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INTRODUCCION

1. ¢QUE ES LA HEMOFILIA?

La hemofilia es una enfermedad genética y hereditaria poco frecuente
gue altera la correcta coagulacién de la sangre. Esta asociada al déficit
o disminucién de algun factor de coagulacién, que son las proteinas que,
junto con las plaguetas, forman los coagulos que ayudan a taponar la lesion
de los vasos sanguineos y detener el sangrado. Las personas con un déficit
en alguno de estos factores de coagulacion tendréa sangrados mas prolon-
gados de lo habitual.

En funcion de cudl sea el factor de coagulacion que esta alterado, la hemo-
filia se clasifica en:

» Hemofilia A: Produccion deficiente o disminuida del factor VIII (FVIII) de
la coagulacion. Es aproximadamente cuatro veces mas frecuente que la
hemofilia Bl

» Hemofilia B: Produccion deficiente o disminuida del factor IX (FIX) de la
coagulacion’.

La hemofilia se clasifica en grave, moderada o leve, en funcion de los ni-
veles de factor VIl o IX en sangre. Actualmente, existen diferentes muta-
ciones genéticas ya identificadas para cada uno de los tipos o grados de
hemofilia (Tabla 1). Se considera que un rango normal de actividad de
factor en la sangre es del 50-150%2%.
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TABLA 1. Clasificacion de la hemofilia segtin el porcentaje de factor en sangre

Porcentaje de actividad

Clinica hemorragica
de factor en sangre

Tipo de hemofilia

Hemofilia leve Entre el 5% y el 40% Hemorragias asociadas a cirugia mayor
de factor (FVIII/FIX) y traumatismos importantes
Las hemorragias espontaneas son
poco frecuentes
Hemofilia Entre el 1%y el 5% Hemorragias asociadas a cirugia menor
moderada de factor (FVII/FIX)) 0 traumatismos
Hemorragias articulares espontaneas
ocasionales
Hemofilia grave Menos del 1% de factor Hemorragia desde la primera infancia
(FVIIIZFIX) Hemorragias frecuentes en articulaciones
y musculos, a menudo espontaneas

2. ;COMO SE HEREDA LA HEMOFILIA?

La hemofilia es una enfermedad hereditaria, se transmite de padres a hijos.
Afecta mayoritariamente a los hombres, mientras que las mujeres, aunque
no suelen padecerla, pueden transmitirla (mujer portadora).

La informacién genética se encuentra localizada en todas las células del
cuerpo en unas estructuras llamadas cromosomas. El ser humano posee
46 cromosomas, unidos de dos en dos, en 23 pares. Los genes que produ-
cen ambos factores de la coagulacion —=FVIII (gen F8) y FIX (gen F9)- estan
localizados en el cromosoma “X" que forma parte del par 23.

Cuando estos genes estan alterados se produce la hemofilia, cuya trans-
misién esta ligada al sexo, ya que estos cromosomas, ademas, son los en-
cargados de determinar el género del bebé. Son los llamados cromosomas
sexuales (par 23)“.

Los hombres (XY) tienen un solo cromosoma X, que procedera siempre de
la madre, y un cromosoma Y, que procede del padre. Por esta razén, el nifo
gue reciba de su madre el cromosoma X con el gen F8 o F9 alterados ten-
drd un FVIII o FIX disminuido, y, por lo tanto, tendra hemofilia.
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Sin embargo, las mujeres (XX) tienen dos cromosomas X, uno de origen pa-
terno y otro de origen materno. Aunque herede el gen defectuoso en uno
de los cromosomas, este se complementa por la presencia de una copia
con la informacioén correcta del otro cromosoma X, haciendo que la mujer
pueda no presentar o presente menos sintomas hemorragicos, aunque sea
portadora de hemofilia y la transmita a sus hijos (Figura 1).

Hombre sano Hombre hemofilico
y mujer portadora y mujer sana

-

XY XX XY XX XY XX XY XX

Sano Sana Hemofilico Portadora Sano Portadora Sano Portadora
0,
100% _ 100%
25% 25% 25% 25% . ninas portadoras
nifios sanos )
(obligada)

FIGURA 1. Como se transmite la hemofilia.
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Para una mujer portadora las probabilidades de tener un nifio con he-
mofilia son las mismas en cada embarazo. Por tanto, en cada uno de ellos
existira la misma posibilidad que en el anterior de transmitir el gen.

2.1. (Pueden las personas en una misma familia heredar distintos
niveles de hemofilia (leve, moderado o severo)?

El nivel de factor de coagulacién es el mismo de una generacién a otra,
va gue todos heredan la misma mutacion genética. De este modo, todas
las hijas de un hombre que padece hemofilia grave llevaran el gen para
hemofilia grave. No cambiara a leve ni a moderada. En el caso de los hijos,
seguira el mismo patrons.

2.2. (Puede aparecer la hemofilia en una familia que no tiene
precedentes?

En algunas familias no se conoce la existencia de ningun caso de hemo-
filia. EI gen portador de la enfermedad parece haber surgido de la nada.
Normalmente la enfermedad se manifiesta por primera vez en un nino. Un
diagnostico de hemofilia en estas familias representa un duro golpe, se en-
cuentran desorientadas y confundidas, en especial cuando se trata de he-
mofilia grave. Puede ser porque®:

» La familia no conoce o no se acuerda de los parientes que tuvieron la
hemofilia.

