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Guia Practica Clinica: Hemofilia-PAIHEC.

Este material puede ser reproducido total o parcialmente para fines de
informacion y capacitacion. Prohibida su venta.

PAIHEC En 1999 se crea el Programa Nacional de Atencion Integral de la Hemofilia y
otras Coagulopatias (PAIHEC) con alcance nacional. El mismo define, asesora y coordina
terapéuticas con los profesionales que asisten pacientes con hemofilia en todas las
instituciones prestadores de salud del pais, que asi lo soliciten tanto en el drea pedidtrica
como en el adulto. Centraliza los registros de pacientes con coagulopatias y sus
tratamientos. Se ha logrado que el tratamiento sustitutivo del 100% de la poblacion con
hemofilia del Uruguay, se realice con factores comerciales, que la mayoria de los nifios
estén en planes de profilaxis secundaria y que los nuevos pacientes diagnosticados
ingresen en planes de profilaxis primaria. Ademas el PAIHEC coordina el abastecimiento
de factor comercial de la coagulacion a usuarios de la Administracion de Servicios
de Salud del Estado (ASSE), a través del Servicio Nacional de Sangre (factor VIlI, IX
derivados plasmaticos, VIII recombinante, factor VIII/vW, factor recombinante VI
activado, concentrado de complejo protrombinico activado).
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Editores:

Los siguientes profesionales aportaron a la elaboracion de esta guia. ASSE reconoce
que algunas de las recomendaciones o la forma en que han sido presentadas pueden
ser objeto de discusion, y que éstas no representan necesariamente la posicion de
cada uno de los integrantes de la lista.

Esta guia fue presentada por el PAIHEC al grupo académico de expertos, que trabaja
en nuestro pais y que forma parte de los equipos multidisciplinarios de los Centros
de Referencia.
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1. INTRODUCCION

1.1 Descripcion y epidemiologia del problema de salud

La hemofilia es una enfermedad genética ligada al cromosoma X que se expresa por una
disminucion de factor de coagulacion VIl o IX, segin corresponda a Hemofilia A o B,
respectivamente.

Hasta un tercio de los casos son esporddicos, por mutacion de novo es decir no hay
antecedentes en la familia de un paciente con hemofilia.

La hemofilia A afecta a uno de cada 10.000 nacimientos, mientras que la hemofilia B lo
hace en uno de cada 30.000 [1,3]. Asi la hemofilia A representa aproximadamente un
85% de los casos de hemofilia y la hemofilia B se sitia en torno al 15%.

Los sintomas dependen en gran parte, del grado de deficiencia del factor de la
coagulacion. La hemofilia se clasifica en funcion de la dosificacion del factor en: severa
menor al 1%, moderada entre 1y 5% y leve mayor al 5% del factor en déficit [2].

CLASIFICACIONES CLINICAS DE HEMOFILIAAY B

Menor al 1% del nivel
del factor

Entre el 1 % al 5 % del
nivel del factor

Mayor al 5 % del nivel
del factor

Son caracteristicas las
hemorragias
espontadneas

Pueden sangrar por
traumatismos menores.

Pueden sangrar con
lesiones severas,
cirugia, procedimientos
iNvasivos

Pueden sangrar entre 1
y 2 veces por semana

Pueden sangrar 1 vez al
mes

Pueden no presentar
nunca un problema
hemorragico

Caracterizada por
sangrados articulares
(hemartrosis) y
musculares.

Pueden presentar
hemartrosis y sangrados
musculares

Raramente pueden
presentar hemartrosis.




Las hemartrosis o hemorragias intra-articulares representan entre el 65-80% de todas
las hemorragias en personas con hemofilia y determinan en gran parte el deterioro de la
calidad de vida, ya que la evolucion natural es hacia la llamada “artropatia hemofilica”
de curso crénico e invalidante [6,7].

Las personas con hemofilia con niveles de factor VIII y IX por encima del 1% menos
frecuentemente presentan artropatia severa. A partir de esta observacion se inicié el
concepto de “terapia profildctica”, que busca mantener niveles de factor VIII mayores a
1% con una infusion intermitente del factor deficitario [4,5].

La instalacion de este tipo de tratamiento en los paises desarrollados ha logrado mejorar
el estado articular y la invalidez secundaria en los pacientes con hemofilia severa,
traduciéndose en una mejoria de su calidad de vida.

El tratamiento y el aumento de la expectativa de vida de las personas con hemofilia se
vieron frenados durante los aiios 1982-86, por la trasmision del VIH a través de los
concentrados de factor derivados de plasma. A partir de esto se mejoro el tratamiento
de inactivacion viral para los productos derivados plasmaticos. Con estos métodos, la
posibilidad de transmision de enfermedades infecciosas es baja para la mayoria de los
virus conocidos. El objetivo es buscar un maximo de bioseguridad en los concentrados
plasmaticos, llegando a productos de ultima generacion recombinantes y libres de
albumina.

Actualmente la principal complicacion del tratamiento de la hemofilia es el desarrollo de
inhibidores para el factor administrado. La aparicion de inhibidores hace inefectivo el
tratamiento sustitutivo en la prevencion de artropatia, eleva la mortalidad por hemorragias
graves y disminuye la calidad de vida de estos pacientes. La prevalencia es de 30% en
hemofilia A severa y aproximadamente en 5% de las moderadas y leves, y de 3 a 5 %

para las hemofilias B.

Por dltimo, el desarrollo de la genética ha permitido caracterizar la alteracion especifica
en cada paciente con hemofilia.

1.2 Importancia del tema en Uruguay

Existen actualmente 2 centros de referencia en la atencion integral de las personas
con hemofilia y otras coagulopatias, ubicados en el Departamento de Montevideo,
Hospital de Clinicas (UDELAR), y el Centro Hospitalario Pereira Rossell perteneciente a la
Administracion de Servicios de Salud del Estado (ASSE) Y 18 Centros Departamentales
en el resto del pais, de distinto grado de complejidad.

En 2013 existen 236 personas con hemofilia de las cuales 110 son usuarios de ASSE.
Este dato se refiere a los pacientes que han consultado por problemas agudos y
requieren tratamiento de sustitucion y datos aportados por la Asociacion de Hemofilicos
del Uruguay (AHU). La prevalencia total se estima en 280 personas con hemofilia.
Seguramente los pacientes que aun no se tienen diagnosticados son portadores leves o
moderados poco sintomaticos, que en situaciones especiales (cirugia o trauma) podrian
tener complicaciones graves sino se efecta un diagndstico y tratamiento adecuado.

La mayor proporcion de pacientes se encuentra en el drea metropolitana (70%).

10

mTnTNHnmTN
WOw W W o

0 L A O L O O A U
@ W e e e e e N N

e W W

mrrrFrFnETMN
W W

PRIMERA GUIA PRACTICA CLINICA DE HEMOFILIA URUGUAY 2013
1.3 Alcance de la guia

Tipo de pacientes y escenarios clinicos a los que se refiere la guia

La presente guia es aplicable a los pacientes con hemofilia A y B, quedando excluidas
todas aquellas coagulopatias congénitas o adquiridas, distintas a hemofilia.

La guia se refiere a todo el ciclo de la enfermedad, y aborda principalmente el diagnostico,
tratamiento médico, quirdrgico y rehabilitacion de estos pacientes.

Incluye intervenciones de salud mental, y de consejo genético.

1.3 Usuarios a los que esta dirigida la guia.

Médicos especialistas en Hemoterapia y Medicina Transfusional

Médicos referentes, donde no se cuenta con el especialista en Medicina Transfusional.

Profesionales que componen equipos multidisciplinarios de manejo de pacientes con
hemofilia:

I Médicos pediatras

I Médicos neonatdlogos

I Médicos internistas

I Médicos traumatdlogos

I Médicos fisiatras

I Médicos gineco obstetras

I Médicos genetistas

I Médicos de atencion primaria y unidades de emergencia
I Odontologos

I Licenciados en Psicologia

I Licenciados en Trabajo Social
I Licenciados en Fisioterapia

I Licenciados en Enfermeria

I Técnicos en Hemoterapia

I Auxiliares de Enfermeria

1.4 Declaracion de intencion

Esta guia fue elaborada con la intencion de establecer estandares de cuidado para los
pacientes con hemofilia y estd sujeta a cambios conforme al avance del conocimiento
cientifico, las tecnologfas disponibles en cada contexto en particular, y segun evolucionan

1




los patrones de atencion. Por lo que se hard una revision anual de la misma.

Es importante hacer notar que la adherencia a las recomendaciones de la guia no asegura
un resultado exitoso en cada paciente.

No obstante lo anterior, se recomienda que las modificaciones significativas de esta
guia o de cualquier protocolo local derivado de ella sean debidamente fundadas en los
registros del paciente.
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2. OBJETIVOS

e e T T T e e S o Y e e S e | P e e p B )

Esta guia es una referencia para la atencion de los pacientes con hemofilia.
Sus objetivos son:

Contribuir a mejorar la sobrevida, capacidad funcional, y calidad de vida
de la persona con hemofilia.

Optimizar el manejo integral de la persona con hemofilia mediante
recomendaciones basadas en la mejor evidencia cientifica disponible y
adecuadas al contexto nacional [27].

Racionalizar los recursos, y la coordinacion de las redes de prestadores
en la atencion de estos pacientes.
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3. RECOMENDACIONES

3.1 Sospecha diagndstica
La enfermedad debe sospecharse en los varones con antecedentes familiares por linea
materna de hemofilia y/o los que presentan clinica de coagulopatia.

Hemofilia severa: puede presentar sintomas desde el periodo de recién nacido
manifestdndose como un simple hematoma en la region de puncién hasta una severa
hemorragia intracraneal (HIC). En el periodo de lactante aparecen, equimosis en las
zonas de presion y al iniciar la marcha aparecen hematomas de magnitud exagerada y
hemartrosis.

Hemofilia moderada: puede manifestarse a temprana edad, incluso con presencia de
hemartrosis y hematomas, pero en general las manifestaciones son evidentes frente a
cirugias y traumas.

Hemofilia leve: la clinica es muy escasa, puede haber antecedentes de epistaxis,
equimosis, hematomas o no presentar sintomas. Generalmente la sospecha diagnostica
es por exdmenes preoperatorios de rutina, o bien cuando ha sufrido traumatismo, cirugia
u otra maniobra invasiva.

Por lo tanto no se debe subestimar el riesgo de sangrado en estos pacientes y en las
portadoras.

3.2 Escenarios de sospecha

Paciente de cualquier edad con hemorragias espontineas o desproporcionadas al
evento traumadtico.

Intervenciones recomendadas:

Cuando el manejo inicial de estos pacientes es realizado por el médico no especialista,
se sugiere realizar:

I Tiempo de tromboplastina parcial activado (aPTT).

I Tiempo de protrombina (TP).

1 Hemograma con ldmina

I Consulta con Médico especialista en Medicina Transfusional.

I La decision de hospitalizar al enfermo dependera de la gravedad del cuadro clinico.

I El tratamiento sustitutivo con factor no debe ser retrasado por estudio de imagenes.

Antes de realizar el traslado, el paciente debe ser estabilizado, recibir la primera dosis
de tratamiento sustitutivo y haberse comunicado con el Centro de Referencia que
corresponda.

15




3.3 Paciente embarazada portadora de hemofilia o con antecedente
familiar de hemofilia (sospecha de portadora)

Se estima que por cada varon con hemofilia hay cinco mujeres portadoras, en Uruguay
se estimaria una prevalencia de 1500 portadoras de hemofilia.

