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Alteraciones de la coagulacion en cardiopatias
congénitas ciandticas

Por los Dres.:
DerFina Armacio,” Ramon Casanova,®
¥ los Téenicas

Anprés Cruz, SiLvia Ropricuez, Yoranpa Cruz y MikTa CASTAREDA

Almagro, D). et al. Alteraciones de la coagulacién en cardiopaties eongénitas eciandticas, Rev.

Cub. Ped. 45: 1, 1973,

S¢ presentan los estudioz de la coagulacién sanguinea en 33 nifios portadores de cardiopatia
congénita; 12 la presentaban aciandtica y 21 ciandtica, Los resultados chtenidos en los pa-
cientes con cardiopatia congénila aciandtica fucron normales. El 66.69% de loz pacientes eia.
néticos présentaron alteracién de ln coagulacidn, La trombocitepenia fue Ja alteracién mas
frecuente encontrada. En & pacientes se halld disminucion ligera a moderada del faetor IX.
Ademas, un caso de ligera disminucidn de los factores ¥V y IX presentd alteraciones impor-
tantes de la funcidn plagquetarin que desaparecieron después del tratamiente quirdrgico. So
encontrd que laz alteraciones de la coagulaciéon estaban estrechaments relacionadas con la
elevacién del hemustéerito ¥ la edad de los pacientes, evidenciande qu: la hipoxia mamenide
pucde ser importante en o desarrollo de cetne aleraciones. Los estudios realizados no fue-
ron compatibles con ln presenein de cosgulacion intravascular diseminada en los pacientes

estucdiados.,

La presencia de manifestaciones he-
morragicas en pacientes con cardiopatia
congénita ciandtica sometides a ftrata-
miente quinirgico ha contribuide en
gran medida al desarrollo de la investi-
gacién del mecanismo hemostitico en
estos trastornos. Entre las numiltiples alte-
raciones encontradas se han reportado
con mayor frecuencia: trombocitopenia,
tiempo de sangramiente prolongade, dis-
minucién del fibrinégeno, tiempo de
protrombina prolongadoe, alteracién de
la retraccidon del eodgulo, alteracion del
test de generacidn de tromboplastina

{TGT) ¥ activacion del sietema fibrino-
litico® & 9, 14, 15, 18, 28 ¥ 24_

* Médico del Dpto. de Cardiclogin del Hos-
pital Infantil “William Soler™,

El mecanismo de produccién de las
alteraciones de la coagulacién halladas
en estos pacientes no ha sido totalmente
aclarado. Para Dennis y col®® serian
eonsecucnela de un sindrome de coagu-
lacidn intravascular diseminada (CID).
Sin embargo, en los estudios realizados
por Eker v Gilchrist® v Eker, Gilchrist,
Stanton v Hammond® no se encontraron
evidenciaz de este proceso.

El propdsito de este trabajo es la pre-
sentacion de los resultades de los estu-
dios de la coagulacién sangminea de 33
nifios portadores de cardiopalia congé-
nita; en 12 era aciandtica y en 21, cia-
ndtica,

MATERIAL Y METODO

Se esudiaron 33 pacicntes con cardio-
patia congénita, 12 de ellos, la presenta-



ban aciandética v 21 ciandlica, cuyas
edades Muctnaban entre 3 meses y 13
aios: 22 pertenecian al sexo femenino y
11 al masculino,

)¢ los pacientes con cardiopatia con-
genita aciandtica, 4 presentaban comu-
micacién interventricu'ar: 2, atrioven-
tricularis comunis; 1, comunicacién
interauricular; 1, persistencia del con-
ducto arterioso: 1, coartacion de la aorta
con ductus arterioso:; 1, estenosis adrtica
con ductus arterioso: 1, estenosis pulmo-
nar v 1 paciente, estenosis adrtica con
preudocoartacion.