» El gen de la hemofilia pudo pasar de una generacidén a otra por muje-
res portadoras sin que nadie lo supiera. Es posible que estas mujeres no
hubieran tenido hijos varones o que, por pura casualidad, solo hubieran
tenido ninos sin la enfermedad. En este caso, la enfermedad no se habria
manifestado.

» La hemofilia puede aparecer en familias que no tienen un historial an-
terior de enfermedad cuando aparece una mutacién genética esponta-
nea o mutacién de novo. Normalmente, los genes se copian de forma
idéntica de padres a hijos y de generacion en generacion. Algunas veces,
sin embargo, un gen se puede danar y se produce la mutacion. Asi ocu-
rre, en ocasiones, en el gen de la hemofilia. Se produce un cambio en
las instrucciones del gen del factor FVIII o FIX. Este cambio o mutacion
puede producirse tanto en un hombre como en una mujer.
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3. ;COMO SE TRATA LA HEMOFILIA?

El principal tratamiento para la hemofilia es la terapia de restituciéon del
factor de coagulacién deficitario. Consiste en la infusion o inyeccion intra-
venosa lenta de concentrados de factor de coagulacion VI (para la hemo-
filia A) o de factor de coagulacion IX (para la hemofilia B), que corrigen la
ausencia o deficiencia del factor de coagulacion correspondiente.

Los objetivos principales del tratamiento son prevenir el sangrado y tratar
las hemorragias.

4. ;‘,DC')NDE PUEDO ACUDIR PARA OBTENER
MAS INFORMACION?

Los profesionales sanitarios del hospital o centro de salud (médicos y enfer-
meras) pueden ofrecer asesoramiento sobre la hemofilia y ampliar la infor-
macion necesaria en cada momento.

Las asociaciones de pacientes, tanto a nivel nacional como provincial, son
un buen referente y apoyo para las personas con hemofilia y sus familias.

5. ;:COMO SERA LA VIDA CON HEMOFILIA?

Esta cuestion es el motivo principal de elaboracion de esta Guia, que esta
desglosada en diferentes capitulos que representan las etapas en la vida de
una persona con hemofilia.
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Queremos ser padres

1. INTRODUCCION

La idea de tener un bebé parece ser instintivamente el siguiente paso para
una pareja. Se trata de una decision muy personal,y mas cuando se le suma
la posibilidad de transmitirle a tu hijo un trastorno genético como la hemo-
filia. Por ello, conocer en qué consiste, c6mMo se transmite y entender qué
significa ser mujer portadora resulta imprescindible a la hora de tomar de-
cisiones tan importantes como la de ser padres. Realizar una planificacion
con tiempo y un correcto asesoramiento genético en los centros especiali-
zados ayudara a reducir el desconocimiento y la incertidumbre inicial.

2. SER MUJER PORTADORA
En la actualidad distinguimos dos tipos:

» Portadora asintomatica: mujer que tiene una alteracion en los genes en-
cargados de codificar los factores de coagulacion FVIII o FIX. No tiene sin-
tomas de la hemofilia, aunque si puede transmitirla a su descendencia.

» Portadora sintomatica: mujer que, ademas de poder transmitir la he-
mofilia a su descendencia, puede presentar sangrados anormales. Re-
presenta el 20% del total de portadorasy sus niveles de FVIII o FIX estan
disminuidos (inferior al 50%).

Estas mujeres tienen hematomas con mayor facilidad tras contusiones;
sus menstruaciones son Mas abundantes y prolongadas (menorragia); se
producen sangrados prolongados después de cualquier tipo de cirugia (ex-
tracciones dentales, cesareas, cirugia mamaria...), 0 pruebas diagndsticas,
como biopsias, y tienen mayor riesgo de hemorragias postparto.
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¢Pueden portadoras de una misma familia presentar diferentes niveles
de factor si la mutacion que heredan es la misma? La respuesta es si. Esto
podria explicarse por un proceso fisiolégico, llamado lionizacién, que
ocurre por igual en todas las mujeres, ya sean portadoras o no. Cuando
se produce en mujeres portadoras puede dar como resultado diferencias
significativas en sus niveles de FVIII o FIX haciendo que estos puedan ser
desde normales a bajos.

2.1. Cuando saber si soy portadora

Decidir cual es el momento adecuado para realizar las pruebas resulta un
tema muchas veces complicado.

La decision sobre cuando realizar las pruebas genéticas estara influenciada
por multiples factores. No hay una edad concreta para realizar este tipo de
pruebas, y cada caso debe tratarse de modo particular y personal.

2.2. Como saber si soy portadora

Para realizar un correcto diagndstico de portadora se dispone de las si-
guientes pruebas:

2.2.1. Arbol genealdgico familiar

Consiste en realizar un historial familiar detallado de forma que se consigue
informacién de tres generaciones: abuelos; padres y tios: hijos y primos. El
objetivo es identificar tanto a las portadoras obligadas (se tiene la seguri-
dad de que portan el gen de la hemofilia) como a las portadoras probables
(cabe la posibilidad de ser portadoras)’.

