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Resumen

Introducción: según el Programa de Atención Integral 

de la Hemofilia y otras Coagulopatías (PAIHEC), en

Uruguay se registran 50 niños hemofílicos. Estos niños 

consultan frecuentemente en servicios de urgencia y

emergencia pediátrica, constituyendo un desafío para

el pediatra que los asiste. Conocer esta población y

las causas que motivaron la consulta contribuye a

planificar estrategias para mejorar la calidad de

atención.

Objetivo: describir las características y los motivos de

consulta de los pacientes hemofílicos que consultan

en Departamento de Emergencia Pediátrica (DEP) del

Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR).

Pacientes y métodos: estudio retrospectivo,

descriptivo, en el periodo entre el 1 de enero de 2012

y el 31 de mayo de 2013. Se incluyeron todas las

consultas al DEP de los pacientes hemofílicos

registrados en el Departamento de Medicina

Transfusional (DMT) del CHPR, se utilizó la base de

datos informatizada del DEP y registros del DMT.

Resultados: se incluyeron 31 pacientes. Edad: 1-16

años. 28/31 portadores de hemofilia A: 19 severos;

3/31 portadores de hemofilia B: 1 severo. Consultaron

en DEP 20/31 pacientes, totalizando 46 consultas, 16

por sangrados, 9 por traumatismos, 21 consultas por

otros motivos. Se realizaron 27 estudios

imagenológicos. En 18 casos se realizó terapia de

sustitución por hemoterapeuta. 19 consultas

requirieron admisión, 17 en hemofílicos severos

(cuatro ingresaron a cuidado intensivo). No se

registraron muertes.

Conclusiones: los niños hemofílicos usuarios de

ASSE consultaron frecuentemente en el DEP en este

periodo. Se debe sospechar siempre la posibilidad de

sangrado, siendo necesarios frecuentemente estudios

de imagen. Los hemofílicos severos presentaron

formas más graves, con necesidad de admisión y

terapia intensiva. Se requiere un abordaje

interdisciplinario de estos pacientes con participación

del hemoterapeuta.

Pa la bras cla ve:      HEMOFILIA A

                                         HEMOFILIA B

                                         TRATAMIENTO DE URGENCIA
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Summary

Intro duc tion: ac cor ding to the Na tio nal Pro gram me on 

Inte gral Care of Hae mop hi lia and ot her blee ding

di sor ders (PAIHEC) the re are 50 he mop hi liac chil dren

in Uru guay. The se chil dren fre quently vi sit the

emer gency de part ments (ED), whe re their

ma na ge ment can re pre sent a challen ge for the

emer gency physi cian. To know the cha rac te ris tics of

this po pu la tion and why they vi sit the ED is es sen tial to

plan stra te gies to im pro ve the qua lity of care.

Objec ti ve: to des cri be the cha rac te ris tics of

he mop hi liac chil dren and why they vi sit the ED -

Cen tro Hos pi ta la rio Pe rei ra Ros sell (CHPR).

Met hods: re tros pec ti ve, des crip ti ve study in the pe riod 

01/01/12 – 05/31/13. All the vi sits to the ED from

hae mop hi liac chil dren re gis te red in DMT – CHPR were 

in clu ded. ED data-base and re gis ters from DMT were

used.

Re sults: 31 pa tients were in clu ded. Age:1-16 y. 28/31

hae mop hi lia A: 19 se ve re; 3/31 hae mop hi lia B: 1

se ve re. 20/31 pa tients vi si ted ED, to tal 46 vi sits. 16

blee ding epi so des, 9 trau mas, 21 ot her mo ti ves. 27

ima ge no lo gi cal stu dies were per for med. Fac tor

re pla ce ment the rapy was ad mi nis te red in 18 ca ses by

he mot he ra pist. 19 ca ses were ad mit ted to hos pi tal, 17

in se ve re he mop hi liacs (4 in in ten si ve care units). No

deaths oc cu rred.

