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Presentacion

La FEDERACION ESPANOLA DE HEMOFILIA (FEDHEMO) es una entidad
no gubernamental, sin animo de lucro, cuyo principal fin es representar y de-
fender los derechos sociosanitarios de las personas con hemofilia, otras coagu-

lopatias congenitas, las mujeres portadoras y sus familiares.

FEDHEMO fue constituida en 1971 como Asociacion Espanola de Hemofilia,
que con el paso del tiempo y la creacion de Asociaciones provinciales y auto-
nomicas, derivo en 1989 en la actual Federacion Espafiola de Hemofilia. De-
clarada de Utilidad Ptblica en el ano 2.000. Esta integrada por 21 asociaciones
autonomicas y provinciales y su Presidenta de Honor es S.A.R. la Infanta Dfa.
Margarita de Borbon, Duquesa de Soria.

Trabajamos en tres vertientes:
1. En constante dialogo con la Administracion Ptblica y los agentes sanitarios
para incidir en politicas de mejora sociosanitaria.
2. Educacion y apoyo psicosocial a las personas con hemofilia y sus familiares.

3. Sensibilizacion a la sociedad.

Desde la Federacion Espafiola de Hemofilia
consideramos fundamental ofrecer una in-
formacion clara y sencilla que oriente a
los profesionales de la Educacion. Un
mayor conocimiento sobre la enfer-
medad y criterios basicos de actuacion,
podran guiar a los profesores a lograr,
junto con los familiares y amigos,

que el nifio con hemofilia lle-

ve una vida normalizada,

que haga que su enfer-

medad no sea un freno a su

desarrollo personal, educati-
vo y/ o profesional.
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. Definicion

La Hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al cromosoma X, que no se
contagia y que afecta a uno de cada 10.000 nacidos. La padecen solo los varo-
nes, pudiendo ser las mujeres solo portadoras de la misma.

Se trata de una enfermedad en la que el sistema de coagulacién dela sangre no

funciona adecuadamente, por lo que la sangre coagula mas lentamente.

PLAQUETAS
VASO CAPILAR
o o
o
FACTORES DE COAGHLACIéN \ LESIéN

PLAQUETAS
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& © ® o _O
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FORMAR COAGULO
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El sistema de coagulacion funciona graciasa 13
factores coagulantes que trabajan conjunta-
mente en lo que se llama la *cascada de coa-
gulacién”. Si uno de estos factores no fun-
ciona bien, la cascada se interrumpe y se for-
ma mas lentamente el coagulo que impide el
sangrado. Como consecuencia de esta inte-
rrupcion en la cascada de coagulacion, las le-
siones o heridas sangran durante mas tiem-
po del debido, pudiéndose producir hemo-
rragias internas y externas.

Cada factor tiene asignado el nombre de un nimero
romano y hay diferentes tipos de Hemofilia:

* Hemofilia A: déficit del factor VIII.

* Hemofilia B: déficit del Factor IX.

* VON WILLEBRAND: es otro tipo de co-
agulopatia que no esta ligada al sexo, en
donde se da la ausencia o deficiencia de
las funciones fisiologicas del factor Von
Willebrand. Las manifestaciones mas ca-
racteristicas de esta enfermedad son las
hemorragias mucosas espontaneas o
aparentemente esponténeas que apare-
cen amenudo y con intensidad, le siguen
hemorragias nasales, hemorragias buca-
les por las encias, sangre en la orina, vo-
mitos de sangre, etc. Veremos como tra-
tar estas hernorragias, pues no es muy
complicado.

* Otras coagulopatias: déficit de factor I,
I1, 1L, IV, V; VI, VI, X, X, XII y XIII.