2.2.2. Niveles sanguineos de los factores de coagulacion

Se trata de una prueba de laboratorio especifica que mide la cantidad de
FVIII o FIX en la sangre de una persona. Para ello es necesario realizar una
extraccién sanguinea convencional®. Estas pruebas deberian realizarse a
todas las portadoras tanto conocidas como probables.

No podemos olvidar que no todas las portadoras tiene niveles normales de
factor. Por ello, es recomendable realizar una dosificacion de factor VIl o IX
en sangre, preferiblemente antes de la aparicion de la primera regla o pre-
Vvio a una intervencion quirdrgica o cualquier prueba agresiva que suponga
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un riesgo de sangrado. Aunque la informacion que aporta es Util, los niveles
de factor por si solos nunca pueden servir para confirmar un diagndstico
definitivo de portadora.

2.2.3. Pruebas de ADN

El diagnéstico definitivo debe realizarse, siempre que sea posible, me-
diante estudios del ADN que permitiran identificar directamente en el gen
alterado la mutacion que causa la hemofilia en cada una de las familias.

Los estudios genéticos se hacen habitualmente en el ADN extraido de leu-
cocitos de la sangre periférica tras realizar una extraccion de sangre con-
vencional o de las células bucales obtenidas mediante frotis o cepillado de
la mucosa bucal.

3. OPCIONES PARA SER MADRE

La informacion a una pareja que desea tener un hijo cuando hay riesgo de
transmitir la hemofilia debe ser clara y concisa. Su eleccion estard marcada
por consideraciones religiosas y culturales, asi como su vision y experiencia
personal con la hemofilia®4 (Tabla 1).

TABLA 1. Concepcion natural, técnicas de reproduccion asistida y otras alternativas

Concepcion natural

¢ Sin ningun tipo de seguimiento en relacion con la hemofilia (NO recomendado si hay
riesgo de transmitir la enfermedad)

¢ Con seguimiento en relacion con la hemofilia. Si el feto es nifo:
— Hacer el diagnéstico después del parto
— Hacer un diagnéstico prenatal, enfocado a poder tomar medidas de cara al parto

Técnicas de reproduccion asistida

¢ Fecundacion in vitro con diagndstico preimplantacional:
— Sexo (seleccion solo de embriones nifia afectos o0 no)
— Genético (seleccion de embriones no afectos de cualquier sexo)

¢ Fecundacion in vitro con ovodonacion o donacion de esperma, en caso de mujeres
portadoras u hombres con hemofilia

Otras alternativas
Optar por la adopcidn o decidir no tener hijos
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4. METODOS DE DIAGNOSTICO GENETICO
4.1. Diagnostico genético prenatal

Las parejas que han concebido de manera natural podrian desear saber
antes del nacimiento si el bebé tendra hemofilia o no.

Esta informacion resultara Util para poder tomar decisiones importantes de
cara a como orientar el parto, como disminuir el riesgo de posibles compli-
caciones o incluso para que la pareja pueda decidir sobre la posibilidad de
seguir adelante o no con el embarazo. En el momento actual la ley vigente
permite el aborto hasta las 22 semanas de gestacion®.

Entre las pruebas que se llevan a cabo destacan:

4.1.1 Determinacion del sexo del feto

El sexo del feto es la prueba mas temprana y menos invasiva de las que
se disponen. Puede determinarse de dos maneras: con el test DETESEX
o similares, realizando una extraccion de sangre a la madre a partir de
las 7-9 semanas de embarazo, o mediante ecografia a partir de la sema-
na 15 de gestacion.

Aungue no determina si el bebé tendra hemofilia, si ofrece informacién
muy atil:

» Si el feto fuera nifia, no seria necerario seguir adelante con Mas pruebas
de diagndstico prenatal, ya que aunque la nifha fuera portadora, existen
mMuy pocas probabilidades de complicaciones en el bebé relacionadas
con la hemofilia durante el parto.

» Si el feto fuera nifo, pueden realizarse otras pruebas diagndsticas mas
invasivas, que si determinan si el feto tiene hemofilia.

4.1.2. Pruebas de diagndstico prenatal invasivo

El diagndstico prenatal definitivo sobre si el feto porta el gen de la hemo-
filia o no solo puede ofrecerse con técnicas como la biopsia de vellosidades
coridnicas (entre las semanas 10-12) o la amniocentesis (entre las semanas
16-18). Estas pruebas, aunque recomendables, no estan exentas de riesgos
vy posibles complicaciones tanto para la madre como para el feto.
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Se pondra especial atencion en aquellas mujeres portadoras con tasas de
FVIII o FIX bajo previas al embarazo, a quienes se recomendara llevar un se-
guimiento en un centro especializado en hemofilia para asegurar que sus
niveles de factor son los adecuados antes de realizar estas pruebas®.

Si una portadora elige no realizar las pruebas de diagndstico prenatal o si
estas no pudieran hacerse y el feto fuera varén, los médicos deberian pla-
near el parto como si el feto estuviera afecto de hemofilia, a fin de minimi-
zar al maximo la posibilidad de complicaciones hemorragicas en el bebé.

