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RESUMEN

Introduccién: La hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario ligado al
cromosoma X, se caracteriza por una deficiencia en la produccion de factores de
coagulacion, principalmente el factor VIII (Hemofilia A); que trae como
consecuencia, sangrados excesivos que pueden ser espontaneos y se presenta
posterior a lesiones o intervenciones quirdrgicas. La atencion odontoldgica en
pacientes pediatricos que padecen hemofilia tipo A severa es fundamental, y debe
estar orientada hacia el cuidado minucioso y preventivo por parte del profesional;
al mismo tiempo, debe ser manejado de forma multidisciplinaria; a tales efectos,
se realizo una investigacion de tipo explicativa, descriptiva con el objetivo de
describir el proceso en el manejo odontolégico de un paciente portador de
Hemofilia Tipo A severa. Reporte de Caso: Paciente preescolar, masculino de 3
afios de edad, portador de Hemofilia Tipo A severa, el cual present6 osteomielitis
cronica en la region mandibular izquierda, posterior a un traumatismo con
inflamacidn gingival, atendido en el Servicio de Avaipacf, ubicado en la ciudad
Hospitalaria Dr. Enrique Tejera en mayo 2022. Se le realizaron tratamientos
odontoldgicos preventivos, restaurativos y quirargicos con la finalidad de mejorar
su salud bucal y calidad de vida. Conclusion: La hemofilia tipo A severa aumenta
el riesgo de complicaciones durante los procedimientos odontoldgicos y calidad

de vida. En este contexto, la colaboracion del pediatra, hematdlogo, odont6logo y equipo
multidisciplinario es primordial para la salud integral de estos pacientes.
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Dental management of pediatric patient with severe type a hemophilia. case report

ABSTRACT

Aim: introduction: Hemophilia is an X-linked hereditary bleeding disorder,
characterized by a deficiency in the production of coagulation factors, mainly factor
VIII (Hemophilia A); which results in excessive bleeding that may be spontaneous
and occurs after injuries or surgical interventions. Dental care in pediatric patients
who suffer from severe hemophilia type A is essential, and should be oriented towards
thorough and preventive care by the professional; at the same time, it must be managed
in a multidisciplinary way; For this purpose, an explanatory, descriptive research was
carried out with the objective of describing the process in the dental management of
a patient with severe Hemophilia Type A. Case report: Preschool patient, 3-year-old
male, carrier of severe Hemophilia Type A, who presented chronic Osteomyelitis in
the left mandibular region, after a trauma with gingival inflammation, treated at the
Avaipacf Service, located in the Ciudad Hospitalaria Dr. Enrique Tejera in May 2022.
Preventive, restorative and surgical dental treatments were performed with the aim of
improving his oral health and quality of life. Conclusion: Severe hemophilia type A
represents a significant challenge for the oral health of patients who suffer from it;
the high predisposition to bleeding increases the risk of complications during dental
procedures and quality of life. In this context, the collaboration of the pediatrician,
hematologist, dentist and multidisciplinary team is essential for the comprehensive
health of these patients. In light of the above, severe hemophilia type A should not be
an impediment to access to quality dental care.

Keywords: Hemophilia, severe Hemophilia A, coagulation disorders, chronic
Osteomyelitis

Introduccién:

La hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario ligado al cromosoma X, se
caracteriza por una deficiencia en la produccion de factores de coagulacion,
principalmente el factor VIII (Hemofilia A) o el factor IX (hemofilia B), factores que
son esenciales para la formacion de coagulos sanguineos; cabe resaltar, que esta
patologia afecta principalmente al sexo masculino y su consecuencia es la produccion
de sangrados excesivos que pueden ser espontaneos, posteriores a lesiones o
intervenciones quirurgicas. La hemofilia se origina por mutaciones en los genes que
codifican los factores VIII y IX de la coagulacion. Estas mutaciones pueden ser
heredadas de padres con hemofilia o surgir espontaneamente como una nueva
mutacion. La Hemofilia A (HA), es la forma mas coman y representa alrededor del
80% de los casos. Se debe a una deficiencia del factor VIII y la Hemofilia B (HB)
afecta al 20% restante de los pacientes con hemofilia y se asocia a una deficiencia del
factor IX. La gravedad de la hemofilia se clasifica segun la actividad plasmatica del
factor VIl o IX. En tal sentido, se tiene Hemofilia Grave con un Nivel de factor
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inferior al 1% de lo normal; Moderada con un Nivel de factor entre 1% y 5% de lo

normal y la Leve Nivel de factor superior al 5% pero inferior al 40% de lo normal
(1,2,3,4,5)