Y segtn la cantidad de factor deficitario:

NORMAL

ENTRE 60 Y 2007% Ve
ACTIVIDAD DE FACTOR

HEMOFILIA LEVE

AC

ENTRE 5 Y 25% DE
TIVIDAD DE FACTOR

HEMOFILIA MODERADA

AC

ENTRE 1Y 5% DE
TIVIDAD DE FACTOR

HEMOFILIA GRAVE

AC

MENOS DEL 1% DE
TIVIDAD DE FACTOR
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2. COMo se transmite

Hemofilia es una enfermedad hereditaria. Es decir, los cromosomas procedentes
del padre y de la madre contienen la informacion genética que define como so-
mos y si tendremos alguna patologia hereditaria.Y dentro de los cromosomas
estan los llamados Cromosomas sexuales que definen el sexo, son los cromosomas
XeY. La herencia genética de la hemofilia se asocia al cromosoma X.

En el hombre, al tener solo un cromosoma X (XY) si éste esta dafiado, sufrira
la enfermedad ya que su otro cromosoma, el Y, no tiene capacidad para pro-
ducir factor VIII/IX. Los hombres no pueden ser meros portadores, si su cro-

mosoma X esta danado, padecen la enfermedad.

En el caso mas frecuente de mujeres sanas y hombre con hemofilia, la descendencia
nunca padecera la enfermedad, aunque las mujeres seran todas portadoras.

MADRE PADRE MADRE PADRE
PORTADORA SANO SANA HEMOFILICO
@ &
8 B &

XX X v

XX Xy XX XY

NINA NINO NINA NINO
PORTADORA  SANO  PORTADORA SANO

XX xf/
XIX XIY XIX XIY

NINA  NINO NINA NINO
SANA  SANO  PORTADORA HEMOFILICO

‘

7

/]

XX .Y
XX XY XX XY

NINA NINO NINA NINO
HEMOFILICA SANO PORTADORA HEMOFILICO
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5. Signos prindipdes de la enfermedad

La Hemofilia se manifiesta a traves de hemorragias.
Hemorragia es la perdida de sangre que puede ser:

* Interna, cuando la sangre sale desde los vasos sanguineos y queda en el in-
terior del cuerpo. Las hemorragias internas ocurren con mayor frecuen-
cia que las externas, pero éstas no siempre son apreciables. Aunque gene-
ralmente los ninos informan de sus hemorragias, en ocasiones pueden no
hacerlo por miedo a que se les regaiie por haber llevado a acabo una con-
ducta de riesgo o por querer parecer igual al resto de los compafieros.

* Externa, por un orificio natural del cuerpo (como la nariz, boca, oidos,
etc.) o a traves de una herida.

Las localizaciones mas frecuentes son las hemorragias en mucosas (nasales, de
las encias, etc.) y las hemorragias articulares. Los pequefios Hematomas (tam-
bien llamados “morados” o “cardenales”) se producen por pequenos golpes. Es-
tos pequenios golpes se dan con mucha frecuencia en ninos hasta los 6 anos, por
lo que no debe extranar que el nifio pueda tener, constantemente, pequenios he-

matomas en las piernas o brazos, incluso con colores llamativos.
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4 Tratamiento

El tratamiento consiste en aportar a la sangre el factor de coagulacion del que
es deficitario. Esto se hace mediante la inyeccion por via intravenosa de dicho
factor. La cantidad de factor (medicacion) y la frecuencia con que debe ser ad-
ministrado, varia de unos nifos a otros, dependiendo del tipo de hemofilia y el
grado de severidad de la misma, del tipo de hemorragia y de su localizacion, por

lo que la inyeccion no siempre es necesaria.

El propio nifo o familiar aplica el tratamiento (factor) previas indicaciones del
facultativo. Regulado por la Resolucion del 28 de Abril de 1982 de la Subsecretaria
de Sanidad (BOE 02/06/1982, nim.131).

Tratamiento a demanda.

Es el tratamiento utilizado una vez que se ha producido la herida o hemorra-
gia. En este caso si fuera necesario el factor, éste se administra en la dosis y pe-
riodicidad adecuada para detener la hemorragia.

Tratamiento en profilaxis.

Se trata de la administracion del factor de coagulacion varias veces a la semana
para mantener unos niveles aceptables y constantes de factor. Este tratamien-
to puede iniciarse desde los primeros afios de vida, antes de que se puedan ini-
ciar hemorragias repetidas en las articulaciones, y entonces se le llama tratamiento
profilactico primario.