Se debe realizar la dosificacion de factor en las portadoras previo al embarazo y/o entre
las 32 -34 semanas de gestacion, luego en el puerperio, para valorar la necesidad de
tratamiento [8,9].

Es aconsejable que cualquier portadora embarazada, sea controlada por un equipo
multidisciplinario durante el embarazo y el parto para asegurar un buen cuidado del
binomio madre-hijo.

Cuando los niveles son inferiores al 50% quizds sea necesario utilizar concentrados de
Factor VIIl y/o Desmopresina en portadoras de Hemofilia A, y concentrado de Factor IX
para portadoras de Hemofilia B [8].

ATENCION: maniobras invasivas durante la gestacién, (anmiocentesis, puncién de
vellocidad coriénica) deberan valorarse previamente y decidir si es necesario tratamiento

sustitutivo [10,11]. Todos los procedimientos invasivos tienen riego de hemorragia feto
materno por lo tanto debe recibir inmunogloulina anti- D la portadora Rh negativo [12].

Siempre que sea posible determinar el sexo del feto para preparar a los padres, obstetras
y neonatélogos en la planificacion del parto de un RN que potencialmente tiene hemofilia.
En la medida de lo posible se sugiere no usar métodos invasivos [13].

La via del parto debe decidirse por criterios obstétricos, teniendo presente que deben
evitarse los forceps y los partos prolongados [9].

3.4 Manejo del RN

Aproximadamente el 4 % de los niflos con hemofilia, presentan hemorragia intracraneana
(HIC) en el periodo neonatal, cifra que justifica un riguroso control.

I Extraer muestra de cordén umbilical tomada de la porcion ligada al nifio en tubo con
citrato. Si no se puede realizar inmediatamente la dosificacion de factor, proceder a
realizar una doble centrifugacion a 2000 G, 15 minutos, trasvasar el plasma y congelarlo
entre -30a -70°C.

I Enviar muestra al centro de referencia nacional para diagndstico de coagulopatias
congénitas (red publica), u otro centro calificado.
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I Se hace mas dificil el diagnéstico de hemofilia B, porque el recién nacido normal tiene
niveles bajos de todos los factores dependientes de vitamina K. Estos niveles se pueden
mantener bajos hasta los 9 meses de edad.

I No realizar punciones intramusculares en los RN afectados de hemofilia o si se
sospecha la misma.

I Realizar las inmunizaciones por via subcutdnea profunda. No administrar factores de la
coagulacion previo [14].

I Postegar la circuncision hasta que se conozca claramente el diagnastico.

I Realizar ecografia transfontanelar en todos los RN con sospecha de hemofilia.

3.5 Confirmacion diagndstica
3.5.1 Sintomas y signos para un diagnostico clinico presuntivo

El diagnostico de hemofilia debe basarse en una anamnesis exhaustiva, examen fisico, y
examenes de laboratorio generales y especificos.

I Aproximadamente un 30% de los pacientes no presentan antecedentes familiares
conocidos.

I Antecedentes de hemorragia desproporcionada a la magnitud del trauma que lo
genero.

I Hemartrosis, representa el 65% a 80% de todas las hemorragias en el paciente con
hemofilia.

I Hematomas y equimosis de diversa cuantia.

I Hematuria. En la gran mayoria de los casos se considera “espontdnea” sin poder
demostrar causa.

1 La coordinacion para la confirmacion diagndstica la realizard el médico Especialista en
Medicina Transfusional.

Paraclinica — Laboratorio [15]:

A) aPTT.

Generalmente estd prolongado, puede ser normal en hemofilia leve. Un aPTT prolongado
puede observarse también en portadoras de hemofilia,

Enfermedad de von Willebrand, déficit de otros factores de coagulacion de la via
intrinseca y comun, y ante la presencia de un inhibidor. Existen otras condiciones que
alteran este examen y que pueden llevar a una sospecha diagndstica equivocada, como
es el manejo inadecuado de la muestra de sangre en la fase pre, intra y post analitica con
resultado falso positivo [16].

B) aPTT con correccién con plasma normal [17,18].
C) Dosificacion de Factores VIl y IX es el estudio que confirma el diagnostico [19].
D) Hemograma




Realizar los exdmenes en el Laboratorio del Centro de Referencia Nacional para
diagnostico de coagulopatias congénitas (red publica), u otro centro calificado [19].
Preferentemente, extraer la muestra, donde se realizard el estudio, para el adecuado
procesamiento de la misma.

Si esto no fuera posible por las malas condiciones del paciente, o en caso de

solicitar determinacion a partir de sangre de cordén, se debe proceder como se indico
previamente.

3.5 Indicaciones para el estudio de los familiares del paciente.

Se recomienda ademads estudiar a los hermanos, primos y tios por linea

materna, especialmente cuando la hemofilia es leve (porque puede cursar en

forma asintomética).

En cuanto a la pesquisa de portadoras se debe realizar, estudio genealdgico de la familia
de los pacientes con hemofilia, para identificar a las portadoras obligadas y a las posibles
portadoras.

Se recomienda realizar el estudio de mutacion [13].
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4. TRATAMIENTOS

4.1 Recomendaciones

El médico responsable del paciente con hemofilia debe ser, un médico hemoterapeuta.
A su vez, debe coordinar el equipo multidisciplinario a cargo de estos pacientes.

En atencion primaria o localidades alejadas o carentes de especialistas, el médico
general puede asumir esta funcién siempre que haya sido capacitado en el manejo de
estos pacientes en uno de los centros de referencia. Contactar al Centro de Referencia
correspondiente, en pediatria: Centro Hospitalario Pereira Rossell (Dpto. de Medicina
Transfusional) y en adultos: Hospital de Clinicas (Catedra de Medicina Transfusional).

El manejo multidisciplinario de los pacientes con hemofilia y su familia es fundamental y
estd relacionado en forma directa con la calidad de vida y el nivel de salud de este grupo
humano.

4.2 Tratamiento domiciliario:

El tratamiento domiciliario no se asocia a efectos adversos serios y es ampliamente
aceptado por los pacientes. Este modelo de atencion es ampliamente aplicado en el
mundo, existiendo consenso de que mejora la calidad de vida de las personas con
hemofilia y que permite iniciar mas precozmente el tratamiento, lo que incide en menores
dias de terapia y menor dafio articular, con un menor consumo de factor, por lo tanto un
menor costo en el tratamiento global.

En Uruguay toda persona con hemofilia severa (nifio o adulto) debe contar con una dosis
(acorde a su peso y caracteristicas propias) del factor en déficit en su domicilio.

El adiestramiento y la educacion de la persona y sus familiares estd a cargo del equipo
multidisciplinario del centro de referencia que corresponda.

4.3 Profilaxis

Se define como profilaxis al tratamiento con concentrado de factor de la coagulacién en
forma regular con el fin de prevenir las hemorragias.

El fundamento de la profilaxis primaria es impedir el dafio articular y de la secundaria
detener o minimizar este dafio.

Existen varios esquemas y dosis a utilizar segin los distintos grupos de estudio
internacionales [27,46,48]. Las recomendaciones entregadas en esta guia reflejan el
consenso académico sobre la materia. Se llevara un protocolo de seguimiento con el
objetivo de evaluar los resultados.

4.3.1. Profilaxis Primaria:
Es la terapia sustitutiva a largo plazo continua, luego de la primera hemartrosis.

Criterio de inicio: debe realizarse después de presentar la primera hemartrosis, o
hemorragia grave.
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Profilaxis individualizada y escalonada: estas modalidades de tratamiento son factibles y
previenen el dafo articular.

Agente hemostatico: para la profilaxis primaria se recomienda el uso de producto
recombinante.

Descontinuacion de la profilaxis:
Mantener preferentemente hasta los 18 anos y luego evaluar continuidad.

Criterios de inclusion:

1 Hemofilia severa, después de su primera hemartrosis.

I Hemofilia severa en un paciente que presente multiples
hematomas musculares y/o frecuentes traumatismos de craneo.
1 Hemofilia severa posterior a una HIC.

Criterios de exclusion:

1 Presencia de inhibidores.

I Negativa de los padres.

I Padres que no cumplen con los controles y no demuestran adhesion al tratamiento
responsablemente.

El comportamiento en cuanto a la frecuencia de sangrado en cada nifio es distinto, por lo
tanto, es importante realizar un tratamiento de profilaxis en forma individualizada.

Se recomienda comenzar con un régimen progresivo, es decir partir con una dosis a la
semanay una evaluacion clinica para conocer el patron de sangrado del menor. Luego se
podra ir aumentando la frecuencia de la profilaxis durante la semana segun la evolucion
particular. Si es necesario se llegard a la frecuencia semanal full o completa, que es de
tres veces a la semana para hemofilia A y dos a la semana para hemofilia B. Esta conducta
permite iniciar un tratamiento racional y no caer en programas profildcticos innecesarios
de alto costo. También permite cuidar el capital venoso, evitando o demorando la
colocacion de dispositivos centrales intravenosos.

El esquema a utilizar estara de acuerdo con el protocolo de profilaxis
canadiense a dosis escalonadas [46,49]:

50U1/Kg/dosis/semanal

35U1/Kg/ bisemanal
25U1/Kg/trisemanal

Hasta ahora se sabe que el unico predictor de bajos requerimientos de tratamiento e
incidencia de artropatia después de los veinte afos es el inicio precoz de la profilaxis.
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4.3.2. Profilaxis secundaria:

Se realizard a todo paciente que no entre en el grupo anterior, en el cual ya
existe daio articular. La profilaxis secundaria, si bien no revierte el dafio articular, puede
mejorar el curso de la enfermedad, retrasando la agravacion de las lesiones.

El esquema a utilizar estard de acuerdo con el protocolo
a dosis escalonadas canadiense [46]:

50U1/Kg/dosis/semanal

25U1/Kg/trisemanal

Comenzando con la semanal y siguiendo segun evolucion hasta la dosis completa.

Agente hemostatico: para la profilaxis secundaria se recomienda el uso de derivados
plasmaticos con doble inactivacion viral o producto recombinante.

Criterios de inclusion:

I Prevenir sangrado reiterado en articulacion diana.

Detener o disminuir el sangrado evitando la progresion de la destruccion

articular y permitir rehabilitacion fisica intensiva.

I Para mejorar estado de articulacion y musculatura en espera de una
radiosinovectomia , sinovectomia quimica o quirdrgica u otra cirugia de la articulacion.
I Luego de estos procedimientos.

Criterios de exclusion:

I Presencia de inhibidores.

I Negativa del paciente.

I Padres que no cumplen con los controles y no demuestran adhesion al tratamiento
responsablemente.
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5. HEMORRAGIA DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL

El trauma encéfalo craneano de cualquier intensidad es el mds grave debido a que es
el responsable del 70% de las muertes. Puede manifestarse desde una simple cefalea,
convulsiones, hasta severo compromiso de conciencia. No siempre estd el antecedente
de trauma, especialmente en los ninos. Iniciar la terapia de reemplazo inmediatamente.
Después se realizan los examenes y traslados al centro de referencia que corresponda
para completar estudios e ingreso a terapia intensiva, (previa comunicacion telefonica
con el Servicio de Medicina Transfusional del mismo).

Siempre realizar tratamiento ante sospecha de sangrado intracraneano [20 ,21].
5.1 Terapia de reemplazo [27]

Dosis de ataque
Aumentar el factor en un rango entre 80- 100% vy aplicarlo tanto si el tratamiento es
médico o quirurgico.