La hemofilia A (HA) se define como una deficiencia del factor VIII, se caracteriza
por manifestaciones hemorragicas causadas por las bajas concentraciones plasmaticas
del factor VIII , alterando el proceso de hemostasia; por lo general, tiene un patrén de
herencia recesiva ligada al cromosoma X , esto significa que la mujer es la portadora
del gen mutado en uno de sus cromosomas X, mostrandose asintomatica (portadoras
sanas) o presentando sintomas leves de hemorragias; mientras los hombres necesitan
solo un cromosoma X con la mutacién para manifestar la enfermedad. En tal sentido,
los varones con hemofilia A nacen de madres portadoras y no pueden transmitir la
enfermedad a sus hijos varones, ahora bien, las hijas de un hombre con hemofilia A
tienen un 50% de probabilidades de ser portadoras; esto no influye en la ascendencia
u origen étnico. La frecuencia de la deficiencia de FVIII (Hemofilia A) es de
aproximadamente 1 de cada 5.000 a 10.000 nacimientos en varones. (2:3:6)

En la poblacion con hemofilia A severa, durante la primera infancia, por lo general
los signos de hemorragias suele ser tardias, generalmente después del primer afio de
edad; por lo tanto, cuando el paciente pediatrico empieza a caminar y a explorar su
mundo aparecen los signos, esto es debido a los niveles de actividad fisica y
exploracion del entorno, incrementando la probabilidad de lesiones y, por
consiguiente, de sangrado® ") ; sin embargo, el cuidado de la salud bucal debe iniciarse
a partir de la etapa gestacional o de los 6 meses de edad, para minimizar el riesgo de
hemorragias; por esta razon, el rol del odontopediatra , el hematdlogo es fundamental,
ya que estos son los encargado de informar a los padres sobre el cuidado bucal
temprano. (8910

La atencion odontolégica en pacientes con hemofilia A severa (HA) debe estar
orientada en un enfoque integral y preventivo, a objeto de garantizar y evitar
complicaciones bucales lo que repercute en el bienestar del paciente; es por ello que,
casos como estos, deben ser manejados por profesionales que tengan sus
conocimientos actualizados, apoyandose en un equipo interdisciplinario. 11:12)

La hemofilia A severa se caracteriza por una variedad de manifestaciones clinicas
relacionadas con el sangrado excesivo. Estas manifestaciones pueden ser espontaneas
0 desencadenadas por un traumatismo, se presentan principalmente en mucosas,
encias, articulaciones y piel. La severidad de la hemofilia A, determina la frecuencia
e intensidad de estas manifestaciones. Los pacientes con hemofilia leve pueden
experimentar sangrado ocasional, mientras que aquellos con hemofilia severa pueden
presentar sangrados frecuentes. t2:7:9:13.14)

La osteomielitis cronica es una infeccién 6sea persistente de larga duracion descrita
por primera vez en 1972 por Giedion, esta, afecta principalmente a adultos, aunque
también puede presentarse en nifios y adolescentes, con mayor prevalencia en el sexo
masculino. A pesar de su baja incidencia, esta patologia representa un desafio clinico
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significativo debido a su complejidad e impactando en la calidad de vida de los
pacientes. Su etiologia es multifactorial, en la cual interactdan factores infecciosos,
inmunol6gicos y genéticos, su presentacion clinica es heterogénea, lo que dificulta su
diagnostico y tratamiento. (5:16)

Las manifestaciones clinicas de la osteomielitis cronica se caracterizan por sintomas
inflamatorios locales, como dolor 6seo, parestesias, eritema y edema, que pueden
limitar la funcionalidad de la zona afectada, a su vez, causa la metafisis de los huesos
largos, especialmente el fémur, la tibia, mandibula, esternon y vértebras. En algunos
pacientes, pueden presentarse fiebre y alteraciones cutaneas. 617"

