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RESUMEN

Introduccion: Los déficits de fibrindgeno son trastornos de
la coagulacion que son caracterizados por hemorragias le-
ves o graves. La hipofibrinogenemia (concentracién redu-
cida del fibrinédgeno) es una anomalia cuantitativa de tras-
misidn recesiva o dominante; su diagndstico se basa en la
prolongacidén de la tromboplastina parcial, el tiempo de
protrombina y el tiempo de trombina. Su incidencia es de
1/1 000 000 y afecta ambos sexos. Debido a la rareza de
la enfermedad, las modalidades de tratamiento estomato-
légico son escasas. Se presenta el caso de un paciente con
hipofibrinogenemia, al cual se le realizé rehabilitacién bu-
cal bajo anestesia general. Presentacién clinica: Paciente
masculino de ocho anos tres meses de edad con hipofibri-
nogenemia. Antecedentes patoldgicos: onfalorrexis, dolor
en extremidades inferiores, hematomas en brazos y pier-
nas, epistaxis, gingivorragias y palidez. Tratamiento: Se
le realizé rehabilitacidon bucal bajo anestesia general en el
Centro de Especialidades Odontoldgicas del Instituto Ma-
terno Infantil del Estado de México. Justificacién fundada
en el diagndstico de base y multiples caries. Se hospitalizé
para transfusion de crioprecipitados. La fase de mante-
nimiento dental consistié en control de placa, aplicacién
de fluoruro y revisiones trimestrales. Conclusién: El ma-
nejo estomatoldgico debe ser multidisciplinario, planeado
y realizado con el equipo, material y medidas adecuadas
para evitar posibles complicaciones que se puedan pre-
sentar durante el tratamiento.

ABSTRACT

Introduction: Deficits of fibrinogen are clotting disor-
ders characterized by mild or severe bleeding. Hypofi-
brinogenemia (reduced concentration of fibrinogen) is a
quantitative abnormality of recessive or dominant trans-
mission; diagnosis is based on an extension of partial
thromboplastin time, prothrombin time and thrombin
time. Its incidence is 1/1 000 000, it affects both sexes.
Because of the rarity of the disease dental treatment
modalities are scarce. We report the case of a patient
with hypofibrinogenemia which underwent oral rehabili-
tation under general anesthesia. Clinical presentation:
Male, eight years and three months old, with hypofi-
brinogenemia. Past medical history: onfalorrexis, lower
extremity pain, arm and leg bruising, epistaxis, gingi-
val bleeding and pallor. Treatment: Oral rehabilitation
under general anesthesia performed in the Dental Spe-
cialty Center, Maternal and Child Institute of the State
of Mexico. Justification based on diagnosis and multiple
cavities. He was hospitalized for cryoprecipitate transfu-
sion. Dental maintenance phase: plaque control, fluoride
application, quarterly reviews. Conclusion: The dental
management should be multidisciplinary, planned and
carried out with the appropriate equipment, materials
and measures in order to avoid possible complications
that may arise during treatment.
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Abreviaturas:

AGB: Anestesia general balanceada

ASA: American Society of Anesthesiology Classification
EVA: Escala visual andloga del dolor

FMH: Federacion Mundial de Hemofilia

Ht: Hematocrito

Hb: Hemoglobina

IMIEM: Instituto Materno Infantil del Estado de México
INP: Instituto Nacional de Pediatria

OD: Organos dentarios

TTPa: Tromboplastina parcial activada

TPT: Tromboplastina parcial

TP: Tiempo de protrombina

TT: Tiempo de trombina

U: Unidades
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INTRODUCCION

El fibrindgeno es una glicoproteina circulante con un
alto peso molecular, sintetizada principalmente en el
higado y que tiene funciones biolégicas fundamen-
tales como la hemostasia y la reaccién inflamatoria.
Es reconocido como un componente fundamental en
el estadio final de la cascada de la coagulacién en
respuesta a una injuria vascular o tisular, y que sirve
como sustrato cuando, por la accidn de la trombina,
produce fragmentos solubles de fibrina, que son los
principales componentes del trombo hemostatico. Es
considerado un marcador sistémico de la fase aguda,
pudiendo aumentar su sintesis hepatica cuatro veces
en presencia de inflamacién e infeccién; también ha
sido fuertemente correlacionado con la enfermedad
aterosclerética.’

