ANEMIA

( Concepto

Anemia es la disminución de la concentración de hemoglobina o numero total de globulos   rojos o ambas por debajo de los limites considerados normales

( Cifras normales de Hb
· RN = 200 g/l

· 6 meses a 6 años = 110 g/l

· 6 – 14 años = 120 g/l

· Hombre = 130 g/l

· Mujer = 120 g/l

· Embarazada = 110 g/l

Existen las hemoglobinas sintetizadas:

a) Embrion (Growen I, II y Hb portlan)

b) Feto (Hb fetal - 2( 2()

c) Hb adulto ( A 2( 2( - A2  2( 2()

La Hemoglobina fetal tiene una afinidad muy marcada con el O2, despues del nacimiento hay un cambio de la Hb fetal para la Hb adulta y eso produce una anemia que recibe el nombre de anemia fisiologica del RN que ocurre entre el 1 ½ - 2 ½ meses

( Factores favorecedores de la anemia
1 – Pre Natales

· Mal nutrición

· Anemia de la madre en el embarazo

· Enfermedad durante el embarazo

· Ingestión de medicamentos

· Sangramiento en el ultimo trimestre

· Embarazo gemelares

2 – Natales

· Traumatismos

· Cefalohematomas gigantes

· Sangramiento por el cordon

· Parto pretermino

· Bajo peso al nacer

· CIUR

· Infecciones

3 – Pos Natales

· Pobre lactancia materna

· Dieta mal preparada

· Dieta muy abundante en leche (el hierro necesita un medio acido para ser absorvido y el ca+ tiene afinidad por el hierro y forma particulas no absorvibles)

· Periodo rápido de crecimiento que hace que no todas las necesidades sean cumplidas

· Infecciones frecuentes en lactantes

( Clasificación
 Segun su lugar de origen

1 – Pre – Medulares: Son las relacionadas con los transtornos en la ingestión, absorción, transporte e utilización por aumento de las necesidades o por aumento de las perdidas

· Anemia por deficit de Fe

· Anemia por deficit de Ac. Fólico

· Anemia por deficit de Vitamina B12
2 – Medulares: 

a) Disminución de la produción de la medula

- Aplasia medular

b) Transtorno en la maduración medular

- Sindrome dismielopoyetico

- Deficit de Ac. Fólico

- Deficit de  vitamina B12

c) Infiltración Medular

- Leucemia

- Tumor Hodking y no Hodking

- Linfoma

- Tumores solidos (neuroblastomas)

d) Sustitución del tejido Medular

3 – Post Medulares

a) Hemoliticos

b) Hemorragias Agudas

ANEMIAS HEMOLÍTICAS

( Clasificación segun el mecanismo de produción de la hemolisis
1 – Intracorpusculares

A) Transtorno en la membrana del globulo rojo

· Esferocitosis hereditaria

· Eliptocitosis hereditaria

B) Deficiencia enzimatica

· Glucosa 6 P desahidrogenasa

· Glucoronil transferasa

· Pirivato quinasa

· Pirimidin 5´nucleotidasa

C) Alteraciones en la sintese de Hb

· Cualitativa: Sicklemia

· Cuantitativa: Talasemia = es la disminución parcial o total de una o más cadenas polipeptidicas de la hemoglobina, en dependencia de la cadena en que esta afectada es el nombre que recibe la talasemia. Ej: Betatalasemia, el individuo tiene aumentado niveles de Hb fetal y aumento de la Hb A2. La talasemia homozigotica es incompatible con la vida

