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INTRODUCCION

A continuacién se presenta un modelo de atencion multidisciplinaria para la atencion de los pacientes
con hemofilia, desde el primer nivel de atencidn, que pretende articular las acciones de las diferentes
especialidades y niveles de atenciéon en forma continua y coordinada para brindar una mayor calidad y

seguridad en el seguimiento de los pacientes.

La mejor forma de atender las diversas necesidades de las personas con hemofilia es la que puede darle el
cuidado integral coordinado, a cargo de un equipo multidisciplinario de profesionales de la salud. Muchas
veces estas necesidades requeriran de la participacion de profesionales y recursos que se encuentran
disponibles en diferentes centros de atencidn, lo cual no debe significar para el paciente una falta de acceso
ni el acceder al manejo exclusivamente en centros de alta especialidad, habitualmente distantes a los lugares
de origen.

Si bien el estudio inicial en pacientes que no se encuentran en estado hemorragico agudo y el seguimiento
constante de los pacientes controlados puede darse en centros comunitarios de atencion ambulatoria, es
importante también reconocer que los casos agudos y el diagndstico especifico, asi como el establecimiento
de un plan terapéutico integral, recaen en acciones proporcionadas en centros especializados de segundo y
tercer nivel. Esto incluye la necesidad de contar con laboratorios de hematologia con capacidad para realizar
estudios de factores de coagulacion y de inhibidores, habitualmente en centros de tercer nivel de atencion,
que deberan integrarse a la atencion continuada. De igual forma en el manejo adecuado de los pacientes,
también se debe considerar el suministro de los concentrados de factor de coagulaciéon apropiados, asi como
de otros agentes hemostaticos coadyuvantes como la desmopresina (DDAVP) y acido épsilon aminocaproico.
Finalmente, y de vital importancia, es considerar el acceso permanente de los pacientes a programas de
rehabilitacién, mismos que podran estar vinculados a la atencién comunitaria ambulatoria o bien a los
servicios especializados y que permitiran al paciente, independientemente del control hemorragico, contar

con una mejor calidad de vida (Diagrama 1).

Es decir, el paciente debe contar con una red de servicios coordinados que articule a los centros, recursos y

profesionales involucrados en el cuidado de su salud.
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ATENCION INTEGRAL DE HEMOFILIA

La hemofilia es un trastorno hemorragico congénito vinculado al cromosoma X, provocado por la deficiencia de
factor VIII de coagulacion (FVIII), en el caso de la hemofilia A, y de factor IX (FIX) en el caso de hemofilia B.
La deficiencia es el resultado de las mutaciones de los respectivos genes de los factores de coagulacion. También

puede presentarse en mujeres, en menor medida, pero de igual forma con consecuencias hemorragicas.

El fenotipo caracteristico de la hemofilia es la tendencia a las hemorragias, cuya gravedad guarda relaciéon con
el nivel de factor de coagulacién (Anexo 1).

En la primera fase del estudio del paciente con hemofilia se debe incluir la elaboracion de una historia clinica
completa con énfasis en el componente familiar e historial de sangrado, asi como la determinacion de pruebas
de escrutinio con biometria hematica completa, acciones que en el paciente estable pueden darse en el primer
nivel de atencién. Sin embargo, en el estado hemorragico agudo, el sangrado puede poner en riesgo la vida y
requieren de un tratamiento inmediato (Anexos 2 y 3).

Las hemorragias agudas secundarias a traumatismo o espontaneas deben tratarse cuanto antes, preferentemente
dentro de las 2 horas, a partir de haberse producido. Durante un episodio hemorragico agudo, debe realizarse
una evaluacion a fin de determinar el lugar de la hemorragia, de no resultar evidente clinicamente, debe

administrarse el factor de coagulacién correspondiente sin mayor retraso.

De igual forma, en episodios hemorragicos graves que podrian poner en peligro la vida, en especial en cabeza,
cuello, torax y tracto gastrointestinal, el tratamiento con factor debe iniciarse de inmediato, aun antes de
completar la evaluacion de diagnodstico si se sospecha alguna alteraciéon de la coagulacién o ésta ha sido

previamente diagnosticada.

En casos agudos la administracion de desmopresina (DDAVP) puede elevar el nivel de FVIII a valores
suficientes (de 3 a 6 veces los valores basales) para controlar las hemorragias en los pacientes con hemofilia
A leve, y hasta moderada. Como parte del manejo integral se recomienda realizar la prueba de respuesta a
la DDAVP en cada paciente. Asimismo, las terapias coadyuvantes, como los medicamentos antifibrinoliticos
(acido épsilon aminocaproico) en el manejo del sangrado en mucosas, pueden utilizarse para controlar las
hemorragias, en especial ante la falta de concentrados de factor de coagulacién, ya que pueden reducir la

necesidad de los mismos.