Con clu sions: he mop hi liac chil dren as sis ted in our

Hos pi tal fre quently vi si ted the ED in this pe riod.

Pos si bi lity of blee ding should al ways be sus pec ted.

Ima ge no lo gi cal stu dies are fre quently nee ded. Se ve re

he mop hi liacs pre sen ted more se ve rely, were more

fre quently ad mit ted and nee ded in ten si ve care.

Com prehen si ve care is nee ded for this pa tients

wor king to get her with the hemotherapist.

Key words:    HEMOPHILIA A

                               HEMOPHILIA B

                               EMERGENCY TREATMENT

Introducción

La he mo fi lia es una coa gu lo pa tía he re di ta ria li ga da al
cro mo so ma X que de ter mi na dé fi cit de los fac to res VIII
(he mo fi lia A) y IX (he mo fi lia B) de la coa gu la ción. La
de fi cien cia es el re sul ta do de una mu ta ción en los ge nes
de los fac to res res pec ti vos (1).

La fre cuen cia es ti ma da es de apro xi ma da men te 1 ca -
da 10.000 na ci mien tos. La Fe de ra ción Mun dial de He -
mo fi lia es ti ma que 400.000 per so nas en el mun do su fren 
de es ta en fer me dad (2). El Pro gra ma Na cio nal de Aten -
ción Inte gral de la He mo fi lia y otras Coa gu lo pa tías
(PAHIEC), crea do en 1999, cen tra li za los re gis tros de
pa cien tes con es ta en fer me dad y el tra ta mien to re ci bi do.
Ase so ra y coor di na te ra péu ti cas con los pro fe sio na les
que asis ten es tos pa cien tes pe diá tri cos y adul tos en to das 
las ins ti tu cio nes pres ta do ras de sa lud del Uru guay. Se -
gún es te pro gra ma, en nuestro país se registran 50 niños
hemofílicos (Registro de PAHIEC-ASSE, no pu bli ca -
do).

Afec ta ge ne ral men te a va ro nes con an te ce den tes
ma ter nos de he mo fi lia, sin em bar go un ter cio de los
afec ta dos son re sul ta do de una mutación espontánea.

La he mo fi lia A es más fre cuen te que la B, y re pre -
sen ta 80% a 85% de los ca sos. Una cla si fi ca ción útil en
la prác ti ca clí ni ca es con si de rar el ni vel de fac tor en dé fi -
cit, lo cual se co rre la cio na con el ries go au men ta do de
he mo rra gia(1,3). La he mo fi lia se ve ra se de fi ne por una
con cen tra ción de fac tor me nor de 1 U/dL (<1%). La ma -
yo ría de los ni ños con for mas se ve ras de la en fer me dad
se pre sen tan con epi so dios de san gra do den tro de los dos 
pri me ros años de vi da (4).

Una de las com pli ca cio nes más gra ves de es tos pa -
cien tes es la pre sen cia de in hi bi dor, an ti cuer po que se
pro du ce con tra el fac tor en dé fi cit y que di fi cul ta el tra ta -
mien to de re po si ción fren te al san gra do. Se es ti ma en es -
tu dios in ter na cio na les que la fre cuen cia del de sa rro llo
de in hi bi do res en per so nas con he mo fi lia A es de 20% a
33% y de 1% a 6% en los pa cien tes por ta do res de he mo -
fi lia B (2,5-7).

Los ni ños por ta do res de he mo fi lia tie nen un ries go
ele va do de su frir san gra dos en for ma es pon tá nea o an te
mí ni mos trau ma tis mos y cual quier ór ga no pue de ver se
afec ta do. Los si tios más co mu nes son las ar ti cu la cio nes,
los múscu los y el trac to gas troin tes ti nal(8-10). De igual
for ma es tos pa cien tes pue den con sul tar por otras con di -
cio nes de sa lud no relacionadas con su enfermedad
coagulopática.

La con sul ta de un ni ño o ado les cen te he mo fí li co en
un ser vi cio de ur gen cia sue le ge ne rar di fi cul ta des y
cons ti tu ye un de sa fío pa ra el pediatra que lo asiste.