2 – Extracorpusculares

A) Inmunes

a) Isoinmunes

· Conflicto ABO

· Conflicto Rh

· Reaccion hemolitica post - transfusional

b) Autoinmunes

· AHAI por cuerpo caliente

· AHAI por cuerpo frio

· AHAI por drogas

B) No Inmunes

a) Hiperesplenismo

b) AH microangiopatica

· Coagulación intravascular diseminada

· Sindrome uremico hemolitico

· Purpura trombocitopenica trombotica

c) Secundario a mordedura de serpiente

( Cuadro Clinico de las anemias

1 – Sintomas y signos generales

· Palidez

· Astenia

· Anorexia

· Perdida de peso

· Disminución del coeficiente de inteligencia

· Irritabilidad

· Somnolencia

2 – Sintomas Especificos

a) Anemia Hemolitica

· Ictericia

· Hemoglobinuria

· Pleiocromia

· Prurito

· Coluria

· Esplenomegalia

· Ulcera maleolares

· Litiasis vesicular

b) Anemia Nutricional

· Edema 

· Glositis

· Pica

· Uñas quebradizas

· Queilitis

· Queilosis

c) Anemia Medular

· Adenopatias

· Hepatoesplenomegalia

· Manifestaciones Hemorragicas

· Marcada toma del estado general

( Diagnóstico

1 – Interrogatorio

2 – Ex. Fisico

3 – Complementarios

( Complementarios

1 – Hemoglobina: Disminuida

2 – Hto: Disminuido (VN: 0,35 – 0,45 mujer; 0,40 – 0,50 hombre)

3 – Leucograma (VN: 5 – 10 x 109)

4 – Diferencial (P y L ( en la aplasia medular; E ( en parasitismos)

5 – Conteo de reticulocitos (mide el funcionamiento de la MO – VN 5 – 15 x 10-3)

- Si esta ( hay un sistema eritroide en las anemias hemolíticas o en respuesta a un tratamiento por deficit de hierro

- Si esta ( puede ocurrir una aplasia medular o una crisis aplastica de una anemia hemolitica o ( por deficit de hierro.

6 – Lamina Periferica

Se busca alteraciones de forma, tamaño, color y contenido de las hematies

a) Forma:

· Drepanocitica: Sicklemia

· Esferocito: Esferocitosis

· Acantocitos: Disminición de piruvato quinasa, Infeccipon por clostridium, Conflicto del factor RH

· Poliquilocitosis: Distintas formas

· Fragmentocitos: Anemia Hemolitica microangiopatica

· Hematie en lagrimas: Aplasia medular

· Hematies en dianocito (targetrel): Anemia por deficit de hierro

b) Tamaño:

· Microcitica: Deficit de hierro y Talasemia

· Macrocitica

· Anisoscitosis (distintos tamaños

c) Color:

· Hipocromica

· Normocromica

d) Contenido:

· Punteado basófilo: Se ve en anemia hemolitica y es muy caract de la anemia por intoxicación de plomo

· Nomoblastos: Anemia Hemolitica

· Corpusculo de Yowel Jowly

· Anillo de Cabot: Se ve en anemia hemolitica

7 – Hierro Serico (VN: 10,4 – 21,7)


( en procesos cronico y anemia por deficit de hierro

8 – Capacidad total (VN: 50 – 75)

( en anemia por deficit de hierro

( en procesos cronicos

9 – Indice de Saturación (VN: 0,16 – 0,6)


( en anemia por deficit de hierro

( o N en procesos crónicos

* Los demas complementarios se hacen en dependencia de los resultados de los demas analisis

( Ejemplos

	
	Deficit de Hierro
	Talasemia
	Aplasia Medular

	Color de la Hematie
	Hipocromica
	Hipocromica
	Hipocromica

	Tamaño de la Hematie
	Microcitica
	Microcitica
	Normocitica

	Conteo de reticulocitos
	(
	(
	(

	Hierro Serico
	(
	(
	(

	Capacidad Total
	(
	(
	Normal

	Indice de Saturación
	(
	Normal
	Normal


ANEMIA FERRIPRIVA

( Concepto


Es la anemia que se da por la carencia de hierro suficiente para la sintese de Hb. Es el proceso hematologico más frecuente en el lactante y en la niñez


Las necesidades diarias de Fe son de 1 mg/dia. El hierro se encuentra en la dieta en forma de complejos ferricos en pequeñas cantidades formando el grupo hemo, en el estomago poir la acción de la enzima (ac. cloridrico y ascorvbico) pasa de sua forma ferrica a ferrosa.

