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Trastornos del mecanismo hemaostético
en las cardiopatias congénitas®

Por los Dres.:

LIziAa C. RIVERA GOMEL ™" BERTHA VERGARA DOMINGUEZ™ ™" y
DELFINA ALMAGRO VAZOUEZ®*"*®

Rivera Gamez, L. C. v otros. Trastornos del mecanisme hemostitico en las cardlopatiss
congénitas, Rev Cub Ped 51: 4, 1979,

Fueron estudiados 61 nifios que presentaban enfermedad cardiaca congénita, con el pro-
posito de determinar en ellos |1a existencia de trastornos del mecanismo hemostatico,
La edad de estos paclentes oscilé entre un mes de nacido v 14 afos de edad. y el Hto.
entre 32 v 7% vol. 2., De acuerdo con la HbO . se clasificaron en aclandticos vy cianfticos,
vy éxtos a su wvez fueron subdivididos de acuerdo con la intensidad de la clanosis, Se
realizaron a coda paciente determinagiones de Hto., Hb, HBO., asi como un estudio de |a
coagulagion. Mo se demostrd la existencia de trastornos de la coagulacidn en ningdn
paciente aciandtico, ¥ 51 en el 428% de los pacientes ciandticos estudiados. El trastorno
mds frecuentemente encontrado fue defectuosa retraccidon del codgulo, lo que se observd
en el 38% de los pacientes ciandticos. Ademas, aumento de la actividad fibrinolitica,
hipofibrinagenemia, alteraciones del complejo de la protrombing vy deficlencias del factor
Will. La trombocitopenia no constituyd un hallazgo significativo, ya que fue demostrado
en un solo paciente, Mo encontramos evidencia de CID an los casos estudiados. Las alte-
raciongs encontradas estuvieron en refacion directa con la paliglabulia v la hipoxia.

INTRODUCCION

Son multiples, asi como frecuentes,
los trastornos del mecanismo hemosta-
tico en las cardiopatias congénitas, si
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Trabajo presentade en la N Jornada Na-
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Clesd Luiz Miranda™

o Jele del departamento de coagulacidn
del Instituto de Hematologia e Inmunologia. Ciu-
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bien en muchos casos el origen perma-
nece indeterminado y las hipdtesis plan.
teadas por diferentes autores para ex-
plicar un mismo fendmeno unas veces
distan mucho de asemejarse y otras son
diametralmente opuestas.

El presente trabajo muestra el resul-
tado del estudio de la coagulacidn rea.
lizado a un grupo de ninos portadores
de cardiopatia congenita en nuestro me-
dio, con el objetive de contribuir al me-
jor conocimiento de estos fendmenos,
que a su ver contribuya a la disminu-
cién del riesgo quirdrgico de estos pa-
cientes, mediante una adecuada wvalo-
racion preoperatoria de los mismos, que
permita adoptar en cada caso la conduc.
ta terapéutica que el tipo de trastorno
requiera,



MATERIAL ¥ METODO

Fueron estudiados 61 ninos que pre-
sentaron enfermedad congénita del cora-
zén, tanto ciandtica como acianotica,
cuyas edades oscilaron entre un mes
de nacido y 14 anos de edad, los cuales
son sequidos en la consulta de cardiolo-
gia del hospital pediatrico docente “Jose
Luis Miranda” de Santa Clera, orovincia
de Villa Clara. El diagnostico de la car
diopatia estuvo fundamentado en los da-
tos clinicos v electrocardiograficos. asi
como on el estudio radiografico.

Los resultados del estudio de la coa-
gulacion fueron correlacionados con la
HbO., hematdcrito y la edad de los pa-
clentes.

El criterio de cianosis se establecio
de acuerdo con los niveles de HbO ., se-
gun la clasificacién propuesta por
Burrow.'

Pera correlacionar los resultados con
el grado de policitemia se decidié com-
pararlos con los valores de hematécrito
¥ no con la hemoglobina, por ser el pri-
mero mas fiel exponente del grado de
la misma.

Se considerd a un paclente portador
de poliglobulia cuando tuve un hemato-
crito de 50 vol. ®% o mas, seg(n el cri-
terio de Disne Komp*

De acuerdo con la edad, se subdivi-
dieron nuestros casos en menores de 4
afios y de 4 afios 0 mas.

Fueron realizados a cada paciente los
siguientes examenes complementarios.