De los easos con eardiopatia congénita
clandtica, 14 presentaban tetralogia de
Fallot: 2, tronco comiin; 2, transposi-
cion de grandes vasos; 1, estenosis pul-
monar; 1, tronco comun y drenaje anc-
malo de venas pulmonares, ¥y un paciente,
atresia tricuspidea,

A todos los pacientes se les realizaron
las siguientes pruchas de la coagulacién:
conteo de plaguetas? fibrindgeno,® fae-
tor 1L%' factor V.2 factor VII? factor
VILY factor IX? factor X,7 plasming-
geno! y productos de degradacién del
fibrindgeno v/o fibrina.'™

En un paciente se realizd ademis
tromboelastograma.’®  agregacion  pla-
quetaria con ADP? y factor 3 plaque-
tario Mt

RESULTADOS

Los resultados del estudio de la coagn-
lacién de 12 pacientes con cardiopatia
congénita aciandtica sc muestran en el
Cuadro L.

Ningiin caso presents alteraciones en
¢l mecanismo de la coagulacién, En <l
Cundro Il se muestran los resultados del
estudio de los pacientes con cardiopatia
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congénita ciandtica. En 14 casos (66.67¢ )
se evidencié alguna alteracion de la coa-
gulacion, IMiez (47.69:) preseniaron
trombocitopenia. Fue observada  dismi-
nueidn del factor 1X en 6 cazos (28,590 )
en 3, acompaiiada de trombocitopenia, en
1, de disminucién ligera de factor ¥V ¥
en 2 se presentdé como déficit aislade.
Un paciente presenté déficit ligero de
factores Il v III. En un caso s¢ observa-
ron cifras elevadas de fibrindgeno.

En ¢l Cuadro 111 se relacionan los ha-
Nazgos anormales en el estudio de la
congulacién y el hematéerito, A excepe
cién de un paciente, todos tenian un he-
matderito de 50 vol.% o mas., Nueve de
los 10 casos que presentaron tromboci-
topenia tenian un hematderito mayor
de 50 vol. 9% ; 3 enfermos con un hematé-
crito mayor de esta cifra presentaron
mimero de plaquetas normales; uno de
ellos, el caso 15 mostré funcidn plague-
taria alterada y déficit de factores V
y 1X; los otros 2 mostraron déficit ligero
de factores 11 y VII y déficit de faetor
IX respectivamente,

En el Cuadro IV se relacionan la edad
y el hematécrito con las alteraciones
halladas en los pacientes con cardiopatia
congénita ciandtica. En los 6 pacientes
de menos de un aio de edad, sélo 2
{33.3%:) presentaron alguna alteracion
de la coagulacién, 1 (16.6%) mostrd
trombocitopenia v el otro, ligero déficit
de factor 1X,

En el grupo de nifios de 1 a 3 aiios,
3 (60% ) tuvieron trombocitopenia. En
los 10 casos mayores de 3 afos, 9 (909)
presentaron alguna alteracion de la coa-
gulacién; 6 (609:) meostraron trombo-
citopenia; 1, déficit awslado de factor
1X: 1, déficit de factores Iy VIL y 1,
déficit de factores V y IX y alteraciones
importantes de la funcién plaquetaria.

R. C. P.
Euxeno.Frangna, 1873



En ¢l grupo de enfermos de menos de
un aie de edad, sélo hubo alteraciones
de la coagulacion en aquellos gue tenian
un hematdcrito de 50 vol. %6 o mis. En
los casos de 1 a 3 afos de edad, sélo
un paciente tenia un hematdéerito por
debajo de 50 vol 9%6. En los pacientes
de mas de 3 afios de edad, todos los casos
tenian un hematderito por encima de
50 vol. %o,

En la fig. 1 y en los Cuadros ¥V y VI
¢ muestra el estudio comparative del
caso 15, antes y después del tratamiento
quirdrgico. Este paciente presenté alte-
raciones eeveras de la funcién plaqueta-
ria ¥ déficit de factores V y IX. Después
del tratamiento quinirgico hubo una dis-
minueion del hematdéerite, una correc-
cign total de la funeidn plaquetaria ¥
aumento del factor IX.

e e

Fig. 1. Estudio trombioelastogrifico del coso 15, amtes v después del tratamiento quirdirgico.

