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Manifestaciones orales de trastornos hematologicos no neoplasicos.

Oral manifestations of non-neoplastic hematologic disorders.

Israel Parra Ortega,* Daniel Rodriguez Ortega*

RESUMEN

Las alteraciones hematoldgicas pueden tener el primer signo en la cavidad
oral y los signos varian dependiendo de la linea celular que se encuentre
afectada: eritrocitos, leucocitos y plaquetas. La formacién de las células
sanguineas se lleva a cabo en la médula dsea a través de un proceso
denominado hematopoyesis que se encarga de la formacion, desarrollo
y especializacién de todas sus células sanguineas funcionales, pasan de
células troncales pluripotenciales a células hematopoyéticas maduras
que emergen a la sangre periférica. El odontélogo debe ser capaz de
identificar los distintos signos en la cavidad oral que podrian sugerir que
el paciente padece un trastorno hematolégico, el cual podria complicar
el tratamiento dental. La identificacién oportuna de estos signos a través
de una minuciosa exploracién fisica y la historia clinica completa evita
que se presenten complicaciones en el paciente y que éstas puedan poner
en riesgo su vida, por lo que al encontrar algin signo sugerente de un
trastorno hematolégico debe referirse al paciente con el hematélogo.

Palabras clave: Eritrocitos, leucocitos, plaguetas, Ulcera, sangrado,
periodontopatias.

INTRODUCCION

as enfermedades sistémicas pueden provocar mani-

festaciones clinicas en el drea oral y maxilofacial, en
ocasiones como un signo primario inespecifico de una
enfermedad subyacente no diagnosticada.! Hay diferen-
tes signos en la cavidad oral que pueden deberse a un
trastorno hematolégico y dependeran de la linea celular
que se encuentre afectada.’

El odontélogo debe ser capaz de identificar los distintos
signos en la cavidad oral que podrfan sugerir que el paciente
padece un trastorno hematolégico, el cual podria complicar
el tratamiento dental (sangrados, infecciones recurrentes, et-
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ABSTRACT

Hematological alterations may be the first sign in the oral cavity
and symptoms vary depending on the cell line that is affected:
Erythrocytes, leukocytes and platelets. The formation of blood cells
are held in the bone marrow through a process called hematopoiesis,
which is responsible for training, development and specialization in
all its functional blood cells, they move from pluripotent stem cell to
hematopoietic cells mature emerging to peripheral blood. The dentist
must be able to identify the different signs in the oral cavity that could
suggest that the patient has a haematological disorder, which could
complicate dental treatment. The timely identification of these signs
through a thorough physical examination and the complete clinical
history prevents complications from occurring in the patient and
may put their lives at risk, so when finding any sign suggestive of a
hematological disorder should refer to the patient with the hematologist.

Keywords: Erythrocytes, leukocytes, platelets, ulcer, bleeding,
periodontopathies.

cétera). La identificacion oportuna de estos signos a través de
una minuciosa exploracion fisica y la historia clinica completa
evita que se presenten complicaciones en el paciente y que
éstas puedan poner en riesgo su vida, por lo que al encontrar
algtin signo sugerente de un trastorno hematolégico debe
referirse al paciente con el hematdlogo.'>4>

Para entender los signos y sintomas de los trastornos
hematolégicos se debe comprender cémo se originan los
elementos formes de la sangre. La sangre forma parte del
tejido conectivo que se compone por una matriz extrace-
lular liquida llamada plasma, en la cual se disuelven diver-
sas sustancias (protefnas, agua y solutos) y se encuentran
numerosas células y fragmentos celulares en suspension.®
Circula a través del sistema vascular que es bombeado
por el corazén para que llegue a todo el organismo. La
formacién de los elementos formes de la sangre se lleva a
cabo a través de un proceso denominado hematopoyesis
que se encarga de la formacién, desarrollo y la especiali-
zacién de todas sus células sanguineas funcionales, pasan
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de células troncales pluripotenciales a células hematopo-
yéticas maduras que emergen a la sangre periférica, y su
produccién depende de las necesidades del organismo.
En la sangre se pueden identificar tres grupos celulares:
eritrocitos (ER), leucocitos (LE) y plaquetas (PLA).%7-10