( Su absorción depende de:

1 - Estado de los depositos

2 – Calidad física quimica de los alimentos

3 – Combinación dietetica (hay diureticos porque interfiere en la absorción de hierro (te, café) por competir con el sitio de absorción

4 – PH del medio (el medio acido favorece su absorción

5 – Proteina transportadora (transferina)

6 – Integridad de la mucosa (Sind. de mal absorción)

7 – Capacidad de liberación de Fe por los depositos

( Etapas de la anemia 

1 – Agotamiento de los depositos: Ferritina sérica disminuida y aumento de la absorción de Fe

2 – Ferropenia sin anemia: Fe sérico disminuido, CT aumentada e IS disminuido)

3 – Anemia con manifestaciones clínicas

( Mecanismo de establecimiento de la anemia por deficit de Fe en lactante
1 - Agotamiento de los depositos 

2 – No incorporación de Fe en la dieta (ha que dar suplementos de hierro a partit de los 2 meses

3 – Exceso de lacteos

4 – Frecuencia de procesos infecciosos

5 – Hemorragias

6 – Hijos de madre con anemia, gemelares, pre terminos

( Tratamiento

1 – Corrigir la ablactación (< 1 litro de leche/dia)

2 – Vitamina C y Ac. Fólico

3 – Tratamiento especifico con sales de hierro

a) Fumarato Ferroso 
Tab 200 mg c/ 66 mg de Fe elementar

Tab 110 mg c/ 33 mg de Fe elementar





Susp 150 mg c/ 45 mg de Fe elementar





Gotas 32 mg/gota c/ 1 mg de Fe elementar

b) Sulfato Ferroso 
Tab 300 mg c/ 60 mg de Fe elementar

c) Gluconato Ferroso
Tab 300 mg c/ 35 mg de Fe elementar

Dosis: 6 – 10 mg/Kg/dia

Comienza con dosis bajas de hierro, hasta llegar a la dosis total, el tratamiento dura 6 meses, porque los depositos de hierro solo se llenan despues de 3 – 4 meses.

Ej: Comienza con ¼ de tab 2 vezes al dia por 2 dias, ½ tab 2 x  por dia durante 2 dias, ½  tab 3 vezes por dia por 2 dias y finalmente la dosis que necesita el paciente 1 tab 3x/dia por 3 meses.

El hierro por via oral es muy intolerable y hay que acostumbrar a usar la dosis mínima, la 

cantidad máxima es 8

Se utiliza la via parenteral para la administración de Fe cuando:

· Paciente con cuadro hemetico activo

· Intolerancia a la via oral

· Sindrome de mal absorción

· Pacientes gastrectomizados

4 – Inferon o Hierro Dextran (Amp 50 mg – 1 cc)


Dosis:
13 – Hb/Kg/5 – para niños < de 5 años



13 – Hb/Kg/2,5 – para niños > de 5 años

1 amp IM c/ 4 dias hasta poner 12 ampolas

Dosis máxima:
Lactante < de 6 meses es de 25 mg/dosis 

Niños > de 6 meses es de 50 mg/dosis

En proceso infeccioso no se le pone inferon porque favorece el crecimiento de las bacterias, se pone tratamiento para la infección y el paciente mejora

Tecnica para poner el inferon

· IM profunda en tecnica de zig – zag sin dar masage. Se puede aplicar diario, en dias alternos, cada 3 dias, cada 4 dias o una vez a la semana ou a cada 10 dias. El  más utilizado el a cada 4 dias.

·  No se puede utilizar mas de 50 mg/dosis

· Se cita el paciente al mes, pues la Hb no empiaza a aumentar antes de las 3 semanas de tratamiento. A los 14 – 15 dias produce una reticulocitosis ante el tratamiento de hieroo, aumento al doble de lo que tenia inicialmente

Efectos adversos del Inferon

· Fiebre si aparece sin causa alguna hay que suspender el tratamiento pues produce shock anafilatico y puede llevar a la muerte

· Cuadro adenico reactivo
· Mancha en la piel
· Shock anafilatico
· Muerte com complicación
· Sarcoma gluteo
ANEMIA POR DEFICIT DE ACIDO FÓLICO

( Concepto


Es la anemia producida por la deficiencia de Ac. Fólico, es la anemia megaloblastica de la infancia