R L Py
Enera.Feoaneno, 1973
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CUADRO 1
RESULTADOS DEL ESTUDIO DE 12 PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA
ACIANOTICA
I ASOS :E:: UGNOSTICD :-“ . n:::u?::n Fl:;Tll ruiﬁi ra::n:]rlt !l::?’tl nt::n} it n.:t:: I H:.:;I:.G:t’ FRODUCTOS DE umn:zu
1 |2a-m a"ﬁi"ﬁ 2370000 a2 a2 100 Ga 100 58 100 - 1
2 |am-F| CIV 218000 286 74 100 66 100 6o 100 - 2
3 p3a-F| ClAa  |152000 200 - 00 | 100 100 100 100 20 05
4 |saF |10 | 1840001 360 62 200 | 108 200 - - is 022%
5 |saF| CI1v |206000 268 | 200 | 200 02 200 - 02 27 0s
6 |am+| Avc |203000 388 140 | 100 02 180 - "2 2 04
7 ma-Mm m:ﬁ’-'# 200000 252 200 150 Ga - 200 100 - e
B |sMF| CIV  |210000 3ze 200 | 170 12 - 200 | 200 e o2
9 [3m-F| CI1V |204000 330 104 65 06 120 148 72 12 1
10 |sa-F| avc |iwo7000 300 104 76 68 72 - 68 15 2
11 laa-m| PCA | 158000 438 100 74 160 &0 = 160 = =
12 |ea-m|fieae | 150000 320 74 | 100 80 | 200 G2 | 66 - 1
Veioees . 1o0000[186- 436 | 30-200|84-200/68-170 | 8- 200| 56-200( 50-200| 1.5- 4 nasta 10

C1Y = Comunicacién interventricular,

C 1A = Comunicacién intersuricular.

AV C = Arrio ventricolaris comunis,
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CUADRO II
RESULTADOS DEL ESTUDIO DE 21 PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA

CIANOTICA
£as0 ‘?%mm'mﬂm TiS| ABMNOGERD |FACTOD 11 | FACTOR v | Ful TOR 11| FACTOR IIE | FACTOR 1X| FACTOR 1| PLASMKOGEND| PRODUCTOS OE OEGMADACION
I [wal %) [umam® ] {mg %) [k 1] [ 1] Lk % %) (& 4] %} Cudi F e} CEL  FIBR MO GE MO BTN
el ]
1 foser| T s | 52 81000 420 78 | 100 75 - - T2 15 10
2 pamff i) 66 | 92000 - 100 | 100 | 90 - - 72 - -
3 (|1 fane 31 176000, 302 0 100 Ge 0 25 o2 26 0%
a_ [ | R 39  |216000] 352 74 | 100 | 80 70 90 62 15 10
5 leer |0 ge Banoe 78 10000 290 GO o0 20 100 40 56 = -
-—15 jeam | v ae Faver 83 65000 = 0 = 86 70 25 s - 25
7 faar]|tgerme]| 61 97000 380 68 | 100 a5 70 68 100 3s 1
8 |mr|roerwa| 51 [176000] 328 | 42 [ 100 | %3 100 100 66 - 10
o bwwr | 1 g Fase 50 235000 - 100 160 148 152 - 100 ac 0125
10 |54F | fencocam|  G8 59000 e o2 63 8 = 40 140 - -
11l |t e Fasar 52 (115000 220 100 | 84 | 100 100 56 100 4 =
12 lmar | 1 e ramor 55 B1OO0 347 g2 64 T8 100 - &0 16 25
13 [wrF)T0w 30 "TMO00 418 100 a8 o2 200 4G G2 15 1
14 |rwu| 10v a7 162000 308 02 128 100 154 134 56 1% 1
15 [ear | 7o fane 72 |1m1000 - 84 52 80 200 %6 66 - 1
el R 40 (G000 280 70 | 104 100 200 06 84 21 =
17 w1 ge Fasee 6% 137000 = 74 80 132 200 - az T 25
18 [1F | T ge Fason 43 [131000| 260 180 - 84 200 180 | 200 19 0 25
19 | M) Trancs com S0 153000, 532 138 - 120 200 200 200 2 2
20 pan e | 55 198000 360 | 200 | - | B4 200 | 134 | 200 | - 025
21 3w |1 4w Fanon 5G| 194000 300 200 | 152 | 163 200 200 200 o =
DL e v e 3885 95 a8 o a3 Tt "M

T GY = Transposicion de grandes vazos.