TRASTORNOS DE LOS ERITROCITOS

Los ER o glébulos rojos son células anucleadas que en su
interior contienen la proteina hemoglobina que transporta
el oxigeno desde los pulmones a todos los tejidos del
cuerpo.®1911 Se forman a partir del proceso denominado
eritropoyesis, que es regulado por el riién mediante la
liberacién de la hormona eritropoyetina, la cual detecta
la concentracién de oxigeno en la sangre circulante y

responden a la hipoxia tisular, que estimula a la médula
aumentando el proceso de eritropoyesis.*91°

Los trastornos de los ER son causados por miltiples
factores y provocan un desequilibrio entre la eritropoyesis
y la utilizacién, destruccion o eliminacién de los eritro-
citos, o cuando el ER no produce o almacena suficiente
cantidad de hemoglobina (Tabla 1).47:10

Anemia con alteracion en el metabolismo del hierro
Anemia ferropénica (deficiencia de hierro)
Es causada por un consumo dietético inadecuado, pérdi-

da hematica crénica, malabsorcion en el tubo digestivo
(enfermedad celiaca, reseccién de estémago o intestino)

Tabla 1: Trastornos de los eritrocitos.1:346.7.10-32

Manifestaciones orales

Anemia con alteracion
en el metabolismo del
hierro

Anemia ferropénica
(deficiencia de hierro)

Sindrome de Plummer-Vinson o
de Paterson-Kelly

Anemia megaloblastica ~ Anemia perniciosa

Deficiencia de cobalamina (B12)

Anemia por deficiencia de acido
folico
Alteracion de la B-talasemia mayor

hemoglobina

Anemia drepanocitica
(células falciformes)

Anemia aplasica

Tejidos mucosos palidos y atroficos, lengua depapilada, glositis,
queilitis angular, candidiasis oral, retraso en la curacion de heridas
después de una cirugia bucal, Glceras, glosodinia y disfagia

Atrofia de la mucosa del esofago con formacion de membranas que
provocan disfagia, glositis atrofica, queilitis angular y glosodinia
Glosodinia, ageusia, mucosa oral palida y ulcerada, glositis dolorosa de
Moeller-Hunter por atrofia gradual de las papilas filiformes fungiformes
que confiere un aspecto liso, rojo y brillante en la superficie dorsal
Después se pierde el tono muscular de la lengua y aparece roja e infla-
mada, con lesiones eritematosas maculares en la punta y los bordes
Mucosa oral palida y ulcerada, atrofia del epitelio lingual, queilitis
comisural, estomatitis ulcerativa y faringitis

Anemia grave, aumento del diploe craneal con trabéculas que se disponen
en forma perpendicular a las tablas externa e interna (craneo en cepillo),
biprotrusion maxilar, prominencia de los huesos cigomaticos, diastemas,
eminencias malares evidentes, mordida abierta, palidez de la mucosa oral,
hipertelorismo orbital, obliteracion de los senos paranasales, erupcion tar-
dia, aumento de tamafio de los espacios de la médula 6sea, raices dentales
cortas, taurodontismo y dolor e inflamacion de las glandulas parétidas
Palidez e ictericia cutanea y de mucosas, predisposicion a las infec-
ciones, radiograficamente trabéculas Oseas en «escalera» con zonas

de esclerosis y radiolucidez en dientes posteriores, ostedlisis de leve

a severa, espacios medulares amplios e irregulares, osteomielitis
mandibular (debido al poco aporte vascular), retraso en la erupcion e
hipoplasia de la denticién permanente