Los déficits congénitos de fibrindgeno son tras-
tornos de la coagulacidon debidos a una reduccién
de la cantidad y/o calidad de fibrinégeno circulante,
caracterizados por sintomas hemorragicos que va-
rian de leves a graves. La afibrinogenemia (ausencia
completa de fibrinédgeno) y la hipofibrinogenemia
(concentraciéon reducida de fibrindgeno plasmatico)
corresponden a anomalias cuantitativas del fibriné-
geno, mientras que la disfibrinogenemia correspon-
de a una anomalia funcional del fibrinégeno.?

El déficit de fibrindgeno puede descubrirse a cual-
quier edad. Las manifestaciones tipicas de la hipofi-
brinogenemia incluyen: sangrado del cordén umbili-
cal, epistaxis, hemartrosis, sangrado gastrointestinal,
menorragia, sangrados traumaticos y quirurgicos v,
raramente, hemorragia intracraneal. Ademas se ca-
racteriza por episodios hemorragicos leves después
de un trauma o cirugia.?

Los déficits congénitos de fibrinédgeno estan cau-
sados por mutaciones en los genes FGA, FGB o FGG.
La hipofibrinogenemia tiene una transmisién autosé-
mica dominante.? El diagndéstico se basa en la pro-
longacién del tiempo de tromboplastina parcial ac-
tivada (TTPa), del tiempo de protrombina (TP), del
tiempo de trombina y reptilasa y del nivel de fibri-
ndgeno, medido por métodos funcionales (Clauss) e
inmunoldégicos.?

El diagnéstico diferencial incluye otros déficits
de factores de coagulacidon (factores Il, V, VII, X, XI,
VI, IX y XII) y el déficit adquirido de fibrinégeno
(coagulopatia de consumo, insuficiencia hepatica).
En caso de trombosis, el diagndstico diferencial tam-
bién incluye la trombofilia adquirida o congénita (dé-
ficit de antitrombina, déficit de proteina C o proteina
S, mutacién del factor V Leiden, anticoagulante llpi-
co y la mutacion Fll Leiden).?

Para el tratamiento de las hemorragias se utilizan
normalmente concentrados de fibrinégeno. El plas-
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ma fresco congelado se utiliza cuando los concentra-
dos de fibrindgeno no estan disponibles.?

Las hemorragias provocadas por traumatismos
son menos graves en los pacientes con hipofibrino-
genemia. Cuando estos han de ser intervenidos, sera
necesario conseguir niveles de fibrindgeno por enci-
ma de los 75 mg por 100 cm? de sangre. Entre menor
sea la concentracién, mayor sera la hemorragia.?

Debido a la rareza de la enfermedad, los datos
disponibles sobre la incidencia, los episodios de san-
grado, las manifestaciones clinicas predominantes y
las modalidades de tratamiento son escasas. A con-
tinuacién, se presenta el caso de un paciente con hi-
pofibrinogenemia, al cual se le realizé una rehabilita-
cién bucal bajo anestesia general.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino de ocho anos y
tres meses de edad con diagndstico de base de hipo-
fibrinogenemia, originario y residente de San Gaspar
Villa Guerrero, Estado de México. Como anteceden-
tes neonatales es la gesta 4:4, parto eutdcico a tér-
mino, con un peso de 2.600 kg al nacer. Presenté on-
falorrexis tratada con transfusion de hemoderivados;
a los 20 dias expuso la caida del cordén umbilical y
culminé el sangrado, por lo que egresé sin complica-
ciones en aquel momento. A su hermano mayor por
cuatro afios se le diagnosticé hipofibrinogenemia,
por tal motivo al paciente se le realizaron los
mismos estudios clinicos que confirmaron el mismo
diagndstico. Como antecedentes heredofamiliares
que pudieran ser de importancia, la madre y el padre
son aparentemente sanos, negaron consanguinidad y
hemofilia por ambas ramas y refirieron carga gené-
tica para diabetes mellitus por parte materna. Tiene
dos hermanos finados, uno a los 15 dias de vida por
broncoaspiracién y otro por hemorragia gastrointes-
tinal, complicacién de hipofibrinogenemia a los ocho
anos de edad.

Antecedentes personales patoldgicos: El paciente
presentd dolor en las extremidades inferiores que lo
llevé a permanecer en cama durante el malestar, con
hematomas en brazos y piernas, frecuentes epistaxis,
gingivorragias y palidez.