En caso de urgencia en unidades no acreditadas, y de no contar con factores de coagulacion, deberan tener
acceso a unidades hospitalarias donde se apliquen componentes sanguineos seguros, como plasma fresco
congelado (PFC) y crioprecipitados.

Dentro de las consideraciones generales para el cuidado de los pacientes, es de vital importancia el manejo
adecuado de las venas y su puncion, ya que constituyen las lineas vitales de una persona con hemofilia.

Para ello:

+ Se recomienda usar agujas tipo mariposa de calibre 23 o 25.

+ Después de una puncion venosa, aplique presion de 3 a 5 minutos. Evite el uso de dispositivos de

acceso venoso, siempre que sea posible, aunque puede ser necesario en algunos nifos.
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También es recomendable otorgar capacitacion continua para el autocuidado del paciente, donde la

ensefianza estara enfocada a conocimientos generales sobre hemofilia, datos para reconocer una hemorragia

y sus complicaciones mas comunes, primeros auxilios, calculo de dosis, preparacion, almacenamiento y

administracion del tratamiento individualizado segiin sea el caso; técnicas de asepsia y deteccion de

disfunciones en articulaciones y musculos, ademas de las capacidades motrices.

Equipo de atencion integral

Con base en la Norma Oficial Mexicana NOM 253-SSA1- 2012, “Para la disposicion de sangre humana
y sus componentes con fines terapéuticos”, en donde se establece que se debe constituir un Comité de

Medicina Transfusional en todos los hospitales de la Reptiblica Mexicana que transfunden mensualmente

cincuenta o mas unidades de sangre, y que debe de estar integrado, entre otros, por los representantes de los

servicios que consumen mayormente sangre en la institucion, como los jefes de servicio de:

Medicina General.
Enfermeria.
Pediatria.
Hematologia.
Urgencias.
Medicina Interna.
Traumatologia.
Odontologia.
Obstetricia.
Cirugia.
Anestesiologia.
Otorrinolaringologia.

Rehabilitacion.

El equipo que atienda a pacientes con hemofilia debera estar constituido al menos por el siguiente personal:

Director médico en cada nivel de atencién, para coordinar y supervisar la atencion del paciente

internado o ambulatorio.

Médico general/familiar, hematdlogo, internista y/o pediatra (primer, segundo y tercer nivel), en
su caso, para coordinar la atencién del paciente y su seguimiento, que eduque y capacite al paciente
y sus familiares en el cuidado del paciente y las manifestaciones de sangrado, reunir informaciéon

sobre la localizacion de las hemorragias, y mantener integrado el expediente.

Enfermero coordinador que sea el primer contacto para los pacientes con un problema agudo, para
brindar capacitaciéon y supervisar la terapia en el hogar, cuando sea posible (primero, segundo y

tercer nivel).

Especialistas en el sistema musculo esquelético (rehabilitador, ortopedista, fisioterapeuta, fisiatra)

que puedan ocuparse de la prevencion y rehabilitacion de los pacientes.
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+ Especialista trabajador social que conozca los recursos de los que dispone la comunidad, para realizar

la capacitacion del seguimiento del paciente.

+ Psicologo, que se encargue del apoyo emocional del paciente y su familia.

No obstante, las funciones que cumpla el equipo pueden variar dependiendo de la disponibilidad y de la
organizacion de los servicios que preste el centro de atencion y en ocasiones debera interconsultar a otros
profesionales, por lo que se debera considerar el Sistema de Referencia y Contra Referencia dentro del
sector salud.

Atencion integral
La atencion integral del padecimiento fomenta la salud fisica y psicosocial, asi como la calidad de vida, a
la vez que disminuye la morbilidad y mortalidad. Las prioridades a tener en cuenta para mejorar la salud y
calidad de vida de las personas con hemofilia incluyen:

a) Prevencién de hemorragias y dafio articular.

b) Aplicacion inmediata de un tratamiento para hemorragias.

¢) Atencion inmediata de rehabilitacion post hemorragica.

d) La atencion de la salud psicosocial.

e) Seguimiento a lesiones articulares preexistentes para prevenir su avance.

f) Seguimiento de laboratorio de coagulacién para detectar actividad de FVIII/FIX, presencia de

inhibidores y panel viral.