Palidez de la mucosa yugal, infecciones orales y periodontales graves (periodontitis) con gingivorragias

espontaneas, petequias, equimosis, candidiasis y aftas recurrentes como signos tempranos de la enfermedad.
Los signos que indican mayor avance de la enfermedad son hiperplasia gingival y lesiones herpéticas
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o incremento de la demanda de hierro (embarazo, in-
fancia). Lo que causa que el ER sea incapaz de portar
una cantidad normal de oxigeno.*'215> Segiin datos de
la Organizacién Mundial de la Salud (OMS), mas de dos
billones de personas tienen deficiencia de hierro, lo que
representa casi 25% de la poblacién mundial.’ Las ma-
nifestaciones orales son palidez en piel y mucosas debido
a la reducciéon de ER, también el recambio celular se dis-
minuye provocando atrofia en las mucosas, retraso en la
curacién de heridas después de una cirugia bucal, atrofia
gradual o en placas de las papilas filiformes o fungiformes
linguales déandole al dorso de la lengua un aspecto liso,
rugoso y brillante. En algunos casos también se puede
presentar disfagia y queilitis angular.’ #1215

Sindrome de Plummer-Vinson

Es una condicién clinica rara que se caracteriza por la
triada de disfagia, presencia de membranas esofagicas
y anemia ferropénica crénica.>'® Los factores rela-
cionados con su etiologia son la anemia ferropénica,
desnutricién, predisposicién genética, procesos autoin-
munes y otras deficiencias de nutrientes (piridoxina o
la riboflavina).'®'” Se ha reportado en todas partes del
mundo y cominmente se presenta en mujeres blancas
de complexion delgada durante la mediana edad.'®
Las manifestaciones orales son atrofia de la mucosa del
eso6fago con formacion de membranas que provocan
disfagia (sintoma comdn), pero también puede presentar
glositis atréfica, queilitis angular y glosodinia. El 10% de
los pacientes desarrolla carcinoma de células escamosas
principalmente en hipofaringe y es6fago.!”-20

Anemias megalobléasticas

Son un grupo de anemias en las que los progenitores de
los hematfes de la médula ésea presentan alteracién en
la sintesis de acido desoxirribonucleico (ADN), la causa
mds frecuente es debida a la carencia de vitamina B12
o de acido félico:

* Deficiencia de vitamina B12 (anemia perniciosa): la
vitamina B12 es sintetizada por bacterias intestina-
les, pero se pierde en su mayor parte por las heces,
cuando es ingerida es separada de las proteinas
debido al pH 4cido del estémago y a las enzimas
pancredticas. Un vez libre, se une al factor intrinseco
producido por las células parietales del estémago,
lo que permite que sea absorbida (pase a la sangre)
en el dltimo tramo del intestino delgado (ileon).

Los depésitos de vitamina B12 se localizan en el
higado y son muy abundantes, lo que hace que su
deficiencia tarde afos en manifestarse. La principal
alteracién que se presenta es la anemia perniciosa,
es una afeccion autoinmunitaria que se distingue por
la incapacidad de la mucosa gastrica para sintetizar
el factor intrinseco (Fl), necesario para transportar la
vitamina B12 a través de la mucosa intestinal debido
a la presencia de anticuerpos dirigidos contras las
células parietales y/o contra el factor intrinseco, lo
que produce una gastritis crénica atréfica (autoin-
mune o tipo A) en el cuerpo y fundus del estémago.
También otros factores que pueden derivar de la
deficiencia de esa vitamina es el consumo dietético
inadecuado, sindromes de malabsorcién, alcoho-
lismo vy trastornos pancredticos.?’?? La prevalencia
en paises industrializados es aproximadamente de
20% de la poblacion.?3 La ausencia de esta vitamina
provoca que se presente una reduccién en la sintesis
de acidos nucleicos y una reduccién de la division
celular. Las manifestaciones orales a consecuencia
de esta ausencia causan un disminucién de la proli-
feracion epitelial con el signo de glositis de Hunter:
depapilacién de la lengua con una capa eritematosa,
lo que le confiere a la lengua un aspecto liso, rojo
y brillante en la superficie dorsal. También pueden
presentar queilitis angular (asociado a candidiasis
concomitante) y Glceras de tipo aftoso.! 41216

