DEPARTAMENTO: BIOANÁLISIS CLÍNICO.

ASIGNATURA: Diagnóstico I.               FECHA: ____________________

UNIDAD 2
CLASE: 21-22 

ASUNTO: Sistema hemolinfopoyético.
SUMARIO: 2.5. Hemostasia, Principales componentes del sistema hemostático. Pruebas que miden la Hemostasia Primaria y Secundaria. Trombocitopenias. Púrpura trombocitopénica inmunológica
OBJETIVOS: 
1- Interpretar la Hemostasia, Principales componentes del sistema hemostático. Pruebas que miden la Hemostasia Primaria y Secundaria. Trombocitopenias. Púrpura trombocitopénica inmunológica
         ACTIVIDAD INICIAL: 
· Organización del grupo.

· Chequeo del porte y aspecto personal.

· Pase de lista.

INTRODUCCIÓN:

Preguntas de comprobación.

1- ¿Cuál es la secuencia de maduración de las plaquetas?
2- ¿Cuáles son las funciones de las plaquetas?
3- ¿Qué es la hemostasia? 
DESARROLLO:
Hemostasia: 

La hemostasia comprende todos los mecanismos fisiológicos que previenen y detienen la hemorragia, así como restaurar el flujo circulatorio.
La hemostasia comprende 3 etapas coordinadas en estrecha relación.
      1-    Hemostasia primaria.

2- Hemostasia secundaria (coagulación)

3- Fibrinolísis

Los sistemas implicados en los mecanismos hemostáticos mantienen un equilibrio entre los factores procoagulantes y anticoagulantes de la sangre, bajo estas condiciones la sangre circulará por los vasos sanguíneos, mientras que su alteración puede provocar cuadros hemorrágicos o tromboembólicas.

Principales componentes del sistema hemostático.

· Pared Vascular

· Plaquetario

· Mecanismo de la coagulación sanguínea 
· Proceso de la coagulación

· Sistema Fibrinolítico.

· Inhibidores fisiológicos del mecanismo de la coagulación 

· Sistema Quinina 
· Sistema Complemento
La hemostasia consta de 4 fases:
· Vasoconstricción en el área afectada

· Formación del trombo de plaquetas sobre la superficie vascular lesionada (Hemostasia primaria)

· Coagulación, formación del trombo de fibrina

· Eliminación de los depósitos de fibrina o Fibrinolísis
Las plaquetas o  trombocitos  están distribuidos 2/3 en la circulación y 1/3 en el bazo u otro sitios extravasculares y tienen una vida media de 7 a 11 días desempeñando funciones muy importantes en la hemostasia primaria. 

Factor Plasmático. Está constituido fundamentalmente por proteínas plasmáticas que circulan en forma inactiva y que son las siguientes: 

· I Fibrinógeno




 
· II Protombina            



 
· III Tromboplastina
 
· IV Iones de Calcio
·  V Proacelerina



 
· VII Proconvertina                                  
 
· VIII Factor Antihemofílico A 
·  Factor VIII Von Willebrand(FVW)
·  Factor VIII Ag.reacción inmunitaria VIIIc acció  procoagulante 
· IX Factor Antihemofilico B o Christmas
· X Stuart Power
· XI Factor antihemofílico C 
· XII Antecedente Tromboplastínico del Plasma
· XIII F. Estabilizador de la Fibrina
· Factor Fitzgerald ( KAPM)
· Factor Flecher ( Precalicreína )
· Proteína C      Proteína S 
Pruebas que miden la Hemostasia Primaria y Secundaria

                                                            Prueba del Lazo






 Tiempo de Sangramiento


Hemostasia Primaria
  Conteo de Plaquetas






  Retracción del coágulo
                                                            Evaluación de las plaquetas en sangre periférica
                                                              Tiempo de Coagulación







    Tiempo de Protrombina

          Hemostasia Secundaria           TPT Kaolín

                                                  Consumo de Protrombina





                Tiempo de Trombina




                Dosificación de Fibrinógeno

                                                   Dosificación de factores de la coagulación
Factores de la fase extrínseca e intrínseca
	Fase extrínseca
	Fase intrínseca 

	I 
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	II 
	II 

	V 
	V 

	VII 
	VIII 

	X 
	IX 

	
	X 

	
	XI
XII 
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TROMBOCITOPENIAS
La trombocitopenia es la disminución del número de plaquetas circulantes por debajo de 100 x 109/L.