Bajo este contexto, los pacientes deberan tener una consulta con los miembros del equipo multidisciplinario
por lo menos una vez al afio, para llevar a cabo estudios hematologicos, musculo esqueléticos y psicosociales,
para elaborar, revisar y ajustar los detalles del plan individual del tratamiento integral, y para la derivacion

del paciente a otros servicios, en caso necesario.
Todos los miembros del equipo deberan tener experiencia y capacitacion en los trastornos de coagulacion.
Asimismo, se debera contar con los siguientes recursos de apoyo:

a) Acceso a un laboratorio de coagulacion.

b) Suministro de concentrados de factor de coagulacion apropiados, asi como de otros agentes

como la desmopresina.
¢) Acceso a componentes sanguineos.

d) Insumos para inmovilizar con yeso y/o entablillado, y elementos auxiliares de movilidad
Yy soporte.

Es importante apegarse a las guias de practica clinica vigentes del Centro Nacional de Excelencia Tecnoldgica
en Salud, que son un referente nacional para favorecer la toma de decisiones clinicas y gerenciales, basadas en
recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible, a fin de contribuir a la calidad y efectividad
de la atencion médica.
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También, se debera contar con los recursos necesarios para ofrecer apoyo a familiares que ayuden a enfrentar:
+ Riesgos de la vida cotidiana para hemorragias.
« Cambios relacionados con las diferentes etapas de crecimiento y desarrollo del paciente.

+ El reconocimiento temprano y completo de los afectados, asi como la prevencion de la

condicidn, a través del uso extenso del asesoramiento genético.

En el seguimiento constante y coordinado, los centros de primer nivel pueden establecer la frecuencia de
las citas de atencion primaria, principalmente en pacientes que viven a grandes distancias de unidades
de segundo y tercer nivel de atencion, con estricto apego a las guias de practica clinica. Es importante
considerar que el plan de tratamiento se desarrollara en forma conjunta con el paciente y con todo el

equipo multidisciplinario.

En todo momento, es necesario que el expediente clinico del paciente se encuentre debidamente actualizado
con las notas de las acciones que lleve a cabo el equipo de atencion, asi como las notas de las referencias y
contra referencias de los hospitales de segundo y tercer nivel, con estricto apego a la NOM-004-SSA3-2012

del expediente clinico.

Paralelamente, se debe fomentar la practica de las actividades fisicas para promover una buena condicién
fisica y un desarrollo musculo-esquelético normal, con énfasis en el desarrollo de los misculos y del desarrollo
y mantenimiento de la densidad 6sea. El fomento del deporte o de las actividades debe ser de aquellas que
no impliquen el contacto, como la caminata y la natacion, evitando el uso de deportes de alto contacto, asi
como actividades de alta velocidad, a menos que el paciente cuente con una profilaxis adecuada que le brinde
proteccion para la practica de tales actividades. El paciente debera consultar con el equipo multidisciplinario
antes de participar en cualquier actividad fisica. Si el paciente ha tenido una hemorragia, las actividades
deben retomarse gradualmente a fin de minimizar las probabilidades de una nueva hemorragia.

Es importante tener en cuenta que la rehabilitaciéon o fisioterapia son especialmente importantes para el
mejoramiento y la recuperacion funcional después de hemorragias mutsculo esqueléticas, y para los pacientes

con artropatia hemofilica establecida.

Plan terapéutico integral

El establecimiento del plan terapéutico integral debera considerar al menos aquellos elementos indispensables
para lograr los objetivos de control, seguimiento y rehabilitacion del paciente con hemofilia asi como la

procuracion de habitos saludables y entornos favorables para el desarrollo de la persona.

Dentro de los elementos clave se debe considerar la disponibilidad de factores concentrados de la
coagulacion, terapia de reemplazo de factor profilactico, terapia de reemplazo a demanda en las dos horas
posteriores a traumatismo, terapia en el hogar, control general del estado de salud, asesoramiento genético,
aspectos psicosociales, y consideraciones especiales y grupos especificos. Estos elementos deberan propiciar
la integracion de los equipos multidisciplinarios y la vinculacion entre diferentes niveles de atencion para
alcanzar un constante y efectivo acompanamiento del paciente y sus familiares, aportando acciones a
desarrollar en el ambiente comunitario ambulatorio y aquellas sujetas a la participaciéon de especialistas en
el segundo y tercer nivel de atencion.
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+ Terapia de reemplazo de factor profilactico

La profilaxis es el tratamiento con concentrado de factor que se aplica via intravenosa, a fin de prevenir
posibles hemorragias y la alteracion de las articulaciones, y es el objetivo de los tratamientos destinados a
preservar las funciones musculo esqueléticas.

La profilaxis resulta un tratamiento redituable a largo plazo, al prevenir o disminuir los dafios articulares y

elimina los altos costos relacionados con el tratamiento de las articulaciones lesionadas, y mejora la calidad

de vida.