Asistié a consulta estomatoldgica al Centro de Espe-
cialidades Odontoldgicas del Instituto Materno Infantil
del Estado de México (IMIEM) por presencia de lesio-
nes cariosas. Durante el interrogatorio estomatoldégico,
se encontraba sin experiencias previas odontoldgicas,
realiza cepillado una vez al dia y presenta el habito de
morder objetos. A la exploracidn fisica el paciente se en-
cuentra activo, reactivo, con crdneo normocefalico, sin
endostosis ni exostosis, cuello sin adenomegalias, ex-
tremidades simétricas, integras y sin edema. A la explo-
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Figuras 1.

Fotografias preoperatorias: a)
oclusal superior: lesiones ca-
riosas extensas en los érganos
dentarios 55, 64, 65; giroversion
en érganos dentarios anteriores
superiores; b) fotografia lateral
derecha: gingivorragia a nivel
del primer molar inferior; c)
fotografia oclusal inferior: resto
radicular del érgano dentario
85; d) fotografia lateral izquier-
da: relacién canina clase I.

?

Figura 2. Ortopantomografia preoperatoria.

racion intraoral: arcada superior en forma oval, paladar
profundo, tejidos blandos bien irrigados e hidratados y
dérganos dentarios (OD) con caries multiple (Figura 1a).
Relacién molar y canina clase | bilateral (Figuras 1b y 1d).
Resto radicular del érgano dentario 85 (Figura 1c). Ar-
cada inferior en forma de herradura, piso de boca per-
meable, tejidos blandos irrigados e hidratados y OD con
caries multiple (Figura 1d). Denticién mixta completa
con overvite de 2 mm. Diagndstico bucal: caries multi-
ple, necrosis pulpar agenesia de OD 42 confirmada por
medio de la ortopantomografia (Figura 2).

Se inicid el protocolo para la rehabilitaciéon bucal
bajo anestesia general debido a: 1) el diagnéstico de
base, hipofibrinogenemia, 2) el manejo hospitalario
con administracién de crioprecipitados, 3) caries
multiple severa y la presencia de restos radiculares,
y 4) que el 80% de la denticidén requeria tratamiento.

Para la valoracién prequirurgica, se registré una
talla de 102 cm y un peso de 25.5 kg, se realizaron es-
tudios clinicos de biometria hematica: hemoglobina
(Hb) de 13.60 g/dL, hematocrito (Ht) de 41.50%, pla-
quetas de 248 000/mm?3; se observaron los tiempos
de protrombina alterados (TP) en 120 segundos y
de la tromboplastina parcial (TPT) en 120 segundos.
Grupo sanguineo «O» factor RH positivo; la quimica
sanguinea y el examen general de orina se encontra-
ron dentro de los pardmetros normales.

Se consideré como un riesgo quirurgico ASA Il
electiva. En la valoracién de la via aérea, de acuer-
do con la escala de Mallampati presentdé grado Il y
una escala interincisiva clase lll. Se hospitalizé 18
horas antes de ingresar al quiréfano en el Servicio
de Hematologia del Hospital para el Nino del IMIEM,
para preparar la transfusién de seis unidades (U) de
crioprecipitados en total, correspondiendo una U por
cada 10 kilogramos de peso (2 U) que se aplicaron
cada ocho horas; la primera trasfusién de dos U se
realizé antes del procedimiento. El manejo profilacti-
co fue de 50 mg/25 kg de amoxicilina.

Procedimiento quirurgico: el paciente ingresé al
quiréfano; sus signos vitales fueron: TA 90/55 mmHg,
FC 100 por minuto, temperatura de 36 °C, FR 20 por
minuto y un ayuno de ocho horas.

La anestesia general balanceada (AGB) se inicié con
midazolam de 1 mg IV y analgesia con fentanil de 100
mg IV. Se indujo con propofol de 75 mg y relajaciéon
con cisatracurio de 4 mg IV. Presentd una reaccidon se-
cundaria a la aplicacién de propofol en forma de eri-
tema en el lado izquierdo del térax (Figura 3), el cual
se contrarrestd con la aplicaciéon de dexametasona. Se
realizé una intubacidn nasotraqueal con una sonda del
numero 6.5, en el primer intento, sin complicaciones;
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Figura 3. Eritema en térax durante la aplicaciéon de pro-
pofol.