Intervalo de administracion

I Infundir preferentemente en forma continua.

I Mantener entre 80 y 100 % la dosificacion de factor.

1 Si no es posible realizar infusién continua, Hemofilia tipo A: bolo cada 8 horas por
un periodo minimo de 24 horas, luego puede distanciarse la dosis a cada 12 horas,
manteniendo un nivel minimo de factor de 80 a 100% los primeros siete dias.

I Si no es posible realizar infusion continua, Hemofilia tipo B: bolo cada 12 horas y
por un periodo minimo de 24 horas, luego pueden distanciarse la dosis cada 24 horas
manteniendo un nivel minimo de factor de 60 a 80% los primeros siete dias.

1 Dosificar el factor en déficit en forma diaria y cada vez que se cambie la dosis de
factor.

Dosis de mantenimiento:

1 Hemofilia A, 50% entre los dias 8 a 21.
1 Hemofilia B, 30% entre los dias 8 a 21
5.2 Criterio de mantenimiento y alta

Hasta presentar completa mejoria clinica, con estudio de imdgenes que muestre franca
disminucion del proceso hemorragico.
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Cicatrizacion de la herida quirdrgica.
El paciente debe mantenerse con profilaxis durante un afio [20,22,23].

5.3 Terapia asociada:
I Analgesia, opiceos, psicofarmacos: solo en forma excepcional.
I Terapia anticonvulsivante segun indicacion del neurélogo o neurocirujano.

5.4 Criterio de derivacion a centro especializado

Cuando es necesaria resolucion quirirgica derivar a centro especializado, pero después
de haberse instaurado terapia de reemplazo y lograr la estabilizacién del paciente.
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6. HEMORRAGIA DIGESTIVA

Consideraciones generales

El manejo de la hemorragia digestiva es similar a personas sin hemofilia. Sin embargo,
la diferencia la hace la necesidad de instaurar inmediatamente y antes de cualquier
procedimiento diagndstico o de traslado a centro de mayor complejidad el inicio de la
lerapia de reemplazo tanto con factor, como con sangre desplasmatizada, si es necesario.
Luego realizar FGC y FCC, hasta localizar la etiologia. En el caso de los hematomas
disecantes de pared intestinal el criterio inicial serd conservador, vale decir médico con
terapia de reemplazo y el criterio quirdrgico estard condicionado por la magnitud de la
compresion que genere, desvitalizacion por obstruccion vascular o de transito. La clinica
que se observa es dolor abdominal intenso con sintomatologia de abdomen agudo u
obstruccion intestinal con ileo paralitico.

6.1 Terapia de reemplazo [27]
Dosis de ataque: mantener factor entre 80 y 100 %.

6.2 Dosis de mantenimiento:

I Mantener factor VIII por encima de 80 % para Hemofilia A y mantener entre 60 a
80% para hemofilia B.

I Preferentemente en infusion continua.

1 Si no es posible utilizar infusion continua, establecer intervalos de administracion
cada 8 horas para hemofilia A y cada 12 horas para hemofilia B.

I Dosificacion de factor en déficit diario y siempre que se plantee cambio de dosis.

6.3 Tiempo de administracion
Terapia de reemplazo del 7 al 14 dia entre 50% para hemofilia A y 30% para hemofilia
B.

6.4 Criterio de mantencidn y alta
Hasta que se haya detenido el sangrado y la etiologia definida [23,24].

6.5 Terapia asociada
Acido tranexamico en dosis de 30 - 50 mg/kg/d V/O cada 8 hso I/V.
Ranitidina, Omeprazol, antibidticos, seglin etiologia del sangrado.

6.6 Criterio de derivacion a centro de referencia

Todos los casos con probabilidad quirirgica deben ser derivados a centro de mayor
complejidad si la situacion lo permite, con perentorio inicio del tratamiento de reemplazo
y asociado comunicacion inmediata con Servicio de Medicina Transfusional del Centro de
Referencia, quien dard las directivas en forma telefonica y por via fax o correo electrénico, que
seran adjuntadas a la historia clinica del paciente.
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/. HEMORRAGIAS DE GARGANTA, CUELLO,
PISO DE LA BOCA, MUCOSA ORAL, LENGUA'Y
AMIGDALAS

La localizacion estratégica de la garganta, cuello, mucosa oral, lengua y amigdalas hace
que los hematomas aun los de pequena magnitud tengan mucha sintomatologia y sean
hemorragias potencialmente de riesgo [25,26]. Por lo que es indicacion formal de
hospitalizacion. Los de mayor volumen, ponen la vida del enfermo con hemofilia en
grave riesgo vital si no hay tratamiento oportuno y eficaz a muy corto plazo.

7.1 Terapia de reemplazo

I Dosis de ataque

I Elevar factor inmediatamente a 80 a 100%

I Dosis de mantencién

I Mantener dosis maxima durante 7 dias.

1 Mantener nivel alrededor de 50% para hemofilia tipo A y 30% para tipo B del 8 al
14 dias.

T TN
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7.2 Tiempo de administracion
I Mantener estos niveles hasta que se resuelvan las sintomas [25,26,48].

Intervalo de administracién
Preferentemente infusion continua.
Sino es posible, cada 8 horas para hemofilia A y cada 12 horas para hemofilia B.

7.3 Criterio de mantencion y alta

Se debe realizar la consulta con Servicio de Medicina Transfusional del Centro
de Referencia, quien dard las directivas en forma telefénica o por via fax o correo
electronico, que se adjuntaran a la historia clinica del paciente. Control con especialista
otorrinolaringologo, odontélogo o especialista de cabeza y cuello y eventual seguimiento
con imdgenes de alta resolucion, hasta restaurar plena funcionalidad y desaparicion del
hematoma.

Puede ser necesario para evilar hemorragias durante una amigdalitis aguda administrar
terapia de reemplazo para lo cual, elevar a un 40% el nivel de factor por uno a dos
dias, segun evolucion, ademds de los antibicticos y dcido tranexdmico. Es importante
mantener un régimen blando estricto cuando existe cualquier lesion de la mucosa oral
para evitar resangrados.
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8. HEMATOMAS MUSCULARES

El primer episodio tratado condiciona la evolucion y el prondstico posterior. Puede
ocurrir en cualquier musculo del cuerpo. La magnitud del sangrado muscular es variable,
desde algunos escasos militros a litros, que debe ser cuantificada por estudio de
imagenes.

La ubicacion del hematoma determina la clinica. Son féciles de diagnosticar cuando se
ubican en extremidades.

8.1 HEMATOMA AGUDO

Clinicamente se presenta con dolor en el musculo, mantenimiento de la extremidad
en posicion de comodidad, serevo dolor al estiramiento, edema, tension y dolor a la
palpacion.

8.1.1 Terapia de reemplazo
I Elevar factor VIll a 40% en hemofilia A y hemofilia B.

8.1.2 Mantenimiento

Si existe compromiso neurovascular o presenta gran tamafio, mantener tratamiento por
5a 7 dias

8.1.3 Terapia asociada

I Frio local intermitente, las primeras 24 horas.

I Reposo las primeras 24 horas, luego cuando corresponda, reiniciar ejercicio.
1 Profilaxis y ejercicios supervisados.

I Ultrasonido pulsdtil después de tres dias de inicio de la terapia de reemplazo.

8.2 HEMATOMA ESTABLECIDO

8.2.1 Terapia de reemplazo

I Dosis de ataque: Aumentar factor VIII 40 a 60%.

I Seguir profilaxis o tratamiento 3 veces por semana o 2 veces seg(in tipo
hemofilia

8.2.2 Terapia asociada

I Frio local intermitente, las primeras 24 horas.

I Reposo las primeras 24 horas, luego cuando corresponda, reiniciar
profilaxis y ejercicios supervisados.

I Fisioterapia: Ultrasonido y ejercicios progresivos por fisiatra o fisioterapeuta
entrenado en el tratamiento de pacientes con hemofilia.
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8.3 HEMATOMA DEL MUSCULO PSOAS ILIACO

La expresion clinica de este cuadro no siempre es evidente.

Caracteristicamente el paciente en decubito presenta flexion de la extremidad ipsilateral
del psoas comprometido.

Puede presentarse con dificultad en la marcha y sensibilidad en la cara antero externa
del muslo por compromiso del nervio fémorocutineo y musculo cutdneo externo.
Otras veces se presenta como una apendicitis aguda, con vomitos, dolor abdominal.
Las complicaciones de las hemorragias del psoas iliaco son:

I pardlisis del nervio femoral (37% de los casos)

I pardlisis de musculo cuddriceps

I pérdida del reflejo rotuliano.

I hipotrofia muscular del cuddriceps

I flexion de la extremidad que determina un pie equino

I pseudotumor hemofilico

La recuperacion puede tardar meses cuando hay compresion del nervio femoral. Es
importante evitar el resangrado (posible en 35% en el primer afo de evolucion), realizar
rehabilitacion lenta y progresiva.

8.3.1 Tratamiento

Frente a la sospecha

I Iniciar tratamiento inmediato con el factor deficitario elevandolo a 80 a 100%

I Confirmar con estudio de imagenes (Estos examenes seran de importancia para el
seguimiento y decision de alta).

I Hospitalizar para observacion y control del dolor. [27]

8.3.2 Dosis de mantencion

Mantener entre 80 a 100% los primeros 3 dias, luego continuar con factor entre

60 a 80 Y% por 7 dias y continuar hasta los 15 dias 30%.

Fisioterapia: Iniciar cuando haya cedido el dolor, con ejercicios isométricos y aumentar
progresivamente |a carga de ejercicios, segun la evolucion. Realizar la misma bajo
cobertura de factor.

Debe mantenerse la rehabilitacion con cobertura de terapia sustitutiva hasta

lograr la extension plena de cadera y buena potencia muscular.

8.3.3 Criterio de alta

Resolucion del cuadro evidenciado por clinica y estudio de imagenes. No suspender
terapia de reemplazo hasta resolucion total del hematoma. Continuar con profilaxis
secundaria, hasta resolucion imagenoldgica del hematoma (imagenologia cada 6
meses)
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9. HEMARTROSIS

Consideraciones generales

El primer episodio de hemartrosis condiciona la evolucion hacia la artropatia
hemofilica con pérdida progresiva de funcionalidad que puede llegar a ser total. Las
alteraciones de la mecdnica del esqueleto debido al intenso y persistente dolor que
generan las hemartrosis, especialmente en las extremidades inferiores, pueden llevar
a una artropatia multiple. También caderas, rodillas y tobillos contralaterales por los
efectos compensatorios de distribucion del peso y del equilibrio. Se suma a lo anterior
deficiencias funcionales musculares por inmovilidad, contractura o ambas.

Los esfuerzos terapéuticos antidlgicos en las hemartrosis deben abordarse por un
equipo multidisciplinario conocedor del tema para evitar que la articulacion
comprometida no continde dafiandose y afecte a otras.

Los objetivos del tratamiento son:

I Detener el sangrado.

I Controlar el dolor.

I Evitar la atrofia muscular.

I Mantener un grado adecuado de movilidad articular.
1 Controlar la recurrencia de hemartrosis.

I Recuperar la funcién articular.

I Evitar la aparicion de artropatia.

CLASIFICACION RADIOLOGICA DE ARNOLD-HILGARTNER [50]

ESTADIO I:  Aumento de partes blandas secundaria al sangrado articular o

periarticular.

