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,NIAOOUCCION 

Son multiples. así como I,ecuen'es. 
los trastornOS del mecanismo hemostá· 
liCO en las ca,diopatin congén;'as. si 

• r,>I»jo p'o • • n\.O<l<.o ." ,. " "",,"od. N .. <_., de H ..... 'OI""'. " '"monolog;. y en ,. 
XIX Jo>oad. """,ion.1 "" Pe<l1,,'¡o 

E~ol l ". do , g,odo en .... ,",; • . Ho.· 
~;, .. r>e<J'¡'""" doce"'e ".10. 6 l." MI,,,,,,,," 
A'O. 2<l de Ju lio y c . ll. ··C" Ae«"'o b,_ 
N'Y ~,. CI ... , v;lJa CI ... , 

"c<>I~,o'a de _ ... iO. J<f. del ~","'IO 
dc ,,,,,.,0109;' , Ho. "',., ~"" 'eo docoo'e 
··Jo, '; lu " "",ando'. 

•• . • JoI, .J ol ""P"" "",OlO d. "0"9""><<<-' 
del '0>1""'0 do H<",","'",,; •• ,,,,,,,",,,,,'og;. C'u· 
dad de l o Ha.""a, 

bien en muchos casos el oriQen perma· 
nece indete<minado y las hipóte~ is plan. 
teadas por dife,entes autores pa,a ex· 
plica, un mism" fenomen" unas veces 
distan mucho de asemei~'se y "t'as .On 
d iamet ralmente opue","~ 

El presente t'abaj" muest ra el 'esul· 
tad" del c",udio de ta coagulación ,ea. 
li,odo a un y'u~ de oiños portadoru 
de cardiopatía c"ngénita a!J nueSI," me· 
dio. con el objetivo de contdbul, al me· 
jo, coooci",ien'" de estos lenómenos, 
que a su ve' cootdbuya a la dism inu· 
c ión del desg" quirúrgico de e . m. pa· 
c ientes , med iante una adecuada v.lo· 
,ación p,eope,M"da de los ml~mos. que 
permita adoptar en c.da caso l. conduc· 
'a ,erapéutica que el 'ilX> de tm",,,,,"o 
'equie,a , 
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Fue.on estudiados 6' nl~os qu" p'e
sen"«:In cnfe.meda<! cOnll~nlta del co"
¡Óll, tonlO cianótic~ COmO aClanótica. 
cuyas edades oscilaron entre un mes 
de n.cldo y l. a~os de ed.d. 10$ cua les 
IOn legu i do~ en la con'H I, a d~ ca,Jio lo
<;Jia dell>o$p¡t~1 pellt ¡i " ico doc~nte ,. Jos" 
lUls Mu enda" de San, . C lnrl •. orOv'"",~ 
de Vill. Cla'~. El d' . gnost,W de la (lIor· 
dOop'"'' ~"IJVO lund"",cn!'do en los da· 
tOS clín,cos y elcctroe.rdi09,'Ucol. a,í 
COmO .,n .,1 e ",,,dio .ad'O{II'lil,CO. 

Los ''' .... llados del estudio de l. co.· 
¡¡u1.ciOn fueron correl.clonados COn la 
HbO,. hematócrito y la edad de los pa· 
c ie",ea. 

El crl!erio de cian<)Sis se estab leció 
de .cuerdo con 11)1 nivele. d~ HIlO . se · 
jlUn la cluilic.c16n propon,. por 
8uttow' 

Pa •• co..-elaci ........ 10 . . .. ul tados COn 
el lI'ado de pOl;citeml. ICI decldí6 como 
1».",los con 105 valorCl de I>emal6crilo 
y no con Ja hemo¡¡lobin •. por Je' el pri. 
mI/O m'. fiel e~ponent. del g"do de 
1I mllml . 

Se consIderó a un paciente pertador 
de POl1l1lobul1. cuando tuvO un ""mal6-
ctilO de 50 vol .... o mb, se;oo el crl· 
te rio de DI."" Komp ' 

o. _tdo con l • ..,..,. l. s"bdivi· 
die'on nuestrol CIlIOS en _no<es de 4 

• Il00. Y de 4 a~05 ° m;lts . 

Fueron .ea'izaoos a cada p.ciente Jos 
sIguie ntes e x,;menu complemenl .. iM. 