* Deficiencia de &cido félico: presenta las mismas carac-
teristicas patolégicas que la ausencia de vitamina B12
y se debe al consumo inadecuado o el requerimiento
creciente de esa sustancia (embarazo, lactancia, in-
fancia y adolescencia) que hace que el consumo sea
insuficiente. También puede ser causado por sindro-
mes de malabsorcién, alcoholismo o una enfermedad
neopldsica. Se presenta con mayor incidencia en mu-
jeres, ancianos y personas hospitalizadas por el aporte
inadecuado de este nutriente. Las manifestaciones
orales son queilitis comisural, estomatitis ulcerativa
y faringitis. Debido a la disfuncién de las células B y
T son pacientes mas susceptibles a infecciones orales
secundarias.! #1216

Alteracion de la hemoglobina
Talasemias
Son un grupo heterogéneo de anemias hereditarias que

afectan la sintesis de las cadenas a. (alteracion en el cromo-
soma 16) y B (alteracién en el cromosoma 11) de globina,
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lo que provoca un desequilibrio entre ambas y la acumu-
lacién intraeritrocitaria de la cadena que se encuentra en
exceso. Cada tipo de talasemia recibe el nombre de la
cadena que deja de sintetizarse y su expresividad clinica
es muy variable; depende de la alteracién molecular y
puede variar desde una nula expresividad clinica hasta
la complicaciones mds severas.*1%242> Representan el
desorden genético méds comin y se estima que 5% de la
poblacién mundial es portadora de un gen mutado para
la hemoglobina.?>=” Los pacientes con talasemia § me-
nor e intermedia y las variedades mas leves de talasemia
o pueden carecer de anomalias orales, excepto por la
posible palidez de los tejidos blandos.*

La talasemia B mayor puede ocasionar palidez en
la mucosa oral, cambios en el patrén trabecular de los
huesos orales y craneales, hipertelorismo orbital, la man-
dibula puede mostrar mayor radiolucidez y un patrén
trabecular en panal, mientras que la superficie del craneo
corresponde al signo de «cabello de punta» caracteristica
de la talasemia p mayor. También el hueso cigomético
y el maxilar se hacen mds prominentes, y se puede ob-
servar el espaciamiento y la separacién anémalos de los
incisivos del maxilar. La lamina dura puede ser delgada
o faltar en algunas regiones y a veces se puede presentar
prominencia del hueso frontal.#9:26

Anemia drepanocitica (anemia de células falciformes)

Es una alteracién genética autosémica recesiva que con-
lleva a la produccién anémala de la hemoglobina. Se
presenta una alteracion en el brazo corto del cromosoma
11 causado por una sustitucion del aminoacido valina por
acido glutamico en la sexta posicion de la cadena p de la
hemoglobina. Como resultado se produce hemoglobina S
haciendo que el ER tenga una morfologia de hoz lo que
provoca la hemdlisis del ER y la oclusion de los vasos san-
guineos.?®29 En México se ha notificado una frecuencia
variable en individuos mestizos, desde menos de 1% en
el centro del pais hasta mas de 14% en las costas, algo
atribuible al factor de la mezcla con sujetos de origen afri-
cano.3Y Las manifestaciones orales son palidez e ictericia
cutdnea y de mucosas como consecuencia de la hemdlisis
del ER, aumento en la predisposicién de las infecciones y
es frecuente que se observen alteraciones en las radiogra-
fias dentales y de craneo. En las radiografias de crdneo se
puede observar diploe craneal engrosado con miiltiples
espiculas que dan a la calota el denominado «aspecto
erizadoy. En las radiografias dentales es frecuente observar
trabéculas dseas en «escalera» con zonas de esclerosis
y radiolucidez en dientes posteriores adyacentes y una

[dmina dura densa. También se puede presentar retraso en
la erupcion e hipoplasia de la denticién permanente, en
menor medida pero con casos reportados de osteomielitis
mandibular (causado por el poco aporte vascular a este
hueso) y necrosis pulpar asintomatica debida a la estasis
y oclusién vascular. !4 11