ESTADIO 1l:  Osteoporosis. Crecimiento epifisiario en rodillas y codos.
Articulacién indemne.

ESTADIO IlI: Discreta disminucién del espacio articular. Quistes subcondrales
Ensanchamiento del espacio intercondileo. Cartilago preservado.
Hasta este estadio la artropatia es reversible.

ESTADIO IV: Destruccion del cartilago. Cambios mds importantes que el
Estadio IlI.

ESTADIO V: Peérdida del espacio articular. Anquilosis ya no hay sangrado.

9.1 HEMARTROSIS AGUDA INICIAL

Definicion: Con menos de dos horas de evolucion.

Una hemorragia articular se define como un episodio caracterizado por la pérdida rapida
de la amplitud de movimiento en comparacion con la linea basal asociado con cualquiera
de los siguientes: dolor o una sensacion inusual de hinchazén de las articulaciones,
tumefaccion, y calor [1,27].

9.1.1 Terapia de reemplazo
Dosis de ataque
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Aumentar Factor a 30 - 40 % administrada tan pronto se detecte cualquiera de las
molestias descritas, idealmente en su domicilio o apenas llegue al centro asistencial.

9.1.2 Dosis de mantenimiento

Evaluar al dia siguiente. Si la administracion de factor es precoz, la hemartrosis puede
resolverse sin necesidad de mas aporte. Lo habitual es que se requiera tratamiento por 3
dias [1]. El tratamiento debe prolongarse hasta resolucion total de la hemartrosis.

9.1.3 Terapia asociada

I Frio local intermitente, las primeras 24 horas.

I Reposo las primeras 24 horas, si se considera necesario dependiendo de personalidad
y actividad del paciente.

I Reiniciar profilaxis.

I Fisioterapia con ejercicios supervisados.

9.2 HEMARTROSIS AGUDA ESTABLECIDA
Es aquella hemartrosis con mds de dos horas de evolucion.

9.2.1 Terapia de reemplazo

Dosis de ataque:

I Aumentar el Factor a 30-40%.

I Iniciar tratamiento lo mas precozmente posible

I Mantener la dosis diaria para alcanzar un nivel minimo de 20%, duracion del
tratamiento, segun evolucion.

9.2.2 Criterio de alta
Resuelto el episodio, idealmente evaluar con control ecogrifico.

9.2.3 Terapias asociadas

I Frio local intermitente las primeras 24 horas.
Analgesia:

I Paracetamol (dosis segun edad y peso).

I Tramadol

I Inhibidores de la COX-2

I No se recomienda el uso de opidceos.

I Reposo articular por 24hs

Inmovilizacion transitoria por un maximo de 48 horas.
Inicio de ejercicios isométricos supervisados por fisiatra o fisioterapeuta en cuanto
desaparece el dolor, en el miembros inferiores.

9.2.4 Criterio de derivacién a centro especializado

Habitualmente no es necesario.

I Si no hay resolucién de la hemartrosis en el plazo esperado puede ser derivado a
centro de referencia.
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9.3 TRATAMIENTO DE LA PRIMERA HEMARTROSIS

Al ocurrir una primera hemartrosis comienzan los cambios en la membrana sinovial,
probablemente irreversibles que favorecen el desarrollo de la artropatia. Insistir en la
importancia del manejo precoz y efectivo del primer episodio.

9.3.1 Terapia de reemplazo
1 Dosis de ataque: Aumentar el factor a 30-40%.
1 Administrar el factor deficiente en cuanto llegue el enfermo al centro asistencial.

9.3.2 Dosis de mantencion

Continuar con dosis diaria manteniendo un nivel minimo de 20% de factor, por 5 a
7 dias. Control ecografico articular para certificar ausencia de hemartrosis, antes de
suspender el tratamiento.

9.3.3 Terapia asociada

1 Frio local intermitente las primeras 24 horas.

I Analgesia: Paracetamol.

1 Reposo articular, minimo 24 horas, para proteccion y prevencion.

1 Inicio precoz de ejercicios, sin carga, supervisados para potenciar musculatura.

9.4 HEMARTROSIS RECIDIVANTE

Se refiere al sangrado ocurrido en una misma articulacién en forma repetida, al menos
tres hemartrosis en un periodo de seis meses.

El personal médico como el paciente y su familia deben conocer la importancia de
realizar un tratamiento intensivo y oportuno para una adecuada rehabilitacion y asi cortar
el ciclo sangrado-sinovitis-sangrado que caracteriza a la articulacion diana.

9.4.1 Dosis de ataque: Aumentar el factor a 30-40%
Administrar el factor deficiente en forma inmediata a su llegada al centro asistencial y/o
usar dosis de emergencia domiciliaria.

9.4.2 Dosis de mantencion

1 Continuar con dosis diaria de factor para mantener un nivel minimo de
20%, por 3 dias.

1 Evaluar necesidad de profilaxis.

9.4.3 Terapia Asociada

I Frio local intermitente las primeras 24 horas.

I Analgesia: Paracetamol.

I Mejor Reposo articular liviano hasta resolucion del dolor.

I Fisioterapia: Iniciar a las 24 horas un programa individualizado y profilaxis secundaria,
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10. FRACTURAS

El tratamiento de las fracturas requiere un remplazo inmediato con factor hasta un 50%
y mantenerlo de 3 a 5 dias [39].

11. HEMATURIA

Hematuria mo doloresa es un problema frecuente en pacientes con hemofilia severa. Es
raro que se presente antes de los 12 afios de edad. La mayoria de los episodios ocurren
sin trauma, son de corta duracion y ceden espontaneamente con el reposo. Rara vez
causan anemia y no son de riesgo vital.

Terapia asociada

I Reposo estricto en cama.

I Hidratacion vigorosa minimo dos litros dia, por 2 dias [28].

I Agentes antifibrinoliticos estin CONTRAINDICADOS por riesgo de obstruccion
ureteral.

Si'la hematuria persiste mas de tres dias, sin signos de mejoria, a pesar de las medidas
lomadas debera estudiarse, mantener hidratacion vigorosa y administracion de factor de
coagulacion deficitario.

Dosis de Ataque

Elevar factor deficitario a 20 a 30%. Puede ser requerida una segunda o tercera dosis en
un intervalo de 12 a 24 horas en hemofilia A y cada 24 horas, en Hemofilia B.

La posibilidad de una patologia subyacente (infeccion, litiasis, tumores) debe ser
considerada especialmente en pacientes mayores, con hemofilia leve o moderada,
hematuria recurrente, hematuria dolorosa y hematuria que se acompana de fiebre.

Criterio de derivacion a centro especializado, podria ser necesario cuando la hematuria
se prolonga y no hay diagndstico etiologico ni respuesta 3 tratamiento.

35




E ! § PRIMERA GUIA PRACTICA CLINICA DE HEMOFILIA URUGUAY 2013
| 12. EQUIMOSIS.
e Q
E ! = Habitualmente ceden con compresion y frio local, sin requerir terapia de reemplazo.
S | @ 13. EPISTAXIS:
[ =3 - No requiere generalmente terapia de reemplazo y cede con compresion nasal o bien
] tapon nasal embebido en acido tanexamico. Si la hemorragia persiste iniciar dosis de
| =N ] ataque elevando el factor a 40%. Puede ser necesaria una segunda dosis a las 24 horas.
' No otorgar el alta hasta que no esté confirmado por ORL, cese del sangrado, tener esta
+ i - precaucion sobre todo en nifios [25,29)].
B= ' #  Terapia asociada
l 1 Reposo
[ f 1= I Acido tranexamico: 30-50mgr/kg/dia repartido en tres dosis por 5 a 7 dias.
| ¢
® = 14. HEMORRAGIA OFTALMICA:
= -
I Es comun asociada a trauma o infeccion.
= = I Requiere un remplazo inmediato con factor [,29,26]
1 Deben ser evaluados siempre por oftalmélogo.
= =
- =
= =
- =
C
i
i
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15.COMPLICACIONES DE LA HEMOFILIA

15.1 TRATAMIENTO DE UNA ARTICULACION DIANA Y SINOVITIS CRONICA.

Se define la articulacion diana como la hemartrosis recurrente en la misma articulacion,
3 sangrados en tres meses.

La hemartrosis recurrente es causa de sinovitis crénica.

La sinovial hiperpldsica es mds susceptible al sangrado estableciéndose el circulo vicioso
que ya se menciond de hemartrosis-sinovitis-hemartrosis.

El tratamiento debe iniciarse oportunamente y con una dosis adecuada cuando el
proceso se encuentra en fase de sinovilis, para evitar el dafio articular [30,31].

La reduccion de la hipertrofia sinovial es la clave para prevenir hemorragias
recurrentes intra-articulares [30,31].

Clinicamente la sinovitis cronica se manifiesta por tumefaccion, aumento de la
temperatura local, generalmente no dolorosa y con escaso o nulo compromiso
del rango articular.

La confirmacion del crecimiento sinovial se puede realizar con una ecografia
y/o resonancia nuclear magnética que permiten hacer una medicion del tejido
sinovial y realizar controles posteriores para monitorizar el tratamiento.

Alternativas de tratamiento [36,37]
1 Conservador

1 No Conservador:

1 Sinoviortésis

I Sinovectomia quirdrgica.

15.1.1 Tratamiento Conservador

I Profilaxis secundaria durante 6 semanas [32,33].

I Analgesia si es necesaria.

I Uso de férula, en para evitar la flexion durante la primera semana. Considerar uso de
férula controladora de flexion en 15°. Esta se liberara cuando el déficit de extension
llegue a 30°.

I Ejercicios isométricos (sin carga), desde la segunda semana en forma

progresiva, continuar con ejercicios activos asistidos y fisioterapia [34,35].

TR FFREPREYTYTREPTI T T "EMN
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Evolucion

Realizar evaluacion a la 6ta y 12va semana midiendo el perimetro de Ia
articulacion y control ecografico.

61a semana:

1 Si la sinovitis no mejora en mas de un 50%, pasar a tratamiento no
conservador.
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I Si la sinovitis mejoré en mas de un 50%, continuar con rehabilitacion y
profilaxis por seis semanas mas.

12va semana:

I Si no hay mejoria pasar a tratamiento no conservador.

I El tratamiento conservador sélo se continuard si no se cuenta con el
tratamiento de eleccion que es la sinoviortésis.

15.1.2 TRATAMIENTO NO CONSERVADOR

Sinoviortesis

Es la administracion intra-articular de una sustancia quimica o un radioisétopo capaz de
fibrosar el plexo venoso subsinovial, destruyendo asi el tejido sinovial, disminuyendo su
grosory su tendencia al sangrado. Esta técnica ha sido desarrollada como una alternativa
frente a la sinovectomia quirdrgica, con un 75 a 80% de resultados satisfactorios.
Puede ser repetida al cabo de tres meses. Si fracasa (tres procedimientos realizados
con un intervalo de tres meses minimo) se optard por la sinovectomia quirurgica.
Los radioisétopos usados son aquellos que emiten esencialmente radiacion pura, de
vida media corta para disminuir la reaccion inflamatoria secundaria y un tamafio lo
suficientemente grande para no difundir a tejidos adyacentes. La solucién inyectada
debe ser coloidal asegurando una distribucion homogénea en el espacio articular. Los
radioisotopos mds utilizados son Ytrium, recomendado especialmente para rodillas, a una
dosis de 5mCi y Rhenio, para tobillos y codos 3mCi. En nifos las dosis recomendadas
son mas bajas.