4.1.3. Test prenatal no invasivo

Desde hace unos anos se dispone de una técnica que supone una alterna-
tiva a la amniocentesis. Consiste en un analisis de sangre a la madre a partir
de la décima semana de gestacion y detecta si el bebé tiene alguna de las
alteraciones cromosdémicas mas frecuentes (Sindrome de Down...). Aungque
supone un gran avance, de momento no permite realizar un diagnédstico
de hemofilia.

4.2. Diagnoéstico genético preimplantacional

La fecundacion in vitro (FIV) se ha convertido en una alternativa para aque-
Ilas parejas que deciden tener un hijo no afecto de hemofilia, ya que gra-
cias a ellay a las técnicas de diagnadstico genético preimplantacional (DGP)
es posible realizar una seleccion de los embriones sanos®.

Es importante remarcar que durante el proceso de la FIV, y mas concre-
tamente, en la fase de obtencidon de foliculos, sera necesario preparar pre-
viamente a aquellas portadoras que tengan tasas de FVIII o FIX bajo. De
no hacerlo, podrian producirse complicaciones hemorragicas relacionadas
con el procedimiento que podrian dificultar el embarazo.

4.2.1. Diagnéstico genético preimplantacional para patologias hereditarias
El DGP es una técnica utilizada en reproduccion asistida que ayuda a identificar
embriones sanos. El diagnostico se puede obtener de dos formas diferentes:

» DGP con évulos: Permite detectar patologias genéticas o cromosomi-
cas en el 6évulo antes de que se forme el embridn. Esta técnica analiza
una parte concreta del 6évulo, por lo que solo puede detectar patologias
hereditarias de origen materno. En nuestro caso estaria orientado exclu-
sivamente a las portadoras.
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» DGP con embriones: Una vez realizada la fecundacion in vitro y antes de
transferir el embrion al Utero, se estudia su material genético. Se extrae
una o dos células de cada uno de los embriones para analizar su ADN
con el fin de detectar si hay alguna mutacion. De esta forma es posible
seleccionar solo los embriones sanos, transfiriéendose al Utero un Maxi-
mo de dos, y descartando todos aguellos que presenten la mutacion de
la hemofilia. Habitualmente el embridon compensara la ausencia de esa
célula extraida y seguira multiplicandose de manera natural. No obstan-
te, supone una manipulacion, por lo que puede afectar a su evolucion.

4.2.2. ¢ Los tratamientos de reproduccion asistida con diagndstico
genético preimplantacional estdan incluidos en la Seguridad Social?

En Espana el tratamiento de la infertilidad es una de las prestaciones del
Sistema Nacional de Salud publica, aungue el acceso al mismo dependera
de los requisitos de cada comunidad auténoma.

Los costes del DGP son muy elevados, ya que necesita una infraestructu-
ra técnica muy compleja. Por este motivo, la mayoria de los centros de la
Seguridad Social no pueden ofrecer esta técnica a las parejas que realizan
un tratamiento de fecundacion in vitro. En algunos hospitales si existe esta
opcion, pero con unas indicaciones muy restringidas.

5. MANEJO DEL EMBARAZO EN MUJERES
PORTADORAS

La mayoria de las portadoras tienen embarazos normales sin ninguna
complicacion hemorragica, si bien su gestacion es un periodo de riesgo
(Tabla 2). Es recomendable que exista una estrecha comunicacién entre
el obstetra y el hematodlogo.

Durante la gestacién se producen una serie de cambios en la hemosta-
sia, ya que los niveles de factor VIII aumentan considerablemente. Asi,
aquellas portadoras que anteriormente tenian niveles bajos de factor VI,
durante el embarazo suelen normalizarlos. Estos suelen aumentar a partir
de la semana 18 de gestacion, alcanzando su nivel maximo entre las se-
manas 28 y 35. A pesar de que se produzca este proceso fisioldgico, resulta
necesario realizar controles analiticos, especialmente previo al parto para
confirmar que los niveles que se alcanzan son los adecuados.
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Las portadoras de hemofilia B incrementan los niveles de factor IX leve-
mente durante el embarazo, por lo que deben realizar un seguimiento y
control mas estrecho por parte del hematdlogo’.

El seguimiento del embarazo y el parto de mujeres portadoras con niveles

bajos de factor o cuando se sospeche que el futuro bebé es hemofilico de-
berian realizarse en un centro especializado en el tratamiento de hemofilia.

TABLA 2. Situaciones de mayor riesgo de hemorragias durante el embarazo

En el 1 trimestre ¢ Abortos espontaneos, legrados
e Diagnostico molecular prenatal (biopsias, amniocentesis...)
Entre el 2° y 3¢ trimestre e Riesgo de desprendimiento placentario por placenta previa
o tras prueba diagndstica de cordoncentesis para extraer
sangre fetal
Final de la gestacion e Anestesia aplicada (epidural 0 general)
(y momento del parto) ¢ Tipo de parto (vaginal o cesarea)
Durante el puerperio e Sangrado cuando los niveles de factor revierten a su nivel
(5-6 semanas postparto) basal

6. PARTO Y ALUMBRAMIENTO

En el momento del parto, la mujer portadora debe ser atendida por un
grupo multidisciplinar formado por obstetras, anestesistas, matronas, neo-
natologos, hematologos y enfermeras, con un protocolo de actuacion con-
junto, analizando cada caso de forma individualizada.