Anemia aplésica

También denominada aplasia medular, es una ano-
malia adquirida que provoca la destruccién o lesion
de las células troncales pluripotenciales de donde se
originan todos los elementos celulares de la sangre. La
alteracién provoca una disminucién celular importante,
pero no de forma uniforme de todos los linajes hema-
topoyéticos porque depende del grado de hipoplasia
medular.3132 Su etiologia puede ser por varios factores,
80% es adquirido (sustancias quimicas, medio ambiente,
microorganismos o enfermedades) y 20% es congénito
o hereditario.'® Las manifestaciones orales son palidez
de la mucosa yugal, infecciones orales y periodontales
graves con gingivorragias espontaneas, petequias, equi-
mosis, candidiasis y UGlceras recurrentes como signos
tempranos de la enfermedad. Los signos que indican
mayor avance de la enfermedad son hiperplasia gingival,
lesiones herpéticas.’#11,31

TRASTORNOS DE LOS LEUCOCITOS

Los LE son componentes celulares de la sangre que se
forman en la médula 6sea a partir de las células troncales
pluripotenciales igual que los eritrocitos. Su diferenciacién
conlleva la formacién de una célula troncal linfoide que
da origen a los leucocitos y una célula troncal mieloide
que permite el desarrollo de monocitos, granulocitos,
plaquetas y eritrocitos. Las alteraciones presentan distintos
cuadros clinicos que dependen de la etiologfa (Tabla 2).433

Deficiencia cuantitativa
Neutropenias o agranulocitosis adquiridas

El término indica un conteo bajo de neutréfilos circu-
lantes. Las causas mas frecuentes es una reaccién farma-
coldgica adversas, pero también puede ser causado por
trastornos hereditarios, infecciones virales o bacterianas
incontenibles, autoinmune, neoplasia de la medula ésea
y anemia.’*734 Las manifestaciones orales son periodon-
titis agresiva frecuente y presencia de UGlceras necréticas
(grandes, irregulares, profundas y dolorosas) recubiertas
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Tabla 2: Trastornos de los leucocitos. 147103334

Manifestaciones orales

Deficiencia cuantitativa Neutropenia o agranulocitosis

Neutropenia ciclica

Sindrome Kostmann o
agranulocitosis genética infantil

Alteracion funcional Enfermedad granulomatosa

cronica

Leucocito perezoso

Sindrome de Chédiak-Higashi

Periodontitis agresiva frecuente y Ulceras necroticas (grandes,
irregulares, profundas y dolorosas) recubiertas por pseudomembra-

nas de un color blanco-griséceo. Estas tlceras pueden ser multiples

y miden desde 0.5 a varios centimetros de didmetro. Las zonas mas
afectadas son el paladar, las encfas, la lengua y las amigdalas, pueden
provocar disfagia y sialorrea

Pérdida prematura de dientes, Ulceras recurrentes profundas y grandes
que persisten, estan recubiertas por una pseudomembrana blangquecina
rodeada de eritema leve. La afeccion periodontal se puede presentar
como gingivitis o periodontitis, estomatitis con ulceracion

Ulceras aftosas dolorosas, recurrentes y persistentes, infecciones
bacterianas, candidiasis, periodontitis y gingivitis frecuentes, las encias
marginal y adherida se aprecian edematosas, y las papilas interdentales
hiperplasicas

Candidiasis, eritema y ulceraciones con pseudomembranas en
cualquier parte de la mucosa oral, sinusitis recurrentes, linfadenitis
cervical, queilitis eccematosa, gingivitis intensa, lengua geografica,
hipoplasia del esmalte, caries rampantes e infecciones cuténeas faciales
Infecciones frecuentes, un ejemplo es la aparicion de estomatitis, gin-
givitis, ulceraciones recurrentes y enfermedad periodontal agresiva
Periodontitis agresiva, movilidad dentaria, supuracion, bolsas perio-
dontales profundas, glositis, hemorragia gingival y ulceraciones de la
mucosa oral

por pseudomembranas de un color blanco-grisaceo. Estas
Glceras pueden ser multiples y miden desde 0.5 a varios
centimetros de didmetro. Las zonas mas afectadas son
el paladar, las encias, la lengua y las amigdalas, pueden
provocar disfagia y sialorrea.*3>