Indicaciones

I Articulacion diana en que se ha confirmado una hipertrofia sinovial y que

ha fracasado tratamiento conservador, en el estadio | y Il en clasificacion de Arnold y
Hilgartner. Y en estadio |1l discutible. Estadio IV y V no estd indicada.

Requisitos del centro de medicina nuclear

I Realizar en centro de medicina nuclear autorizado, como es el Centro del Hospital de
Clinicas.

I Contar con especialista entrenado en medicina nuclear, quien sera el que dosifique el
radioisotopo y personal entrenado en puncion articular en paciente con hemofilia.

1 Disponer de equipo de imagen que asegure la correcta posicién de la

aguja por la cual se administrard el farmaco,

Procedimiento

I Administrar factor deficitario antes del procedimiento en dosis

de 30 a 40% suficiente para asegura una buena hemostasia.

1 Realizar procedimiento segun protocolo.

I Reposo articular por 48 horas, en centro de asistencia que corresponda o Centro de
Referencia .

I Iniciar rehabilitacion a las 48 horas con ejercicios isométricos

inicialmente y luego seglin pauta de fisiatria.
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I Administrar nueva dosis de Factor deficitario a las 24 y 48 horas, segun indicacion del
hemoterapeuta encargado y protocolo vigente. La frecuencia de

administracion se ajusta a la situacion clinica del paciente, asi como

también el uso de profilaxis posterior al procedimiento.

I Alta hospitalaria segtin protocolo.

I Control en policlinica en 8 dias y luego mensualmente, hasta criterios de alta.

Sinovectomia quirdrgica

Reseccion de la sinovial hipertrofica por procedimientos quirdrgicos, con el objetivo de
disminuir la frecuencia e intensidad del sangrado. Se realizara en casos de fallo de la
RSV, por indicacion de equipo tratante [37].
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16. PSEUDOTUMOR HEMOFILICO

El pseudotumor hemofilico es basicamente un hematoma encapsulado. Se rodea de una
gruesa capsula cuya interior contiene el hematoma que se encuentra en varias etapas de
organizacion, pudiendo ser observadas hasta calcificaciones dentro de él.

Gilbert hace varios afios describio dos tipos de pseudotumores que se diferenciaban por
sus caracteristicas clinicas [52].

16.1 Pseudotumor proximal

Ocurre mads frecuentemente en el esqueleto proximal, especialmente alrededor
del fémur y la pelvis. Estos se originan de tejido blando, son de crecimiento lento y
secundariamente comprometen el hueso desde afuera. Ocurre mds frecuentemente en
adultos, no son muy dolorosos, son firmes, pueden aparecer como una masa multilobular
y generalmente no responden a tratamiento conservador.

Radiolégicamente se observa como una gran masa de tejido blando, que cuando esta
adyacente al hueso comienza a destruirlo a partir del periostio pudiendo llegar a provocar
una fractura.

16.2 Pseudotumor distal

Predominantemente afecta jovenes con un esqueleto inmaduro. Se ve mds
frecuentemente en nifios y adolescentes como resultado de un trauma directo. En estos
pacientes no es raro ver estas lesiones en la mufieca, carpo, tobillo y tarso. A diferencia
de los proximales los pseudotumores distales son de crecimiento rapido y aparecen
por hemorragia intradsea. Siempre se debe realizar diagnostico diferencial con tumores
mesenquimaticos como sarcomas, condromas y hemangiomas, los cuales pueden
clinicamente ser indistinguibles. En una persona con hemofilia son pseudotumores
hasta demostrar lo contrario. El diagndstico definitivo lo proporciona la biopsia la que
solo debe obtenerse con las precauciones de una cirugia mayor. La resonancia nuclear
magnética puede hacer un diagndstico precoz, sin necesidad de realizar biopsia.

16.3 Tratamiento
El manejo de pacientes con pseudotumor es complejo y debe ser evaluado en el centro
de referencia [38].

Pseudotumores distales

I Terapia de sustitucion del factor deficitario inmovilizacion.

1 Cirugia. Frente a progresion de pseudotumor podria realizarse
extirpacion quirdrgica, siendo ocasionalmente necesaria la amputacion
del miembro comprometido.
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Pseudotumores proximales

I Embolizacion de la arteria que nutre la capsula del pseudotumor. Los resangrados
y expansiones del pseudotumor provienen de ésta, ya que internamente la masa es
avascular.

I Irradiacion, puede utilizarse en lesiones irresecables.

I Manejo percutdneo. Se refiere curetaje y relleno con injerto de hueso o sellante de
fibrina via percutdnea. También se ha utilizado hidroxiapatita.

I Cirugia en centro especializado, por traumatélogo entrenado
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17. DIAGNOSTICO DE INHIBIDORES

El desarrollo de inhibidores es actualmente la complicacion mas temida en hemofilia,
secundaria al tratamiento sustitutivo. A pesar de que no conlleva mayor frecuencia de
episodios hemorragicos si dificulla el tratamiento de los mismos. Su aparicion repercute
severamente en la calidad de vida del paciente y aumenta considerablemente el costo
de tratamiento de esta enfermedad. La prevalencia de inhibidores en pacientes con
hemofilia A es de 12% con una incidencia de 30%. Para hemofilia B su prevalencia
menor, siendo la incidencia de 3 a 7%. Los inhibidores son aloanticuerpos de tipo
IgG que neutralizan la actividad del factor, pueden ser permanentes o transitorios y
generalmente aparecen tempranamente después de 10 exposiciones al Factor y rara vez
después de las 150 exposiciones.

Manifestaciones hemorragicas en hemofilia moderada o leve hemofilia complicado por
un inhibidor recuerda a los observados en pacientes con hemofilia adquirida A (debido
a auto-anticuerpos contra FVIII), con un mayor predominio de sangrado mucocutineo,
urogenital y gastrointestinal [40].

La confirmacion de la presencia de un inhibidor y cuantificacion del titulo se lleva a cabo
en la laboratorio, utilizando preferentemente el ensayo Bethesda modificado Nijmegen
[41].

Se han clasificado los pacientes:

Altos respondedores:

Son aquellos que presentan respuesta anamnéstica frente a la administracion del factor y
tienen un pico histérico maximo mayor o igual a 5 unidades Bethesda (UB) [27].

Bajos respondedores:

Son aquellos que no presentan respuesta anmnéstica y que su titulo ha sido siempre por
debajo de las 5 UB [27].

La busqueda de los factores de riesgo que influyen en el desarrollo de inhibidores esta
en constante estudio. Hasta la fecha podemos sefalar que existen factores de riesgo
enddgenos y exogenos involucrados en la patogenia, que son los siguientes:

Factores enddogenos:

I Grandes mutaciones genéticas (deleciones, inversiones, nosense, misense).
I Raza, mds frecuente en negros y latinos.

I Antecedentes familiares de presencia de inhibidores

Factores exogenos:

I Primera exposicion antes del afio.

I Intensidad en dosis y frecuencia de las primeras exposiciones al factor.
I Estimulacion inmunoldgica concomitante con la administracion del
factor (inmunizaciones, cirugias).
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Se recomienda realizar el estudio de inhibidor:

I Para los nifos, los inhibidores deben ser examinados una vez cada 5 dias de exposicion
hasta el 20 de dias de exposicion, cada 10 dias de exposicion entre el 21 y el 50 dias de
exposicion, y por lo menos dos veces al afio hasta 150 dias de exposicion. [42]

I Para los adultos con mas de 150 dias de exposicion, aparte de una revision cada 6
meses, y ante cualquier falla para responder durante un tratamiento adecuado [27]

La terapia de reemplazo en una previamente sensible paciente es una indicacion para
evaluar un inhibidor [43].

1 También la medicion del Inhibidor se debe hacer en todos los pacientes que han sido
tratados intensamente durante mas de 5 dias, dentro de las 4 semanas siguientes a la
ultima dosis.

I Siempre antes de una cirugfa o procedimiento invasivo de cualquier complejidad.
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18.TRATAMIENTO EN PACIENTES CON
INHIBIDORES [51]

Manejo de la hemorragia en pacientes con inhibidores debe ser en consulta con un
centro que tenga experiencia en su manejo [44].

Podemos dividirlo en dos:

1. Tratamiento de los episodios hemorragicos

2. Tratamiento para la erradicacion del inhibidor: induccién a la tolerancia inmune.

18.1 Tratamiento de los episodios hemorragicos.

El tratamiento estard determinado por la respuesta anamnésica del paciente frente al
factor deficitario, alto o bajo respondedor, del titulo del inhibidor al momento de la
hemorragia y de la severidad clinica.

El arsenal terapéutico para el manejo de estos episodios consta de:

1. Factor VIl o IX: Dosis altas de Factor VIII se pueden utilizar en aquellos pacientes bajo
respondedores, y como primera alternativa en los altos respondedores con titulos bajo
5 UB en episodios de riesgo vital, hasta que se inicie el ascenso de los titulos, ya que
la efectividad coagulante siempre serd superior a la de la terapia bypass. Una segunda
ventaja de esta opcion es que se podra realizar también monitorizacion por laboratorio,
alternativa que no se puede llevar a cabo actualmente con terapia By-pass. En la hemofilia
B la alternativa de altas dosis serd utilizada en aquellos pacientes sin antecedentes de
alergia al factor IX: urticaria, anafilaxia.

Calculo de dosis de factor a administrar en pacientes bajo respondedor:

Hemofilia A

Dosis neutralizante de 25 UI/Kg. X nimero de UB + dosis para alcanzar el nivel
terapéutico.

Frecuencia: cada 6 a 12 horas segun monitorizacién clinica y de laboratorio.

Hemofilia B

Dosis neutralizante de 40 UI/Kg. X numero de UB + dosis para alcanzar el nivel
terapéutico.

Frecuencia: cada 12 a 24 horas segin monitorizacién clinica y de laboratorio.
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2. Factor VII recombinante activado (FrVlla), Complejo protrombinico activado
(FEIBA).La monitorizacion de la respuesta serd inicamente clinica.

La terapia By-pass, FrVlla serd la primera eleccion en altos respondedores con titulo
alto independiente de la severidad del cuadro, y serd la segunda opcion en los casos
de no conseguir respuesta, a dosis altas de factor deficitario, en los bajos respondedores
o altos respondedores con titulo bajo.

FrVlla es la unica alternativa en caso de hemofilia B con antecedentes de alergia frente a
cualquier evento hemorragico.

Dosis de terapia By-pass:
CCPa 50 - 100 U/Kg. Cada 8- 12 a 24 horas.
Dosis maxima: 200 U/kg al dia.

Frvila: 90 - 120 ug/Kg. Cada 2 -3 horas. )

-

Megadosis: 270 ug/kg por una vez, recomendada sélo para episodios de
hemartrosis detectada precozmente reemplazando las tres dosis de 90 ug/kg
cada 2 a 3 hrs.

Hemorragias leves a moderadas deben tratarse por uno a tres dias. En las hemorragias
severas el tratamiento serd hasta la resolucion total del evento.

Frente a una respuesta clinica insatisfactoria de terapia By pass se sigue la siguiente
secuencia:

I Aumento de dosis y/o frecuencia de agente by pass inicial.

I Cambio de agente By-pass

I Aumento de dosis y frecuencia de la segunda alternativa de By-pass

I Terapia secuencial de agentes By-pass. Realizar monitorizacion con

dimero D.