La mayor presencia de osteomielitis es la zona de la mandibula, se explica por varios
factores. Anatomicamente, la mandibula presenta placas corticales menos densas y
una vascularizacién méas abundante, lo que facilita la diseminacién de infecciones.
Ademas, la mandibula recibe su irrigacion de mdaltiples vasos, lo que dificulta el
control de la infeccion. Por el contrario, el maxilar, con placas corticales mas densas
y una vascularizacion mas limitada proveniente del haz neurovascular alveolar
inferior, ofrece una mayor resistencia, Sin embargo, factores como enfermedades
sistémicas que comprometen las defensas del huésped pueden aumentar el riesgo de
osteomielitis. 48

Objetivo

El objetivo del presente trabajo es describir el manejo odontologico e
interdisciplinario de un paciente pediatrico masculino de 3 afios de edad, portador de
Hemofilia Tipo A severa que presentd osteomielitis cronica en la region mandibular
izquierda, posterior a presentar traumatismo; el cual fue atendido en el Servicio de
Avaipacf, ubicado la ciudad Hospitalaria Dr. Enrique Tejera, donde se realizaron
tratamientos odontoldgicos preventivos , restaurativos y quirdrgicos con la finalidad
de mejorar su salud bucal y calidad de vida, resaltando la importancia del manejo
odontolégico e interdisciplinario al momento de abordar y tratar a pacientes Pediatrico
con Hemofilia Tipo A severa.

En este reporte de casos se realizd la valoracion de un paciente pediatrico con
Diagndstico de Hemofilia Tipo A severa, el cual fue atendido en el periodo de mayo
2022, en el Servicio de Avaipacf ubicado la ciudad Hospitalaria Dr. Enrique Tejera,
se realizo el consentimiento informado, con fines de la investigacion.
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Reporte de Caso

Se trata de paciente preescolar masculino de 03 afios de edad, natural y procedente de
la localidad, portador de hemofilia tipo A severa con control regular por el servicio
de Hematologia; el cual, cuya madre refiere inicio de enfermedad actual un mes previo
a su ingreso al centro hospitalario por presentar traumatismo en region mandibular
izquierda concomitante aumento de volumen ipsilateral.

Al ingresar, el paciente fue evaluado de manera inmediata por pediatria y
hematologia, diagnosticandose un estado de shock hipovolémico hemorrégico, por lo
cual fue trasladado a cuidados intermedios donde se instaurd una estrategia agresiva
de reposicion volémica con concentrado globular, logrando asi estabilizar sus signos
vitales y pardmetros metabolicos.

Posteriormente, fue interconsultado por el servicio de cirugia bucal y maxilofacial. En la
evaluacion del examen clinico intraoral, se evidencié un aumento de volumen gingival en la
region izquierda, asociado a las unidades dentarias # 75 y 74, el cual se extendia hasta el
fondo del vestibulo mandibular ipsilateral. La mucosa se mostraba eritematosa, hipoplasica,
dolorosa a la palpacion y limitacion en la oclusion. Ademas, se observo gingivorragia activa
y presencia de trazas hematicas en dicha region. (Figura 1)

Tt o

Figura 1 Imagen Intraoral Inicial (A 'y B)

Se indico manejo interdisciplinario con los servicios de hematologia y pediatria.
Inicialmente, se instaur6 terapia antimicrobiana con clindamicina y cefotaxima ante
el considerable aumento de volumen en la region mandibular izquierda, el cual al
inicio se consider6 una infeccion de piel y partes blandas; Sin embargo, debido a una
reaccion alérgica, se suspendid este esquema terapéutico. Posteriormente, indicando
amoxicilina con &cido clavulanico durante cuatro dias. Paralelamente, se solicito un
estudio de tomografia computarizada por el servicio de Maxilofacial.