Hb. H,o .. HbO,. tiempo de S3ngra
mllnco. ciempe d(l coagulaCión. ,ecuen· 
tO plaqueta,io, ,ecracción del co~gu¡o. 
tiempo p.'cial de tromboplutina coo 
K.ol1n. li"""'ll'O de prot.omblna, consumo 
de protrombiM . dosllicacidn de Ubrln6-
lleno. proI ,ombina y bctores V-VlI·X· 
V1l1·IX y XI. I$i como lIempo de lials de 
I~ euglolmlina. productOS de degra""', 
cl6n de l. fibrina . test de H.,dls ty y 
p<vebn de paclcoa(lUlacl6n 

~a " los recuenlos plaquecarios y el 
Iib,lIIógeno plasmático. se 'ealiza ron 
g'upo. COfICtOlCS de ni~PI unos. 

f ueron ulculadas 13 medil> J desvi • . 
ción ellllond., de los niveles de HbO .• 
Hlo . J Hb. eSlableci"n tiose como.,aci6n 
enCre eSlos v.lo'es en pacienteS ci.nó
ticos .• cl.n61Icol y por gru pos de ed.d. 

los resulTados especific05 del estudIo 
de la CO¡\guIMIó<> fue ron in divid"aln,,~n. 

te cor'ela<:"""tios con los niveles de 
HbO,. Hlo. y edad de los pacienles . ",l· 
li.'ndose ""ro ,,"e objelivo m' lodoI 
eslad;$lico,lse Ulilizaron tablu de con· 
1'<>IIencl • . con las cuales demos" ...... s 
que e~isle relaci6n ",,\te las variables 
compa,adas s' X' e. mayo< que X' crl. 
tico). En el cno inverso , las varl . bles 
son independlenles . 

RlSUlTAOOS 

Oc 101 61 n'no. eSludiados. 19 fue ron 
mc.-es de • años y 42 mayoru de ••• 
edad. pe'lenlC,endo 31 al 5e~0 mncu· 
lino y 30 . 1 fe_nino. El 312-.. de l. 
mue .. ,. estudiad. po-e.enc6 nive~. de 
HbO, ,upe'lores a 91 · .. . lueron conSIde. 
r,dos ""Ianó, icos: el 26 ,2'" ptesentó 
HbO, enl'e 91 y 80", Y se consideraron 
clanÓllcos liQe,os. y el 42 .6 '~ "retentó 
HbO, "o, debaJo de 80°,0. y I~eron con· 
s id erado. pertadores de cl8no.ls de 
~,ad. a Inlen .. , 

En las c"diopll ias aci..,ol ic.. el Hlo 
osciló tnlte J~ y 4~ vol. •• «>tI un. 
me<1il> de )905°, ....,1 °0 la Hb entre 10.5 
y 14.4 g '. con una medIa de 12.11 g •• 
Y l. HbQ, en". 92 y 980" con "na medis 
de 95,2 '·, Icuadro 1). Como puede ob
se,v,rle no hllOo di ferenCias signiflclli. 
vas en ,elaclOn cOfl la edad . 

En las c a,d ,opahas congéni la8 c lanó' 
tica •. el 1-110 o. c,lo MI'e 32 y 79 vOI. -.. , 
con una med ia de 48.8 vol. ~.: l. Hb 
enlfe 10.4 y 23.8 9"0 coo una media de 
15.3 g •• Y l. HbO enl.e 30 y 91 ~ con 
una medi, de 70 .0'. (cuad.o 11) 

Esto pe<mile co",p,ende' que l. m" .. • 
tra con QUe I'abajamos consi$lló en su 
m")'O,i8 on IllICie nles con cIanosis no 
muy inlellu y 'lO muy POliglobóllca , 

Conlt~"a,"enle " lo observado en los 
ca,diópatns ",,!aflÓ!ico •. en eSte g'uPO 

..c'_ ,... ......... >0. _ 



CU ADRO 1 

CA " DIOPA"A$ GONGEN"AS ACIANOTtCAS. ~ I VElES DI; HIO. HB Y HbO, (N ~HAC I ON 
W N <A EDAl> 
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CUADRO 11 

CAROIOPAlIAS CONCE NITAS C'ANOTtCAS NIVElE S DE HTO. HB y HbO fN RElAC ION 

CO~ LA EDAD 

----------------------------,.;.;,~,,;,;.;"'.',;¡lId~-

'_ • ".o, .. 
~ . • oho. 