I Plasmaféresis + Inmunoadsorcion y dosis altas de Factor deficitario.

I Antifibrinoliticos.
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19. INDUCCION A LA TOLERANCIA INMUNE (IT)):

Es el unico tratamiento que potencialmente ha erradicado los aloanticuerpos en
pacientes hemofilicos. Es la induccion a un nuevo estado de tolerancia inmune a través
de la administracion de grandes dosis de Factor VIII [45]. Existe actualmente amplia
controversia en €l mundo respecto a cuales son las dosis mds apropiadas a utilizar y que
tipo de producto. Hasta ahora las recomendaciones generales apuntan a un inicio precoz
de tratamiento, con menos de 10 UB al comenzar la ITI.

Serdn factores de buen prondstico:

titulo histérico menor de 200 UB

intervalo entre diagnéstico e inicio de tratamiento menor de 2 afios realizarlo en edad
pedidtrica.

Algunas recomendaciones importantes con evidencia son las siguientes:

I Aplicar ITI a todos los pacientes altos respondedores

I Comenzar ITl cuando el titulo inicial es menor 10 UB/ml.

I Tratar episodios hemorrdgicos con factores By pass.

Altas dosis parecen mds efectivas cuando el titulo maximo es mayor a 200

UB y, con independencia del titulo, en todos los casos acorta los tiempos de IT|
La ITI no debe ser interrumpida.

Los protocolos de tratamiento registran dosis de 30 a 50 Ul/kg administradas tres
veces por semana a 300 Ul/kg administrada todos los dias. La asociacion con agentes
inmunosupresores cada vez se utiliza menos y se recomienda agregar en caso de
fracaso de la ITI. La utilizacion de catéter venoso central, se ha dejado sélo para aquellos
pacientes con mal acceso venoso, ya que la infeccion de ésle, es un factor de mal
pronostico para el éxito del tratamiento.

La ITl es efectiva en un 80 a 100% de los casos cuando se incluyen en este tratamiento
pacientes con factores de buen prondstico. Generalmente se alcanza la negativizacion
del anticuerpo en los primeros seis meses del inicio, después de los cuales se debe
mantener ITl por unos meses mds asegurando un estimulo mantenido al sistema
inmune. Posteriormente se recomienda pasara profilaxis para continuar con el estimulo
antigenico.

Respuesta total a la ITI se define como:

I Inhibidor indetectable.

I Recuperacion de mds del 66% del factor administrado y/o mantencion
de su vida media mayor a 6 horas.

I Ausencia de respuesta anamnésica
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Respuesta parcial:

I De alto respondedor pasa a bajo respondedor.

La experiencia de ITl en pacientes con hemofilia B e inhibidores es mucho menor que
en hemofilia A, ya que presentan complicaciones a dosis altas del factor IX administrado,
describiéndose reacciones alérgicas severas y sindrome nefrético reversible.
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20. FISIOTERAPIA Y REHABILITACION

ASPECTOS GENERALES DEL TRATAMIENTO REHABILITADOR

Al ser la hemofilia una enfermedad cronica el paciente requiere multiples necesidades y el
tratamiento debe ser integral e interdisciplinario. Es importante la educacion del paciente
y de sus familiares directos. Hay que destacar la importancia de la consulta precoz con
el fin de iniciar el tratamiento adecuado, evitando secuelas secundarias a sangrados.
Se le deben ensenar las medidas prdcticas para iniciar la terapéutica cuando se detecta
el episodio hemorrdgico, reposo funcional de la region del sangrado y crioterapia.
Destacamos la importancia del trabajo coordinado por un equipo multidisciplinario.

En el drea fisica es importante constatar rangos articulares, tasacion muscular,
antropometria con cinta métrica de ciertas regiones de los miembros, postura y marcha.
De acuerdo a lo hallado en esta evaluacion se realizard un programa individualizado con
el, objetivo de mejorar fuerza, tono muscular, rango de movimiento y postura, evitando
sobrecarga de rodilla, tobillo y codo.

El objetivo primordial de todo tratamiento es:

I Conservar y/o mejorar arcos de movilidad

I Conservar y/o mejorar fuerza muscular

I Evitar y/o corregir defectos de postura

I Evitar deformaciones de las articulaciones

I Conservar la integridad de las articulaciones

Rehabilitacion en la hemartrosis
Objetivos del tratamiento:

I Detener el sangrado

I Eliminar el dolor

I Restaurar la funcion

1 Prevenir deformidades

La detencion del sangrado se logra con:
1 Administracion de factor sustitutivo precoz
1 Inmovilizacion dependiendo de la identidad del sangrado.

El alivio del dolor se inicia con:

I Tratamiento sustitutivo precoz

I Uso de analgésicos (contraindicados los que tienen dcido acetilsaliciaco).

Crioterapia cuando se detecta el sangrado, durante 20 minutos repitiendo cada hora,
tiene efectos analgésicos y antinflamatorios.

Dentro de los métodos fisicos analgésicos es de gran utilidad el uso del TENS
(Estimulacion Eléctrico Nerviosa Transcutanea). Se indica TENS convencional a alta
frecuencia colocando los electrodos en forma transversa a la articulacion, durante
30 min/dia como minimo hasta la desaparicion del mismo, por lo que el nimero de
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sesiones serd variable.

Otra medida fisica es la inmovilizacion con vendaje durante las primeras 48hs.

Esta indicado el uso de férulas de extension progresiva para correccion del flexo.

Se iniciaran ejercicios isométricos de la musculatura periarticular una vez que se ha
logrado el alivio del dolor (habitualmente a las 48hs del inicio del cuadro hemorragico).
En este momento estd también indicado el US a dosis de 0.5W/cm2 al dia con minimo
de 7 siete sesiones. EI US en la hemartrosis actia mediante tres mecanismos: efecto
térmico con accién a nivel circulatorio y metabdlico, efecto mecanico con transmision
de vibraciones y micromasaje celular profundo, efecto coloidosmaético mediante el cual
transforma un gel en solucion.

Una vez que remite el proceso inflamatorio agudo se inicia la cinesiterapia activo-asistida.
De requerirse movilizacion pasiva se puede realizar bajo tratamiento sustitutivo.

En los casos de hemartrosis de MMII la deambulacion del apoyo se comienza una vez
corregido el flexo, no es necesario llegar a una tasacion muscular con valor 3 para
iniciar la deambulacion dada la discordancia entre la tasacion y la fuerza que existe en
estos pacientes. La reeducacion de la marcha se comienza cuando se alcanza un valor
muscular de 3.

Otra opcion terapéutica es la hidroterapia con realizacion de ejercicios subacudticos
o de reeducacion subacuatica utiles en estos pacientes para mejorar las funciones del
movimiento.

Hemorragias recurrentes, sinovitis cronica y artropatia

Como consecuencia de los sangrados a repeticion y la falta de un tratamiento precoz
y adecuado se produce una inflamacion con hiperplasia e hipervascularizacion de la
membrana sinovial, cambios fisico-quimicos de la membrana sinovial favoreciendo
todo esto la degeneracién del cartilago articular, lo cual tiene como consecuencia, las
deformidades caracteristicas de cada articulacién.

Las deformidades mas frecuentes observadas en cada articulacion son:

HOMBRO Deformidgd en varo, por atrofia de la cabeza humeral y/o
agrandamiento de la misma.
CODO Aumento de la cqbeza del radio y de la cabeza olecraneana que
llevan a subluxaciones
MUNECA Luxacion de la articulacion radio-cubital distal
La coxa valga es lo mds frecuente por necrosis avascular de la
TR cabeza femoral
Deformidad en valgo o varo por aumento de los condilos
RODILLA femorales, subluxacion posterior de la tibia
TOBILLO Deformacion en valgo por aumento de las epifisis
MANOS No son frecuentes las deformidades. Se ha observado
Y DEDOS deformidad de los dedos en cuello de cisne.
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I Artropatia Hemofilica

I Tumefaccion con modificacion de los relieves 6seos normales.

I Limitacion permanente de los movimientos articulares.

I Hipertrofia de los musculos periarticulares

I Etapas muy avanzadas dolor permanente

En la etapa de sinovitis cronica se presenta un cuadro clinico caracterizado por:
I Tumefaccion dolorosa sin elementos inflamatorios

I La tension estd ausente y lo que se palpa es la sinovial

I El rango de movimiento esta disminuido

Diagnéstico:

Es fundamentalmente clinico y radiologico. El diagnostico clinico se basa en constatar si
existe deformidad, presencia de alteraciones de los relieves 6seos presencia de crujidos
a la movilizacion y disminucion del rango articular.

De la valoracion clinica destacamos:

Evaluacion del dolor:

Uso de la escala visual analdgica (EVA) en:

I Estacion de pie

I Inicio de la marcha

I Uso de analgésicos, uso de terapia fisica

Balance articular, fuerza y trofismo muscular, andlisis de la postura y marcha.

Para realizar la valoracion radioldgica solicitamos estudio radiologico convencional de la
articulacion comprometida con enfoques en proyeccion anteroposterior y perfil. Otros
métodos diagnésticos son: ecografia, TAC y RNM.

Tratamiento:

El mejor tratamiento de la artropatia hemofilica es su prevencion. Enfatizar sobre la
consulta precoz frente a los episodios hemorragicos con el fin de iniciar el adecuado,
evitandose las internaciones prolongadas y las secuelas secundarias a los sangrados. La
sinovitis puede ser controlada con tratamiento profilactico temprano.

Atrofia muscular

En reposo el musculo pierde entre 3-5% de su fuerza cada dia. Los musculos de los
MMII pierden fuerza al doble de la velocidad que en los MMSS.

En rehabilitacion, para lograr la recuperacion del trofismo, tono y fuerza, contamos con
distintos recursos:

a) Estimulacion eléctrica:

Corrientes de pulsos farddicos y corrientes con pulsos tetanizantes. Especialmente
indicados en el tratamiento del paciente hemofilico pues permiten aumentar la
contraccion y fuerza muscular sin generar tension articular.

b) Cinesiterapia:

Estimulacion de la sensibilidad propioceptiva

Ejercicio isométrico de musculos periarticulares. Utiles en las primeras etapas posteriores
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al sangrado ya que se consigue aumentar la fuerza muscular sin necesidad de movimiento
articular.

Movilizacién activa, al comienzo ejercicio sin carga en todo el posible arco de movimiento,
con o sin incidencia de la gravedad, luego se continua con ejercicios de fortificacion
procurando el equilibrio de los diversos grupos musculares.

Retraccion de partes blandas y acortamiento muscular

La inmovilizacion articular da una pérdida de elasticidad, engrosamiento y acortamiento
de la cdpsula articular y ligamentos asi como acortamietno articular.

El tratamiento consiste en:

Maniobras de elongacion suave y progresiva

Ejercicios flexibilizantes o de estiramiento. Son realizados activamente por el paciente.
Estimulacién de la sensibilidad propioceptiva.

Para mejorar los resultados se pueden utilizar férulas de posicion progresivas.

Reeducacion postural global: Es la reeducacion por medio de cadenas estdticas
posturales.

Estd dirigida a restablecer el equilibrio muscular y por tanto la alineacion correcta de los
diversos segmentos del cuerpo.

Corregir actitudes viciosas por acortamiento musculo ligamentario por medio de
elongaciones.

Mejorar potencia, tono y fuerza muscular.