Exis ten en la li te ra tu ra es tu dios acer ca de los mo ti -
vos de con sul ta de es tos pa cien tes en emer gen cia (11-14);
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has ta el mo men to no hay co mu ni ca cio nes en nues tro
me dio en re fe ren cia a es te te ma en la población pe diá tri -
ca.

Co no cer la po bla ción que se asis te y las con di cio nes
por la cual con sul tan es tos ni ños con tri bu ye a pla ni fi car
es tra te gias des ti na das a me jo rar la ca li dad de aten ción
de es tos ni ños, evi tan do com pli ca cio nes y dis mi nu yen -
do los riesgos.

El ob je ti vo de es ta in ves ti ga ción es des cri bir las ca -
rac te rís ti cas clí ni cas de los pa cien tes con he mo fi lia que
se asis ten en el CHPR y las cau sas que mo ti va ron la
consulta en el DEP.

Población y método

Se rea li zó un es tu dio re tros pec ti vo y des crip ti vo en el
pe río do com pren di do en tre el 1 de ene ro de 2012 y el 31 
de mayo de 2013.

Se in clu ye ron to das las con sul tas en el De par ta men -
to de Emer gen cia Pe diá tri ca (DEP) de los pa cien tes he -
mo fí li cos re gis tra dos en el De par ta men to de Me di ci na
Trans fu sio nal (DMT) del Cen tro Hos pi ta la rio Pereira
Rossell (CHPR).

Se uti li zó la ba se de da tos in for ma ti za da del DEP y el 
re gis tro de pa cien tes del DMT, del cual se ob tu vie ron
los si guien tes da tos: edad, ti po de he mo fi lia y se ve ri dad
(le ve: >5% de ni vel de fac tor; mo de ra da: 1%-5%, se ve -
ra: <1%), tra ta mien to pro fi lác ti co pri ma rio (te ra pia sus -
ti tu ti va a lar go pla zo con ti nua, lue go de la pri mera he -
mar tro sis o he mo rra gia gra ve) o se cun da rio (pos te rior a
es to, con da ño ar ti cu lar), pre sen cia de in hi bi do res (se -
gún cons ta ba en re gis tro de DMT). Se re vi sa ron las con -
sul tas en el DEP de los pa cien tes re gis tra dos en el DMT
y se re gis tra ron las si guien tes va ria bles: fe cha y mo ti vo
de con sul ta, diag nós ti co, es tu dios ima ge no ló gi cos rea li -
za dos (ra dio gra fía, eco gra fía, to mo gra fía com pu ta da,
re so nan cia mag né ti ca), tratamiento con factor sus ti tu ti -
vo, destino (alta o ingreso hospitalario), necesidad de
cui da do intensivo, fallecimiento.

Los mo ti vos de con sul ta fue ron ca ta lo ga dos co mo:
san gra dos (con an te ce den te pre vio de trau ma tis mo o es -
pon tá neos), trau ma tis mo sin san gra do u otros mo ti vos
(en fer me dad res pi ra to ria, digestiva, de piel u otras).

Se rea li zó el es tu dio es ta dís ti co de aso cia ción de va -
ria bles cua li ta ti vas me dian te el uso de los tests de Chi
cua dra do o exac to de Fis her se gún re que ri mien tos, fi -
ján do se un ni vel de significación de 0.05.

Se ana li za ron los da tos con el sis te ma SPSS ver sión
15.0.

Resultados

En el DMT del CHPR se en cuen tran re gis tra dos 31 ni -
ños he mo fí li cos.

En el pe río do en el cual se rea li zó el es tu dio asis tie -
ron al DEP 20 de es tos ni ños, re gis trán do se 46 con sul -
tas.