T o tol 

'" 
" 
" 

, .. \o, ,a 13-" 

;¡'~·:~::·::::::::i';':: _ _ ~ ' 6 .' 10Ta l '2 !S.J 

x "",d i, 
S M,v • ..-,;oo " ... d" 

'" " 
" 

oo. 

"':----7M 

11 .~ 

n 

,." 
J.S 

'S.5 

'" 
'" 

y,¡", v~J", 

• .. 
" 
, ~, ' 
m 

'" 
00 

" 
" 

minú .. " 

'0.' 
" ,O 

10,0 

" • 
• 



si 50 dotuelaron las diferencia s signifi. 
cativas entre los niveles de Hto .. Hb y 
HbO, en relación con la edad. 

Llama la atención que los pacientes 
menOres d, 4 años fueron mas hipÓ' ;. 
oos. y sin embargo. menos pOliglobúli . 
oos. como puede obse rvarse en el grá· 
flco 1. 

Gráfico I 

EswdiO de 18 coagul .. ció" 

No encontramos a lter&Cion<ls <MI la 
coagulación en ningún paciente acian6. 
tico . 

En los cianÓticoa. da 42 pacientes es· 
tudiados. t8 presentaron alguna avldan. 
cia de trastornos da la coagulación. lo 
que representa e l 42 .8% de ello. 

NlVHES DE HbO Y H'O EN AHAC'ON CON lA EDAD 
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Grafieo 2 

D'STR'BUC'{)N PORCENTUAL De ACUERDO 
CDN EL NUMERO DE EXAM~NES CON 

AESULTAOOS DE ANOAMAlIDAD 

Gráfico 3 

El 23,8"10 de estos pacientes presen· 
tó un examen ¡>ositivo de afecc ión Úni· 
co. el 19"1. dO$ o más y el 57 ,20;. no 
presentó alteraciones (gráfico 21 . 

Correlacionando el número de ex~me · 

nes pos it ivos de afe cción con los nive· 
les de Hto ., HbO, Y edad, se observó 
que estos a lteraciones mOStrarOn es
t recha relación con la ¡>oliglobulia y la 
hlPOxla. fundamenta lmente con fa pr i· 
mera. y Que tuvieron poca relación con 
la edad , Esto $e demostró estadl$t ica· 
mente (gráf ico 3 y cuadros 111. IV Y V). 

AMUs;s de 111~ alte,aciones Mcont,.wa3 

Tiempo de Mngramlc nto y coagu la· 
ción: fue norma l en todos (os casos. 

COMeo de plaquetas: COmO se mues· 
tra en el cuadro VI. el total de nuestros 
pacie ntes presentÓ recuentos plaqueta. 
,ios Que oscilaron entre 121000 Y 
450000 X mm' . con una media de 
300 000. No se encontraron dife rencias 
significativas entre los valores medios 
de 10$ pacientes cianóticos , acianóticos 
y grupo control. asl como tampoco por 
grupo. de edad. 

CAAO'OPAT'AS CONG~N'TAS C'Ar,onCAS, EXAMENES CON 
RESulTADOS OC ANORMAliDAD EN A[LAC ,ON CON LA 
HbO, H'O v EDAD 
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CUADRO 111 

C,,~I)IOI'''II''S CONGfNIT.0.9 ClAI<OllC"S 
"I:lA.CION ENllIE T~"STOfItIOS DE LA 

CO"GI)LACION V 'Olle ITE .. ,A 
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CUADRO IV 

~I;\.ACION ENllIE IftASIO"'NOS DI: LA 
COAOULACION t H'PO~"" 
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Sin embargo. en lo. pac,entos más 
potill'oi)úlico •. COn HIO . por encima de 
65 vol. 'o. los valores ",ed io$ fueron 
",., b3jO$ y el 'anllo de vMI~bjljdad 
mh estrecho. como ~ede observarse 
t n ti Q,Mieo 4. 