El protocolo de profilaxis debe ser individualizado, en funcién de la edad, el acceso venoso, el fenotipo
hemorragico, la actividad y la disponibilidad de concentrado de factor de coagulacion.

En la Anexo 4 se muestran las definiciones de los protocolos de terapia de reemplazo de factor.

« Terapia en casa

En los casos en que resulte apropiado y sea posible, el tratamiento de las personas con hemofilia debe tener
lugar en casa.

La terapia en casa facilita el acceso inmediato al factor de coagulacidon y por lo tanto al tratamiento precoz
y 6ptimo, lo que implica menos dolor, disfuncion e incapacidad, ademas menos ingresos hospitalarios para
tratar complicaciones, ésta podra aplicarse después de instruir y capacitar a los interesados, debiendo registrar
en expediente las acciones de capacitacion, el registro de hemorragias, dosis, nimero de lote utilizado, asi

como cualquier efecto secundario.

« Control del estado de salud

Periddicamente, se debera evaluar, revisar y reforzar la informacion del paciente sobre:
a) El acceso venoso.
b) Los registros de hemorragia.
¢) Uso de terapia de reemplazo y respuesta del paciente.
d) Estado musculo-esquelético.
e) Infecciones transmisibles por transfusion sanguinea.
f) Desarrollo de inhibidores.
g) Estado psicosocial.

h) Salud bucal y dental.

+ Asesoramiento genético

Siempre que sea posible se debera ofrecer el reconocimiento temprano y completo de los afectados, y la
prevencion de la condicion, a través del uso extenso del asesoramiento genético que posibilite detectar a
posibles portadores dentro del ntcleo familiar con riesgo de desarrollo de la enfermedad, permitiendo asi la

disminucion del riesgo de presentar la enfermedad en futuras generaciones.
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 Aspectos psicosociales

Los pacientes y sus familiares podran recibir apoyo en materia de capacitaciéon dentro de las organizaciones
estatales competentes en el tema de hemofilia, involucrando a las areas de psicologia, enfermeria y trabajo
social, en términos que tanto el paciente como los familiares puedan comprender; el equipo capacitador

debera proporcionar informacion sobre los aspectos fisicos, emocionales y econémicos de la hemofilia.

- Consideraciones especiales y grupos especificos

Es importante considerar que las mujeres portadoras con bajos niveles de factor (< 50 UI/dL) pueden
requerir soporte hemostatico a fin de prevenir hemorragia tanto en relacion con eventos obstétricos
como quirtrgicos en general. Por lo tanto, a las mujeres embarazadas portadoras de hemofilia se les debe
medir el nivel de FVIII durante el tercer trimestre a fin de prever las decisiones sobre la cobertura con
factor durante el parto. En los partos en los que se sabe que el bebé padece hemofilia o se sospeche por
antecedentes heredofamiliares (madre portadora o hermano con hemofilia), se debe procurar que sean
eutdcicos y/o dar la adecuada indicacién de la interrupcion del embarazo, via abdominal, evitando el

trauma del binomio madre-hijo.

Las personas con trastornos de la coagulacidon deben ser inmunizadas preferiblemente por via subcutanea
y no por via intramuscular o intradérmica, excepto que estén cubiertas con la aplicaciéon de concentrados
de coagulacion. Las vacunas con virus vivos pueden estar contraindicadas para personas con VIH y estos

ultimos deben recibir vacunas contra neumococo y, de manera anual, contra influenza.

Para los pacientes adultos mayores, es necesario un tratamiento adecuado a las co-morbilidades propias
del envejecimiento, tales como:

»  Osteoporosis.

+ Obesidad.

+ Hipertension.

+ Diabetes Mellitus.

+ Hipercolesterolemia.

» Enfermedades cardiovasculares.

10
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MANIFESTACIONES DE HEMORRAGIA

Epistaxis

En estos casos, se debera colocar la cabeza del paciente hacia adelante, de modo tal que no trague sangre,
asimismo, se le debera solicitar que expela suavemente los coagulos débiles. Debera aplicarse presion firme

a la parte anterior suave de la nariz, con una gasa humedecida en agua helada, durante 10 a 20 minutos.

Se debera consultar a un otorrinolaringdlogo si la hemorragia fuera persistente o recurrente. Podria ser
necesario realizar un taponamiento nasal anterior o posterior a fin de controlar la hemorragia (Anexos 4,
S5y 6).

Hemartrosis

Es una enfermedad articular debida a episodios hemorragicos intra-articulares, la cual constituye la causa
principal de morbilidad en los pacientes con hemofilia grave; tiene un gran impacto sobre su calidad de
vida. Si la hemorragia no cesa a pesar del tratamiento adecuado, debera medirse el nivel de factor de

coagulacion y realizarse prueba de inhibidores.