Hb, Hto., HbO. tiempo de sangra-
miento, tiempo de coagulacién, recuen-
to plaguetario, retraccidn del codgulo,
tiempo parcial de tromboplastina con
Kaolin, tiempo de protrombina, consumo
de protrombina. dosificacién de fibriné-
geno, protrombina y factores V-VII-X-
VIIIX y X1, asi como tiempo de lisis de
la euglobulina. productos de degrada-
cion de la fibrina, test de Hardisty y
pruebas de paracoagulacion

Para los recuentos plaguetarios y el
librindgeno plasmatico, se realizaron
grupos controles de nifos sanos,
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Fueron calculadas la media y desvia-
cion estandar de los niveles de HbO.,
Hto. y Hb, estableciéndose comparacién
entre estos valores en pacientes ciang.
ticos, acianoticos v por grupos de edad.

Los resultados especificos del estudio
de la coagulacidn fueron individualmen.
te correlacionados con los niveles de
HbO., Hto. y edad de los pacientes, uti-
lizandose para este objetivo métodos
estadisticos (se utilizaron tablas de con.
tingencia. con las cuales demostramos
que existe relacion entre las variables
comparadas si X° es mayor que X' cri-
tico). En el caso inverso, las variables
son independientes.

RESULTADOS

De los 61 ninos estudiados. 19 fueron
menores de 4 anos y 42 mayores de esa
edad, perteneciendo 31 al sexo mascu-
lino y 30 al femenino. El 31.2% de la
muestra estudiada presentd niveles de
HbO. superiores a 91%, fueron conside-
rados acianoticos; el 26,2% presentd
HbO. entre 91 y 80% vy se consideraron
clandticos ligeros, vy el 42,6% presentd
HbO. por debajo de B0%. y fueron con-
siderados portadores de cianosis de
moderada a intensa,

En las cardiopatias acianoticas el Hto
oscilé entre 35 y 45 wvol. %% con una
media de 39.5% vol. % La Hb entre 10.5
y 144 g% con una media de 129 g%
y la HbO. entre 92 y 98% con una media
de 952% (cuadro 1). Como puede ob-
servarse no hubo diferencias signiticati-
vas en relacion con la edad.

En las cardiopatias congénitas cland.
ticas, el Hto. oscila entre 32 y 79 vol. %,
con una media de 488 vol. % la Hb
entre 10.4 y 23.8 g% con una media de
15.3 g% ¥ la HbO. entre 30 y 91% con
una media de 70.0% [cuadro II)

Esto permite comprender que la mues-
tra con que trabajamos consistio en su
mayoria en pacientes con clanosis no
muy intensa y no muy poliglobulica.

Contrariamente a lo observado en los
cardidpatas aciandticos. en este grupo
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CUADRO |

CARDIDPATIAS CONGENITAS ACIANOTICAS. NIVELES DE HTO . HE v HhO, EM RELACION
LCON LA EDAD

Rango variabitidad

B Valor Valor
Edad : N de casas X 5 gt i
=7 4 anos 5 382 20 41 35
22 = 4 aios 14 0.0 3.1 45 35
T ¥ v e i LT 0 = =
=8 Total 19 39.5 24 45 35
< 4 anos 5 12,3 1.1 13.2 10.5
2 2 2 4 anos 14 13.1 0.9 14,4 1.2
=2 Total 19 129 1.0 144 0.5
g 4 o 5 952 0,84 a6 a4
£
= E = Anog 14 95,2 | a8 w3
% Total 19 952 1.95 98 92
E el I'I‘IGl:”El
8 = desviacion standar
CUADRO I
CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS, MIVELES OE HTO, HB Y HipQ . ENM RELACION
CON LA EDAD
Ranga varialilidad
- Valar Valor
Edad No. de casos X 5 SR rminime
L C 4 anos 18 45 9.8 60 32
£z = 4 ahos 24 51.3 126 79 T4
T ; = e R 4 5
Total a2 488 1A 7o az
4 anos 18 138 28 18,7 104
g oo 4 ahos 24 16.4 3.0 ik 1.0
iz Total a2 15.3 356 238 0.4
&m T4 aRos 18 B6.3 185 90 33
iE 4 anos 24 728 16.4 a1 30
8. - T L e . e =
a8 Total 42 70,0 7.4 a1 30
® o maedia
5 - desviacidn  standar
nGE
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si se detectaron las diferencias signifi- Estudio de la coagulacion
cativas entre los niveles de Hto.. Hb v

: Mo encontramos alteraciones de la
HbO- en relacién con la edad.

coagulacidn en ningln paciente aciand-
Llama la atencién que los pacientes tico.

menores de 4 afios fueron mas hip6xi. En los ciandticos, de 42 pacientes es-

cos, y sin embargo, menos poliglobuli- tudiados, 18 presentaron alguna eviden-

cos, como puede observarse en el grd-  ¢ia de trastornos de la coagulacién, lo

fico 1. que representa el 42,8% de ellos.