Reservorio Port-a-Cath.

En ocasiones es necesario un reservorio subcutaneo implantado bajo la piel me-
diante una pequefa intervencion quirtrgica, es el denominado Port-a-Cath y
esta conectado a una vena profunda de la zona subclavia (debajo de la clavicu-
la). Esta indicado sobre todo en nifios afectados de Hemofilia con un dificil ac-
ceso para la administracion del factor en las venas, asi como en edades tempranas
para facilitar un tratamiento en profilaxis.
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Inhibidores.
Los inhibidores son anticuerpos capaces de neutralizar el factor administrado

condicionando que el tratamiento sea ineficaz. Aparecen sobretodo en algunos
afectados de Hemofilia muy jovenes, después de recibir concentrados del fac-
tor correspondiente. Se trata de una de las complicaciones mas graves de las per-
sonas afectadas de Hemofilia, por lo que su tratamiento requiere un seguimiento
especial.
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5. oMo actuar ante peolyteﬁos incidentes?

= Hemorragias Externas: Lavar, desinfectar y presionar para que deje de san-

grar, normalmente la hemorragia remite a los pocos minutos.

= Golpes Pequeiios: Aplicar hiclo para evitar el hinchazon y mantener la par-
te afectada en reposo.

Observar durante un par de horas que las heridas o golpes siguen un curso
normal sin sangrado o hinchazon llamativo, si no es asi, avisar a los padres.

= Comunicar a los padres a la salida de clase, cuando vayan a recoger al nino,
esa herida o golpe pequefio aunque no haya sido necesario actuar de un modo
especial.

= AVISAR A LOS PADRES SIEMPRE QUE...:
* Se producen golpes en la cabeza.
* Ante sangrados que no cesan.
* Hinchazon de alguna parte del cuerpo.
* Se queje de dolor desmesurado.
* Cualquier otra anormalidad observada.

= No tomar nunca Acido acetilsalicilico (ASPIRINA NO).
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b. LOMO actuar de Torma mas especifica
ante incidentes?

6.1 Pequeiias heridas abiertas.

= Lavar con agua y jabon.

= Desinfectar con algan preparado yodado o agua oxigenada y tapar con una
tirita o gasa esteril.

= Presionar con una venda si es necesario.

6.2 Otras pequefias hemorragias externas: boca, encias, nariz, etc.

= Hemorragia nasal: limpiar con agua fria y taponar con una gasa o algodon.
Hacer presion en la parte superior de la nariz con la cabeza un poco incli-
nada hacia abajo.

= Boca, encias. etc:

= Aplicar gasa mojada sobre el punto de sangrado.

= Presionar o taponar.

= Aplicar agua fria o hielo.

6.3 Pequeiias hemorragias subcutaneas.
= Aplicar algo frio y hacer presion.

= Aplicar pomada antitrombotica.

&

6.4 Hematomas importantes.

= Aplicar hielo.

= Si el hematoma aumenta de forma considerable avisar a los padres por si hu-
biera que administrar medicacion.

6.5 Hemartrosis o Hemorragia articular.

= Son las mas frecuentes y se caracterizan por dolor, aumento del tamano de
la articulacion, calor y perdida de movimiento. Las articulaciones mas afec-
tadas suelen ser rodillas, tobillos y/o codos. En estas situaciones debemos es-
tar atentos a cualquier signo de comportamiento que nos ayude a identificar
y localizar esta hemorragia articular.
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Estos signos pueden ser:
= El nifo encoge uno de sus miembros para evitar el dolor.

No utiliza la articulacion que le duele.
= Seretrae y se encierra en si mismo.
= No juega con los companeros.

= Esta de mal humor.

La mejor medida:

= Poner hielo.

= Mantener la zona en reposo.

= Llamar a los padres.

= Si hay mucho dolor y problemas de movilidad, se puede administrar un anal-
gésico, pero nunca Acido acetilsalicilico (por ejemplo Aspirina No).

6.6 Hematuria o sangre en orina.
= Beber agua o zumos mas a menudo de lo habitual para aumentar la elimina-

. .
cion de orina.