( Cuadro Clinico

· Se ven en lactantes con bajo peso al nacer

· La incidencia es + altas entre los 4 – 7 meses de edad

· Palidez 

· Irritabilidad

· No ganan peso

· Presentan diarreas crónicas

( Laboratorio

1 – Hemograma: Anemia

2 – Lamina Periferia: Anemia macrocitica

3 – Conteo de Reticulocitos: Disminuido

4 – Trombocitopenia

5 – Niveles de Ac. Fólico 5 – 20 mg/ml cuando esta por debajode 3 ng/ml

( Tratamiento

1 - Ac. Fólico por via oral o parenteral

 
Dosis: 1 – 5 mg/dia


Se deve mantener la administración de Ac. Fólico por 3 – 4 semanas

APLASIA MEDULAR
( Concepto


Es una enfermedad caracterizada por disminución de los elemenntos mieloides, eritroides y miegacariopoyeticos de la Medula Osea, que se traduce como una pancitopenia en sangre periférica en ausencia de una enfermedad primaria que infiltra, desplace o suprima la actividad del tejido hemopoyetico normal.

( Clasificación

1 - Congenita

· Anemia hipoplastica congenita o sindrome de Fandian

· Anemia aplastica con anomalia congenita o anemia de fanconi

2 – Adquirida

· Idiopatica

· Secundaria (Medicamento, Ag. Físico, Ag. Quimico, Infecciones y Radiaciones)

( Patogenia

1 – Hay defecto en el sistema de la celula madre megalopoyetica (Stem Cell)

2 – Microambiente medular constituido por el estroma medular, la microcirculación, si hay transtorno no se prolifera la Stem Cell

3 – Transtorno inmunitario por inhibición humoral celular de hematopoyesis

( Complementarios

1 – Hemograma - anemia

2 – Disminución plaquetaria

3 – Leucopenia

4 – Trombopenia – manifestaciones hemorragicas de cualquier tipo

5 – Biopsia de MO - ( de celulas no hematopoyeticas (linf., reticulocitos, celulas plasmaticas

      ( de Celulas Madre

( Diagnóstico


Se basa en la Biopsia de la MO y Neutropenia con linfocitosis

( Tratamiento

1 - Preventivo

· Mantenerse en lugares limpios

· Evitar contacto con personas enfermas

· Evitar hacinamiento

2 – Tratar la sepsis

Se considera septico el paciente que tenga fiebre de 38,5 (C o 2 fiebres de 38 (C en un intervalo menor de 24 horas

· Antibiotico potente en combinación de 2 o +, generalmente se usa cefalosporina de 3ra generación + aminoglucosidos

3 – Hemoterapia

· Transfusión de globulos rojos cuando hay sintoma de descompensación cardiaca

· Transfusión de plaquetas cuando hay hemorragia

· Factores estimulantes de colonia granulocitica y eritroide

4 – Tratamiento Especifico

· Transplante de MO es el tratamiento de elección – 10 cc/kg de MO: en los 2 primeros cc es donde se encuentra la mayor cantidad de celula madre megacariopoyetica, el hueso utilizado es la cresta iliaca despues de mezclar con una sustancia pulgar medular que elimina celulas adultas y linfocitos hace el tratamiento inmunosupresior severo al receptor y le pasa la medula osea por venoclisis

· Tratamiento Inmunosupresor es la 2da opción – Se hace con Globulina antitirositica, globulina antilinfocitica, ciclosporina A y Ac. Monoclonales

5 – Tratamiento Paleativo

· Esteroide y Danaso

SICKLEMIA

( Concepto 


Es una anemia hemolitica crónica hereditaria, caracteristica de la raza negra

( Patogenia

Se deve a la presencia de una Hb anormal, la hemoglobina S, que en su cadena ( presenta una sustitución del acido glutamico por el aminoacido valina


Esta Hb tiene la caracteristica de precipitar en baja tensiones de O2, lo que provoca la deformación de la hematie (falciforme, drepanocitica)


Esta hematie es una celula rigida, circula con dificultad por los pequeños capilares y lo obstruye. Puede ademas producia aumento de la viscosidad de la sangre, estasis local, anorexia y acidosis, lo que favorece la falciformación lo que crea un circulovicioso en todo el organismo.