Independientemente de los niveles de FVIII o FIX de |la portadora, el parto
puede ser por via vaginal o mediante cesarea. Esta Ultima via deberia ser
indicada por el ginecélogo por motivos propios al parto, y no por el hecho
de ser portadora.

Se deberia evitar un parto prolongado, asi como técnicas agresivas como
electrodos en el cuero cabelludo del feto y la obtencion de muestras de
sangre fetal. También estd contraindicado el uso de ventosas y férceps, ya
que pueden ocasionar dafios al bebé y/o favorecer posibles lesiones a la
madre.
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Muchos especialistas consideran que la mejor opcién para portadoras que
esperan un nino con hemofilia grave es una cesarea electiva.

El tipo de anestesia que se utilice deberd ser una decisién tomada con-
juntamente entre la propia mujer (previa informacion de los riesgos y otor-
gamiento del consentimiento informado), el anestesista y el hematdélogo®.

7. ATENCION POSTPARTO

Enlos dias posteriores al parto los niveles sanguineos de FVIII o FIX descienden
a las cifras anteriores al embarazo y el riesgo de hemorragia aumenta has-
ta seis semanas después del parto. La madre portadora debe consultar a un
médico de inmediato si hay una hemorragia excesiva durante este periodo.
Enalgunos casos puede recomendarse tratamiento como medida preventiva.

8. ATENCION NEONATAL

Después de un parto hospitalario existe una serie de procedimientos ru-
tinarios que se realizan al recién nacido®". En caso de tratarse de un nino
con hemofilia, seria conveniente modificar algunos para evitar problema
de sangrado (Tabla 3).

TABLA 3. Peculiaridades de la atencion neonatal

Profilaxis de ¢ Administracion de vitamina K en las primeras 2-4 horas

la enfermedad de vida

hemorragica del recién En caso de tratarse de un nifio con hemofilia, debe

nacido administrarse oralmente. NO administrar via intramuscular,
ya que puede haber riesgo de provocar un hematoma
muscular

Prueba del talon o Uil para diagnosticar hasta 19 patologias metabdlicas

al recién nacido. A partir de las 48 h del nacimiento.

¢ Es necesaria la obtencion de una muestra de sangre
mediante una puncion con aguja, NO utilizar una lanceta.
Después realizar presion sobre el punto de puncion durante
10 minutos o hasta que cese el sangrado. Aplicar frio local




@ QUEREMOS SER PADRES

8.1. Diagnéstico de hemofilia en el recién nacido

Para determinar si el nino tiene hemofilia o no suele ser suficiente con reali-
zar una determinacién del factor deficitario (FVIII o FIX) mediante analisis
de la sangre de cordén umbilical. De este modo se evita realizar un pincha-
Z0 en un neonato con un trastorno de coagulacion. Es necesario ser muy
cuidadoso en la obtencidon de la muestra, ya que si esta se contaminara con
sangre materna, podria falsear los resultados.

Hasta que no se conozcan los resultados de estas pruebas deberia evitar-
se inyecciones intramusculares al bebé y otros procedimientos quirdrgicos.
En general, no debe realizarse ningldn procedimiento agresivo sin consul-
tar antes con el hematélogo especialista.

8.2. Cuidados del cordén umbilical

El cuidado del corddn en el recién nacido con hemofilia es el mismo que
el resto de los nifios. La forma mas extendida es con alcohol de 70 grados
empapado en una gasa (mejor que algoddén y nunca directamente sobre la
piel) que debe envolver el corddn. Al alcohol también se le puede afnadir un
antiséptico como la clorhexidina. De todas formas, en el hospital indicaran
a los padres el mejor procedimiento a seguir.

Es importante dejar que el corddn se caiga por si solo, nunca tirar de él,
aungue creamos que esté a punto de caer. Un pequefo sangrado puede
deberse al roce del pafal, pero una hemorragia, sangrado activo, fiebre, pus
e hinchazon son motivo de consulta con el pediatra, igual que si, pasado un
mes, el corddn aln no se ha caido.

8.3. Pendientes en una nifa portadora de hemofilia
El hecho de ser nifia portadora de hemofilia no supone ninguna contrain-

dicacion para la colocacion de pendientes. Hay clinicas donde realizan los
orificios en las orejas en los dias que pasa en la maternidad.
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Los primeros pasos
de nuestro hijo

Julia Carnero Pereiro, M® Antonia Fernandez Contreras

y Argentina Sadnchez Martin

1. LA INFANCIA

Los nifnos con hemofilia comparten caracteristicasy etapas madurativas pro-
pias de la edad infantil (Tabla 1). El tiempo de juego es un canal de expresién
de sus inquietudes, emociones y miedos, por lo que debemos fomentar su
invencion y evitar llenar ese espacio de creatividad solo con tecnologia'.