Aunque los valores de referencia de la normalidad están entre 140 y 400 x 109/L, muchos sujetos sanos tienen una concentración de plaquetas entre 100 y 140 x 109/L, por lo que cifras inferiores a 100 x 109/L se consideran una trombocitopenia franca. 
Las trombocitopenias se clasifican, según su intensidad y riesgo de sangrado, en: moderadas, cuando las plaquetas están entre 60 y 100 x 109/L; marcadas, entre 20 y 60 x 109/L y graves, menos de 20 x 109 /L.

Las trombocitopenias pueden ser agudas o crónicas y deberse a alteraciones de la médula ósea (centrales) o a afecciones de las plaquetas circulantes (periféricas), es decir, por uno o varios de los tres mecanismos siguientes: disminución de la producción en la médula ósea, incremento del secuestro en el bazo y destrucción acelerada de las plaquetas 
Para determinar el origen de las trombocitopenias en cada paciente deben ser estudiados detenidamente:

la extensión de sangre periférica, el aspirado de médula ósea y la biopsia, de conjunto con una evaluación del tamaño del bazo por palpación, ultrasonografía o tomografía axial computarizada (TAC).
Púrpura trombocitopénica inmunológica

La púrpura trombocitopénica inmunológica (PTI) presenta 2 formas clínicas: aguda, que ocurre sobre

todo en la infancia; y crónica, que predomina en la edad adulta. Las características clínicas de ambas formas difieren 
En las formas agudas, por lo general existe el antecedente de una infección viral y casi siempre remiten sin tratamiento, mientras que las formas crónicas tienen un comienzo insidioso y rara vez remiten sin tratamiento. Los pacientes con ambas formas presentan púrpuras cutáneas, hemorragias en mucosas y trombocitopenias severas menores de 20 x 109/L. También pueden aparecer complicaciones graves como hemorragias intracraneales, aunque son poco frecuentes.
EPIDEMIOLOGIA
La incidencia anual de la PTI aguda se estima entre 2,5 a 6 por 100 000 niños, en igual proporción de sexos. El pico de edad es de 6 años. Una historia de una enfermedad infecciosa viral precedente esta comúnmente asociada con el desarrollo de la PTI aguda. La trombocitopenia es severa, definida con un recuento plaquetario menor de 20 x 109/L en más 75% de los pacientes.

Del 50% al 80% de niños con PTI aguda pueden tener anticuerpos antiplaquetarios que reaccionan con glicoproteínas de la membrana.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Un niño con PTI se presenta con un súbito comienzo de equimosis (moretones), petequias (diminutos puntos rojos debajo de la piel que son resultado de hemorragias muy pequeñas) o sangrado en mucosas como epistaxis. Típicamente el niño se encuentra bien y tiene una historia de infección viral reciente de 1-3 semanas
1. presencia de petequias y equimosis en zonas de roces y de alta presion capilar  
2.  presencia de vesículas hemorrágicas y bulas en mucosa oral en  las trombocitopenias  severas
      3.  "no debe existir esplenomegalia"  
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CAUSAS DE TROMBOCITOPENIA: 
POR DISMINUCIÓN O DEFECTO EN LA PRODUCCIÓN: 
CONGÉNITAS:
-Síndrome de Fanconi 
-Trombocitopenia     Hereditaria 
-Leucemia Congénita 
-Rubeola neonatal
-Ingestión materna de tiacidas 
ADQUIRIDAS:
-Anemia Aplástica 
-Infiltración medular
-Fibrosis medular
-Infecciones
-Drogas
-Nutricional 
POR AUMENTO EN LA DESTRUCCIÓN: 
CONGÉNITAS:
-Drogas
-PTI materna
-Aloinmune neonatal
-Infecciones
-Eritroblastosis fetal
ADQUIRIDAS:
-PTI
-Pos transfusional 
-Colagenosis 
-Infecciones
-Microangiopatías 
-PTT
-Drogas
- (HPN)
-Nutricional 
POR SECUESTRO: 
Hiperesplenismo
Hepatopatías crónicas
Talasemia mayor
CAUSAS DE TROMBOCITOSIS: 