La hematie falciforme tiene una supervivencia acortada que es la causa de la anemia hemolitica crónica

( Clasificación de las crisis

1 - Clinica

· Vasooclusiva

2 – Hematologica

· Aplastica

· Secuestro

· Megaloblastica

· Hiperhemolitica

( Diferencia entre las crisis


En la crisis clinica la hemoglobina no esta tan disminuida y en la hematologica esta muy disminuida

( Cuadro Clínico
1 – Crisis Clínica

· fiebre

· Dolores abdominales intensos

· Dolores en extremidades

· Vómitos

· Puede simular un abdomen agudo

· Hemoglobina no desciende mucho

2 – Crisis Hiperhemoliticas

· Subita disminución de Hb

· Acentuada ictericia

· Fiebre

· Gran toma del estado general

3 – Crisis de Secuestración

· Gran acumulo y destrucción de eritrocitos a nivel de un organo, generalmente el bazo o en vasos abdominales

· Puede llevar a un shock hipovolemico

· Puede llevar a la muerte subita 

· Hay aumento de viscerasa

4 – Crisis Aplasticas

· Acentuada anemia

· Calida del recuento de reticulocitos

· Esplenomegalia

· Inflamación de las monos y los pies

· Secundaria a parbovirus

Ejemplos de crisis oclusivas

· Crisis mano – pie: se ve en niños menores de 4 años, es una oclusión de los capilares eso conlleva a una hipoxia e inchación de las manos y pies, en niños pequeño no hay circulación colateral y es ese el motivo de la crisis

· Crisis vasooclusiva del Pene: Produce el priapismo, que es una erección dolorosa y mentenida del pene, se produce con o sin estimulos sexuales. Para tratarla se hace una hedratación amplia y equisanguineo transfusión urgente

· Crisis vasooclusiva del SNC

( Factores que dificultan la defens del ante germenes

· El sickemico presenta un hipoesplenia función y hay disminución de las celular Killer, hay dificultad  para destruir los germenes encapsulados porque eses se destruyen en el bazo.

· La hemosiderosis (aumento de hierro en sangre

· Viscosidad de la sangre

( Diagnóstico

· Historia familiar

· Hb: 6 – 8 g

· Reticulocitos: ( 6%

· Constante normociticas normocromicas

· Fe sérico: Normal o (
· Test de falciformación: (+)

· Electroforesis de Hb: SS

· Lamina Periferica: Drepanocitosis

· Medulograma: Hiperplasia del sitema eritropoyetico

( Tratamiento

COAGULACIÓN

( Hemostasia

Es un conjunto de mecanismos que tienen como finalidad detener la hemorragia y a la vez establecer un equilibrio de forma tal que la sangre circule libremente por el interior de los vasos.

( Factores Modificadores

· Proteína C, cuando se activa inhibe o neutraliza el factor V VIII

· Proteína S, potencializa el efecto de la proteína C

· Antitrombina III inhibe la trombina

· Cofator II de la heparina inhibe la trombina.

En la coagulación interviene además otros factores como:

· Vascular

· Plaquetarios

· Plasmaticos

Factores Vasculares: Constituido por vasos sanguineos y tejido de sostén, cualquier alteración trae como consecuencia la Diatesis Vascular 

1 - Diatesis Vascular
a)Congenita

· Purpura de Enhlen Danton

· Randu Oslen

· Ataxia telang

b)Adquirida

· Inmune (Shoulen Enoch)

· Infecciosa

· Medicamentosa

· Purpura por Autosensibilización eritrocitaria

· Purpura Otostatica

· Purpura Mecanica

· Purpura Ficticia

Desde el punto de vista clínico las reacciones vasculares se manifiestan variablemente:

1 - Purpura

2 - Equimosis

3 - Petequias

· Purpura de Enlin Dowlin: Tiene ademas hiperelasticidad de las articulaciones

· Rendu Oslen: Ademas se manifiesta por la presencia de arañas vasculares mas frecuentemente en región anterior del torax, palma de las manos, planta del pie, tubo digestivo y pabellon de la oreja que puede ser causa del S. Digestivo. Ademas hay hemorragias

· Ataxia de Telag: Se caracteriza por una marcha ataxica progresiva y además hemorragias

( Diagnóstico

El diagnostico es clinico y por exclusión no hay diagnositico complementario especifico para esta enfermedad
1 - Interrogatorio

· Antecedentes patologicos familiares

· Sobrecarga de medicamentos

· Si ha tenido proceso infeccioso

2-Examen Físico

3-Complementarios

( Complementarios

· Hemograma: Normal ou Anemia discreta si hay sangramiento

· Coagulograma: Normal y la Prueba del lazo positiva no dice nada

( Tratamiento

· Sintomatico de acuerdo al sitio que esta sangrando

· Epinefrina

· Tapón en la nariz si esta sangrando

· Echar la cabeza del paciente para atras

Plaquetas: Son las células más pequeñas de la sangre, mide de 1 – 3 micras, su concentración en el plasma oscila entre 150 – 300, tiene forma ovoide y cuando se activa tiene forma de esfera con seudopodos.