TABLA 1. Caracteristicas y necesidades de los nifios por tramos de edad

Rango de edad  Caracteristicas

Necesidades

Hasta los
2 anos

Entre el afio 2
yel3

o Enérgicos, activos, curiosos
(exploracion) y poco egoistas

e Les gusta imitar los sonidos y las
acciones de otras personas

e Quieren ser independientes y hacer
las cosas por si mismos

¢ Tienen una duracion de atencion
muy corta

o Comienzan a ver en qué son parecidos

e Son mas conscientes del mundo
que les rodea

e Suelen ser tercos y a veces les dan
rabietas

e Pueden caminar, correr, saltar,
brincar, rodar y trepar

e Comienzan a hacer garabatos que
parecen letras y ya distinguen
entre los dibujos y la escritura

e Prestan atencion a la escritura
(escogen sus cuentos favoritos)
y comienzan a contar

e Oportunidades para tomar sus
propias decisiones

e Limites claros y razonables

e Actividades que les permitan tocar,
probar, oler, escuchar y ver cosas
nuevas

e Oportunidades para aprender
sobre las ‘causas y efectos’
y para desarrollar sus destrezas

e Desarrollar la habilidad manual.

e Hacer mas cosas por si mismos,
como vestirse solos

e Hablar, cantar y desarrollar su
lenguaje

e Jugar con otros nifos y ampliar
sus relaciones sociales

e Aprender mas sobre la escritura y
los libros

e Hacer cosas que les ayuden
a incrementar su vocabulario y su
conocimiento para aprender mas
sobre el mundo y sobre si mismos
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2. DIAGNOSTICO DE HEMOFILIA

Antes de llegar al diagndstico de hemofilia, el médico necesita saber ciertos
datos del nifio:

» Problemas de salud que tiene o haya tenido.
» Detalles de los episodios de sangrado.
» Antecedentes familiares de hemofilia u otros problemas de sangrado.

Ademas, es necesario realizar ciertas pruebas para saber codmo funcionan
las plaquetas y evaluar los niveles plasmaticos de los factores de coagula-
ciéon del niflo. En ocasiones se puede solicitar un estudio genético.

Las caracteristicas de la hemofilia del hijo, la manera de ser de los padres, su
actitud para afrontar las circunstancias y la cantidad de ayuda que reciban
seran aspectos que influiran en la superacion de esta etapa de su vida.

En muchas ocasiones el diagndstico de la hemofilia se realiza tras un pro-
blema hemorragico del nifio, con la consecuente preocupacion de los pa-
dres, que pueden sufrir un bloqueo fisico y psiquico: «;Por qué a mi?»;
«.Coémo es posible que nos ocurra una cosa asi?».

El desconocimiento de la hemofilia puede aumentar la preocupacién de
los padres. De ahi que la informacion ofrecida por el personal sanitario sea
una ayuda fundamental para empezar a trabajary a concienciarse. La preo-
cupacion, la rabia, la decepcidn, la culpabilizacién o la pena son estados
de dnimo comunes a todas las personas que han pasado por su misma
experiencia?.

“La primera reaccion fue como que el mundo se hos vino
encima. Primero, porque pensamos que en casa nunca podia
pasar nada de todo esto y, ademds, era una cosa que nunca
habiamos oido, ni sabiamos qué era”

(Elena, madre de un nifio con hemofilia diagnosticada a los dos afnos).
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"Mi primera reaccion fue de rabia, impotencia y mucho

dolor por haber transmitido algo que nosotros desconociamos.
La palabra hemofilia nos sonaba a enfermedad muy grave,
muy peligrosa y a algo muy malo”

(Maria Jesls, madre de dos nifios con hemofilia).

3. COMO EXPLICAR LA HEMOFILIA

El propio nifio es quien indica cuando y cémo explicarle la hemofilia. Los
padres deben estar atentos a sus preguntasy responderlas en el momento
necesario en funcion de su madurez.

3.1. ;Como saber de estos tiempos?

El nino va comprendiendo, principalmente por sus percepciones y expe-
riencias, el concepto ‘hemofilia’, en qué consiste el déficit de factor, qué
sintomas deben alertarle o cudndo necesita factor y como administrarselo?.

3.2. ;Como vamos a explicarle qué es la hemofilia?

El nino pequeno enseguida se da cuenta de que ir al hospital, pincharse y
tener hematomas forma parte de su vida y lo acepta como algo “normal”
mientras tiene corta edad. Al hacerse mayor se preguntara por qué debe
pincharse y por qué debe seguir con un tratamiento periddico. Sobre los
3-4 afios de edad empieza a comprender explicaciones simples sobre qué
es la hemofilia, y asf poco a poco ira entendiendo en qué consiste e ird es-
tableciendo una relacion entre sus actos, las lesiones y sus consecuencias®.
llustrar la hemofilia a través del dibujo o el juego puede ayudar al nifio a
comprenderla mejor.

4. SINTOMAS DE LA HEMOFILIA

Si el nino con hemofilia no ha sido diagnosticado desde el nacimiento,
probablemente su pediatra solicite las pruebas diagndsticas oportunas. El
médico debe indicar a los padres donde deben efectuarse estas pruebas
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(centros de referencia), ante la advertencia de sintomas durante el primer
afno de vida. Una cojera, alteracion en el movimiento de un brazo o una
palpacion dolorosa puede hacer pensar que se ha producido un sangrado
en esa zona.

El principal sintoma en los ninos con hemofilia es un sangrado mas fre-
cuente y abundante de lo normal. Aunque los sangrados pueden presen-
tarse en cualquier parte del cuerpo, los mas habituales son los sangrados
en encias (denticion), narizy mucosas. Igualmente, cuando el nino comien-
za a gatear pueden aparecer hematomas.