CUADRO I1I

RESUMEN DE LOS HALLAZGOS ANORMALES EN PACIENTES CON CARDIOPATIA
CONGENITA CIANOTICA

casos | E0%P | pagndsnico | memardenito PLAGUETAS | FACTON T | FACTOR V | FacTOR Vi | FacTon ix
~ | SEXO I¥OL w) menm? %) () ) Y
i W0H=F | T de Foliat a2 81000 78 100 7% =
2 B =M | E PULMOMATL E-1-] V2000 [l s} 100 o0 —-—
3 Th=F |Tde Fallot 51 VIS OO0 7O W00 1] 25
5 DA=F | T de Follot a8 00 OO0 a0 o0 e A0
[ ah=M | T de Fallot a3 5000 70 - 86 5
7 Al =F | T de Raliot a1 D T000 [-1:] 100 aa a8
a8 BA-F | T de Falial 21 1T GO0 42 pl=1+] 53 00
4] SA=-F | Tronco comun =58 D000 o2 55 T8 40
1" TA-F | T de Follot 52 115000 100 &4 100 56
2 24-F | T ae Fallat =] 81000 az 84 78 =
3 “SM-F TGW 30 11000 VoD -1 A B0
15 BaA-F |T s Fallot 72 151000 a4 a2 80 16
17 2h =M |T ge Faliot L=t VT OO0 T4 By 132 e
%8 14-F |T de Fallot 43 131000 180 - a4 180

CUADRO 1V

RELACION DE LA EDAD Y EL HEMATOCRITO CON LAS ALTERACIONES HALLADAS
EN LOS PACIENTES CON CARDIOPATIA CONGENITA CIANOTICA

- Menores de Delao 2 ofos Mayores de 3 ahos
Alteracion 1 aho i B
HG casos)Hie.va W5 cozos) His. vl W10 cosos) | He veg
Trombocitopenio 1 G2 3 43-G5 G G- 83
Disminucidn del FI1I o o t ' 51 vl
Disminucibn del FV o v} i 2
Disminucidn del FVII [} o] 1 51
Dhsrinucion del FIX 1 50 o] ] 51 83
CUADRO V
ESTUDIO COMPARATIVO DEL CASO 15 ANTES ¥ DESPUES DEL TRAT \Mll'a.\"lﬂ
QUIRURGICO
Pruebos de Laboratorio | Antes del tratamiento | Despuées del trntﬂmmnh
Quirdrgico Quirdrgico
Hematocrito (vol %) 72 57
Factor V(%) 52 =
Factor 1X (%) 16 A A
Agregacion Plaque ta]
I ria con ADP (seqs) 70 . 10
Tromboelastograma re: 10 mm re 5 mm
k = 20 mm K= 7 mm
arm = 40 mm am = S3mm
ae -
R..C.

P.
Encno-Feengsa, 1973



CUADRO VI

ESTUDIO COMPARATIVO DEL FACTOR 3 PLAQUETARIO DEL CASO 15 ANTES
Y DESPUES DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO

Plusma rico en Plaguetas
Plasma pobre en Plaguetas

Control | Control | Pacrente] Paciente
Control | Pacente| Control | Paciente

Antes del tratarmento

45 70 70

120

Quirurgico seg seg seg seg
Despues del tratamiento 36 35 33 37
Quirdrgico seg. seg. seqg. seq