· SÍNDROMES MIELOPROLIFERATIVOS CRÓNICOS
· ENFERMEDADES INFLAMATORIAS
· HEMORRAGIAS AGUDAS
· ANEMIAS HEMOLÍTICAS
· ANEMIA FERROPÉNICA
· ENFERMEDADES MALIGNAS 
· POSTESPLENECTOMÍA
· DROGAS
· EJERCICIO
ALTERACIONES DE LA FUNCIÓN PLAQUETARIA:
CONGÉNITO:
      - Síndrome Bernard Soulier 
      - Tromboastenia de Glanzman 
      - Déficit de los gránulos plaquetarios 
· Enfermedad del pool de Almacenamiento 
· Síndrome May Heggelin 
· Anomalías en las vías del Acido Araquidónico 
ADQUIRIDO:
      -      Drogas                           - Hepatopatías
·  Uremia                           - CID
·  Neoplasias                     - PTI
·  Cardiopatías 
Principios generales del tratamiento sustitutivo
· Efectuar un diagnóstico correcto
· Determinar la severidad del defecto
· Establecer el mínimo nivel hemostático necesario para tratar cada situación clínica
· Valorar la vida media del factor infundido
· Conocer las características de cada preparado (inactivación viral, concentración factor, grado de pureza)
· Elegir el modo de administración más correcto
· Realizar estudios de farmacocinética
Terapia sustitutiva

· Concentrado de eritrocitos
· Concentrado de plaquetas
· Plasma fresco congelado
· Crioprecipitado 
· Concentrado de factores de la coagulación
Concentrado de plaquetas
Utilizado en pacientes con trastornos plaquetarios (cualitativos/cuantitativos)
· Profilaxis
· Tratamiento de eventos hemorrágicos
Plasma fresco congelado
Se obtiene por centrifugación de la sangre total en las primeras 6 horas de obtenida.
Cada unidad o bolsa contiene
 250-300 ml de plasma
Cada mililitro contiene 0.6-1 u de cada factor de la coagulación
Dosis recomendada: 
10-15 ml/kg/dosis
Frecuencia de administración varía según el factor a elevar
Indicaciones
· PTT
· Reposición de factores de la coagulación en ausencia de tratamiento sustitutivo específico
· CID
· Enfermedad hemorrágica del recién nacido
· Reversión de terapia con anticoagulantes orales
· Tiene indicaciones específicas.
· No indicado para reemplazo de volumen
· No debe ser utilizado para el reemplazo de factores deficientes selectivamente
· No utilizarlo como profilaxis de tiempos de coagulación prolongados si el paciente no presenta manifestaciones hemorrágicas o no va a someterse a una intervención quirúrgica 
Concentrado de factores de la coagulación 
Derivado plasmático que sustituye el factor de la coagulación  deficiente.
Fibrinas adhesivas 
Con propiedades hemostáticas locales y estimula reparación de heridas. 
· Fibrinógeno
· Trombina
· Factor XIII
· Antifibrinolíticos    

ACTIVIDAD FINAL:

Se realiza el resumen de la clase.

Preguntas de comprobación:
1- ¿Qué es la Hemostasia?

2- ¿Qué etapas comprende la Hemostasia?

3- ¿Qué pruebas de laboratorio miden la Hemostasia primaria y Secundaria?

4- ¿Qué son las trombocitopenias y cómo se clasifican? 

      5-   ¿Qué es la enfermedad  de Púrpura trombocitopénica inmunológica (PTI)?
TRABAJO INDEPENDIENTE:
-  Paciente femenina de 5 años de edad, que acude a consulta de hematología con petequias, presentó cuadro de febrícula de posible etiología viral hace aproximadamente 15 días. Se sospecha una Púrpura trombocitopénica inmunológica.

 Hemograma con hemoglobina en 130g/L.

Tiempo de coagulación: 15 min.

Tiempo de sangramiento (Duke):10 min.

 Plaquetas 248X 109/L

 Plaquetas 20 X 109/L

 Coágulo hiporretráctil.

a) Seleccione e los exámenes hematológicos que son compatibles con la enfermedad que se sospecha. 
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