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Resumen

Introduccién: segtn el Programa de Atencién Integral
de la Hemofilia y otras Coagulopatias (PAIHEC), en
Uruguay se registran 50 nifios hemofilicos. Estos nifos
consultan frecuentemente en servicios de urgencia y
emergencia pediatrica, constituyendo un desafio para
el pediatra que los asiste. Conocer esta poblacion y
las causas que motivaron la consulta contribuye a
planificar estrategias para mejorar la calidad de
atencion.

Objetivo: describir las caracteristicas y los motivos de
consulta de los pacientes hemofilicos que consultan
en Departamento de Emergencia Pediatrica (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 hemofilicos
registrados en el Departamento de Medicina
Transfusional (DMT) del CHPR, se ultiliz6 la base de
datos informatizada del DEP y registros del DMT.
Resultados: se incluyeron 31 pacientes. Edad: 1-16

anos. 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
imagenoldgicos. En 18 casos se realizé terapia de
sustitucién por hemoterapeuta. 19 consultas
requirieron admisién, 17 en hemofilicos severos
(cuatro ingresaron a cuidado intensivo). No se
registraron muertes.

Conclusiones: los niflos hemofilicos 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 hemofilicos severos presentaron
formas mas graves, con necesidad de admision y
terapia intensiva. Se requiere un abordaje
interdisciplinario de estos pacientes con participaciéon
del hemoterapeuta.
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Summary

Introduccion

Introduction: according to the National Programme on
Integral Care of Haemophilia and other bleeding
disorders (PAIHEC) there are 50 hemophiliac children
in Uruguay. These children frequently visit the
emergency departments (ED), where their
management can represent a challenge for the
emergency physician. To know the characteristics of
this population and why they visit the ED is essential to
plan strategies to improve the quality of care.
Objective: to describe the characteristics of
hemophiliac children and why they visit the ED -
Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR).

Methods: retrospective, descriptive study in the period
01/01/12 — 05/31/13. All the visits to the ED from
haemophiliac children registered in DMT — CHPR were
included. ED data-base and registers from DMT were
used.

Results: 31 patients were included. Age:1-16 y. 28/31
haemophilia A: 19 severe; 3/31 haemophilia B: 1
severe. 20/31 patients visited ED, total 46 visits. 16
bleeding episodes, 9 traumas, 21 other motives. 27
imagenological studies were performed. Factor
replacement therapy was administered in 18 cases by
hemotherapist. 19 cases were admitted to hospital, 17
in severe hemophiliacs (4 in intensive care units). No
deaths occurred.

Conclusions: hemophiliac children assisted in our
Hospital frequently visited the ED in this period.
Possibility of bleeding should always be suspected.
Imagenological studies are frequently needed. Severe
hemophiliacs presented more severely, were more
frequently admitted and needed intensive care.
Comprehensive care is needed for this patients
working together with the hemotherapist.

HEMOPHILIA A
HEMOPHILIA B
EMERGENCY TREATMENT

Key words:

La hemofilia es una coagulopatia hereditaria ligada al
cromosoma X que determina déficit de los factores VIII
(hemofilia A) y IX (hemofilia B) de la coagulacion. La
deficiencia es el resultado de una mutacion en los genes
de los factores respectivos ).

La frecuencia estimada es de aproximadamente 1 ca-
da 10.000 nacimientos. La Federacion Mundial de He-
mofilia estima que 400.000 personas en el mundo sufren
de esta enfermedad . El Programa Nacional de Aten-
cion Integral de la Hemofilia y otras Coagulopatias
(PAHIEC), creado en 1999, centraliza los registros de
pacientes con esta enfermedad y el tratamiento recibido.
Asesora y coordina terapéuticas con los profesionales
que asisten estos pacientes pediatricos y adultos en todas
las instituciones prestadoras de salud del Uruguay. Se-
gun este programa, en nuestro pais se registran 50 nifios
hemofilicos (Registro de PAHIEC-ASSE, no publica-
do).

Afecta generalmente a varones con antecedentes
maternos de hemofilia, sin embargo un tercio de los
afectados son resultado de una mutacioén espontanea.

La hemofilia A es mas frecuente que la B, y repre-
senta 80% a 85% de los casos. Una clasificacion 1til en
la préctica clinica es considerar el nivel de factor en défi-
cit, lo cual se correlaciona con el riesgo aumentado de
hemorragia”). La hemofilia severa se define por una
concentracion de factor menor de 1 U/dL (<1%). La ma-
yoria de los nifios con formas severas de la enfermedad
se presentan con episodios de sangrado dentro de los dos
primeros afios de vida V.