Ninguno de los pacientes estudiados
presentd manifestaciones hemorrigicas,

DISCUSION

En el estudio realizade se demuestra
que las alteraciones de la coagulaciém
se¢ presentan frecuentemente en pacien-
tes con cardiopatia congénila ciandtica.
La alteracién mas frecuente en nuestros
casos fue la trombocitopenia, hallazgo
reiteradamente  reportado®™191%20 Ta
caunsa de la trombocitopenia en las car-
diopatias congénitas ciandticas ha sido
objeto de controversias, y aun actual-
mente, poco ¢ conoee de su naturaleza
intima,

Aunque parece demostrado que la se-
veridad de la policitemia, hipoxia y edad
del paciente guardan una estrecha rela-
cién con la presencia de trombocitopa-
nia, 1% o] mecanismo mediante el cual
estos elementos influyen en su produe-
cion no ha sido aclarado. Para Ekert y
col® la presencia de un hematécrito
elevado determina la marginacién de las
plaquetas en los pequefios vasos sangui-
neos, por lo que ¢l conteo de plagquetas
de la sangre total en estos pacientes no
es un verdadero reflejo del pool de pla-
quetas circulantes.

RrR. C. P
Encnc.Feongas, 1973

Hartman!t en estudioz: de la médula
dsea encontréd megacariocitos abundan-
tes, pero la produccion de plaguetas es-
taba disminuida; sin embargo, esto no
ha sido comprobade por estudios pos
teriores.®

PPara algunos autores la trombocito-
penia en estos casos No €s Mas que una
manifestacién de un sindrome de CID,
sugiriéndosze el uso de la heparina en
estos pacientes.® %7

Posiblemente ¢l aumento de la visco-
sidad sanguinea y la disminucién del
flujo en la microcirculacion favorezcan
la formacién de tromhbos intravascalares.
Sin embargo, en otros cstudios realiza-
dos no sc han encontrado evidencias de
CID.5*1% En nuestro trabajo no encon-
tramos hallazgos caracteristicos de CID
en ningilin paciente, No es posible afir-
mar que la trombocitopenia sea siempre
consecuencia de un sindrome de CID u
otros mecanismos posiblemente relacio-
nados con la hipoxia jueguen un papel
importante en su produccién, por lo
tanto, no hay justificacién para el uso
indiscriminado de la heparina y su uti-
lizacién debe estar supeditada a la com-
probacién de este proceso, mediante el
laboratorio.
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Es interesante la presencia de dismi-
nucidn de factor IX en 6 de nuestroz
casos. No tenemos una explicacién clara
para este fendmeno, pero en algunos de
eatos pacientes posiblemente estuvo en
relacién con disfuncién hepitica provo-
cadacada por congestién ¢ hipoxia man-
tenida. Una explicacién similar podria
darge para la disminucién ligera de los
factores Il y VII encontrada en un caso.
El nifio que presentd cifras elevadas de
fibrindgeno presentaba un proceso infec-
cioso concomitecnte,

Uno de nuestros enfermos presentd
alteraciones importantes de la funcidn

plaquetaria que se normalizaron despudés
del tratamiento quirirgico, Este hallaz
go ha sido previamente reportado®?

Nuestros pacientes no presentaron evi-
dencias de fibrindlisis.

Parece que existen pocas dudas de que
las alteraciones de la coagulacién que
se presentan en las cardiopatias congéni-
tas ciandlicas estan muy estrechamente
relacionadas con la hipoxia v la polici-
temin, Sin emhargo, los mecanismos por
log euales se producen no han sido total-
mente aclarados,

SUMMARY

Almagro, ). et al. Changes of coagulation in cvanotic congenital heart disease, Rev, Cub.
Ped. 45: 1, 1973

Studies on Llood coagulation in 33 children bearing congenital heart disease, 12 with acyane-
tie heart discase and 21 with cyanotic heart disease, are presented. Resulis ohtained from
patients with acvanetic heart discase were normal, Changes of coagulation were ohserved in
66.60: of cyanotic patients, Thrombioeytopenia was the most frequently found change, In &
patients, a slight-te-modarate deerease of factor 1X was found, A case, in addition 10 a slight
decrease of factors V oand 1X, had significant changes of platelet funciion, which dirappeared
after the surgical treatment. Changes of coagulation were found 1o be closely related 10 the
hematocrit rise and age of patients, which makes evident that maintained hypoxia may he
significant in the development of these changes. Performed studies were not consistent with
the presence of disseminated intravascular coagulstion in patients studied.