Grafico 1
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Grafico 2

DISTRIBUCION PORCENTUAL DE ACUERDO
CON EL WUMERO DE EXAMENES CON
RESULTADOS DE ANORMALIDAD

Con UM ERAMTN PATOLOGCD £0M
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Grafico 3

El 238% de estos pacientes presen-
td un examen positive de afeccidn Uni-
co, el 19% dos o mas y el 572% no
presentd alteraciones (grafico 2).

Correlacionando el nimero de exdme-
nes positivos de afeccidn con los nive-
les de Hto., HbO. y edad, se observd
que estas alteraciones maostraron es.
trecha relacion con la poliglobulia ¥ la
hipoxia, fundamentalmente con la pri-
mera, ¥ que tuvieron poca relacion con
la edad, Esto se demostrd estadistica-
mente {grafico 3 y cuadros I, IV y V).

Andlisis de las alteraciones encontradas

Tiempo de sangramiento y coagula-
cion: fue normal en todos los casos.

Conteo de plaguetas: como se mues-
tra en el cuadro VI, el total de nuestros
pacientes presentd recuentos plagueta-
rios que oscilaron entre 121000 vy
450000 X mm®, con una media de
300 000. No se encontraron diferencias
significativas entre los valores medios
de los pacientes ciandticos, aciandticos
y grupo control, asi como tampoco por
grupos de edad,

CARDIOPATIAS COMNGEMITAS CIANOTICAS, EXAMENES CON
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CUADRO 1

CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS.
RELACION ENTRE TRASTORNOS DE LA
COAGULACION ¥ POLICITEMIA

EP 20 mis

Hia, 54 fuma) EP Tofal
< 50 41 1 i 43
50 a B5 2 a9 2 13
- 1] 4] 5 5
Total 43 10 8 61
xe 75 X= critico = 9498 z = 0,05

EP — exdmenes patoldgicos
SA - gin alteragiones

CUADRO IV

RELACION ENTRE TRASTORNOS DE LA
COAGULACION E HIPOXIA

CUADRO Vv

RELACION ENTRE TRASTORNOS DE LA
COAGULACION ¥ LA EDAD

2 o mas
Edad i EP Er 54 Tatal
< 4 ahos 5 2 16 23
= 4 ahos 5 & 7 38
Total 10 & 43 &1

Xz =13 X- critico = 599
EP = examenes patoldgicos
SA — sin alteraciones

x = 005

CUADRO V|

CONTED DE PLAQUETAS VALORES MEDIOS.
DESVIACION ESTANDAR ¥ RANGO DE
VARIABILIDAD EN PACIENTES CIANOTICOS,
ACIANOTICOS ¥ GRUPD CONTROL

20 mys
HBO 1EP EP SA Total
< 80 g 7 10 26
80 — 9 1 1 14 16
>N 0 0 19 19
Total 10 8 43 61

X7 = 287 X critico = 949 7 =005
EP — axamenos patoldgicos

SA  sin alteraciones

S5in embargo. en los pacientes mas
poliglobilicos. con Hto, por encima de
65 vol. %, los valores medios fueron
mis bajos y el rango de variabilidad
inas estrecho, como puede observarse
en el grafico 4.

Retraccion del codgulo

El trastorno mas frecuente en nues-
tros pacientes lo constituyo la defectuo-
sa retraccion del coagulo, observandose
on ¢l 38% de los ciandticos.

Pudo demostrarse que este trastorno
esiuvo en relacion directa con la poli-
globulia y la hipoxia, y fue independien-

294

Rango variabilidad

C. de plaguctas Valor WValor
X 104} X 5  Maximo Minimo
Aciandticos 309 70 450 200
Ciandticos 206 131 450 121
Tatal 300 115 450 121

Grupo contral 302 60 350 200

X - media (X 10°)
S _ desviacion estandar [X 10°)

te de la edad (grafico 5 y cuadros VII,
VIl y I1X).