La membrana de la plaqueta esta constituida por una doble capa fosfolipidica, en la capa interior se encuentra la fosfatidil – serina que es un fosfolipido con actividad procoagulante, pero para esto hay qie estar en la membrana externa y eso se denomina flic-floc plaquetario que es la exposición del fosfolipido a la superficie.  En la capa externa hay glucoproteinas de la membrana que son importante porque actúan como receptores específicos a nivel de la plaqueta para determinadas sustancias capaces de estimular las funciones de las plaquetas.

Dentro de las plaquetas existen los granulos alfa y granulos denso, en su interior hay fibrocondina, ATP, fibrinogeno, factor IV plaquetario.  Estas sustancias son liberadas en la liberación plaquetaria que es la salida de los granulos intraplaquetarios.  Cualquier alteración en las plaquetas producen diatesis plaquetaria.

2 - Diatesis Plaquetaria

A) Cualitativas

- Trombopatías:
Es un trastorno en una o más de las funciones de las plaquetas

- Tromastenia:
Es un trastorno en una o más de las funciones de las plaquetas, pero dicho trastorno es dependiente de las glicoproteínas, por ejemplo:

a) Enfermedad de Bernard Souler es la disminución de la adherencia plaquetaria producida     por la glicoproteina TB

b)Enfermedad de Glazman hay disminución de la adhesividad y la agregación plaquetária producida por utilización disminuida en la glicoproteína (IIb/ IIa)

( Cuadro Clínico

Presencia de manifestaciones hemorragicas:

· Petequias

· Hematomas no relacionados con trauma

· Sangramientos gengivales

· Menstruaciones abundantes

· Sangramiento después del cepillado

( Complementarios

· Coagulograma con tiempo de sangramiento puede estar elevado, el resto esta normal

· Conteo de plaquetas normal

· Estudio de función plaquetaria

( Tratamiento

1 - En los trastornos cualitativos hay de transfundir plaquetas    1 – 3 uds/ kg  de peso

2 - Utilizar un antifibrinolítico

Ácido Epsilon Aminocaproico (EACA)   Amp  2g – 10cc/  4g – 10cc

Dosis:
100 – 300mg/ kg/ dosis, VO diluido en jugo cada 4 – 6 horas

1g/ kg/ día EV diluido en venoclisis

B) Cuantitativas

1 - Trastorno en la Medula

· Disminución en la producción (aplasia medular)

· Trastorno en la maduración

· Infiltración (linfoma)

· Sustitución del tejido medular

2-Periferica

· Inmne: (Purpura trombocitopenica idiopatica, Lupus eritematoso sistemico, Artritis, Sindrome Linvon Flicher)

· Hiperesplenismo

· Coagulopatia de consumo (CID, PYY y sindrome uremico hemolítico)

· Ingestión de medicamentos

· Infecciones

· Quemados

· Trombocitopenia por hemodilución

( Diagnóstico

Se hace medulograma que tiene  2 objetivos, ver si la trombopenia es medular o periferica y hacer diagnostico de certeza.

- Medular:
Todo el medulograma esta dismuido

- Periferica:
Esta hiperplasica

( Tratamiento

Poner plaquetas en todos menos en las trombocitopenias de causa inmune porque hay presencia de anticuerpos.