La terapia de rehabilitacion juega un papel clave en el mantenimiento de la funcién articular y la
calidad de vida de los pacientes.

Hemartrosis aguda

La hemartrosis aguda se define como un episodio de instauracion rapida de pérdida de movilidad,
comparada con la existente, previamente asociada a una combinacion de los siguientes sintomas y signos:
dolor o situaciéon inusual en la articulacion, hinchazon palpable, calor en la piel y zona afectada, y

alteracion funcional.

Por orden de frecuencia, la rodilla, el codo y el tobillo son las articulaciones mas afectadas. En estas
localizaciones se producen el 80% de las hemartrosis en pacientes con hemofilia grave. La cadera, el
hombro y la mufieca se ven menos afectados, siendo inusual el sangrado de las pequenas articulaciones de

mano y pie.

Las hemartrosis espontaneas, secundarias a micro traumatismos sobre la sinovial, son mas comunes en las

articulaciones complejas.

Hematomas musculares
Los hematomas musculares se presentan entre el 10-25% de los sangrados en el paciente con hemofilia.

La etiologia se relaciona con traumatismos mas o menos intensos, aunque también en el caso de pacientes
con hemofilia grave con episodios espontaneos. Dentro de los mtsculos que requieren tratamiento inmediato
para prevenir un dafno y pérdida de funcion irreversible son: el iliopsoas, los musculos del compartimento

posterosuperior y posterior profundo de la pierna y el grupo flexor de los musculos del antebrazo.

11
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Es de relevante importancia tener pericia al realizar el diagnostico diferencial entre sangrados del musculo
psoas y apendicitis, pues el segundo suele ser el diagndstico mas comtin en urgencias, lo cual puede llevar a

muchas complicaciones.

Hematuria

La hematuria es probablemente el tercer tipo de sangrado mas frecuente en pacientes con hemofilia grave.

Es mucho mas frecuente en pacientes adultos con hemofilia, 31-70%, frente al 16-21% de los varones sanos
mayores de 50 afios. Aunque la mayoria de los episodios ocurren sin trauma, son de corta duraciéon y ceden
espontaneamente con el reposo, en ocasiones la formacion de coagulos puede provocar una obstrucciéon
ureteral y desencadenar un colico nefritico. El sangrado puede originarse en cualquier parte del tracto
urinario y el diagnostico diferencial es amplio, abarcando desde causas benignas y transitorias (ejercicio

fisico o actividad sexual intensa, infecciones, litiasis) hasta neoplasias de vejiga, prostata o rifidn.

Hemorragia intracraneal (cerebral y extra-axial)

Esta es una emergencia médica. Se debera administrar tratamiento de reemplazo con concentrados con
factores de la coagulacion siempre y cuando exista disponibilidad de recursos en el hospital, caso contrario
se puede usar plasma fresco como manejo, antes de evaluar. Una de las complicaciones mas importantes
en pacientes con hemofilia, debido tanto a la elevada mortalidad como a las posibles secuelas, son las

hemorragias intracraneales.

Todos los casos sospechados o confirmados de lesiones craneales post-traumaticas, y dolores de cabeza
importantes deben tratarse como si fueran hemorragias intracraneales. Un dolor fuerte y repentino en la

espalda puede estar relacionado con una hemorragia alrededor de la médula espinal.

Cuando exista un traumatismo importante o ante los primeros sintomas, eleve inmediatamente el nivel
de factor del paciente. La administraciéon de dosis adicionales dependera de los resultados de las pruebas
de imagen. Mantenga el nivel de factor hasta que se defina la etiologia. De confirmarse una hemorragia,
mantenga el nivel de factor adecuado durante 10 a 14 dias.

En pacientes con hemofilia, los sintomas pueden aparecer a los 2-6 dias desde el traumatismo, se recomienda

realizar un TAC de cabeza a todo paciente con hemofilia que haya sufrido este tipo de traumatismo.

El paciente debe ser valorado inicialmente, siempre conjuntamente con el servicio de neurocirugia, teniendo
en cuenta que la realizacion de cirugia en estos pacientes se llevara a cabo inicamente en aquellas situaciones

en que sea imprescindible (Anexos 4, 5y 6).