Figura 4. Intubacidon nasotraqueal y colocacién de capelina.

se colocd capelina con la colocacién del circuito anes-
tésico para facilitar la accién operatoria (Figura 4). Se
mantuvo hemodindmicamente estable y se trasfundie-
ron dos unidades de crioprecipitados durante la reha-
bilitacién, sin alteracion de los signos vitales. Después
de colocar una gasa retrofaringea, se realizaron los si-
guientes tratamientos en dos tiempos, bajo aislamiento
absoluto con dique de hule: cuatro resinas, seis pulpo-
tomias y siete coronas de niquel-cromo.

En un tercer tiempo se realizé la infiltracién por
técnica supraperidstica de lidocaina al 2% con epi-
nefrina 1:100 000, 36 mg (vasoconstriccién) para la
extraccion de los OD 64, 65, 74 y 85. Se aplicaron
agentes hemostaticos; se colocé Gelfoam™R (espon-
ja de gelatina oxidada estéril absorbible) y puntos de
sutura de vycril 0000 en los sitios de extraccion; se
verificd la hemostasia en dichas zonas y en el resto
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de la cavidad bucal; finalmente se retird la gasa re-
trofaringea y se concluyé la rehabilitacién bucal en
un tiempo quirurgico de 120 minutos. En el posope-
ratorio encontramos en el oclusal superior, coronas de
niquel-cromo en los érganos dentarios 55, 54, 53 y 63
(Figura 5a), en la lateral izquierda relacién molar clase
| (Figura 5b), en la oclusal inferior, puntos de sutura en
zonas de 74 y 85 (Figura 5c¢) y relacidn canina clase |
(Figura 5d). Posterior a la aspiracidon de secreciones
y con la presencia de reflejos protectores, se inicid la
recuperacion del paciente sin complicaciones, reco-
brandose con un ALDRETE de nueve. La escala visual
analoga del dolor (EVA) fue de O. Posteriormente, el
paciente pasé al Servicio de Hematologia aceptando
y tolerando la via oral, sin sangrado proveniente de la
boca; la analgesia postoperatoria se realizé con pa-
racetamol de 10 mg/25 kg/3 dias. Se realizé un pri-
mer seguimiento postoperatorio ocho horas después
de la intervencidn y la aplicacién de las ultimas dos
unidades de crioprecipitados, ademadas se observéd una
inflamacidn en la regién occipital consecuente de la
posicién del paciente durante el acto quirurgico (Fi-
gura 6). A las 16 horas, se realizé un segundo postope-
ratorio, donde ya no se observé inflamacién en dicha
zona y puntos de sutura en posicion con buena higie-
ne. Finalmente, se dio de alta del servicio hospitalario
a las 48 horas y se tomd una ortopantomografia para
verificar tratamientos (Figura7).

DISCUSION

La hipofibrinogenemia es un trastorno raro, ya que
su prevalencia es de 1/1 000 000 de personas en el
mundo; por tal motivo, es escasa su informacioén en el
manejo estomatoldgico. En los pacientes con trastor-
nos hemorragicos es muy importante conservar una
buena salud oral con el objetivo de reducir la nece-
sidad de intervenciones y cirugias que pueden com-
plicarse por los sangrados prolongados; por ejemplo,
una extraccién o una endodoncia pueden provocar
hemorragias en este tipo de pacientes, por lo tanto,
una buena higiene bucal es indispensable para evitar
lesiones cariosas y enfermedades periodontales.

El odontdlogo debe identificar los riesgos poten-
ciales y planear el procedimiento adecuadamente para
evitar alguna posible complicacién. En ocasiones, se
requiere la administracion de hemoderivados antes del
procedimiento para ayudar a controlar la hemorragia
y garantizar una recuperacién segura, como es el caso
de la aplicacién de crioprecipitados.?2 Con base en los
criterios clinicos para el uso de los componentes san-
guineos del banco de sangre del Instituto Nacional de
Pediatria (INP), para la aplicacién de crioprecipitados
en los niflos, se recomienda una dosis de 1 U (bolsa)
por 10 kg de peso, con una frecuencia de aplicacién
de dos veces por semana, ya que la vida media del fi-
brindgeno es de tres a seis dias, como en el caso de
la disfibrinogenemia;* sin embargo, se debera valorar
la frecuencia de administracion para cada caso en par-



Arch Inv Mat Inf 2014;VI(1):3-8

Figuras 5.