Neutropenia ciclica

Es una alteracion que presenta disminucién periédica
en el nimero de neutrdfilos con duracién de entre tres y
seis dias. Es poco frecuente y se caracteriza por episodios
habituales de fiebre. Su etiologia puede ser adquirida por
medicamentos (anticonvulsivos, antihistaminicos, barbitu-
ricos, diuréticos, sulfamidas) o congénito (enfermedad de
Kostmann, sindrome de Shwachman o mielocatexis). Es
resultado de la mutacion del gen EIA2 posicién 13.3 del
brazo corto del cromosoma 19 que codifica la elastasa
neutrofilica. Existe una interrupcién en la produccién
de las células troncales de la médula ésea; esto causa
el efecto del fenémeno ciclico, lo que provoca desde

una produccién normal hasta un severo estancamiento
en la maduracién del neutréfilo.?® En la incidencia se
presentan dos casos por un millén de habitantes. Las
manifestaciones orales son pérdida prematura de dientes,
Glceras (recurrentes, profundas, grandes y persistentes)
recubiertas por una pseudomembrana blanquecina ro-
deada de eritema leve. La afeccion periodontal se puede
presentar como gingivitis o periodontitis acompanada de
ulceraciones.*34-36

Alteracion funcional
Enfermedad granulomatosa cronica

Inmunodeficiencia primaria de la fagocitosis, tiene una
incidencia mundial de uno por cada 250,000 recién na-
cidos vivos. Su etiologfa estd ligado a la mutacién en cual-
quiera de los genes que codifican para las subunidades
que conforman la enzima NADPH-oxidasa, por lo cual
se disminuye la capacidad fagocitaria de los polimorfo-
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nucleares y monocitos.?” Las manifestaciones orales son
candidiasis, eritema y ulceraciones con pseudomembra-
nas en cualquier parte de la mucosa oral, sinusitis recu-
rrentes, linfadenitis cervical, retraso en la cicatrizacién o
dehiscencia de las heridas, queilitis eccematosa, gingivitis
intensa, lengua geogréfica, hipoplasia del esmalte, caries
rampantes e infecciones cutaneas faciales.!37-39

Sindrome del leucocito perezoso

Es un trastorno genético raro, causado por una alteracién
en la funcién quimiotdctica de los neutrdfilos, en el que
las células poseen movimientos azarosos y sin direccién.?
Se presenta en los primeros afos de vida. Las manifes-
taciones clinicas son un incremento en la predisposicién
a las infecciones, siendo frecuente la apariciéon de esto-
matitis, gingivitis, ulceraciones recurrentes y enfermedad
periodontal agresiva.!4°

Sindrome de Chédiak-Higashi
Es una deficiencia inmune de cardcter autosémico re-

cesivo que se origina por mutaciones del gen 142 que
codifica la proteina lysosomal trafficking regulator (LYST);

esta proteina se encarga de la regulacién del transporte
lisosomal y la funcién del citoesqueleto, lo cual afecta la
funcién de los leucocitos. El 85% de los casos se presenta
en la etapa infantil.#!#2 Las manifestaciones orales princi-
palmente son la periodontitis agresiva (caracterizada con
movilidad dentaria), bolsas periodontales profundas con
supuracién, hemorragia gingival, glositis y ulceraciones
de la mucosa oral.!3438

TRASTORNOS PLAQUETARIOS
Y DE LA COAGULACION

Las PLA son fragmentos citoplasmaticos provenientes de
una célula conocida como megacariocito, el proceso de for-
maci6n de las plaquetas se denomina megacariopoyesis.*?
Las alteraciones de PLA y de la coagulacién pueden ser
de etiologia funcional, cuantitativa o hereditaria (Tabla 3).