Complejo de la protrombing

Se detectaron alteraciones en dos pa-
cientes ciandticos, para el 4,7% del to-
tal de ellos. Mostraron tiempo de Quick
prolongado con una dosificacion de pro-
trombina de menos del 30%, y uno de
ellos mostré ademas, disminucion del
factor V.

Es de sefalar que estas alteraciones
se encontraron en nifos mayores (13 y
14 afos respectivamente, cuyo Htos,
fueron superiores a 65 vol. % y HbO.
inferior a 70%.

A.CP.
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Grafico 4

CONTEQ DE PLACUETAS, VALOR MEDIO.
DESVIACION ESTANDAR ¥ RANGO DE
VARIABILIDAD DE ACUERDG CON
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Tiempo parcial de tromboplastina con
Kaolin: Prolongado en dos pacientes cia-
noticos. Ambos presentaban déficit de
factar VI, Al igual gue en el caso ante-
rior, se trataba de nifos grandes con
Hto. elevado e hipoxia intensa.

Fibrindgeno

El total de nuestros pacientes presen-
tir cifras que oscilaron entre 115 y 340
mg“s con una media de 256, fueron ha-
liados valores subnormales en 6 pacien-
tes, todos ciandgticos. El valor medio fue
ligeramente inferior en los ciandticos
que en los aciandticos vy grupo control,
pero sin diferencias significativas [cua-
dro X). Sin embargo, pudo observarse
un valor medio mas bajo y un rango de

R.GHF
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variabilidad mas estrecho en los paclen.
tes mas poliglobdlicos con Hto. mayor
de 65 vol. % al igual que lo ohservado
en relacidn con el conteo de plaguetas
[grafico 6).

Factores de la via intrinseca

Mo se demostraron alteraciones de
los factores IX y X1, El factor VIl estuvo
disminuido en dos casos, como fue se-
nalado anteriormente.

Actividad fibrinalitica

Fue comprobada evidencia de aumen-
to de la actividad fibrinolitica en 4 pa-
cientes ciandticos de 41 estudiados,
para el 9,7%.

Todos tuvieron ligera disminucidn del
fibrindgeno plasméatico con acortamien-
to del tiempo de lisis de la euglobulina;
uno tuvo disminucidn de los factores Il
¥ V v otro del factor VI

En tres de ellos se detectd aumento
de los productos de degradacién de la
fibrina en el suero, v en el otro éstos
se encontraban en el limite de [a norma-
lidad. Ninguno de ellos presentd trom-
hocitopenia ¥ todos tuvieron pruebas de
paracoagulacidn negativas,

Funcian plaguetaria

Con las pruebas a nuestro alcance no
encontramos alteraciones de la funcidn
plaguetaria en ningln caso.

Coagulacidn intravascular diseminada

Mo fue encontrada evidencia de CID
en ninguno de nuestros pacientes.

DISCUSION

Este estudio demuestra !a existencla
de trastornos de la coagulacién en los
pacientes cianoticos, fendmeno éste in-
formado con frecuencia,

Mo se detectd ninguna alteracion en
los cardidpatas aciandticos, de modo si-
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Grafico 5

TRASTORNOS DE LA RETRACCION DEL COAGULO EN RELACION
COM HbO, y HtO y EDAD
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CUADRO vl CUADRO Vil

RELACION ENTRE TRASTORNDS DE LA
RETRACCION DEL COAGULO Y POLICITEMIA

RELACION ENTRE TRASTORNOS DE LA
RETRACCION DEL COAGULO E HIPOXIA

Parcial- Parcial.
Retrac- mente  frretrie Retedic: memnte  frrelric:

Hto til refraetil tit Tertal Hb, tit retractil til Total
< 50 a3 0 a3 = 9 0 0 26
50 - 6% & 13 o9 —80 16 o 16
> 65 1] [1] 5 5 . = 80 19 0 19
Total 45 [ 10 &1 Total 45 6 10 61
X 68.06 X* eritico — 9.49 z = 005 X= = 2018 X: eritieo = 949 * = 005
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CUADRO IX

RELACION ENTRE TRASTORNOS DE LA
RETRACCION DEL COAGULD ¥ LA EDAD

Parcial-
Retrdc- mente  Irre-
Eglad il retedetil trdetil Tolel
4 Aanos 17 3 3 23
2+ 4 anos 28 3 7 33
Total 45 G 10 61