Una de las complicaciones mas graves de estos pa-
cientes es la presencia de inhibidor, anticuerpo que se
produce contra el factor en déficity que dificulta el trata-
miento de reposicion frente al sangrado. Se estima en es-
tudios internacionales que la frecuencia del desarrollo
de inhibidores en personas con hemofilia A es de 20% a
33%y de 1% a 6% en los pacientes portadores de hemo-
filia B **7.

Los nifios portadores de hemofilia tienen un riesgo
elevado de sufrir sangrados en forma espontanea o ante
minimos traumatismos y cualquier 6rgano puede verse
afectado. Los sitios mas comunes son las articulaciones,
los musculos y el tracto gastrointestinal®'”. De igual
forma estos pacientes pueden consultar por otras condi-
ciones de salud no relacionadas con su enfermedad
coagulopatica.

La consulta de un nifio o adolescente hemofilico en
un servicio de urgencia suele generar dificultades y
constituye un desafio para el pediatra que lo asiste.

Existen en la literatura estudios acerca de los moti-
vos de consulta de estos pacientes en emergencia '
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hasta el momento no hay comunicaciones en nuestro
medio en referencia a este tema en la poblacion pedidtri-
ca.

Conocer la poblacion que se asiste y las condiciones
por la cual consultan estos nifios contribuye a planificar
estrategias destinadas a mejorar la calidad de atencion
de estos nifios, evitando complicaciones y disminuyen-
do los riesgos.

El objetivo de esta investigacion es describir las ca-
racteristicas clinicas de los pacientes con hemofilia que
se asisten en el CHPR y las causas que motivaron la
consulta en el DEP.

Poblacion y método

Se realiz6 un estudio retrospectivo y descriptivo en el
periodo comprendido entre el 1 de enero de 2012 yel 31
de mayo de 2013.

Se incluyeron todas las consultas en el Departamen-
to de Emergencia Pediatrica (DEP) de los pacientes he-
mofilicos registrados en el Departamento de Medicina
Transfusional (DMT) del Centro Hospitalario Pereira
Rossell (CHPR).

Seutilizo la base de datos informatizada del DEP y el
registro de pacientes del DMT, del cual se obtuvieron
los siguientes datos: edad, tipo de hemofilia y severidad
(leve: >5% de nivel de factor; moderada: 1%-5%, seve-
ra: <1%), tratamiento profilactico primario (terapia sus-
titutiva a largo plazo continua, luego de la primera he-
martrosis o hemorragia grave) o secundario (posterior a
esto, con dafio articular), presencia de inhibidores (se-
gun constaba en registro de DMT). Se revisaron las con-
sultas en el DEP de los pacientes registrados en el DMT
y se registraron las siguientes variables: fecha y motivo
de consulta, diagnostico, estudios imagenologicos reali-
zados (radiografia, ecografia, tomografia computada,
resonancia magnética), tratamiento con factor sustituti-
vo, destino (alta o ingreso hospitalario), necesidad de
cuidado intensivo, fallecimiento.

Los motivos de consulta fueron catalogados como:
sangrados (con antecedente previo de traumatismo o es-
pontaneos), traumatismo sin sangrado u otros motivos
(enfermedad respiratoria, digestiva, de piel u otras).

Se realizo el estudio estadistico de asociacion de va-
riables cualitativas mediante el uso de los tests de Chi
cuadrado o exacto de Fisher segiin requerimientos, fi-
jéndose un nivel de significacion de 0.05.

Se analizaron los datos con el sistema SPSS version
15.0.

Resultados

En el DMT del CHPR se encuentran registrados 31 ni-
flos hemofilicos.
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes hemofilicos
que consultaron en DEP del CHPR.

Total de hemofilias (n=20)

A (n=18) B (n=2)
Severidad Leve 2 1
Moderado 4 0
Severo 12 1
Tratamiento Leve 0 0
profilactico
(n=13) Moderado 0 0
Severo 12 1

En el periodo en el cual se realizo el estudio asistie-
ron al DEP 20 de estos nifios, registrandose 46 consul-
tas.

Los 20 nifios eran varones, con un rango de edad de 1
a 16 afios (mediana § afios, promedio 9,5 afios). Diecio-
cho pacientes (90%) eran portadores de hemofilia A y 2
(10%) de hemofilia B. En trece pacientes la hemofilia
estaba catalogada como severa, cuatro moderada y tres
leve. Todos los pacientes con hemofilia severa se encon-
traban recibiendo tratamiento de profilaxis primaria o
secundaria con factor VIII o IX de la coagulacion segiin
el protocolo de profilaxis escalonado canadiense, con un
promedio de 50 semanas al afio por paciente'” (tabla 1).
Los pacientes con inhibidores fueron tratados con factor
VII recombinante, factor VII recombinante activado o
concentrado de complejo protrombinico activado.