Los 20 ni ños eran va ro nes, con un ran go de edad de 1 
a 16 años (me dia na 8 años, pro me dio 9,5 años). Die cio -
cho pa cien tes (90%) eran por ta do res de he mo fi lia A y 2
(10%) de he mo fi lia B. En tre ce pa cien tes la he mo fi lia
es ta ba ca ta lo ga da co mo se ve ra, cua tro mo de ra da y tres
le ve. To dos los pa cien tes con he mo fi lia se ve ra se en con -
tra ban re ci bien do tra ta mien to de pro fi la xis pri ma ria o
se cun da ria con fac tor VIII o IX de la coa gu la ción se gún
el pro to co lo de pro fi la xis es ca lo na do ca na dien se, con un 
pro me dio de 50 se ma nas al año por pa cien te(15) (ta bla 1).
Los pa cien tes con in hi bi do res fue ron tra ta dos con fac tor 
VII recombinante, factor VII recombinante activado o
concentrado de complejo protrombínico activado.

Tres pa cien tes con he mo fi lia se ve ra (15%) pre sen ta -
ban fac tor in hi bi dor po si ti vo al mo men to de la consulta.

Con res pec to a los mo ti vos de con sul ta, 16 (35%)
fue ron por san gra do; 10 ca sos es pon tá neos y seis con
an te ce den te pre vio de trau ma tis mo. Quin ce de es tas
con sul tas fue ron en he mo fí li cos se ve ros y una con sul ta
en el gru po de pa cien tes con hemofilia leve y moderada.

Con sul ta ron por trau ma tis mos en nue ve opor tu ni da -
des, seis afec ta ron los miem bros y dos de ellos pre sen ta -
ban fracturas.

Se rea li za ron 27 es tu dios ima ge no ló gi cos en el gru -
po de pa cien tes que con sul ta ron por trau ma tis mo o san -
gra do (ocho ra dio gra fías, ocho eco gra fías y 11 to mo gra -
fías com pu ta das). En seis ca sos la ima gen iden ti fi có san -
gra do clí ni ca men te no evi den te: he ma to ma de cue llo,
he mar tro sis de co do (2), hematoma esplénico, he ma to -
ma de psoas (2).

En 21 (46%) de los ca sos la cau sa que mo ti vó la con -
sul ta no se re la cio nó con he mo rra gia ni trau ma tis mo, 12
(26%) con sul ta ron por sín to mas res pi ra to rias. Otros
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Tabla 1. Características de los pacientes hemofílicos

que consultaron en DEP del CHPR.

Total de hemofilias (n=20)

A (n=18) B (n=2)

Severidad Leve 2 1

Mo de ra do 4 0

Se ve ro 12 1

Tratamiento

profiláctico  

(n=13)

Leve 0 0

Mo de ra do 0 0

Se ve ro 12 1



mo ti vos de con sul ta fue ron: cuer po ex tra ño na riz, in ges -
ta de cáus ti co, do lor in gui nal, motivos sociales (tabla 2).

Los 13 pa cien tes he mo fí li cos se ve ros con sul ta ron en 
35 opor tu ni da des, en tre una y cin co visitas al DEP.

De las 46 con sul tas al DEP, en 19 (41%) se de ci dió el 
in gre so hos pi ta la rio; 17 (89%) fue ron con sul tas de pa -
cien tes por ta do res de he mo fi lia severa.

El mo ti vo de in gre so más fre cuen te fue el san gra do
(74%). Otros mo ti vos de in gre so fue ron: trau ma tis mos
sin san gra do, cri sis as má ti ca mo de ra da, abs ce so de ta -
lón, vulnerabilidad social.

De los pa cien tes he mo fí li cos se ve ros que in gre sa -
ron, cua tro re qui rie ron cui da dos in ten si vos por he ma to -
mas pro fun dos de di fe ren te to po gra fía: es plé ni co pos -
trau má ti co, re tro pe ri to neal, ex ten so de psoas y uno in -
tra cra nea no vin cu la do a trau ma encé fa lo cra nea no con
frac tu ra de base de cráneo que requirió neurocirugía
(tabla 3).

Se ad mi nis tró te ra pia de sus ti tu ción con fac to res de
la coa gu la ción en DEP en 18 ca sos (39% de las con sul -
tas), to dos in di ca dos por hemoterapeuta.