El estudio revel6 imagen hipodensa en el trabeculado 6seo del tercer cuadrante
mandibular, con expansion de la cortical vestibular y presencia de imagenes
osteoliticas intradseas isodensas asociadas a la zona intraradicular de la unidad
dentaria 75. Estos hallazgos permitieron descartar el diagndstico inicial de infeccion
de piel y partes blandas,por lo cual se estableci6é el diagndstico de lesién ocupante
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de espacio (LOE) en la region mandibular izquierda (Figura 2,3) Por lo cual ,se
indico la realizacion de una biopsia para confirmar el diagndstico histopatologico.

Figura 3: Tomografia Computarizada de Haz Cdnico
A: corte Frontal, B: Corte Lateral, C: Corte Submento vertex

En cuanto a la Biopsia se tomO en cuenta las indicaciones suministradas por el
servicio de hematologia, administrando concentrados de factor VIII activado
recombinante ( Novoseven), 2 ampollas 1 mg, endovenoso, justo antes de la toma de
la biopsia; seqguidamente, una ampolla de 1 mg endovenosa (Novoseven), cada 3 horas
por 24h; luego una ampolla de 1mg ,endovenosa cada 4h por 24 horas; finalmente, 1
ampolla de 1 mg endovenosa, cada 6 horas por 48h; al mismo tiempo, acido
tranexamico (ciclokapron), 250 mg endovenoso o cada 8 horas por 5 dias.

Al momento de la biopsia se procedié a realizar inicialmente un PAAF(Puncion
Aspiracion con Aguja Fina), obteniendo liquido amarillento de tipo seroso, olor su-
generis para la indicacion de citologia, posteriormente se realizo la enucleacion de la
unidad dentaria 75# y la toma de muestra de fragmentos de tejido duro y blando, se
tomaron 05 fragmentos de tejido blando obtenidos de una base sesil, color pardo
oscuro, superficie irregular de consistencia blanda, de tamafio que varian de 8mm X
10mm de bordes irregulares asociados a UD 74 y 75. Se obtuvo 04 fragamentos de
tejido duro de color pardo grisaceos y oscuros, superficie irregular de consistecia
petrea de tamafio ente 5mm x 7 mm de bordes irregulares asociados a UD 75.
Finalmente se procedid al curetaje, lavado y limpieza de la zona afectada para su
posterior control.
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En el estudio microscopico, las secciones histolégicas examinadas mostraron
fragmentos tisulares constituidos por tejido fibroconectivo denso, con necrosis por
licuefaccion, un severo infiltrado inflamatorio mixto representado por linfocitos,
plasmocitos y leucocitos polimorfonucleares; adicionalmente se identifican cimulos
de material basofilico correspondiente a colonias bacterianas; concluyendo con un
hallazgo histoldgicoa osteomelitis crénica.

Posterior a la odontectomia UD# 75, 5 meses posterior se hicieron citas control de
valoracion del &rea tratada para observar la evolucidn, tanto clinica como radiogréafica
(Figura 4); a su vez se refiere al servicio de odontopediatria para la atencion, manejo
y abordaje del paciente, reforzar la parte preventiva y asesorar sobre el regimen
alimentario a seguir.

Figura 4: Imagen Panoramica posterior a la odontectomia y abordaje
quirargico

En la evaluacion intraoral, se evidencié la presencia de placa bacteriana, calculo
dental y manchas extrinsicas por medicacion. (Figura 5).
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Figura 5 A: Arcada superior
B:Frente

Para el manejo odontoldgico del paciente se prestd atencién a las indicaciones del
hemat6logo, y se administr6 Novoseven, 1 Mg antes de la realizar la limpieza
ultrasénica Odontolégica, via endovenosa; de igual manera, se conto con el apoyo del
servicio de enfermeria para la administracion del medicamento 1 hora antes del
procedimiento (Figura 6)

=9
= &\ ol
o n " ‘

Figura6 Ay B: Servicio de enfermeria administracion del medicamento 1
hora antes del procedimiento Novoseven, 1 Mg
C: Realizacion de limpieza con ultrasonido

Asuvez, se le realizo tratamiento preventivo,sellantes en las unidades # 64,65 (Figura
7), topificacion con barniz de fluor (3m clinpro floruro de sodio al 5%) , orientando a
la madre en la alimentacion, técnica de cepillado e higiene oral y como
recomendacion final evaluacion odontoldgica cada 3 meses.