Tres pacientes con hemofilia severa (15%) presenta-
ban factor inhibidor positivo al momento de la consulta.

Con respecto a los motivos de consulta, 16 (35%)
fueron por sangrado; 10 casos espontdneos y seis con
antecedente previo de traumatismo. Quince de estas
consultas fueron en hemofilicos severos y una consulta
en el grupo de pacientes con hemofilia leve y moderada.

Consultaron por traumatismos en nueve oportunida-
des, seis afectaron los miembros y dos de ellos presenta-
ban fracturas.

Se realizaron 27 estudios imagenoldgicos en el gru-
po de pacientes que consultaron por traumatismo o san-
grado (ocho radiografias, ocho ecografiasy 11 tomogra-
fias computadas). En seis casos la imagen identificé san-
grado clinicamente no evidente: hematoma de cuello,
hemartrosis de codo (2), hematoma esplénico, hemato-
ma de psoas (2).

En 21 (46%) de los casos la causa que motivo la con-
sulta no se relacion6 con hemorragia ni traumatismo, 12
(26%) consultaron por sintomas respiratorias. Otros
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motivos de consulta fueron: cuerpo extrafio nariz, inges-
ta de caustico, dolor inguinal, motivos sociales (tabla 2).

Los 13 pacientes hemofilicos severos consultaron en
35 oportunidades, entre una y cinco visitas al DEP.

Delas 46 consultas al DEP, en 19 (41%) se decidi6 el
ingreso hospitalario; 17 (89%) fueron consultas de pa-
cientes portadores de hemofilia severa.

El motivo de ingreso mas frecuente fue el sangrado
(74%). Otros motivos de ingreso fueron: traumatismos
sin sangrado, crisis asmatica moderada, absceso de ta-
16n, vulnerabilidad social.

De los pacientes hemofilicos severos que ingresa-
ron, cuatro requirieron cuidados intensivos por hemato-
mas profundos de diferente topografia: esplénico pos-
traumatico, retroperitoneal, extenso de psoas y uno in-
tracraneano vinculado a trauma encéfalocraneano con
fractura de base de craneo que requirié neurocirugia
(tabla 3).

Se administro terapia de sustitucion con factores de
la coagulacion en DEP en 18 casos (39% de las consul-
tas), todos indicados por hemoterapeuta.

No se registraron muertes.

Discusion

Conocer el nimero de pacientes hemofilicos y las ca-
racteristicas de la enfermedad de esta poblacion es im-
prescindible en la planificacion de los recursos materia-
les y humanos necesarios para ofrecer una atencion ade-
cuada y oportuna. Desde la literatura se insiste en la im-
portancia de un abordaje integral de estos pacientes des-
de el inicio de la enfermedad, donde el hematdlogo de-
sempefia un rol fundamental; en nuestro pais la asisten-
cia de los pacientes hemofilicos es guiada por el hemo-
terapeuta’'®. E1 CHPR cuenta con una guardia interna
de hemoterapia que facilita en situaciones de urgencia
la atencion de estos nifos.

Lamayoria de los nifios hemofilicos que consultaron
en el periodo del estudio eran portadores de hemofilia
severa, lo que aumenta la probabilidad de sangrado y
complicaciones graves vinculadas a su enfermedad.
Algunos de estos nifios presentaban factor inhibidor po-
sitivo, en un porcentaje algo menor a lo referido en la li-
teratura. Este hallazgo puede determinar dificultades en
el tratamiento sustitutivo de emergencia 9.

El pediatra de urgencia que participa en la atencion
de estos pacientes debe indagar sobre estos aspectos y
contemplarlos en la toma de decisiones en cada caso '”.

Los pacientes hemofilicos consultan frecuentemente
en los servicios de urgencia ''"'*'¥ En el periodo del es-
tudio el 65% de la poblacion de nifios hemofilicos usua-
rios de ASSE, consulté en una o mas oportunidades en el
DEP-CHPR.