Hemorragia de cuello y garganta

Esta es una emergencia médica ya que puede causar obstruccion de vias aéreas. Administre tratamiento de
reemplazo con concentrados de factores de coagulacion siempre y cuando exista disponibilidad de recursos

en el hospital, caso contrario se puede usar plasma fresco como manejo antes de evaluar.
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El hematoma retrofaringeo es una verdadera urgencia médica dada su evolucion rapida hacia la obstrucciéon
de la via aérea si no se realiza el tratamiento adecuado. En ocasiones se ha relacionado con un cuadro de
vomitos o un acceso tusigeno. Clinicamente puede manifestarse por dolor cervical, disfagia, disnea o
voz gangosa.

Ante un traumatismo o sintomas importantes, eleve inmediatamente el nivel de factor del paciente.
Mantenga los niveles de factor hasta que desaparezcan los sintomas. Es indispensable la hospitalizaciéon y

evaluacion por un especialista (Anexos 4, 5y 6).

Hemorrag ia muscular

Las hemorragias musculares pueden aparecer en cualquier musculo del cuerpo, habitualmente por algin

golpe directo o un estiramiento repentino.

Se define como hemorragia muscular, a cualquier episodio hemorragico en un musculo determinado

clinicamente y/o mediante estudios de imagenes, generalmente relacionado con dolor y/o inflamacién.

Las hemorragias musculares que ocurren en lugares asociados con compromiso neurovascular, deben tratarse

de inmediato para prevenir el dafio permanente y pérdida de la funcion.

Hemorragia oftalmoldgica

Esta es una afeccion poco comin a menos que esté relacionada con un traumatismo o una infeccion. Se
debera elevar inmediatamente el nivel de factor del paciente, manteniendo los niveles de factor segtn lo
indicado. El paciente debe ser evaluado por un oftalmoélogo lo antes posible (Anexos 4, 5y 6).

Hemorragia por Trauma o Accidentes

La etiologia se relaciona con traumatismos de diversa intensidad. Las localizaciones que se pueden asociar
a un compromiso neurovascular como el grupo de misculos flexores de las extremidades requieren tratamiento

inmediato para prevenir un dafio y/o pérdida de funcidn irreversibles.

Las manifestaciones clinicas vendran determinadas por la ubicacion e intensidad del hematoma muscular. De
igual manera, pueden dar lugar a complicaciones muy graves como el denominado sindrome compartimental,

que ocasiona trastornos sensitivo-motores que requieren cirugia urgente.

El tratamiento precoz con concentrados de factor es una medida basica para la adecuada resolucion de un
hematoma y prevencion de complicaciones. Las guias de tratamiento recomiendan obtener en el caso de
la hemofilia A niveles iniciales de Factor VIII del 80-100% (40-50 Ul/kg de peso cada 12 horas) para
hematomas del psoas, y 40-60% (20-40 UI/kg cada 12 horas) para otros hematomas musculares. Para
pacientes con hemofilia B se recomiendan niveles de Factor IX del 60-80% para hematomas del psoas, y
del 40% para otros episodios cada 24 horas. El paciente debe ser estrechamente vigilado si existe riesgo de
compromiso neurovascular, ya que en estos casos puede ser necesario realizar una fasciotomia (Anexos 4,
Sy 6).
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Hemorragias de la cavidad oral

Los puntos de sangrado mas frecuentemente involucrados son las encias, el frenillo labial, la lengua,
mucosa bucal y paladar, considerando durante la infancia el periodo de denticion. Los sangrados bucales
habitualmente son secundarios a una causa traumatica. Si es necesario el tratamiento, el dentista o cirujano

debe contactar previamente con el hematdlogo para poder programar el régimen sustitutivo necesario.

En pacientes con hemofilia leve o moderada, se pueden realizar procedimientos no invasivos con
antifibrinoliticos Gnicamente, mientras que las limpiezas dentales y ciertas cirugias menores pueden
realizarse con desmopresina. El uso topico del acido tranexamico reduce considerablemente la hemorragia.

El uso topico del acido épsilon aminocaproico también reduce considerablemente la hemorragia.

En hemofilia grave, es necesaria la aplicacion de concentrados de factor (Anexos 4, 5y 6).

Hemorragias gastrointestinales

Una hemorragia gastrointestinal aguda se puede presentar como hematemesis, hematoquecia o melena.

Los pacientes con hemofilia que sufren un sangrado de tubo digestivo alto requieren una valoraciéon urgente
del estado hemodinamico asi como la aplicacion inmediata del tratamiento sustitutivo y la asociaciéon de
farmacos antifibrinoliticos como terapia adyuvante. Se deberan monitorear los niveles de hemoglobina con
regularidad. Trate la anemia o choque, segiin sea necesario. En la mayoria de los casos, es necesaria la

realizacion de endoscopia (Anexos 4, 5y 6).

Laceraciones y abrasiones

En el caso de laceraciones profundas, se debera elevar el nivel de factor y luego suturar.