Figura7

A: Arcada Superior
B: Arcada Inferior
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Discusion

La osteomielitis, es una infeccion 6sea progresiva, causada por bacterias, que afecta
con mayor frecuencia placas corticales, tejidos peridsticos y la metéfisis de los huesos
en crecimiento, mayoria de los casos se producen después de un traumatismo 6seo o
una cirugia 6sea especialmente en pacientes pediatricos. La osteomielitis en pacientes
pediatricos suele ser inespecificos, dificultando su diagndstico, sin embargo, entre los
sintomas que pueden presentar tenemos fiebre, alteraciones cutaneas, inflamacion
local, como dolor 6seo, parestesias, eritema y edema, que pueden limitar la
funcionalidad de la zona afectada; presentandose especialmente el fémur, la tibia,
mandibula, esternon: (16:17:18),

En comparacidn con nuestro caso se presentd posterior a un traumatismo en la regién
mandibular izquierda, presentando edema e inflamacion local, a nivel oral se presentaba
una mucosa eritematosa, hipoplésica, dolorosa a la palpacion, por lo tanto, comprender los
procesos de crecimiento 6seo y los factores de riesgo asociados es fundamental para
reconocer los signos clinicos para asi establecer un tratamiento oportuno, evitando
complicaciones a largo plazo.

La radiografia sigue siendo la mejor forma de detectar la osteomielitis cronica, a
traves de ella se suelen observar lesiones liticas con esclerosis progresiva, lesiones
focales y multifocales dseas, por lo cual se recomienda la realizacidon de resonancia
magnética y tomografias computarizadas haz conico para su diagnostico, debido a su
alta sensibilidad para detectar osteomielitis, alto detalle en cuanto a la anatomia y
muestra mejor resolucion de los tejidos blandos. 9

En este caso se seleccioné la tomografia computarizada de haz conico , para tener una
mejor precision y poder obtener varios cortes radiograficos, ayudandonos a un mejor
diagndstico, alta precision anatomica, observando las unidades dentales afectada,
mostrando imagen hipodensa en el trabeculado 6seo del tercer cuadrante mandibular,
con expansion de la cortical vestibular y presencia de imagenes osteoliticas intradseas
isodensas asociadas a la zona intraradicular de la unidad dentaria 75, mostrando una
excelente resolucion de los tejidos blandos

Un diagndstico temprano y preciso de la osteomielitis es crucial para iniciar un
tratamiento efectivo para asi evitar complicaciones, por lo tanto, la evaluacion debe
ser exhaustiva, incluyendo estudios de imagen y cultivos microbiologicos, a su vez,
incorporando la colaboracion entre diferentes especialidades para garantiza un manejo
integral de la infeccion y sus posibles secuelas. ?® En nuestro caso para el analisis
contamos con un estudio de tomografia computarizada de haz conico y la realizacion
de biopsia para contar con un diagnostico histopatoldgico.

El tratamiento de la osteomielitis cronica es complejo y requiere un enfoque
individualizado. La combinacién de terapia antibi6tica y quirdrgica es esencial para
lograr erradicar la infeccion, preservar la funcion del hueso afectado y prevenir la
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recurrencia. EI desbridamiento quirargico es fundamental para eliminar el tejido
infectado y el hueso necrotico ayudando a crear un ambiente favorable para la accién
de los antibidticos ya que la presencia de biofilms bacterianos y especies anaerobias,
especialmente en infecciones orales, dificultan el tratamiento requiriendo terapias
antibioticas prolongadas. (2020

En nuestro caso se manejaron tanto la terapia antimicrobiana como la quirdrgica,
logrando buenos resultados erradicando y previniendo la recurrencia de la infeccion
manteniendo la funcién del hueso afectado, sin embargo, se recomienda estar en
constante evaluacion.

El manejo odontoldgico de pacientes con hemofilia requiere un de un enfoque integral
y multidisciplinario, que involucre a profesionales de diversas areas para garantizar
una atencion completa y efectiva, por lo cual, deben tener los conocimientos,
experiencia y capacidad en el campo para tratar los trastornos de la coagulacion
adecuadamente ©21112.13) En nuestro caso se contd, con la presencia de especialistas
entre ellos hematologia, pediatria, enfermeria, bioanalista, cirugia maxilofacial,
odontopediatria para el manejo y abordaje integral, detectando de forma temprana,
realizando seguimiento meticuloso y un plan de tratamiento personalizado para el
paciente.