Ganar amplitud en el movimiento mediante flexibilizacion

Adquisicién de reflejos posturales correctos, concienciacion frente espejo

Aliviar musculatura contracturada por medio de ejercicios de relajacion.

Ejercicios respiratorios adecuados a cada paciente.

Actividad fisica y deportes:

Debemos integrarlos a las actividades deportivas propias de su edad y grupo socio-
cultural tratando de orientarlos a elegir los deportes menos violentos y de menor
contacto fisico. Deben integrarse a la gimnasia escolar siempre que no haya sangrado
agudo o artropatia cronica.

El deporte de eleccion es la natacién, tiene menos oportunidades de producir
traumatismos y trabajan todos los musculos y articulaciones. La bicicleta es un buen
ejercicio como recreacion y tonifica el cuadriceps.

Antes de comenzar con el deporte es conveniente realizar un reacondicionamiento fisico
adecuado para comenzar en mejores condiciones [53]
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21. ODONTOLOGIA

Generalidades y definicion clinica

El paciente con hemofilia, debe iniciar controles periodicos con odontélogo quien
educara para la incorporacion de hdbitos de higiene bucodental. Los procedimientos
invasivos y las exodoncias son la principal causa de uso de factores comerciales en
odontologia. Exdmenes de rutina y limpiezas no profundas no requieren terapia de
reemplazo.

21.1 Terapia de reemplazo
Limpieza mayor o anestesia de bloqueo para obturaciones o tratamiento de conducto

21.2 Dosis de Ataque: Elevar nivel de factor entre 20- 30 %. Unica dosis.

21.3 Terapia Asociada

I Reposo

I Régimen Blando

I Acido tranexdmico: 30-50mg/kg/dia repartido en tres dosis por 5 a 7 dias.

21.4 Terapia de reemplazo
Extracciones dentales

21.5 Dosis de Ataque

Piezas temporales, elevar el factor deficitario entre 20- 30 %.
Piezas definitivas aumentar factor a 40%.

Dosis unica y pudiéndose repetir segun evolucion.

21.6 Terapia Asociada

1 Reposo

I Acido tranexdmico: 25-50mg/kg/dia/vo repartido en tres dosis por 10 dias.
I Sellante de fibrina.

IEn la caida de los dientes temporales utilizar hielo y presion. Puede
complementarse con gasa embebida en dcido tranexamico.
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22. CIRUGIAS

22.1 Procedimientos quirirgicos mayores

I ldealmente las cirugfas si son mayores debieran realizarse en un centro de referencia
para tratamiento del paciente con hemofilia. El lugar donde se realicen estos tratamientos
deben ser capaces de realizar estudio de inhibidores y medicion del nivel del factor
deficitario, para disminuir riesgos y optimizar el consumo de los factores liofilizados .

I Previo a cualquier procedimiento invasivo y cirugia debe administrarse la infusion del
lactor. No es necesario administrarlo desde el dia anterior, sino inmediatamente antes
del procedimiento.

I Elevar el nivel calculado de factor entre 80% y 100% para la hemofilia A y
hemofilia B.

I Mantenga un nivel apropiado de factor (mayor a 50%) durante 5 a 7 dias para
cirugias menores, y de 10 a 14 dias para cirugias mayores; y hasta de 6 semanas para
procedimientos ortopédicos. Pudiéndose utilizar en infusion continua.

22.2 Procedimientos invasivos

Se debe infundir Factor antes de realizar procedimientos diagndsticos invasivos, tales
como punciones lumbares, determinacion de gases arteriales, broncoscopia con lavado
0 biopsia y otros estudios endoscopicos.
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23.MANEJO ORTOPEDICO DE LA ARTROPATIA
AVANZADA.

La artropatia hemofilica se desarrolla generalmente en la segunda década de la vida y
estd determinada por la frecuencia de hemorragias articulares. El daiio que la sangre
provoca en los tejidos articulares determina: artritis progresiva con contractura de los
tejidos blandos, atrofia muscular, deformidades angulares, fibrosis de la sinovial y de la
capsula.

Es comun la pérdida de movilidad por contracturas en flexion que causan alteraciones
funcionales importantes. El dolor acompaiia esta sucesion de eventos llegando a
provocar invalidez en una parte importante de los pacientes.

Derivacion del paciente al centro de referencia:

1 Artropatia con dolor invalidante.

I Artropatia con alteracion funcional que no le permite realizar sus
actividades de la vida diaria.

I Hemartrosis a repeticion que no cede con tratamiento adecuado.

Realizar los siguientes estudios:

1. Radiografias: Para evaluacion del estado articular. Con la radiografia podemos
hacer la evaluacion de compromiso seglin escala de Peterson y cols.

( 2. Ecografia: Evaluacion y control de crecimiento sinovial.

3. Resonancia nuclear magnética, evaluacion de sinovitis, crecimiento
sinovial, dafo de meniscos, quistes, compromiso de cartilago.

W LT L

4. Tomografia computarizada: control de hematomas profundos
pelvis), evaluacion pre-operatoria quistes subcondriales.

Alternativas de tratamiento

El objetivo del tratamiento es mitigar el dolor y mejorar funcion articular y las

opciones de tratamiento dependeran del estado general del paciente, sus sintomas y los
recursos disponibles.

La fisioterapia sigue siendo el pilar fundamental de tratamiento y en muchos casos de
gran utilidad para atrasar una resolucion quirirgica. El manejo conservador considera
el uso de yesos para corregir las deformidades y ortesis para articulaciones inestables
dolorosas. Si el manejo conservador no ha logrado mejorar la sintomatologia del paciente
se debe considerar una alternativa quirirgica:

5%




I Liberacion extrarticular (artroscopia)

I Sinovectomia, reseccion de osteofitos, relleno de quistes

I Escision cupula radial

I Osteotomias correctoras

I Endoprotesis en casos graves que afecten una articulacion importante
como rodilla, hombro, cadera y tobillo.

1 Artrodesis (tobillo).
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24. ASPECTOS PSICOSOCIALES

Las personas con hemofilia y sus familias requieren apoyo psicoldgico y social para
hacer frente a una enfermedad crénica, con frecuencia dolorosa y que en ocasiones
puede poner en peligro la vida. Si bien es fundamental abordar esta patologia desde el
punto de vista médico no debemos olvidar que cada paciente con hemofilia es tnico,
con su historia y antecedentes lo que hace necesario escuchar y atender las emociones
que €l y su familia transitan ante el diagndstico de la hemofilia. Por tal motivo el
abordaje debe hacerse desde el comienzo en forma integral con la participacion de un
equipo multidisciplinario.

Las siguientes son directrices para ayudar a personas con hemofilia y sus familias
a enfrentar los aspectos psicosociales de este trastorno. Al dar la noticia sobre el
diagnostico hable de ello en términos sencillos y permitale expresar sus sentimientos
respecto a la noticia. Lo que necesita es la tranquilidad de saber que hay ayuda y
tratamiento disponibles. Ayude al paciente y su familia a poner en orden sus emociones.
Proporcione atencion y apoyo pacientemente. Cuando un paciente tenga que
someterse a cualquier tipo de intervencion, explique el procedimiento cuidadosamente
y en términos que pueda comprender. Sea franco respecto al grado de dolor y posibles
complicaciones. Responda las preguntas que el paciente y su familia pueda tener.
Enfrentar una enfermedad cronica llevard su tiempo y pasard por las etapas
caracteristicas de las enfermedades cronicas, pero una vez iniciado el proceso de
aceptacion de la enfermedad se podrd trabajar en la buena adherencia al tratamiento
propuesto. Reconozca los sintomas y ayude al paciente a superar esta etapa de su
vida. Proporcione sugerencias y apoyo para poder establecer una comunicacion clara
y abierta en una relacion de confianza entre el equipo de salud, el paciente y ambos
padres.

Cuando el diagnostico es al nacer, inicie el trabajo de informacién inmediatamente
respetando los tiempos que puedan marcarnos. Tenga en cuenta que un diagndstico
de enfermedad, de pérdida de salud es una herida narcicistica en los padres y genera
el proceso de duelo inevitable. Debemos durante este periodo hacer un seguimiento
manteniendo encuentros o comunicacion telefénica evitando que nieguen la situacion
y abandonen el contacto con el equipo y el tratamiento establecido.

Si logramos que los padres y la familia del paciente acepten el diagndstico de la
hemofilia, el proceso educativo esta iniciado.

El trabajador social también, desde su drea de trabajo, debe proporcionar apoyo al
paciente y a la familia. Es importante contar con el apoyo de Asociaciones, grupos
y familiares de personas con hemofilia, que compartan su experiencia, vivencias e
historias que permitan mostrar que otras personass han pasado situaciones similares y
las han resuelto favorablemente.
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Vida cotidiana

Las personas con hemofilia pueden realizar tareas y actividades comunes y, por ende,
debe animdrseles a que participen en actividades productivas y recreativas en sus
hogares, estudios, trabajo y dreas recreativas. Debemos, en primera instancia, remarcar
todas las cosas que las personas con hemofilia pueden realizar, y en segunda instancia
ayudar a desarrollen un sentido de cuidado frente a las situaciones que le eneren riesgos
innecesarios. Asi ayudaremos que el paciente por decision propia desarrolle el potencial
de cosas que si puede hacer.

Las siguientes son directrices basicas para los diferentes grupos/personas involucrados.

Para la persona con hemofilia

Debe animarse a la persona con hemofilia a:

I Aceptarse a si misma como una persona con una enfermedad crénica, diagnosticada,
con un tratamiento adecuado que puede desempeniarse con éxito en la sociedad, Mas
alld de este trastorno

I Aceptar sus propias fortalezas y limitaciones y no culparse a si misma o a otros por
tener hemofilia.

I Pensar y actuar positivamente. Continuar con sus estudios, trabajos ytareas cotidianas
eligiendo actividades que conllevan menor riesgo de lesiones.

I Desarrollar la autonomia y el autocuidado.

I Sentirse confiado para compartir con un familiar o amigo los sentimientos y experiencias
relacionados con su enfermedad.

I Siempre contar con nimeros telefonicos o direcciones de personas, y centros

de salud donde se asistan que pueden proporcionar informacion inmediata y atencion
médica necesaria, cuando se requiera.

Para la familia

I El paciente y todos sus familiares deben reconocer y aceptar la presencia de la
hemofilia en la familia.

I Debemos incluir al padre en las actividades y cuidados del nifio con hemofilia, evitando
que la tarea recaiga unicamente en la figura de la madre.

I La superproteccion, asi como la excesiva permisividad generard, en el primer caso,
que el paciente se sienta temeroso, inttil e incapaz de cuidarse por si solo. En segundo,
caso por temor a contrariarle por “su enfermedad” facilitaran que se convierta en un
paciente caprichoso, irritante, asumiendo riesgos frecuentes e innecesarios.

I Los padres deben, a traves de la informacion y la educacion, aprender a manejarse frente
a situaciones de riesgo, ,desarrollando un estilo de afrontamiento tranquilo y seguro. Si los
padres reaccionan desde el temor y el descontrol, el nifio aprenderd ese modelo. Por eso es
importante, desde el comienzo, trabajar con los padres para que aprendan a convivir con la
hemofilia y manejen la incertidumbre y ansiedades que les genera.

I El nifo/adolescente con hemofilia tiene capacidad para participar den la toma de
ecisiones, ello significa dejarlo participar, saber su opiniones, escucharlas, negociar,
llegar a acuerdos, en lugar de imponer.
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continua Para la familia

I Cada miembro de la familia debe recibir por lo menos informacion basica sobre las
dimensiones fisica, emocionales y sociales de la hemofilia.