Manifestaciones hemorragicas inusuales

El hematoma intramural de la pared intestinal es otra manifestacion hemorragica descrita en el paciente
con hemofilia. Puede desarrollarse a cualquier nivel del tracto digestivo secundario a evento traumatico. Se

presenta con dolor abdominal importante, con signos de obstruccién intestinal.

Es importante realizar el diagnostico diferencial mediante técnicas de imagen con ecografia, TAC o

resonancia magnética, con urgencias quirdrgicas como la apendicitis aguda, perforacion gastrica, etc.

El sangrado hepatico puede dividirse en hematoma de parénquima o hematoma subcapsular. El diagnostico
se realiza mediante ecografia o tomografia axial computarizada y el tratamiento es urgente (Anexos 4, 5y 6).
Sinovitis

La sinovitis articular es un trastorno proliferativo del tejido sinovial que se inicia a las pocas horas de la
extravasacion de sangre en la articulacién y se prolonga mas alla de la retirada de los productos sanguineos

de la misma; en las hemartrosis recurrentes se incrementa la posibilidad de la hipertrofia de la sinovial.
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CIRUGIA

Las intervenciones quirdrgicas pueden tener lugar tanto por complicaciones relacionadas con la hemofilia
como por enfermedades no relacionadas con ella. En todos los casos, el anestesiologo debe tener experiencia

en el trato de pacientes con trastornos de la coagulacion.

La dosis y duracion de la cobertura del concentrado de factor de coagulacion dependera del tipo de cirugia que

se realice. En el Anexo 5 se muestran los niveles hemostaticos recomendados para los tipos de intervencion.

El tipo de intervencion se clasifica en mayor o menor, segin su complejidad y el control hemostatico. En
general se consideran intervenciones de tipo menor las que necesitan una cobertura hemostatica de menos
de cinco dias, como son la implantacion de un acceso venoso subcutaneo, adenoidectomia, fimosis, cirugia

dental, cataratas.

Las técnicas diagnosticas con obtencion de muestras de biopsia (broncoscopia, gastroscopia, etc.), puncion
lumbar o arterial, o terapéuticas como la inyeccion intratecal, deben considerarse como agresivas y necesitan

una adecuada cobertura hemostatica, como minimo en el momento de la exploracion.

De las intervenciones mayores con riesgo importante de hemorragia, por la localizacién anatomica, son las

abdominales, tales como las colecistectomias (Anexos 5, 6 y 7).
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CONSIDERACIONES FINALES

Se debe contemplar para el manejo del paciente con hemofilia sobre todo en los casos de urgencia lo siguiente:

 Liofilizado de Factor VIII.

Frasco ampolla con liofilizado para solucion inyectable: Factor VIII de coagulacién 250U1, 500 UI y 1000 UL.
+ Liofilizado de Factor IX.

Frasco ampolla con liofilizado para solucion inyectable: Factor IX de coagulaciéon 500 Uy 1000 UL

Desmopresina (DDAVP).

4 mcg/ml para uso intravenoso;

15 mcg /ml para uso intravenoso y subcutineo;
150 mcg por dosis medida en spray nasal.

Acido épsilon aminocaproico
Ampolletas de 5 ml de 0.1 g/ml.
Tabletas de 500 mg.

La deteccion del paciente con hemofilia se debe realizar en establecimientos de primer nivel, en los que se realizara una
historia clinica completa y dirigida a la detecciéon de eventos hemorragicos espontaneos o traumaticos; los estudios de
laboratorio deben orientar a la basqueda de alteraciones en la coagulacién, con el objetivo de realizar un diagnostico que

permita su referencia a establecimientos de segundo y tercer nivel.

El paciente portador de hemofilia, cualquiera que sea su clasificacion, debera acceder a un tratamiento individualizado y en
caso de ser sometido a eventos quirtirgicos, padecer traumatismos y/o presentar sangrados de repeticiéon debe ser atendido
por un equipo multidisciplinario con el fin de alcanzar los objetivos terapéuticos esperados, el control del paciente y

su rehabilitacion.
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DIAGRAMA 1. MANEJO DEL PACIENTE CON HEMOFILIA EN LOS TRES
NIVELES DE ATENCION
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Manejo especializado

Primer nivel Segundo nivel
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ANEXO 1. RELACION ENTRE LA GRAVEDAD DE LAS HEMORRAGIAS
Y EL NIVEL DEL FACTOR DE COAGULACION

NIVEL DE FACTOR DE

COAGULACION EPISODIOS HEMORRAGICOS

GRAVEDAD

1a5Ul/dl (0,01 a0,05Ul/mlo Hemorragias espontdneas ocasionales; hemorragias
Moderada ¢ ) & P &

1 a 5% del valor normal prolongadas ante traumatismos o cirugias menores.