RESUME

Almagro, D, et al. Alidrations de la coagulation en cardiopathies congénitales cyanaligues,
Rev. Cuab, Péd. 45: 1, 1973,

On présente lex éndes sur la coagulation sanguine chez 33 gargons porteurs de cardiopathics
congenitale, 12 avee cardiopathic aeyanotique et 21 gvee cardiopathie cyanotique. Les résul.
tats obtenus chez les patiemis svee eardiopathie aryanoligue onl &1¢ normaux 66695 des
patients cyanotiques onl présente altcrations de la coagulation. La thrambocitopenic o #18
Paltération la plus fréquente. Chex & patients on 8 trouvé disminution de légére & modéréde
du factear TX, Un cas, a précenté voe légire diminution des facteurs V 2t IX, et dimportantes
altérations de la fonction plaguetisire, disparaissamt sprés le traitement chirurgical. On 8
constatéd que les altérations de la cosgulation étaient étroitement lides avee laugmenistion
de I'hématocrite et Vige des patients, mettant en évidence que Phypoxie maintenue peuat
étre importante dan: le développement de ezs altérations, Les études Maites nonl pas 16
compatibles avee la présence de congulation intravasculaire disseminée chez les patients
i,

R. . P.
66 Eseso.Frssgno, 1873



FESIME.
D., ® mp. HaMmeAenmnA cee

Amarpo DTHRAHUA KPOBH B EHHHX [HAaHO-
THYECHIY CepmedHHX 3a00JeRaAMIX.Bev Cub. Ped.ngg: mgva.
MpencTarnAeTcA MSy4eHHe CEEPTHBAHMA KPOBH ¥ 33 meteft ¢ BPORIEHHHNA

CepmedHEME ZadoneBarmana, 12 M3 HID ¢ HeDMAHOTHYECHKHM 34

B AMIT

A ocTanbHHe 2] ¢ IHMAHOTHIECHIM CepleTHMME 3aC0MeBAMILTME,Y COMBHEY
¢ HeIMaHOTHYECHNM THIOM OOMyLUBICE HO e pesyaeTaTH. HaMeHemws
L]

CREDTHEAHNA KPOBH OLG! BUARNEHH ¥ 66

DMAHOTHYECKIEX CGOJEHHX. M=
i a

OOIMNTODCHEA ABRIANACE CAMMM TacTHM OOHADYEeHHHM HiMcHeHHeM.Y 6
HHX OTMETIIOCE yMeHBDeHEe daxtopa IX no yMepeHHOTC COCTOAHMA. B om-
TO

SHAUNTENBIHE A3MeHeHud Jqiys

HOM cXyd4ae,KpoMe HedONBNOTO YMeHBNeHHA o

ONAaC THHOK. MaMEHeHNA NpPeKpaTIMHCE No-

poB ¥ m IX,omMeTHmichE

ce %H‘EGCHON JIE9EeHMA . S CTAHOBMIOCH, 9TO M3MEHEHHA CBe

K DOBH

B TecHOR CBA3W ¢ NOBRNEeHMeM TeMATOKDHTA H ¢ BOIDACTOM

OONEHHX.D TO ®€ BPEMA JENaeTed OYEeBMIHHM,9TO NPONCIREHHAA THIOKCHA

MOEET HT'DaThb
JNeNOBAHNA OHJM HeCcOBMECTIDM C I

0 PONE B DASBITHEM 3TIDC usMedeHudt.[lpoBemeHHHe HCoo—
TCTEHEM MHCCEMAHMDOBAHHOTO BHYT-

PHCOCYINCTOTO CREDTHBAHHA ¥ MIyYeHHHX CONBHEX.
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