La comunicacidén entre los padres y el equipo médico es fundamental.
Los profesionales sanitarios les pondran al tanto sobre toda la informacion,
los servicios y recursos existentes?, algo fundamental para que los niflos y
sus padres reconozcan los sangrados y sepan cdmo actuar.

La magnitud del sangrado dependera de lo grave que sea la hemofilia. En
casos leves es posible que no se presenten signos, a menos que tenga san-
grado excesivo por una intervencion dental, un accidente o una cirugia. Los
varones con hemofilia grave pueden sangrar abundantemente después de
un traumatismo, lesion o cirugia si No se les administra tratamiento previo,
y existe la posibilidad de que aparezcan sangrados espontaneos (sin cau-
sa justificada). Aparte del tipo de sangrado comentado previamente cabe
destacar otros de mayor relevancia®;

4.1. Sangrados de relevancia clinica en la persona con hemofilia

» 4.11. El sangrado articular (rodillas, codos, tobillos, etc.) es una forma
comun de sangrado interno en personas que sufren hemofilia y puede
presentarse sin que haya una lesion previa. Con el tiempo, puede llegar a
perderse temporalmente la movilidad de la articulacion e, incluso, si no
se administra tratamiento rapido, puede llegar a lesionarse la articula-
cion de forma irreversible.

» 4.1.2. El sangrado interno en el cerebro es una complicacion muy grave
de la hemofilia. Puede suceder después de un simple golpe en la cabeza
o de una lesién mas grave. Entre los signos y sintomas mas importantes
del sangrado cerebral destacan el dolor de cabeza intenso, los vomitos
incesantes, la somnolencia, las alteraciones de la conducta, la vision do-
ble, las convulsiones, etc.




e LOS PRIMEROS PASOS DE NUESTRO HIJO

5. PREGUNTAS FRECUENTES
5.1. ¢Cémo seran los primeros ahos de vida de un nifno con hemofilia?

Los primeros afnos de vida de un nifio son casi siempre los mas dificiles y
los mas sacrificados para los padres, en general, y de forma especial por las
atenciones especificas que requiere la hemofilia®.

Cuando el bebé empieza a caminar, el riesgo de sufrir una lesién aumen-
ta. Debe lograrse un equilibrio entre la vigilancia atenta del nifo y su liber-
tad. Los padres deben saber que las lesiones mas graves no son las que se
deben a los golpes (a no ser que sean en la cabeza), sino las hemorragias in-
ternas que se producen en érganos o articulaciones de forma espontanea.

De alguna manera la hemofilia condiciona la manera de educar. A veces,
el miedo a las lesiones hace que se vigile en exceso la conducta del nifo y
también se produce una excesiva permisividad?’®.

5.2. ;:Tendra que ser ingresado muchas veces en el hospital?

Hay ninos con hemofilia que apenas pisan el hospital, depende de la gra-
vedad de la hemofilia, cirugias, lesiones, etc.?. Es importante decidir, por
ejemplo, quién acompafara al nifo al hospital cuando lo necesite, y avisar
previamente en la escuela.

6. TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA

6.1. Consideraciones especiales

El tratamiento de restitucion del factor de la coagulacion deficitario (FVIIy
FIX para la hemofilia Ay B, respectivamente), en el caso de nifos de corta
edad (donde los accesos venosos son mas complicados), va a precisar de un
personal de enfermeria especializado para su administracion.

6.2. (Cuando se inicia el tratamiento?

Una vez diagnosticada la hemofilia, el niflo iniciara el tratamiento a partir
del momento en que se produzca la aparicion de algun problema de san-
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grado grave, ya sea en alguna articulacion, ya hematomas importantes. El
inicio del tratamiento en la hemofilia grave no tiene una fecha ni un pe-
riodo predeterminado. Sera diferente en cada nifo, pero siempre se iniciara
cuando el nino sea aun pequeno (alrededor del ano de vida).

Inicialmente, el tratamiento solo sera preciso para la resolucion de los pro-
blemas hemorragicos puntuales que aparezcan (tratamiento a demanda).
Cuando la aparicion de estos episodios hemorragicos es muy frecuente, o
bien se repite una segunda vez en la misma articulacion, se iniciara el tra-
tamiento profilactico o profilaxis, que consiste en recibir tratamiento de
restitucion periddicamente una, dos e incluso tres veces por semana para
prevenir el sangrado, especialmente el de las articulaciones.

El tratamiento profilactico tiene como objetivo la prevencidon de hemorra-
gias, asicomo evitar la degeneracién y destruccién ésea que con el tiempo
provocarian los continuos sangrados. De no evitarlos, podrian causar alte-
racion de la articulacion (artropatia hemofilica) y otras limitaciones funcio-
nales de la articulacion afectada, asi como dolor crénico®. El cumplimiento
riguroso de la profilaxis es de vital importancia para evitar estas secuelas.

6.3. ;Como introducir el tratamiento en la rutina de padres
y nifos?