Tabla 2. Motivos de consulta de pacientes
hemofilicos en el DEP-CHPR.
Motivo de consulta n=46 (100%)
Sangrado n=16 (35%) Postraumaticos n=6
TEC con hematoma subdural 1
Hematoma psoas 1
Hematoma pélvico 1
Hematoma retroperitoneal 1
Hematoma abdominal 1
Hemartrosis cadera 1
Espontaneos n=10
Epistaxis 3
Hematoma cuello 1
Hemartrosis codo 2
Hematuria 1
Hematoma esplénico 1
Hematoma psoas 2
Traumatismo n=9 (20%) Craneo 3
Miembros 4
Fracturas 2
Otros n=21 (45%) Enfermedad respiratoria 12
Enfermedad de la piel 3
Enfermedad digestiva 2
Otros 4

Si bien la mayoria de las visitas al DEP fueron por
enfermedades intercurrentes de la infancia que compar-
ten con los niflos sanos de su edad, muchas fueron por
sangrado (45% versus 35%). Esta observacion constitu-
ye un desafio para el pediatra de urgencia que debe pen-
sar y buscar exhaustivamente el sangrado en estos nifios
y al mismo tiempo ofrecer una atencion proporcionada a
la situacion que motivo la consulta. Algunas series inter-
nacionales reportan porcentajes cercanos al 85% en el
numero de consultas en servicios de urgencia por moti-
vos vinculados a la coagulopatia '"'¥. Es de destacar
que a pesar de la administracion de tratamiento profilac-
tico con factores de la coagulacion, estos pacientes aun
consultan por sangrados con necesidad de reposicion.

Sospechar siempre la posibilidad de sangrado en es-
tos pacientes aun en ausencia de traumatismo, es uno de
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Tabla 3. Caracteristicas de las consultas, evolucion y destino de los pacientes hemofilicos que consultaron en el
DEP-CHPR.
Hemofilia severa Hemofilia leve y Total (n=46) Valor p
(n=35) moderada (n=11)

Destino Admision hospitalaria 17 (49%) 2 (18%) 19 0,073
Ingreso por sangrado Espontaneo 7 (20%) 1. (9%) 8

Traumatico 6 (17%) 0 6 0,571
Area de internacion  Cuidados moderados 13 (37%) 2 (18%) 15 0,614

Cuidados intensivos 4 (11%) 0 4

los aspectos mas importantes en el abordaje desde el de-
partamento de emergencia'”. En este estudio el 62% de
los pacientes que consultaron por sangrado fue esponta-
neo sin antecedente de trauma conocido, alguno de ellos
visualmente evidente. En seis casos sin sangrado evi-
dente éste fue identificado a través de imagenes.

Los estudios de imagenes (ecografia, tomografia)
ocupan un lugar importante en la evaluacion de éstos ni-
fos. La sospecha de sangrado aumenta en relacion a la
severidad de la hemofilia "*'”. En 14 de los 15 casos
que consultaron por traumatismos se realizaron estudios
imagenologicos, identificandose sangrado en seis.

El 41% de las visitas al DEP de nifios hemofilicos en
el periodo del estudio requirieron admision hospitalaria,
porcentaje mayor al comunicado por otros paises, que
varia entre 10y 20% . Acorde a lo publicado por otros
autores, el motivo de ingreso mas frecuente fue la com-
plicacion hemorragica “'*'*'® E189% de las consultas
que requirieron ingreso hospitalario correspondieron a
17 visitas de 9 nifios hemofilicos severos.

Los 13 niflos portadores de las formas severas de la
enfermedad que consultaron en 35 oportunidades en el
DEP en el periodo del estudio, presentaron las compli-
caciones mas graves. Cuatro pacientes requirieron in-
greso a cuidado intensivo lo que pone de manifiesto la
vulnerabilidad de estos nifos, todos recibieron trata-
miento de sustitucion en el DEP, indicado por hemotera-
peuta.

Sibien los porcentajes de sangrado, necesidad de ad-
mision y requerimiento de cuidado intensivo son mayo-
res en los pacientes con hemofilia severa en compara-
cion con los hemofilicos leves y moderados, en el perio-
do que se desarrolld esta investigacion no se observo
una asociacion estadisticamente significativa entre la
severidad de la hemofilia y la presencia de sangrado, re-
querimientos de admision y cuidados intensivos, lo que
podria deberse al nimero de pacientes incluidos. Futu-
ras investigaciones seran necesarias para determinar con
exactitud el valor de esta asociacion (tabla 3).
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Conclusiones

Los ninos hemofilicos usuarios de ASSE, consultaron
frecuentemente en el DEP en este periodo. Las hemofi-
lias severas presentaron formas mas graves, con mayor
necesidad de admision y terapia intensiva.

El departamento de emergencia constituye un esla-
bon importante en el cuidado de los pacientes hemofili-
cos. Conocer la severidad de la enfermedad, sospechar y
buscar exhaustivamente el sangrado utilizando las ima-
genes como métodos auxiliares y abordar el paciente en
forma integral en conjunto con el hemoterapeuta puede
contribuir a mejorar la calidad de atencion de estos
nifos.
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