No se re gis tra ron muer tes.

Discusión

Co no cer el nú me ro de pa cien tes he mo fí li cos y las ca -
rac te rís ti cas de la en fer me dad de esta po bla ción es im -
pres cin di ble en la pla ni fi ca ción de los re cur sos ma te ria -
les y hu ma nos ne ce sa rios para ofre cer una aten ción ade -
cua da y opor tu na. Des de la li te ra tu ra se in sis te en la im -
por tan cia de un abor da je in te gral de es tos pa cien tes des -
de el ini cio de la en fer me dad, don de el he ma tó lo go de -
sem pe ña un rol fun da men tal; en nues tro país la asis ten -
cia de los pa cien tes he mo fí li cos es guia da por el he mo -
te ra peu ta(16). El CHPR cuen ta con una guar dia interna
de hemoterapia que facilita en situaciones de urgencia
la atención de estos niños.

La ma yo ría de los ni ños he mo fí li cos que con sul ta ron 
en el pe río do del es tu dio eran por ta do res de he mo fi lia
se ve ra, lo que au men ta la pro ba bi li dad de san gra do y
com pli ca cio nes gra ves vin cu la das a su en fer me dad.
Algu nos de es tos ni ños pre sen ta ban fac tor in hi bi dor po -
si ti vo, en un por cen ta je al go me nor a lo re fe ri do en la li -
te ra tu ra. Este ha llaz go pue de de ter mi nar di fi cul ta des en
el tra ta mien to sus ti tu ti vo de emer gen cia (2,5,6).

El pe dia tra de ur gen cia que par ti ci pa en la aten ción
de es tos pa cien tes de be in da gar so bre estos as pec tos y
con tem plar los en la to ma de de ci sio nes en ca da ca so (17).

Los pa cien tes he mo fí li cos con sul tan fre cuen te men te 
en los ser vi cios de ur gen cia (11-14,18). En el pe río do del es -
tu dio el 65% de la po bla ción de ni ños he mo fí li cos usua -
rios de ASSE, con sul tó en una o más opor tu ni da des en el 
DEP-CHPR.

Si bien la ma yo ría de las vi si tas al DEP fue ron por
en fer me da des in ter cu rren tes de la in fan cia que com par -
ten con los ni ños sa nos de su edad, mu chas fue ron por
san gra do (45% ver sus 35%). Esta ob ser va ción cons ti tu -
ye un de sa fío pa ra el pe dia tra de ur gen cia que de be pen -
sar y bus car ex haus ti va men te el san gra do en estos ni ños
y al mis mo tiem po ofre cer una aten ción pro por cio na da a
la si tua ción que mo ti vó la con sul ta. Algu nas se ries in ter -
na cio na les re por tan por cen ta jes cer ca nos al 85% en el
nú me ro de con sul tas en ser vi cios de ur gen cia por mo ti -
vos vin cu la dos a la coa gu lo pa tía (11,14). Es de des ta car
que a pe sar de la ad mi nis tra ción de tra ta mien to pro fi lác -
ti co con factores de la coagulación, estos pacientes aun
consultan por sangrados con necesidad de reposición.

Sos pe char siem pre la po si bi li dad de san gra do en es -
tos pa cien tes aun en au sen cia de trau ma tis mo, es uno de
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Tabla 2. Motivos de consulta de pacientes

hemofílicos en el DEP-CHPR.

