el 2,6%
la recibe actualimente. Entre aquellios pacientes con inhibidores de alta respuesta, el
31,8% ha recibido IT y 3610 el 24,6% la recibe actualimente.

ANEXO 4. Hoja de caracterizacion de lesiones.
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Descripcién de lesiones en tejidos blandos, # ubicacion:

#.1 Tipo de lesion:

#.1.1 MaculaQ #.1.2 PapulaQ#.1.3 VesiculaQ #.1.4 Pustula O

#.1.5 Nodulo O #.1.6 UlceraQO #.1.7 Costra(O #.1.8 Eritema #.1.9 CicatrizO
#.1.10 Elemento papuloide O #.1.11 Mancha O #.1.12 Placa O

#.1.13 telangiectasiaQO #1.14 Tumor O #1.15 Vegetacion O #.1.16 AmpollaO
#.1.17 Absceso O

#.2 Tamafo de lesién:

#2.1 1mmQ #.2.2 1mm — 10mm QO #.2.3 > 10mmQO

#.3 Crecimiento:

#.3.1 Exofitico O #.3.2 EndofiticoO #.3.3 Expansiva0) #.3.4 InvasivaQO

#.4 Forma de lesion:

#.4.1 RedondaQ #.4.2 ovalQ #.4.3 Irregular O #.4.4 Alargada O#.4.5 lobulada O
#.5 Color de lesion:

#.5.1 Normocromico(D #.5.2 Hipercromico O #.5.3 Hipocrémico O #.5.4 blanca O
#.5.5 Roja O #.5.6 MoradaQ #.5.7 AmarillaO

#.6 Cantidad de lesiones:

#.6.1 UnicaQ #.6.2 MultiplesO

#7 Distribucién de lesiones:

#7.1 UnilateralO #7. 2 Bilateral O

#.8 Tiempo de evolucion de lesion:

#.8.1 Menos de 15 dias O 5.8.2 Mas de 15 dias O
#.9 Evolucién de la lesién:

#.9.1 Traumatica() 5.9.2 Espontanea O

#.10 Aspecto de la lesion:

#.10.1 Hamedo O #.10.2 secoO

#.11 Consistencia

#.11.1 Firme O#.11.2 Fluctuante O #.11.3 Pétreo O #.11.4 Blando O
#.12 Dolor espontaneo SiQQ No QO

#.13 Dolor a la palpacion SiQO  No O

#.14 Presencia de sangrado Si O NoO

#.15 Presencia de exudados SiQO NoQO
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ANEXO 5. Instrumento de validacion

INSTRUMENTO PARA LA VALIDACISON DEL

FORMATO DE VALORACISN CLINICA DE PACIENTE CON CONDICI6N DE
HEMOFILIA

Dirigido a Expertos en Estomatologia y Cirugia Oral

A continuacion, se le solicitara que lea atentamente los siguientes criterios a evaluar,
por favor responda con una unica respuesta, marcando con una Xx:

CRITERIOS A EVALUAR Excelente || Bueno || Regular || Deficiente

Presentacién del Cuestionario

Claridad en la redaccién de las
preguntas

Determinacion de factores
asociados con, la condicion de
hemofilia, segun cada pregunta

Relevancia del contenido

Factibilidad de la aplicacién
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Observaciones, detallar aqui, acorde a la valoracién emitida anteriormente:

Validado por:

Profesion:

Lugar de Trabajo:

Cargo que desemperia:

Lugar y fecha de validacion:

Firma:
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