La historia clinica completa es fundamental para el diagnostico y manejo adecuado de
la hemofilia, la cual debe incluir informacidn detallada sobre: datos demogréaficos,
antecedentes familiares, Historia médica personal, manifestaciones clinicas, habitos
de vida, aspecto psicosocial, exdmenes completos, todas las pruebas sanguineas de la
coagulacion y estudios de imagen radiograficas, que nos permita realizar un adecuado
diagnéstico, manejo y atencion de pacientes con hemofilia. ¢211):

En la practica odontologica, es fundamental tener en cuenta que la prevencién es la
base para tener una cavidad bucal saludable, sobre todo en pacientes portadores de
hemofilia severa, por esta razon, es de imperiosa necesidad, instruir a los cuidadores,
haciendo énfasis en la orientacion dietética, cuidado personal, correcta técnica de
cepillado, utilizacion de agentes fluorados de acuerdo a su edad, uso de hilo dental, la
aplicacion de sellantes de fosas y fisuras ® en tal sentido, se evita tratamientos
invasivos, formacion de lesiones de caries y enfermedad periodontal. 0:12)

Es importante hacer hincapié en que, los procedimientos no invasivos tales como,
limpiezas profilacticas, colocacion de sellantes y restauraciones pueden efectuarse sin
la colocacion del factor VIII' 2 Ahora bien, en caso de procedimientos invasivos
que requieren anestesia local con infiltracion, como son las exodoncias, tomas de
biopsias, o que se utilicen instrumentos pulsatiles que generen un sangrado, el
hematologo indicara la aplicacion de factor V111 de manera profilactica- )

De manera semejante, si existe presencia de hemorragia, se recomienda evaluar el
origen del sangrado, como lo son postexodoncia, sangrado gingival secundario,
deficiente higiene oral o trauma, sobre todo en edad temprana cuando comienza el
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recambio de unidades dentarias; ya que éstas, al presentar movilidad ocasionada por
la agresidn en el saco pericoronario del gérmen de la unidad dentaria permanente, se
traduce en un sangrado copioso, que generalmente finaliza con la exodoncia del diente
primario ®). Para el manejo del dolor agudo asociado a eventos de hemorragia se

recomienda el uso de Paracetamol o en casos muy severos opioide en hospitalizacién
(1,2,7,12)

Es fundamental, recomendar a los pacientes mantener un estilo de vida saludable,
tranquilo, practicando deportes, evitando los de alto impacto y direccionados a
mantener una condicion fisica adecuada, estabilidad osteomuscular, la coordinacion y
el mantenimiento de un peso adecuado. (:212:22.23)

Conclusién

La hemofilia tipo A severa representa un desafio significativo para la salud bucal de
los pacientes que la padecen, la alta predisposicion al sangrado aumenta el riesgo de
complicaciones durante los procedimientos odontologicos y en la vida diaria,
impactando negativamente en la calidad de vida e incluso poniendo en riesgo la vida
al no manejarse adecuadamente. En este contexto, la colaboracion entre el odontologo
y el hematdlogo es fundamental para un abordaje integral y eficaz de la enfermedad.
El hematdlogo, como experto de la condicion, debe proporciona la orientacion
necesaria para el manejo adecuado de la hemofilia, mientras que el odontélogo, debe
tener conocimientos y habilidades para garantizar la salud bucal del paciente. Este
debe estar enfocado siempre en la prevencion para evitar tratamientos complejos a
futuro. Es indispensable contar con un equipo multidisciplinario que incluya a otros
profesionales de la salud, como enfermeros, psicologos, fisioterapeutas y trabajadores
sociales; siendo esto necesario para brindar una atencion integral; de manera que, se
puedan abordar las diversas necesidades de los pacientes. En sintesis, la hemofilia
tipo A severa no debe ser un obstaculo para el acceso a una atencion odontolégica de
calidad.
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