K= 053 K- ocritico = 599 x =005

CUADRO X

FIBRINOGENO PLASMATICO. VALORES
MEDIOS, DESVIACION ESTANDAR Y BANGO
DE VARIABILIDAD EN PACIENTES CIANOTICOS,

ACIANOTICOS ¥ GRUPD CONTROL

Rango variabilidad
Valor  Valor

Filiringgeno X 5 Maximo Minimo

Acianoticos 271 i 324 200

Ciandticos 250 39 340 115

Total 256 55 340 115

Grupo control 284 33 320 218
X = madia

8 = desviacion estandar

milar a los estudios de Burrow,' Deffina
Almagra® ¥y Somervilfe

En nuestros casos, las alteraciones
encontradas estuvieron en relacién di-
recta con la ploglobulia v la hipoxia, Bu-
rrove. Komp,” Ekert” Baille,” Galdszh-
midt’ y otros autores también senalan
esta relacion.

Consideramos que el hecho de no
existir maygr incidencia de trastornos
en nuestros pacientes, estuvo estrecha-
mente relacionado con las caracteristi-
cas de la muestra estudiada, ninos con
cianosis poco intensa y no muy poliglo.
bulicos.

RCP
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Grafica 6

FIBRINOGEND PLASMATICO, VALOR MEDIO.
DESVIACION ESTANDAR ¥ BANGO DE
VARIABILIDAD SEGUN LOS

VALORES DE HIO,
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De acuerdo con |la edad, pudo compro-
barse que la incidencia de los trastor-
nos fue ligeramentz mayor en los pa-
cigntes de 4 afos o mas, pero estas
diferencias no fueron estadisticamente
significativas. Ekert,’ no encontrd rela-
cion entre los trastornos por €l obser.
vados v la edad de |los pacientes.

El hallazge més significative en nues.
tro estudic lo constituyd el trastorno
de la retraccion del coagulo, Para
Hartman,” la defectuosa retraccion de!
codgulo constituye el mas sorprendente
hallazgo en las cardiopatias congénitas
ciandticas. Este es uno de los trastor-
nos mas frecuentemente informado ™™
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Hartman™ y Smith™ lo atribuyen a la
combinacion de trombocitopenia & hipo-
fibrinogenemia en presencia de Hto
elevado. Hartman también sefala que
cuando la masa de globulos es muy
grande, la fuerza fisica necesaria para la
retraccion debe ser mucho mayor, cri-
terio compartido por De Sario” v Favré-
Gilly:*" Burrow' lo relaciona con la hi
poxia.

MNosotros interpretamos que los tras-
tornos de la retraccidn del coagulo en
nuestros casos, estuvieron en relacidn
directa con la poliglobulia, a su vez con-
dicionada por la hipoxia. Mo creemos
que en su patogenia tenga una funcidn
determinante la trombocitopenia. ya que
nuestros pacientes tuvieron recuentos
plaguetarios normales, excepto uno.
cuya trombocitopenia fue muy ligera.
Tampoco consideramos que haya tenido
valor la hipofibrinogenemia en los tras-
tornos de la retraccion del codgulo de
nuestros pacientes, toda vez que ésta
se demostrd en pocos casos v fue tam-
bién ligera.

La trombocitopenia es un trastorno in-
formado también con frecuencia en es.
tas entidades, sin embargo, en nuestro
estudio no fue significativa, va que sélo
unt de nuestros pacientes presentd ci.
fras subnormales de plaquetas.

Alfaguifle’ v De Sario® informan re-
cuentos plaguetarios normales en todos
sus casos, éste (ltimo con cifras algo
inferiores en los ciandticos, hecho éste
con el que coinciden nuestros resulta-
dos, Otros autores tampoco han encon-
trado trombaocitopenia significativa s

Paul" sefala que la trombocitonenia
es poco frecuente, excepto cuando el
Hto. mayor de 65 vol. % concomita con
la HbO. menor de 70%. Solo cuatro de
nuestros  pacientes tenian esa condi-
cion. De ellos, uno presentd trombocito-
penia.

El origen de este trastorno es dificil
de explicar, vy diferentes autores propo-
nen distintos mecanismos etiopatogé-
nicos.