RC/f.a:i6tt thll CiCMg<tlo 

El "utorno mis f'eQ,Ienle en nues· 
I,OS ~C"'nTO$ lo e<>nSlituyó 1, defectuo. 
I n ,eTracción del coágulo . observándose 
C01 e l 38'. de 10$ elanOtleOI. 

P",lo dc mosvarse que OStO trastor no 
CSUlvC en r e l~c i 6n dire Cla con la poli. 
¡¡ Iobulia y la h;po~;a . y fue Independien. 

CUADRO V 

RfLACIOfI {N1 AE IRASIOIIN06 DI: LA 
COAGULACION v LA ro.o 
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CUADRO VI 

CONIEO Dl ..... "OU[TAS V"LQllt$ MU llOS. 
I)[$V'.l.CION ( $IANo.o. R v A.t.P+GO O( 

VAR.AStLlo.o.o [ N ~.I.C '(Nl[S e'AHOIICOS. 
.l.ClAHOflCOS v GRUI'O CONlROI. 

~ ~M'o#;>II._ e .,.p¡ __ .- .-¡X 10'1 • , .",1- M",,_ 
"c. _ _ m • ,. m 
c"oo'i<o. = ," •• '" 
,." m '" •• '" 0._ cont .... - • - m 

x ........ I~ 0<)') 

9 deo .... ''''' .. ,_, IX '0'1 

Te de la edad (IIrálico 5 y cuad ros VII. 
VIII Y 'X) . 

CompJc¡O de 1& I"olrombins 

Se d<l,ecta,on alte raciones en dos pa. 
eiente. cl.nóUcos. para el 4.1"<. del lO. 
lal de 01101 . Mas lra • .,., tiempo de Ouie. 
prolong~do con una dosif icae i6fl de pro
I.omblna de menos del 30"110. Y uno de 
ellos mosl<Ó ao:Iem~ •. disminución del 
lacIo, V. 

Es de set'talar que estas a lte.ae,ones 
Se enContraron en niños mayoros (13 y 
14 a~ol respectivame nte. cuyo HIOS. 
lueron superioru a 65 vol. ' . y HbO, 
¡nlorl0r a 70 "1 • . 

o.C ' . ..... 1(>_.0;>. _ 



Gráfico 4 

CONTEO DE PLAOUETAS, VAlOR MeDIO 

I)[SVIACION ESTANDAR y RANGO DE 
VAR IABi l iDAD DE ACUERDO CON 

le 1" 0 
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Tiempo parcial de tromboplastina con 
Kaolin; Prolongado en dos pacientes cia
nóticos. Ambos presentaban déficit de 
Iactor VIII, Al igual que en el caso ante· 
rior. se trataba de niños grandes con 
Hto. elevado e nlpoxia intensa . 

Fibri,>ógeno 

El IOtal de nuestrOs pacientes presen· 
IÓ cifras que oscilaron entre 115 y 340 
",g ~'. cOn una media de 256. fucron ha
I, ados valores subnormales en 6 pacien
tes, todos cianótiCO$. El valor medio fue 
li geramente inferior en los cianóticos 
que en los ac ianót icos y grupo control. 
pero s in diferencias sign ificat ivas (cua_ 
dro Xl . Sin embargo. pudo observarse 
un .~Ior medio más b.jo y un rango de 

" e .• 
JU"'l-oGOSrO. rm 

Vari8bilidad má$ estrecho en los pac len. 
tes mh poliglot>úlicos con Hto . m.yo, 
de 65 vol. "lo al igual que lo observado 
en relac ión con el conteo de plaqueta s 
(grá/ico 6). 

Faclores de /a v,a i"I""seca 

NO se demost"ron alteraciones de 
los factores IX y XI. El facto, VII I estuvo 
dism inuido en dos casos. como fue se
ñalado anteriormente . 

Actividad IibrillO/Wea 

Fue comprobada evidencia de aumen· 
10 de la aCtividad fibrino litlca en 4 pa· 
cientes c ianóticos de 41 estud iados, 
para el 9,7"1 • . 

Todos tuvieron ligera disminución del 
l ibrinógeno plasmático cOn acortamien· 
to del tiempo de lisis de la euglobu lina : 
uno tuvo disminución de los factores 11 
y V Y otrO de l faclo< VIII 

En t,es de ellos se det&ctó aumento 
de los productos de degradación de la 
fibrina en el sue ro. y en el otro éstos 
se encontraban en el limite de la nOrma_ 
lidad . Ninguno de ellos presentó trom_ 
boci topenia y todo. tuvieron pruebas de 
pa'acoagulación negativas. 