Alteraciones funcionales
Trombastenia de Glanzmann

Es un trastorno cualitativo de la funcién plaquetaria cau-
sado por una anomalia en los genes de las glicoproteinas

Tabla 3: Trastornos plaquetarios y de la coagulacion. 414334553

Manifestaciones orales

Alteraciones funcionales Trombastenia de Glanzmann
Sindrome de Bernard-Soulier
Enfermedad de Von Willebrand

Alteraciones cuantitativas Trombocitopenia

Trombocitemia

Trastornos de la coagulacion Hemofilia

Trastorno autoinmune Trombocitopenia inmunitaria

Hemorragia gingival espontanea, epistaxis y episodios intermi-
tentes de hemorragias gastrointestinales

Equimosis, petequias en la piel y mucosas, epistaxis, y hemorra-
gia severa en traumatismos y procedimientos quirdirgicos
Gingivorragia espontanea y hemorragias prolongadas después de
una cirugia bucal

Petequias cutaneas, hemorragias gingivales espontaneas provo-
cando que los dientes presenten depdsitos de color marrén debido
a la hemosiderina y a otros productos de desecho

Hiperplasia gingival secundaria a la administracion de ciclosporina
Hemorragias gingivales episodicas prolongadas, espontaneas o
traumaticas son las més frecuentes, entre las menos frecuentes es
la hemartrosis de la articulacion temporomandibular

Hemorragia gingival esponténea, petequias, hematomas en zonas
sometidas a trauma (mucosa bucal, bordes linguales laterales y

el limite entre el paladar duro y el blando), aparecen vesiculas
hemorragicas principalmente en lengua, labios y la linea oclusal,
son de 2 mm de didmetro que no desaparecen a la presion, son
planos y asintométicos
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IIb/lla. Estos genes codifican para un grupo de protefnas
enlazadas que se encuentran en la superficie de las pla-
quetas, el receptor glicoproteina Ilb/llla (también [lamado
receptor de fibrinégeno). La ausencia o el funcionamiento
inadecuado del receptor provocan que las plaquetas no
se adhieran entre si en el sitio de la lesién y es dificil que
se forme un codgulo normal. Como todos los trastornos
autosOmicos recesivos, se encuentra mas frecuentemente
en regiones del mundo donde son comunes los matrimo-
nios consanguineos.>#* Las manifestaciones orales son
gingivorragias espontaneas y sangrado excesivo después
de un procedimiento quirdrgico.3

Sindrome de Bernard-Soulier

Es una enfermedad hereditaria que se caracteriza por una
tendencia hemorragica, PLA gigantes y en ndmero dismi-
nuido. La incidencia se desconoce debido a la dificultad del
diagnéstico y su reporte. El defecto subyacente es una defi-
ciencia o disfuncién de la glicoprotefna GPlb-V-IX receptor
para el factor de Von Willebrand, requerido para la hemos-
tasia primaria.*>*¢ Sus manifestaciones orales son equimosis,
petequias en la piel y mucosas, epistaxis, y hemorragia severa
en traumatismos y procedimientos quirdrgicos.>?

Enfermedad de Von Willebrand

Es un trastorno hemorragico hereditario que se caracteriza
por un defecto en la glicoproteina factor de Von Wille-
brand, el cual se sintetiza en las células endoteliales y en
los megacariocitos. La alteraciéon de estas glicoprotefnas
afecta el proceso de la hemostasia primaria (adhesion
al subendotelio y agregaciéon plaquetaria). Se asocia a
mutaciones en el cromosoma 12 en la regién p13.2, el
cual codifica el factor de Von Willebrand. Es el trastorno
hemorragico hereditario descrito con mayor frecuencia
y afecta a 0.1-1.3% de la poblacién.*¢#” Las manifesta-
ciones orales son gingivorragia espontanea y hemorragias
prolongadas después de una cirugia bucal.4”