298

Algunos plantean que se¢ debe a pro-
duccion disminuida:® otros sin embargo.
afirman que la mizsma debe estar en re-
lagcidn con algin mecanismo periférico,
ya que en estudios de médula dsea rea-
lizados a estos pacientes no han encon-
trado alteracionados del sistema mega-
cariopoyético.'""

Para Dennis vy colaboradores™ asi
como para Baille y cofaboradores® ésta
seria consecuencia de la coaqulacion in-
travascular diseminada (CID). crénica
que se le ha atribuido a las cardiopatias
congénitas ciandticas; mientras que
Ekert™ opina que en los cardiopatas cia-
néticos, el aumento de la viscosidad de
la sangre producto de la poliglobulia,
provocaria enlentecimiento del fluio san-
guineg en los pequefos vasos, lo gue
a su vez determinaria el marginamiento
de las plaguetas hacia la pared de los
mismos, ¥ de esta forma la muestra de
sangre extraida al paciente para las de-
terminaciones, no seria un fiel reflejo
del verdadero pool de nlaguetas existen-
tes,

Las alteraciones del compleio pro-
trombinico son otro hallazgo frecuente
en las cardiopatias congénitas®™''** Se
sefiala con mavyor frecuencia en los cia-
néticos, aunque algunos autores infor.
man haber encontrado un tiempo de pro.
tromhina ligeramente prolongado en al-
qunos casos de cardiopatia congénita
aciandtica, ™™

En nuestro estudio solo se demostrd
en cardidpatas ciandticos con Mto. por
encima de B5 vol, % y HbD. por debajo
de T0%. Goldschmidt’ informa tlempo
de protrombina prolongade en sus pa-
cientes (todos ciandticos) vy hace la
observacidn de que todos aquéllos que
tuvieron disminucidn de la actividad del
comp'ejo protrombinico, tuvieron Hto,
por encima de B0 vol, %,

La patogenia es discutida. Para algu-
nos seria por dafio hepdtico por la hi-
poxia.’**

Fue detectado un tiempo parcial de
tromboplastina prolongado en dos de
nuestros pacientes. Este trastorno ha

R.CP.
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sido también informado por Komp~
Ekerl Dennis™ y Goldschmidt ™

El fibrindgeno plasmatico estuvo dis.
minuido en el 14.2% de los pacientes
cianaticos estudiados. Ekert” encuentra
igual frecuencia del trastorno en sus
pacientes. Muchos otros autores han in-
formado fibrinogenopenia eén mayor o
menar namers de casos. la cual, al igual

gue la mayor parte de los trastornos des-

critos en las cardiopatias congénitas, se
encuentra con mayor frecuencia e inten-
sidad en los pacientes cianoticos. ™ "

En nuestros casos. los pacientes mas
poliglobidlicos mostraron valores medios
mas bajos, observacion hecha también
nor Diane Komp®

El origen del trastorno parece ser
multiple. En algunos casos podria rela-
cionarse con la coagulacion intravascu-
lar diseminada ™" mientras aue en
otros puede explicarse por una fibring.
lisis primarig. """

También han sido propuestos otros
mecanismos etiopatogénicos.” "

Con relacion a los factores de la via
intrinseca, encontramos disminucian del
factor VIl - en dos pacientes. Ekert.)’
Komp' v Dennig®™ relacionan este hecho
con la CID.

De nuestros dos pacientes, uno tenia
evidencia de aumento de la actividad fi-
brinolitica, en ausencia de trombocito-
penia ¥ con una prueba de paracoagula.
cidn negativa, por lo que opinamos que
el mismo es portador de una fibrindlisis
primaria, y que la disminucidn del fae-
tor VIl es debida en él a la accién di-
recta de la fibrinolisina,

SUMMARY

En el otro no pudo demostrarse ni fi-
brindlisis primaria, ni CID, por lo que la
deficiencia de factor VIl se nos presen-
ta en ¢l como déficit aislado,

Delfina Almagro® encontrd deficiencia
aislada de factor IX,

Fue demostrado aumento primario de
la actividad fibrinolitica en 4 de nues-
tros pacientes, Este hecho ha sido infor-
mado en las cardiopatias tanto ciandti-
cas como aciantticas, pero con mayor
frecuencia en las primerag "85

Existe discrepancia en cuanto a su
mecanismo de produccion, ya que unos
autores opinan que esta fibrindlisizs es
primaria, en tanto que otros senalan que
es secundaria a CID.