ANEXO 2. LOCALIZACION DE LAS HEMORRAGIAS EN PACIENTES
CON HEMOFILIA

Articulaciones (hemartrosis)

Graves

Mucosas de la boca, encias, nariz y tracto genitourinario

Cuello/garganta
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ANEXO 3. INCIDENCIA APROXIMADA DE LAS HEMORRAGIAS
SEGUN LOCALIZACION

LOCALIZACION DE LA HEMORRAGIA INCIDENCIA APROXIMADA

Otras hemorragias importantes 5% a 10%
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ANEXO 4. DEFINICIONES DE LOS PROTOCOLOS DE TERAPIA
DE REEMPLAZO

PROTOCOLO DEFINICION

Tratamiento regular y continuo* que comienza a aplicarse ante
la ausencia de una enfermedad articular osteo-cartilaginosa

Profilaxis continua documentada, determinada mediante un examen fisico y/o estudios

Profilaxis primaria con imagenes, y antes de que exista evidencia clinica de una
segunda hemorragia en alguna articulacion grande**, a partir de los
3 afios.

Tratamiento regular continuo* que comienza a aplicarse a
continuacion del inicio de la enfermedad articular que se ha
documentado mediante un examen fisico y radiografias simples de
las articulaciones afectadas.

Profilaxis terciaria

* Continuo se define como la intencién de aplicar un tratamiento durante 52 semanas por afio y recibir un minimo
de infusiones con una frecuencia definida a priori durante por lo menos 45 semanas (85%) del afio en consideracion.

** Articulaciones grandes = tobillos, rodillas, caderas, codos y hombros.
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ANEXO 5. NIVELES HEMOSTATICOS RECOMENDADOS

Niveles de factor (%)
Tipo de

intervencién

80-100 60-80 | 60-80 | 40-60 | 40-60 | 30-50 | 30-50 | 20-40
mayor
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ANEXO 6. VIDA MEDIA, CONCENTRACION PLASMATICA Y DOSIS
TERAPEUTICAS DE LOS FACTORES DE COAGULACION

2 a5 dias 40 UI/dI (10 a 25%) 10'a 20 mi de plasma fresco
congelado / kg de peso corporal.

15 a 30 mcg de concentrados de
2 a5 horas 5a10Ul/dl > a 10%) factor VIl de la coagulacion por
kilogramo de peso corporal.

**Concentrado de factor IX de la
coagulacion.

10 a 20 ml de plasma fresco
congelado / kg de peso corporal.

IX 18 a 24 horas 10a 40 Ul/dl (10 a 40%)

Xl 40 a 72 horas 20a30%

*Reemplazar con concentrado de

ga12h % :
FYW a oras >>0% factor FvW/FVIII de la coagulacion.

10 a 20 ml de plasma fresco

Proteina C 2 a8 horas >70%
congelado / kg de peso corporal.

Nota: una unidad de factor de la coagulacion esta presente en cada ml de PFC y la dosis e intervalos de mantenimiento
deberan ser individualizados de acuerdo con el cuadro clinico del paciente y a la vida media del factor de coagulacion.

* En caso de cirugia de urgencia, no electiva, o en caso de sangrado que ponga en riesgo la vida, y si no se dispone de
concentrado de factor VIII de coagulacién, se utilizaran crioprecipitados a 1 U por cada 10 Kg, y si no se dispone de ellos,
usar PFC total a dosis de 10 a 20 ml/kg de peso corporal.

** En caso de cirugia de urgencia, no electiva, o en caso de sangrado que ponga en riesgo la vida, y si no se dispone de
concentrado de factor IX de coagulacion se utilizara PFC a 15 mi/kg.
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ANEXO 7. RECOMENDACIONES DEL NIVEL PICO DE FACTOR
PLASMATICO Y DURACION DE LA ADMINISTRACION

TIPO DE

HEMORRAGIA NIVEL DESEADO | DURACION (DIAS) | NIVEL DESEADO | DURACION (DIAS)
(UI/DL) (UI/DL)

Muscular superficial/ 2-3, aveces mas 2-3,a veces mas
sin compromiso NV 40-60 silarespuesta es 40-60 silarespuesta es
(excepto iliopsoas) inadecuada inadecuada

e R R B R
g w0 | w0 | |
Gvomtesnar | ]
aewmeno | 0w |
preopestorie | w00 | ww |

Cirugla(menon | .

1-5, segln el tipo 30-30 1-5, seguln el tipo

* Post-operatorio 30-80 de procedimiento de procedimiento
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