= Reposo.
3

= Avisar a los padres.
= Acudir al hospital.
[ 11

6.7 Traumatismo craneal.
= Avisar a los padres y acudir rapidamente al hospital.

= Administrar factor y aplicar hielo en la zona del golpe

6.8 Vomitos con sangre y rectorragias (sangre roja en la deposicion).
= Avisar a los padres.

= Aplicar medicacion.

= Acudir al hospital cuanto antes.
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7. Deporte y hemofila

La Educacién Fisica escolar es muy recomendable, evitando ejercicios de ries-
go como el salto de altura, de longitud y los aparatos, y en funcion tambiéen del
tipo de hemofilia. Por lo que es muy aconsejable mantener una comunicacion
fluida entre el profesor de Educacion Fisica y los padres.

No hay que olvidar la importancia del mantenimiento fisico, el fortalecimien-
to de las articulaciones mediante un buen desarrollo muscular y una alimenta-

cion saludable.

Entre los DEPORTES mas RECOMENDABLES en Hemofilia estan la natacion,
el ciclismo, el tenis de mesa, caminar, pescar, bailar, badminton. ..

Entre los DEPORTES NO ACONSEJABLES estan aquellos que conllevan gran
contacto fisico: ftbol, rugby, karate, lucha, judo, balonmano, boxeo, baloncesto,

hockey. ..

Es recomendable:

= Evitar sobrecargas.

= No seguir practicando deporte si existe el mas minimo sintoma de lesion.

= Iniciar el deporte de manera progresiva, con calentamiento.

= Laactividad deportiva esta contraindicada cuando el nino tenga un proceso
hemorragico, y seran los padres o su médico los que indicaran el momento
de reanudar la actividad fisica y/o deportiva.

. Cdlendario vacunal en el nino con Hemofiia

Los ninos con hemofilia deben completar su calendario vacunal como cualquier
otro nifio. Siempre que sea posible en la administracion de las vacunas se sus-
tituira la via intramuscular por la subcutanea. Si esto no es posible, antes de la
administracion de las vacunas se inyectara factor. En todo caso se consultara con
los padres y/o el medico.



LA HEMORLIA

9. Ficha para el profesorado

NOMBRE Y APELLIDOS DEL ALUMNO:
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0. Recomendaciones generdles

Normalmente los ninos con hemofilia se dan cuenta muy pronto de que tipo
de actividades fisicas pueden realizar y cuales de ellas le perjudican. Por tanto,
lo mas aconsejable para conseguir una situacion lo mas normalizada posible es:

= Realizar las mismas actividades que sus compafieros, que asista a las excur-
siones organizadas por la escuela.

= Que practique deporte teniendo en cuenta los consejos anteriormente ci-
tados.

= Que juegue con otros ninos y que no se le culpe en caso de que tenga algu-
na lesion.

= 'Tened en cuenta que la Aspirina y sus derivados estan absolutamente
PROHIBIDOS ya que son anu'coagulantes. Ensu lugar en caso necesario ad-
ministrar Paracetamol.

= Disponer de hielo por si fuera preciso aplicar frio tras un golpe, caida, he-
matoma, etc. Se puede utilizar un par de guantes congelados, llenos la mi-
tad de agua y la otra mitad de alcohol.

- Estan CONTRAINDICADAS las inyecciones intramusculares, salvo casos
estrictamente necesarios con administracion previa de factor.

= No son necesarias adaptaciones curriculares especificas o significativas, pero
es aconsejable estar atento a periodos de absentismo escolar por enferme-
dad o por revisiones medicas.

= En ocasiones desde las distintas asociaciones de Hemofilia se realizan cam-
paiias de sensibilizacion y mentalizacion escolar sobre la Hemofilia para un
mayor conocimiento, aceptacion y tolerancia de la enfermedad en el seno
de las aulas.

= Es muy importante una buena comunicacién entre padres y cuerpo docente,
que favorezca un clima de cooperacion entre las familias y la comunidad edu-
cativa.

= Ante cualquier duda avisen a los padres.



5 ven exclusion,
os oportunidad.