En nuestros casos, la ausencia de
trombocitopenia asi como la prueba de
paracoagulacion negativa, nos hace des-
cartar que este aumento de la actividad
fibrinolitica sea secundario a CID.

Al igual que Delfing Almagro' vy
Ekert,*' no encontramos evidencia de
CID en ninguno de los pacientes por
nosotros estudiados. Este fendmeno ha
sido informade por otros autores %™

Con las pruebas a nuestro alcance
no se demostraron en nuestros pacien
tes alteraciones cualitativas de las pla-
quetas, en concordancia con los hallaz-
gos de Hartman’

Otros autores, como Delfina Alma.
gro,” han demostrado este tipo de altera-
ciones en sus pacientes mediante el em.
pleo de técnicas mas especializadas.

Rivera Gomesz, L, C. et al. Disorders of the hemostatic mechanism in congenital cardia

pathics. Rev Cub Ped 51: 4, 1979,

Sixty one children with congenital cardiopathies were studied in order to know the
incidence of disarders of the hemostatic mechanism. Their ages ranged between 1 month
and 14 years and hematocrit valugs ranged between 32 and 79% wvol. According to HbO,,
they were divided into acyanotic and cyanotic and these in turn were subdivided according
to the intensity of cyanosis. Hematocrlt. Hb and HbO, determinations as well as & coagu-
lation study were conducted in every patient. Coagulation disorders were not found in
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any acyanotic patient; these were found in 428% of cyanotic patients. Most frequently
found disorder was a defective clot retraction [38% ol cyanotic patients). Furthermore,
an increased librinolytic activity, hypofibrinogenemia, prothrombin complex disturbances
and factor VIl deficiancies were evidenced. Thrombooytopania was not a significative
finding since it was only proved in a patient. Evidences of disseminated intravascular
coagulation were not found in the patients studied. The disarders bore a direct relatlonship
to polyglobulia and hypoxia,

AESUME

Rivera Gomez. L. C. et al. Troubles du meécanisme hémostatiqre dans les cardiopathins
eongénitales. Rev Cub Ped 51: 4, 1979,

L'étude porte sur 61 enlants présentant maladie cardiague congénitale, lesquels sont
étudiés afin de déterminer cher eux existence de troubles du mécanisme hémostalique.
L'ige de ces patients @lait compris entre 1 mois et 14 ans &t les valaurs de |'hématoorile
étaignt comprises entre 32 et 79 vol®:. D'aprés I'HLO,, ils ont été classihés en non
cyanotiques et ¢yanotiques, ot ceux derniers ont 6té &n outre subdivisés salon lintengitd
de la cyanoze. Des déterminations de 'hématocrite. I'Hb et I'HbO, ont été faites chez
chaque patient, ainsl qu'une dtude de la coagulation, On n'a pas démontré existence
de troubles Jde la coagulation chez aucun patient non cyanotique. alors gu'lls ont été
constatés chez 428% des patients cyanotiques étudids. Le trouble le plue fréquemment
trouvé a Bté la défectueuse rétraction du caillot, ¢e qul 4 é1é observé cher 38% des
patients cyanoligues. En plus. il a &té constaté une augmentation de 1'activitg fibrinolyti-
que, fibrinogénopénie. altérations du complexe de la prothrombine et déticience du factetr
Vill. La thrombocytopénio n'a pas constitué une trouvailla significative. car elle n'a dté
constatée qus chez un patient, Aucune évidence de coagulation Intramusculaire disséminda
n'a é1é trouvée dans les ces dtudiés. Les zltérations trouvdes ont &1¢ en rapport direct
avec la polyglobulie et Ihyposxie.

ries de la coagulagidn en nifos afectos de
cardiopatia congénita ciandtica. Ann Paed
207 3215328, 1966,

300

BIBLIDGRAFIA

. Burrow, L et 8l Blood coagulation studies 8. Martman, R C. A hemorrhagle disorder oc
in children with congenital heart disease. curing in patients with congenital heart di.
Am Heart J 70: T47-752, 1965 sepsa, Bull Jobns Hopkins Hosp 2f: 4067,

1952
Komp, 0. M. Sparrow, A, W. Polycythemia W, W Aa
in cyanotic heart diseasc. A study of alte- 49, De Swrie, P. N. | difetti dell'emocoagulazio-
red coagulation. ) Pediatr 76° 231.235. 1970 nes nei bambini cacdiopatici congenith, Mi-
nerva Pedialr 3- 503-509. 18. 1957.
Almagro, D.: Casanove, R, Alteraciones de :
la coagulaclén en las cardiopatias congé 10. Jackson, D. P. Hemaorrhagic dlathesis in
nitas ciandlicas. Rev Cub Ped 45 5968, patients with cyanotic congenital heart di-
en Feb., 1973, seaso: Preoperative management, Ann NY
i 115 235-250, 1964.