Funció" plaqueraria 

C"" las pruebas a nuestro alcance no 
encontramos alte racio nes de la función 
plaquetar ia en ni n g~n caso. 

Coagulación int",vosculor di.eminada 

No fue encontrada evidencia de CID 
en ninguno de nuesltos paciente • . 

OISCUSIOH 

Este estud io demue$tra !a existencia 
de trastornos de la coagulación en los 
pacientes c ianót icos. fen6meno éste In. 
formado COn frecuenci., 

No se detectó ninguna alte ración en 
los card iópatas acianóticos. de modo s;· 
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CUADRO VII 

(Nl fI( TR.o.SIORNOS " ~ ~, OOAOULO • lI'OlIcne ... ,.o. 
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CUADRO VIII 

REVoCI()N ENTRE II'IASIORNOS Df. LA 
RUR.o.CCI()N OH COAGtJLIl E HllI'OXI.o. 
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CUADRO IX 

R(\.ACION ENTR~ TRASTORNOS OE LA 
REfRACCIQN OEl COAGULO y LA EDAD 

lIe"k· monte ¡rt.· 
r <l .. ", ,,/ ,el,klll I,k,il TOI./ 

, ,",,, " 
, , " , ,,,<>, , , , • 

'0'" " • .. .. 
, 0 .53 " e,itOoo '" , ••• 

CUADRO X 

f I8R1NOGENO PlASMATlCD_ VALORES 
M'DIOS. OESVIACIQN ESTANOAR '1 RANGO 

lF. YA RIA611.'OAD EN PACIENTES C'ANOTlCOS. 
AC IANOTICOS y GRUPO CONTROL 

R">g<> ,~,i~blIidMJ -- -
Velar V. IO' 

, ibm.,;¡¡eoo , , M.Jxlmo MiI,11OO 

A<;"'óto"o, no " ,. = 
C,.r>ólicos .. " •• ", 
To,oI ,. " ~ '" ,,- ""0,,01 ~ " ,,. 

'" 
X '" !'M"d;. 
S --, M," ;O<;;(IO "st)...a, 

m,IM a los estudios de B""ow.' Delfina 
Almagra' y Somerville' 

En nuestros' casos . las alteraciones 
encontradas estuvieron en re lación di. 
reCia con lo ploglobulia y la ~ipoxia , Bu
rtOW,' Komp.' Ekert.' B8;¡¡~.'· Gold$~h_ 

midt' ~ OlrO$ auto re$ lambien $eñalan 
.. ta relación 

Consideramos que el hacho de 00 
ex is tir mayor Incldencl. de trsalOmos 
en nuestros pacientes, estuvo e$trecha_ 
",enle re lacionado cOn las característi· 
cM de l. muestra eSWdiada. niños con 
c ia ,\Osis PC>CO intensa y nO muy poliglo. 
búlloos , 
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De acuerdo con la edad, p"do compro
barse que la incidenc ia de los trastor
nOS fue li gera",c"t~ fll dyor en lo. 1"'
cientes de 4 al10" ti fllaS. pero estas 
dif e rMcias no fuc ron estadíst icamente 
sign ificat ivas, Ehrt, 110 encontró re la· 
ción entre lo. t rd~torno s por él obse , · 
vados y la edad de los pac ientes_ 

El hallazgo más sign ificativo en nues· 
tro estudio lo const ituyó 01 tr8StO ,nO 
de la retracc ión do l C089ulo . Para 
Herlmon.' la dcf ectuo~a retracc)ón de! 
coágu lo const ituye e l más sorprendente 
hallazgo en las cardiopatí8$ congéni!3S 
cianóticas , Este es uno de los trastor. 
nOS más frecuentemente informado ' ·" 

'" 



H~,lm8n' y Smilh" lo a~,ibuyen a la 
combinación de ~romboc i topenia e hipo_ 
fibr inogenemia en presencia de Hto , 
e l e~ado_ Ha,lman ~ambién señala que 
cuando la maSa de glóbulos es muy 
¡,¡rande. la fueru fís ica necesar ia pa,a I ~ 
retracción debe ser mucho mayor , cri _ 
terio compar~ido por Dc Sario" y Favré_ 
Gil/y; " Burrow' lo relacio na COn la hi, 
poxia, 