Plasma: Hay factores que para ejercer su acción tiene que estar presente la vitamina K, como son II, VII, IX, X,  los factores de sintesis hepatica exclusiva son V, VII, IX, II, X, I

	Factor
	Nombre
	Sintesis
	Vida Media
	Valor Normal
	Caracter Hereditario

	I
	Fibrinogeno
	
	
	
	

	II
	Protrombina
	
	
	
	

	III
	Factor Tecidual
	
	
	
	

	IV
	Calcio
	
	
	
	

	V
	Proacelerina, factor lábil, Anticuerpo Globulina (Ac-G)
	
	
	
	

	VI
	
	
	
	
	

	VII
	Acelerador Serico de la Conversión de Protrombina; factor estable
	
	
	
	

	VIII
	Factor A anti hemofílico, 
	
	
	
	

	IX
	Componente plasmatico de la tromboplastina, factor B anti hemofilico
	
	
	
	

	X
	Factor Stuart
	
	
	
	

	XI
	Antecedente plasmatico de ka tromboplastina, factor c anti hemofilico
	
	
	
	


3 – Diatesis Plasmatica

a) Congenita

- Hemofilia A (factor VII),   B (factor IX),   C (factor XI)

- Deficit congenito de protrombina

- Disfibrinogenemia

b) Adquirida

- Hepatopatías

- Déficit de vitamina K

- Coagulopatía de consumo (CID, PTT y Sindrome Uremico Hemolitico)

HEMOFILIA

( Cuadro Clínico

Se caracteriza fundamentalmente por la presencia de:

· Hematomas, el más grave que puede presentar un hemofílico es el intracraneal, de la base de la lengua y del cuello

· Hemorragias pulmonares son manifestaciones graves junto con los hematomas intraabdominales

· Además del hematoma del soaps que puede ser grave o moderado.

( Diagnóstico

1-Coagulograma

a) Vía Intrínseca

· Palicacreina

· KAPM (Kininogeno del alto peso molecular)

· Factor XII

· Factor IX
son factores que tienen efecto en el analisis de un medulograma

· Factor VIII

b) Vía Extrínseca

· Tromboplastina

· Factor VII (es el único que tiene efecto en el coagulograma)

c) Vía Común

· Factor X, V, XIII

· Protombina



· Fibrinogeno: para que produzca sangramiento tiene de estar por debajo del 0,6%

Todos los factores tienen importancia en el analisis del coagulograma

	Prueba
	Valor Normal
	Sensibilidad
	Via Intrinseca
	Via Extrinseca
	Via Común

	a) Tiempo Coagulación
	5 – 10 min
	1%
	x
	
	x

	b) Consumo Protrombina
	+ 20 min
	5%
	x
	x
	x

	c) Tiempo Protrombina
	13 – 16 seg
	20%
	
	x
	x

	d) Tiempo Parcial de Tromboplastina activado con Kaolin
	< 6 seg por encima del control.

% 6 – 10 min: Dudoso

+ 10 min: Prolongado
	35%
	x
	
	x


e) Tiempo de protrombina (TT): Mide la conversión de fibrinogeno en fibrina VN: hasta e segundos por encima del control

f) Fibrinogeno VN: 2 – 4 g

Para el analisis del coagulograma:

· Siempre hay de tener en cuenta la sensibilidad, porque solo se da alterado si el paciente esta muy afectado, porque la sensibilidad de esta prueba es baja

· Todos los factores de la coagulación por encima de 60% estan normales

· A todos los pacientes hay de administrar vitamina K cuando nacen porque hay inmadurez de la flora intestinal

· Se puede tener alteraciones de las 3 vías cuando hay Hepatopatia, coagulopatia de consumo y Deficit de vitamina K

( Tratamiento de la Hemofilia A

PTI (PURPURA TROMBOTICA IDIOPATICA)

SINDROME DE SHOLEIN HENOCK

PRUEBA DE HEMATOLOGIA

1-Mencione las principales causas de anemia neonatal

2-Enumere los factores contribuyentes a la anemia en pediatria

3-Señale los elementos fundamentales para estudio de una anemia y explique los complementarios generales

· Interrogatorio detallado sobre los antecedentes patologicos familiares y personales, por ejemplo en una familia que haya antecendete de esplenectomizado por anemia y se curó después de la operación es sugestivo el diagnostico del niño de padecer de una esferocitosis hereditaria

· Examen físico cuidadoso

· Estudio de la lamina de sangre periferica es importante, la presencia de anormalidades de los hematíes como hipocromía, anisocitosis, poiquilocitosis, drepanocitos o esferocitos, hematíes en diana orientan el diagnostico

· Existe un metodo basado en las constantes corpusculares que permite llegar a conocer la causa de la anemia con pocos exámenes de laboratorio, según este esquema las anemias se dividen en microcíticas hipocrómicas, normocíticas normocrómicas y macrocíticas.