I Los miembros de la familia deben estar conscientes de los cambios emocionales o de
actitud de la persona con hemofilia, ya que €stos pueden indicar estrés relacionado con
episodios hemorragicos, dolor fisico o dificultades emocionales que podrian requerir
intervencidén inmediata.

I Los miembros de la familia, como proveedores de cuidados, deben tratar de conservar
la calma cuando el paciente presenta hemorragias, dolor y otras manifestaciones y
sintomas de la hemofilia, a fin de demostrar que esta enfermedad puede atenderse con
calma en el hogar o en cualquier otro lado.

I Los miembros de la familia deben saber reconocer los casos en los que se requiera
atencion médica u hospitalizacion y estar disponibles para prestar ayuda inmediata.

I Siempre debe animarse a la persona con hemofilia a socializar con otros miembros
de la familia y de la comunidad.

I Deben fomentarse actividades tanto interiores como al aire libre, con menor riesgo
de lesiones o dario para la persona con hemofilia.

I Un nifio pequeiio con hemofilia que es muy activo generalmente presenta numerosos
moretones. Los padres podrian ser erréneamente acusados de maltrato o abuso fisico
del menor.

Para la comunidad

I La comunidad en la que se ha identificado un miembro con hemofilia debe recibir
informacion y educacion sobre hemofilia, siempre que el paciente y la familia estén de
acuerdo con ello. De esta forma, los miembros de la comunidad tendran mas participacion
al momento de responder a las necesidades de las personas con hemofilia.

I Los miembros de la comunidad deben estar perfectamente informados de que la
hemofilia no es una enfermedad contagiosa y, por lo tanto, debe estimularse a las
personas con hemofilia a participar en cualquier actividad comunitaria.

I Promover que la persona con hemofilia y su familia se pongan en contacto con la
Asociacion de Hemofilia del Uruguay.
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25. MANEJO GLOBAL DEL PACIENTE CON
HEMOFILIA

Introduccion:

El seguimiento del paciente portador de hemofilia deberd ser realizado por pediatra y
meédico especialista en medicina transfusional; siendo fundamentales ademas para un
abordaje integral del paciente la valoracién por traumatélogo, odontélogo, fisioterapeuta,
licenciado en trabajo social y equipo de salud mental. Se requiere abordar adecuadamente
los aspectos médicos, psicologicos y sociales del paciente y su familia siendo éste un
aspecto fundamental para lograr una correcta adherencia al tratamiento y a los controles;
sabiendo que en la actualidad con un seguimiento y tratamiento adecuados la sobrevida
de éstos pacientes es similar a la de la poblacion general [48].

Controles ambulatorios:

El control del nifio con coagulopatia serd realizado por el pediatra y el médico especialista
en medicina transfusional en policlinica y debera incluir:

Consejeria y asesoramiento al paciente y su familia: siendo €ste uno de los pilares mas
importantes del seguimiento, ya que la adherencia al tratamiento y controles estara
supeditada a la calidad de informacion que se le brinde al paciente y su familia [48-55].

Objetivos del control:

1. Prevencion de hemorragias: es el principal objetivo a lograr, se procurara de ser posible
evitar los traumatismos lo cual conllevard en algunos casos a realizar modificaciones
en el estilo de vida, sabiendo que también pueden producirse hemorragias en forma
espontanea [48-55].

2. Tratamiento oportuno de las hemorragias:

En el caso de que el paciente sufra un traumatismo, recordar que las hemorragias
agudas deben recibir tratamiento precoz, siendo lo ideal en las primeras 2 horas
posteriores al traumatismo. Algunos pacientes reconocen los primeros sintomas de
una hemorragia ain antes de presentar manifestaciones clinicas “aura” por lo que
la consulta en esa etapa temprana permitird realizar tratamiento precozmente y se
generard un menor dao tisular [55].

El tratamiento estard dirigido a conservar la integridad de la funcién locomotora,
mejorando el prondstico de la artropatia cronica a fin de llegar a una edad adulta
autosuficiente, productiva y con buena calidad de vida mediante programas de
tratamiento oportuno [56].

Todas las hemorragias graves deberan recibir tratamiento hospitalario por lo que se
deberd entrenar a la familia para consultar precozmente realizando especial énfasis en
pacientes que viven en zonas alejadas de los centros de salud.

65




3. Identificacion del paciente con coagulopatia:
Se deberd recomendar que los pacientes lleven consigo una identificacion facilmente
accesible que indique tipo de coagulopatia, gravedad, tratamiento y datos de contacto
con el/los médicos tratantes a fin de no retrasar el inicio de tratamiento en caso de
ocurrir una emergencia [55].

4. Vacunacion del paciente con coagulopatia:
En lo que respecta a la vacunacion, los nifios con coagulopatias pueden y deben recibir
las vacunas que integran el certificado esquema de vacunacion, la Unica salvedad es
que no pueden recibirlas por via intramuscular sino subcutanea profunda [55].

5. Ejercicio y actividad deportiva:
En lo referido a la actividad deportiva deberan fomentarse las actividades de bajo
impacto como la natacion y se evitaran los deportes de contacto como futbol, rugby y
luchas. Se procurard la participacion de los nifios en actividades estructuradas donde
se cuente con equipo protector y profilaxis previa necesaria [48,55].

Frecuencia de los controles:

Ademds de los controles pedidtricos que se realizan de rutina con una frecuencia acorde
a la edad del nifo, los pacientes son controlados en policlinica de hemoterapia en forma
coordinada previamente o en caso de sangrado agudo de manera directa.

Los nifios en profilaxis deben concurrir semanalmente a recibir factor. En forma bianual
se realiza dosificacion de factor en déficit, de inhibidores y serologia para enfermedades
transmisibles tales como HIV, Chagas, Hepatitis a virus By C y HTLV- 1y 2 [55].

El pediatra y el médico hemoterapeuta en el control deberan guiar las interconsultas con
el resto del equipo multidisciplinario realizando especial énfasis en:

I Control odontoldgico: Desde la policlinica el pediatra coordinard los controles
odontolégicos periddicos recordando que los nifios con coagulopatias son un grupo
prioritario para el cuidado dental y oral, dado que una hemorragia posterior a un
tratamiento odontolégico puede causar complicaciones graves y hasta fatales [48,55].
Se realizardn las siguientes recomendaciones:

Iniciar el control odontoldgico y la instruccién en cuidados orales preventivos siguiendo
las recomendaciones de la Pauta Nacional de Salud Bucal vigente.

Cepillado dental como minimo 2 veces al dia, utilizando pastas dentales fluoradas,
enjuagues bucales e hilo dental para controlar |a placa bacteriana.

En el caso de requerir la realizacion de algin procedimiento como inyeccion profunda,
extracciones, implantes dentales o cualquier otro procedimiento que involucre al hueso;
solo se podrd realizar con niveles adecuados de factor.

Las infecciones orales deben recibir antibiotico en forma profilactica previo a realizar
cualquier procedimiento quirtirgico.

Se requerira una evaluacion dental integral a la edad de 12 o 13 afios a fin de decidir
la mejor forma de prevenir los problemas causados por dientes superpuestos, terceros
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molares u otros.

Luego de una extraccion dental debe ingerirse una dieta blanda y liquidos frios durante.
Previo a la realizacion de cualquier procedimiento se debera consultar con médico
hemoterapeuta el cual dependiendo de la severidad de la enfermedad podra indicar
tratamientos topicos o terapias de reemplazo con factor [48,55].

I Abordaje Psicosocial: Los nifios con coagulopatias y sus familias requieren apoyo
psicologico y social para afrontar una enfermedad crénica, con una alta carga de
morbilidad dada principalmente por secuelas fisicas que pueden afectar las actividades
diarias o son causa de periodos repetidos de hospitalizacion o visitas ambulatorias
frecuentes [48,55,].

La etapa pedidtrica del paciente con coagulopatia constituye uno de los periodos mas
importantes en su vida, ya que reflejara en gran parte la evolucion de la enfermedad con
la que ha de aprender a convivir [57].

Existen factores que inciden positiva o negativamente en el desarrollo de un nifio con
coagulopatia y pueden clasificarse en factores de riesgo y factores de proteccion. Uno de
los factores de riesgo inherentes a las pautas de educacion familiar es la sobreproteccion
por parte de los padres por temor fundamentalmente a los accidentes hemorragicos.
Es esencial el comportamiento de los padres ya que pueden amortiguar o amplificar
los problemas inherentes al crecimiento con una enfermedad crénica. Por éste motivo
resulta imprescindible el trabajo en conjunto con el nifo y su familia a fin de poder
ofrecerles herramientas que faciliten el afrontamiento de la enfermedad [58-59].

La valoracion por licenciado en trabajo social resulta imprescindible dado que sera
necesario establecer la accesibilidad a centros de salud dado que la mayoria de los
ninos en nuestro pais se encuentran en profilaxis lo que implica que deben concurrir
semanalmente al Centro Hospitalario para recibir factor y control con médico especialista
en medicina transfusional. De dicha valoracion surgirdn las dificultades que pueda tener
esa familia para afrontar los controles y tratamiento del nifo y en aquellas familias de alta
vulnerabilidad social se podran utilizar los programas de seguimiento para nifios de alto
riesgo [48,55].

Consulta en el ambito hospitalario:

Frente ala consulta en emergencia del paciente con coagulopatia independientemente
del motivo de consulta se debera de inmediato notificar al médico Hemoterapeuta
de guardia.

Las hemorragias espontdneas o secundarias a traumatismos son los motivos de consulta
de mayor importancia, recordando que las localizaciones mas frecuentes de las mismas
son hemartrosis (70-80%) y las musculares y de tejidos blandos (10-20%).

Las hemorragias de extrema gravedad que ponen en riesgo la vida son las de sistema
nervioso central, gastrointestinales, cuello, garganta y las secundarias a traumatismos
graves [48,55].

Frente a la consulta del paciente que sufrié un traumatismo o en la que se presume
una hemorragia aguda se deberan iniciar medidas de soporte de acuerdo a la clinica
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del paciente y simultdneamente se decidird en conjunto con el médico especialista en
medicina transfusional los métodos de evaluacion diagnostica mds adecuados a realizar y
la oportunidad de su realizacién. En el caso de hemorragias graves localizadas en cabeza,
cuello, térax, regiones abdominales y gastrointestinales el tratamiento se debera iniciar
de inmediato, aun antes de completar la evaluacion [48,55].

En el caso de que el paciente requiera analgesia, se deberan evitar los antiinflamatorios
no esteroideos, pudiéndose usar con seguridad los inhibidores selectivos de la COX-2
tales como el meloxicam. El uso de dcido acetil salicilico esta contraindicado asi como
también la administracion de cualquier farmaco por via intramuscular [55].

En los pacientes en los que se debe realizar cualquier procedimiento invasivo como
toracocentesis, puncién lumbar o cirugias no prioritarias siempre se realizard con la
preparacion adecuada y el aval del especialista en coagulopatias.

En suma: Solo se podrd asegurar un adecuado seguimiento del paciente con Hemofilia,
trabajando en conjunto en un equipo multidisciplinario. Cuando las consultas son
por patologia aguda se deberd tener un alto nivel de sospecha de complicaciones
potencialmente graves y nunca retrasar la convocatoria al médico especialista en
medicina transfusional.
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