Nosoltos inte rpretamos Que los tras
tornos de la ,etracción del coágu lo en 
nuestros casos. estu~ieron en relaciÓn 
directa COn la po liglobulia , a su ~ez con. 
dicion.da por la hipoxia, No creemos 
que en su patogenia tenga una función 
determ inante la tromoocitopen ia. ya que 
nuestros pacientes tuvieron reCuMtos 
plaquetarios normafes , excepto uno , 
cuya tromboc itopenia fue muy ligera_ 
Tampoco conaideramos que haya tenido 
valor la hipofibr inogenemfa en los tras. 
tornos de la retracción del COágulo de 
nueSIr<n pacientes, toda Vel Que ésto 
se demostró en pocos Casos y fue tam. 
blén ligera, 

La Iromixlcitopen ia es un t rastorno in
formado t.mbién con frecuencia en es. 
tas entidades , sin embargo , en nuestro 
estudio ílo fue significa tiva, ya que sólo 
unO de nuestros pacientes presentó ei. 
f,"s subnormales de plaquetas . 

Allaguille" y De Sa,io' informan re
cue ntos plaqueta rios norma le. en tooos 
sus casos. éste "ltinlO con eltras a l ~o 
inferimas en los ~ian6ticos. hecho é,¡e 
Con el que coinc iden nuestros resulta _ 
dos , Otros 8UtorM tampoco han enCOn
tr~do trombocltopenia s ign ificativa""-'" 

Paul" señala que la tromixleitooenia 
es poco frecuente . excepto cuando e l 
HlO_ mayo r de 65 voL % concomita con 
la Hi>O .. menor de 70',. , Só lo cuatro de 
nucsUo. pacientes tenian esa cond i
ción, De e ll os . uno presentó trombocito· 
p~n i a . 

El origen de ute trastorno es difícil 
de exp li car , y diferentes au ~ores propo. 
nen distintos mecanismos etiopatogt!. 
nicos. 

Algunos plantean que se debe a p'o
ducción dism inuida :' otros sin embargo. 
al irman que la miSm" dei>e estar en re
lación COn algún mecanismo periférico. 
ya que en estudios de médula ósea rea
li lados a estos pacientes no han encon_ 
trado alterac ionados del Sistema mega· 
c8tiopoyéti co .' ,.,., 

Para Dcnnis y col~bo,adores." asi 
cOmo para BaiJle y colaboradores, ' ésta 
sería consecuencia de la coa~u l ación in
t,avascular disem inada (CIDJ. crónica 
que se ie ~a atrii>uido a las eard;opat íu 
congénitas cianóticas: mient ras que 
Eke,l" opina que en los card iópatas cia
nóticos. el aumento de la viscos idad de 
la sangre producto de la nol iqloi>ulia. 
provocaria enlentecimienlo del fluío san· 
guíneo en los peoueiios vasos. lo que 
a su vez dete'minar,a el mar~inam¡ento 
de las plaquetas hacia la pared de los 
mísmos, y de esta lorma la muestra de 
sang re extraída a! paciente O~ra las de· 
terminac iones, no .<ería un fiel reflejo 
del ~e rdadero pool (le olaquetas existen· 
tes. 

L.s .Ite r.ciones del CO mpletO pro_ 
tromh,niCO son otro hallazoo frecuentp 
en las cardlopatias congénitas_" ""·;' !'le 
señala cOn mayor Irecuencia en los cia
nót icos. aunque algunos autores inlor. 
man ha~er encontrado un tiempo de pro· 
tromb ina liger~mente prolong3do en al 
qu nos CaSOS dr. cardlop~tia coofléniM 
ac ian6tica.'·" 

En nuestro estudio s610 se demostr6 
en cardl6patas cianóticos con Hto. por 
encima de R.~ ~ol. "lo y HbO, por debaJo 
de 71)"10. Goldschmldl' Informa t iempo 
de protromblna prolongado en ~us pa· 
cientes (todos cianóticos) y hace la 
observacl~n de que tO~os aquéllOS que 
tuv ieron d isminuc ión de la actividad def 
comp 'ejo protro mbinico. tu~leron Hto 
por encima de 60 vol. 0/,. 