. Somerville, J. et o, Postoperative haemo- Al B
rrhage and refated abpormalities of blood 11, Favrg-Gilfy, J. Un trouble inallendu de la
copgulation in eyanotic congenital heart copgulation dans la maladie bleue: L'hipo-
disease. Br Heart J 27: 440, 1965, prothrombingmie. Sang 22: 278, 1951,

. Ekert, H. et al. Hemostssis in cyanotic 12. Stefanini, M., Dameshek, W. Enfermedades
congenital heart disease. ) Pediate 76: 221- Hemorrdgices. Editorial Cientifico-Médica
o ey d Pags 123: 26:31: 39.50: S863; 65T1; T2-75:
Bailla o Bk ; 327.335: 349-352. Barcelona. 1986

. ot a8l coagulacidn in-
travascular diseminada ordnica y cardiope- 13. Smith, C. H. Blood Diseasas of infancy and
tia congénita clandtica. Lugar de la heps childhood. Edicién Revolucionaria. Instituto
rinoterapia en el curso del periodo pre- Cubanc del Libro. Pégs. 625635 661-666,
operalaro Presse Med 78: 1571.1574. 1970, 1970.
. Goldschmidt, B, \nvestigacidn de los facto- 14, Alpgiite, D.; Goffairx, J. Los trastarnos pre-

operatorios de la hemostasia en las car
dlopatias congénitas, Mouv Rev Fr Hema-
tal §: 23-48. 1. 19635,

RGP,
HRIO-AGOETO, Ve



15,

16,

20.

21,

0. Verel, 5. J. Thrombocytopenia in conge-
nital heart disease. Br Heart J 24: 92.94,
1962,

Kontras, 5. B. Hematologic abnormalities
in childran with congenital heart disesse.
JAMA 125: 611-613, 1966.

. Pouf, M. H. Thrombocytopenia in cyanotic

congenital heart disease, Am J Dis Child
102: 597, 1961.

. Bugnard, E. R et al, Recuentos plaqueta-

rios en las cardiopatias congénitas. Arch
Argent Pediatr 63: 249-253. 1965.

Gross, 5. The platelets in cyanotic conge-
nital heart disease. Pediatrics 42: 651-658,
1968,

Dennis, L H. ef al. A& consumption coagula-
tion defect in congenital cyanotic heart di-
sease and Its treatment with heparin. J Pe.
diatr 77: 407-410, 1967.

Ekert, H.; Gilehrizt, G, 3. Coagulation stu-
dies in congenital heart disease. Lancet
i: 280, 1968,

Recibido: enere 12, 1979,
Aprobado: febrero 10, 1979,

RLCP.
PILECH AGOETO. 1974

3.

23,

27.

. Gofdschmide, B. Trastornos de la coagula-

cién en nifios con enfermedad congénita
del corazén. Monatsschr. Kiuderheilkd 7:
450452, 1970.

Brodsky. . Fibrinolysis In coengenital heart
disease, Freoperative treatment  with
EA.CA. Am J Clin Pathel 51: 51-57, 1969,

. Geen, D, Correction of hemostatic defect

in cyanotic congenital heart disease, Lancet
M: 486-T, 1971,

Kontras, 8. B. Hyperviscosity in congenital
heart disease. J Pediatrics 76: 214-220, 1970,

. Graolnick, H. R. Epsilon-aminocaproic acid

in pre-operative correction of haemostatic
defect in cyanotic congenital heart disease,
Lancet 1: 1204.5, 1970.

Nelson, W. E. Tratado de Pediatria. Tomo
Il. Edicién Revolucionaria. Instituto Cubano
del Libro. La Habana, 1965, Pag. 1256,

. Von Kaulla, K. N, et al. Preoperative co-

rrection of coagulation in  Tetralogy of
Fallot. Arch Surg 94: 107111, 1967,

301