Alteraciones cuantitativas
Trombocitopenia

Es un trastorno caracterizado por la disminucion de PLA en
la circulacion periférica.*® El rango normal es de 200.000-
400.000/mm?3 y recuentos inferiores a 100.000/mm3
indican que el paciente cursa con trombocitopenia.*® Su
etiologia puede ser debido a un descenso en la produc-
cién, produccién ineficaz o aumento de la destruccion

de plaquetas, pero puede ser un signo secundario a las
siguientes condiciones: anemia apldsica, alcoholismo,
quimioterapia, radioterapia, medicamentos citotoxicos
(diuréticos, tiacidicos, ibuprofeno, tamoxifeno, fenitoina
y ranitidina).* Las manifestaciones orales son petequias
cutaneas y hemorragias gingivales espontaneas, lo que pro-
voca que los dientes presenten depdsitos de color marrén
debido a la hemosiderina y a otros productos de desecho.

Trastornos de la coagulacion
Hemofilias

Las hemofilias A y B son los principales trastornos de la
coagulacion, son de cardcter hereditario y esta ligado al
cromosoma sexual X, en el cual se presentan mutaciones
en los genes del factor VIII (hemofilia A, HA) y factor IX
(hemofilia B, HB), lo que ocasiona una disminucién o de-
ficiencia funcional de estas proteinas en plasma y afecta la
hemostasia secundaria. Su frecuencia es de uno en 5,000
y uno en 30,000 varones recién nacidos vivos, respectiva-
mente, y afecta casi exclusivamente a varones, teniendo
las mujeres portadoras un riesgo de 50% de heredarlo a
sus hijos.”? Las manifestaciones orales dependen del tipo
y severidad del déficit de factor. La clasificacién por tipo
de factor ausente es hemofilia A que presenta hemorragias
gingivales espontaneas o traumdticas prolongadas, y en
menor frecuencia se pueden presentar hemartrosis de la
articulacién temporomandibular y pseudotumores de la
hemofilia, las cuales son inflamaciones quisticas progre-
sivas producidas por hemorragias recurrentes y pueden
acompanarse de signos radiolégicos de afectacion ésea.
En la hemofilia B se presentan similitudes con la hemofilia
A.1451 En cuanto a la severidad, la Federacion Mundial
de Hemofilia la clasifica, dependiendo el porcentaje de
actividad normal del factor en sangre, con rango normal
(50-150%), hemofilia leve (5-40%), hemofilia moderada
(1-5%) y hemofilia severa (por debajo del 1%).52

Trastorno autoinmune
Trombocitopenia inmunitaria

La trombocitopenia inmunitaria, antes parpura tromboci-
topénica inmunitaria, es una enfermedad autoinmunitaria
adquirida de manifestacion variable. Se observa en adul-
tos y en pacientes pediatricos. La etiologfa puede ser por
una reaccion cruzada ante virus, medicamentos o vacu-
nas, pero también estd relacionado con la leucemia, VIH
y lupus eritematoso sistémico.!'* Causa destruccion de
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plaquetas mediada por anticuerpos IgG dirigidos contra
antigenos de la membrana de la plaqueta y del megaca-
riocito.*33 Las manifestaciones orales como consecuencia
del descenso de PLA provoca que el paciente presente
gingivorragias espontaneas, hematomas en zonas some-
tidas a trauma (mucosa bucal, bordes linguales laterales
y el limite entre el paladar duro y blando).'>3

CONCLUSION

Los trastornos hematolégicos son alteraciones de uno o
varios linajes hematopoyéticos con distinta etiologia cada
uno de ellos, pero su alteracion tiene un reflejo a nivel
sistémico. En la cavidad oral las coagulopatias son los
principales signos que pueden presentarse, por lo que es
muy importante que se realice un correcto y oportuno
diagnéstico, a través de un detallado interrogatorio y
una minuciosa exploracion fisica del paciente. En caso
de detectar alguna alteracién que suponga un trastorno
hematoldgico debemos remitir al paciente al hematé6logo
para que le dé un correcto tratamiento, y en la atencién
odontoldgica se debe tener una comunicacién con el
hematélogo e intervenir con el paciente en medidas
preventivas para minimizar las complicaciones.
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