La patogenia es discutida . Para alou 
nos sería ¡>ür da~o hep~tico ¡lOr la hl
poxia." ' ·" 

Fue detectado un tiempo parcial de 
tromboplastina pro longado en dos de 
nuest ros pacientes. Este trastorno ha 



~i do también informado por /(omp,' 
He'l .' Denni$'" y Goldschmidl." 

El fibrinógeno plasmát iCO estuvo di.· 
rn inuido en el 14.2':. de los pacientes 
cianót ico. estudi8dos. Hert' encuentra 
iqual frecuencia de l trastorno en .us 
pacientes_ Muchos otros autores han in_ 
formado fib,inoge~openia en mayor O 
menor númerO de casos. la cual. al igual 
~ "c lo moyor parte de los tfastornos de5·· 
oritos en las cardiopatia, congénitas. se 
cncuenlta con mayo, frecuencia 8 inten_ 
s idad en los pacientes ci3nóticos_'-"· '~" 

En nuestrO. casos. los pacientes más 
pQ liglobúlioos mostraron valore. medios 
mas bajos. observación hecha también 
!lOr Dianc Komp.' 

El or¡ge~ del trastorno parece ser 
mú ltiple. Eo algunos casos podria rela
Cionarse oon la coagulación intravascu
lar di"eminada .· ~"·" mientras aue en 
OtrOS puede explicarse por una f i b.i~ó· 
li, is primaria_' ···"·" 

Ta mb ién han sido propuestos oltOs 
meca niwlOs etlopatogénic05: ,. _" 

Con re lación a lo" factorcs de la vía 
Intrinseca, encOntramOS disminuc ión de l 
laClOr VIII ' en dos pacientes_ Ekefr. · 
.~omp" y Deonl$" .elaclonan esle hecho 
con la CID 

De nuestros do. pacientes, uno ten;" 
evideocia de aumentO de I~ actividad fi_ 
brino litiC8. en ausencia de trombocllO. 
pen i8 y con una prueba de paracoagula. 
ción neg.Uva. por lo que opinamQS que 
el ml.mo es port3dor de una Ilbrlnólis is 
primaria. y que la d isminución del lac· 
to, VIII es debida en ~I D la OCción di· 
reCIa de la flbr¡noll~lna. 

5UMM"~Y 

En el otro no pr,tdo demostrarse ni fi· 
brinólis is primaria. ni CID. po, lo Que l. 
deficiencia de factor VIII se nos presen
ta en él como défi.:it aislado . 

Delllna Alm8g(O ' encontró defiCi encia 
aislada de factor IX . 

Fue demostrado aumento pfimario de 
la 3ctividad flbtlnolitica en 4 de nues
tros pacientes. Es !e hecho ha 5ido in/or_ 
mado en las c8rdiopatias tanto cianóti· 
cas como aclanótlCas . pero COn mayor 
frecuencia en las primeras." ·" '''''''· 

Existe discrepancia en cuanto a su 
mecanismo de p,oducción. ya que unos 
aulores opinan que esta librinólisis e. 
primaria. en tanto que OtrOS sei'lalan que 
es s ecundaria a CID. 

En nuestros casos . la ausencia de 
trombocitopen ia asi como la prueba de 
pafacoagulaclón ~egativa. n05 hace des· 
cartar que este aumento de la acti vld.d 
fib,inolit ica 5ea secundario a CID. 

Al i\lua l que Delfina AlmagfO' y 
Eh", .'·'·' no encontramos evidencia de 
CID en ninguno de los paCiente. por 
nosotros estudiados_ Este fan6meno ha 
sido informado por otr08 aUlO.es.'·'" 

Con las pfuebas a nuestro alcance 
no se demostra'on en nuesltos pacien. 
te s a lteraciones cual itativas de las pla· 
quetas, en concordanc ia con 10$ hallaz· 
gos de Hattm.n: 

Otros autores . como Del/ir,. Alma· 
g.o.' han demOSlrado este tipo de a ltera· 
ciones en .us pac ientes mediante el e m. 
pleo de técnicas más e~pecializadas . 
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