Motivo de consulta n=46 (100%)

Sangrado n=16 (35%) Pos trau ma ti cos n=6

 TEC con he ma to ma sub du ral 1

 He ma to ma psoas 1

 He ma to ma pél vi co 1

 He ma to ma re tro pe ri to neal 1

 He ma to ma ab do mi nal 1

 He mar tro sis ca de ra 1

Espon tá neos n=10

 Epis ta xis 3

 He ma to ma cue llo 1

 He mar tro sis codo 2

 He ma tu ria 1

 He ma to ma es plé ni co 1

 He ma to ma psoas 2

Traumatismo n=9 (20%) Crá neo 3

Miem bros 4

Frac tu ras 2

Otros n=21 (45%) Enfer me dad res pi ra to ria 12

Enfer me dad de la piel 3

Enfer me dad di ges ti va 2

Otros 4



los as pec tos más im por tan tes en el abor da je des de el de -
par ta men to de emer gen cia (17). En es te es tu dio el 62% de
los pa cien tes que con sul ta ron por san gra do fue es pon tá -
neo sin an te ce den te de trau ma co no ci do, al gu no de ellos
vi sual men te evi den te. En seis ca sos sin san gra do evi -
den te éste fue identificado a través de imágenes.

Los es tu dios de imá ge nes (eco gra fía, to mo gra fía)
ocu pan un lu gar im por tan te en la eva lua ción de és tos ni -
ños. La sos pe cha de san gra do au men ta en re la ción a la
se ve ri dad de la he mo fi lia (14,17). En 14 de los 15 ca sos
que con sul ta ron por trau ma tis mos se rea li za ron es tu dios 
ima ge no ló gi cos, identificándose sangrado en seis.

El 41% de las vi si tas al DEP de ni ños he mo fí li cos en
el pe río do del es tu dio re qui rie ron ad mi sión hos pi ta la ria, 
por cen ta je ma yor al co mu ni ca do por otros paí ses, que
va ría en tre 10 y 20% (11). Acor de a lo pu bli ca do por otros 
au to res, el mo ti vo de in gre so más fre cuen te fue la com -
pli ca ción he mo rrá gi ca (2,12-14,18). El 89% de las con sul tas
que re qui rie ron in gre so hos pi ta la rio co rres pon die ron a
17 visitas de 9 niños hemofílicos severos.

Los 13 ni ños por ta do res de las for mas se ve ras de la
en fer me dad que con sul ta ron en 35 opor tu ni da des en el
DEP en el pe río do del es tu dio, pre sen ta ron las com pli -
ca cio nes más gra ves. Cua tro pa cien tes re qui rie ron in -
gre so a cui da do in ten si vo lo que po ne de ma ni fies to la
vul ne ra bi li dad de es tos ni ños, to dos re ci bie ron tra ta -
mien to de sustitución en el DEP, indicado por he mo te ra -
peu ta.

Si bien los por cen ta jes de san gra do, ne ce si dad de ad -
mi sión y re que ri mien to de cui da do in ten si vo son ma yo -
res en los pa cien tes con he mo fi lia se ve ra en com pa ra -
ción con los he mo fí li cos le ves y mo de ra dos, en el pe río -
do que se de sa rro lló es ta in ves ti ga ción no se ob ser vó
una aso cia ción es ta dís ti ca men te sig ni fi ca ti va en tre la
se ve ri dad de la he mo fi lia y la pre sen cia de san gra do, re -
que ri mien tos de ad mi sión y cui da dos in ten si vos, lo que
po dría de ber se al nú me ro de pa cien tes in clui dos. Fu tu -
ras in ves ti ga cio nes serán necesarias para determinar con 
exactitud el valor de esta asociación (tabla 3).

Conclusiones

Los ni ños he mo fí li cos usua rios de ASSE, con sul ta ron
fre cuen te men te en el DEP en este pe rio do. Las he mo fi -
lias se ve ras pre sen ta ron for mas más gra ves, con ma yor
ne ce si dad de ad mi sión y terapia intensiva.

El de par ta men to de emer gen cia cons ti tu ye un es la -
bón im por tan te en el cui da do de los pa cien tes he mo fí li -
cos. Co no cer la se ve ri dad de la en fer me dad, sos pe char y 
bus car ex haus ti va men te el san gra do uti li zan do las imá -
ge nes co mo mé to dos au xi lia res y abor dar el pa cien te en
for ma in te gral en con jun to con el he mo te ra peu ta pue de
contribuir a mejorar la calidad de atención de estos
niños.
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