Fotografias postoperatorias: a)
oclusal superior: coronas de ni-
quel-cromo en los érganos den-
tarios 55, 54, 53 y 63; b) lateral
izquierda: relacion molar clase
I; ¢) oclusal inferior: puntos de
sutura en zonas de 74 y 85; d)
relacién canina clase I.

Figura 6. Inflamacidon en regidon occipital consecuente de la
posicion supina del paciente durante el acto quirurgico.

ticular, como se aplicaron en este paciente. En el ma-
nual publicado por la Federacién Mundial de Hemofilia
(FMH) en 2009, se sugiere la aplicacién de las vacunas
contra las hepatitis A y B, ya que son particularmente
importantes para las personas que reciben tratamiento
con plasma fresco congelado y cualquier otro produc-
to que no haya sido sometido a la inactivacién viral.?
Goodman y Gilman® mencionan que las personas
con trastornos hemorragicos deben evitar tomar aci-
do acetilsalicilico o antiinflamatorios no esteroides
(ibuprofeno y naproxeno) sin supervision médica,
por las complicaciones que pueden generar en este
tipo de pacientes. Los pacientes con trastornos de
la coagulacién necesitan de la estrecha colaboracion

Figura 7. Ortopantomografia final y valoracién de los tra-
tamientos.

del médico y estomatdlogo a fin de recibir cuidados
dentales seguros e integrales; ademas, es imperativo
trabajar en equipo con el médico especialista en he-
matologia.®

La investigacion de un trastorno hemorragico re-
quiere de un estudio clinico y de laboratorio muy cui-
dadoso. La historia clinica constituye el soporte mas
importante para el diagnéstico de las enfermedades,
donde se registran los antecedentes familiares y per-
sonales de hemorragia, uso de drogas, deficiencias
nutritivas, etcétera, asi como el comienzo de la he-
morragia, su naturaleza, localizacién y si es espon-
tanea o provocada.’ Se requiere también contar con
el expediente clinico completo del paciente, ya que
es indispensable para la planeacién del tratamiento.

La rehabilitacién bajo anestesia general esta indi-
cada sélo para aquellas personas que no se puedan
tratar en un sillén dental, como son los pacientes mé-



dicamente comprometidos con problemas de distinta
indole (alteraciones cardiacas congénitas, discrasias
sanguineas, alergia a anestésicos locales, insuficiencia
hepatica y renal severa, epilepsia incontrolable, etcé-
tera), en donde es peligroso su tratamiento dental.®
El manejo en nuestro caso fue satisfactorio, ya que
se cumplié con el objetivo de restaurar la funcién del
aparato estomatognatico del paciente y el eritema fue
la Unica reaccion dentro de la rehabilitacion.

Con base en los protocolos sefalados en el ma-
nejo odontoldégico del paciente con trastornos he-
morragicos, se realizan citas cortas para evitar que
los ninos pequefios se cansen o desesperen; se debe
utilizar anestesia con vasoconstrictor, ya que éste
proporcionard hemostasia local adicional, y se debe
aplicarla de una sola intencién para no lesionar pe-
guenos vasos que provoquen sangrado. En los trata-
mientos de operatoria dental es conveniente el aisla-
miento del campo operatorio absoluto con el dique
de hule por varias razones: los instrumentos girato-
rios y cortantes pueden lesionar los tejidos, ademas
retrae los labios, las mejillas, la lengua y los protege
de cualquier laceracién. Es imperante el uso de gra-
pas atraumaticas para no lesionar la encia. En caso
de extraccidén, es necesario realizar presién sosteni-
da, suturar y colocar un agente hemostatico como
la esponja de gelatina oxidada (Gelfoam™R). Si se re-
quiere la colocacidn de una prétesis, ésta debe estar
bien pulida para evitar zonas rugosas o filosas que
provoguen traumatismo.®°

CONCLUSIONES

Debido a la rareza de la enfermedad, el manejo debe
ser multidisciplinario, el tratamiento estomatolégico
debe ser planeado y realizado con el equipo, mate-
rial y medidas adecuadas para evitar posibles com-
plicaciones que se puedan presentar durante el tra-
tamiento dental. Mantener una boca sana y prevenir
problemas dentales es de suma importancia para te-
ner una mejor calidad de vida.
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