Anemia por Déficit de Hierro

Existen 3 etapas en la anemia por déficit de hierro:

I. Disminución de Hierro de los depositos:
Se agota el hierro de la medula osea y por lo tanto la coloración de azul de prusia es negativa y la ferritina sérica disminuye (valor normal 16 – 300ng/ml)

II. Disminuye el hierro de la transferrina:


a. El hierro serico
disminuido
(vn: 11 – 32ng/ml)

b. Porcentaje de saturación
disminuido
(vn: 0,16 – 0,60%)

c. Capacidad total
aumentada
(vn: 50 – 75ng/ml)

III. Aparece la Anemia:
Microcitosis e hipocromía, anemia y aumento de la protoporfirina eritrocitaria.

Los reticulocitos están normales o disminuidos.

4-Diga la triada caracteristica de las anemias medulares y mencione sus causas

· Disminución de la Producción

· Trastornos de la Maduración

· Sustitución del Tejido Medular por otro Tejido

5-Las anemias hemoliticas presentan una hemolisis _______________________ y un cuadro clínico general dado por _____________________, ___________________________, ____________________

6-La anemia ferripriva es un trastorno nutricional más frecuente en el mundo.  Diga cúal es la evolución clinica de la enfermedad.

7-Señale las principales diferencias entre la anemia de los procesos infecciosos y la anemia ferripriva en cuanto al padrón Fe

Las infecciones virales pueden producir anemia hemolítica o anemia hipoplasica con depresión del sistema eritropoyetico.  Durante las infecciones bacterianas el mecanismo de producción de la anemia es casi siempre multifactorial.  En las infecciones cronicas puede existir anemia microcitica hipocromica con hierro serico bajo, capacidad latente baja, indice de saturación normal y aumento de los depósitos de hierro en la medula osea.

8-Los principales factores que intervienen en el proceso vasooclusivo de la sicklemia son: _____, _____, _____, ____, ____

9-La crisis vasooclusiva de la sicklemia más frecuente son ______, ______, ______ y la más grave es la que ocurre en ____

10-Las principales indicaciones de exsanguineo transfusión son: ______________, ________________, _____________

11-Las crisis hematologicas del sicklemico son ______________, _______________, ____________, _______________ mencione el principal parametro terapeutico
· Crisis Clínica o Vasooclusiva

· Crisis hiperhemolítica, caída brusca de la Hb, reticulocitosis, deficit G6PDH, 

· Crisis de secuestro, agudización de la anemia, ansiedad, palidez, exantema, esplenomegalia.

· Crisis aplasticas, caida de la Hb, toma del estado general, fiebre, reticulocitos disminuyen, afección parvovirus

· Crisis megaloblastica, reticulocitopenia, hiperplasia megaloblastica del sistema eritropoyetico.

12-El diagnostico de la sicklemia se puede hacer en la etapa prenatal.  El diagnostico de laboratorio se realiza apoyado en 

· Interrogatorio (APF), raza negra

· Diagnostico se confirma por medio de la electroforesis de hemoglobina y prueba de solubilidad.

13-Las principales funciones de la plaqueta son: _______________, ________________, ________________

14-Los elementos que constribuyen en mantener la sangre fluida son: ______________, ______________, __________

15-Las trombopatías y las tromboastenias son trastornos _____________ de las plaquetas y sus manifestaciones clinicas fundamentalmente son: ___________, _____________, ____________, ____________ y cuando se produce sangramiento debe tratarse con ____________, ______________.  Estos enfermos no deven ingerir medicamentos que tengan acción __________________ plaquetaria.

16-El elemento disparador de la coagulación es _________________ que se asocia con _________________ pero activan a _______________ y generar trombina.
17-El complementario más util después de establecido el diagnostico de trombopenia es _____________________

18-Mencione las principales indicaciones de concentrado de plaquetas y con que otro diagnostico podría combinarse en un paciente hematologico sangrando.  Con esta terapeutica que enfermedad puede adquirirse.