La hemofilia implica para el nifo y para su familia una relacién necesaria
con el hospital, que puede ser de mayor o menor dependencia en funcién
de la evolucién particular de cada nino y de la rapidez de aprendizaje de
la familia. Los talleres organizados por las unidades de hemofilia y las aso-
ciaciones de afectados son de gran ayuda.

El tratamiento requiere de cierto tiempo y dedicacién. Hay que incorpo-
rarlo a la actividad diaria de la familia. Para reducir la impresion del pin-
chazo, se puede dar juguetes al nifo que le permitan estar entretenido
durante la administracién del tratamiento.

Una vez finalizado el tratamiento, utilizaremos el refuerzo positivo, hala-
gar al nino con comentarios como «eres un campedn», «eres un valiente» o
«estamos muy contentos por lo bien que te has portado». De este modo, el
NniNo se convierte en el protagonista y se siente importante’,
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Conforme el niflo va creciendo, le haremos participe de su tratamiento
para convertirle en sujeto activo. Ademas de ayudarle a integrar el pinchazo
en su rutina diaria, también le servira para iniciar la aceptacion de su parti-
cularidad, favoreciendo su autonomia y su autocuidado.

6.4. ; Dejamos que muestre sus preocupaciones?

Los nifos también necesitan expresar sus sentimientos. Los sintomas pro-
pios de la hemofilia, los ingresos hospitalarios, los tratamientos y los contro-
les pueden causar una sensacion de agobio, de descontrol y de rabia tanto
en padres como en nifos.

Algunos nifos tienden a llorar y muestran conductas de rechazo o aparentan
frustracion o tristeza. Los sentimientos son una parte importantisima que hay
gue atender en su vida, ya que si se ignoran pueden causar decepcion.

6.5. ¢Cuando acudir al hospital?

Ante la presencia de sangrados, hematomas y golpes, el niflo debe acudir
siempre al hospital, aungue los padres sepan administrarle el tratamien-
to. Los profesionales sanitarios deben valorar la importancia de las lesiones
para indicar las actuaciones adecuadas.

6.6. Programas del ‘Niflo Sano’

El nino con hemofilia debe realizar las mismas visitas al pediatra que el
resto de la poblacion infantil, si bien es conveniente que los profesionales
sanitarios que le atiendan fuera del hospital conozcan sus circunstancias.
En definitiva, debe seguir los programas del Nifio sano y el calendario de
vacunaciones.

La via de administracion de la vacuna siempre debe ser subcutanea y pos-
teriormente se debe realizar una buena compresion, al menos durante
10 minutos, para evitar sangrados. Si las vacunas se ponen fuera del centro
de referencia, los padres deben informar a la enfermera de la hemofilia
del nino'™




Guia de apoyo al paciente hemofilico y a sus familias

7. EL JARDIN DE INFANCIA
7.1. ¢COmMo sera esta etapa?

El nino con hemofilia puede ir al jardin de infancia y no va a precisar ningun
centro de atencion individualizada; no obstante, si es conveniente hablar de
las circunstancias de su hijo con los cuidadores. Es aconsejable dejar varios
teléfonos de contacto.

7.2. ;Qué hay que tener en cuenta para ayudarle a crecer?

Mas que prohibir actividades a un nifio con hemofilia, resulta mucho me-
jor darle alternativas y proponerle otras ideas mas adecuadas. Educar a un
nino siempre implica indicar directrices.

7.3. ¢ Estaré sobreprotegiendo a mi hijo?

Ante el temor de sufrir lesiones, a los padres les puede resultar mas cémo-
do prohibir a su hijo que haga ciertas actividades propias de su edad. Es
importante distinguir entre prevencidén y sobreproteccioén, entre riesgos
normales e innecesarios. Si Nno se permite al nino gatear, caminar o correr
normalmente, se volverd inseguro y miedoso, y posiblemente aln mas pro-
clive a lesiones debido a la falta de experiencia.

La inactividad y la sobreproteccion con frecuencia pueden dar lugar a
problemas como el aislamiento debido a una mala interaccién social
vy problemas de sobrepeso provocados por la falta de ejercicio. Las medi-
das y dispositivos de proteccion (como cascos y almohadillas para codos
vy rodillas) ayudan a proteger las articulaciones de lesiones y hemorragias.

Al mismo tiempo, un NiNno pequeno tiene que ser capaz de sentir su cuerpo,
aprender a confiar en sus sensaciones y controlar sus movimientos®”.
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8. EL RESTO DE LA FAMILIA
8.1. ;Cémo va a entender la hemofilia el resto de la familia?

El diagndstico de hemofilia de un nifo afecta directamente a toda la fa-
milia. En caso de no existir antecedentes, es aconsejable que el resto de
los familiares se someta a las pruebas de deteccidén, especialmente las
mujeres. Las asociaciones de pacientes suelen tener grupos de trabajo para
fomentar el apoyo entre padres e hijos”.

8.2. ;Coémo podremos atender a nuestros otros hijos?

Repartir la dedicacion entre todos los hijos por igual no es tarea facil si uno
de ellos tiene hemofilia. Es importante que los padres hagan participes a
los hermanos y les permitan expresar sus sentimientos.

8.3. ;Como organizar la hemofilia con nuestro trabajo,
con nuestro tiempo?

Las ausencias debidas al trabajo u otros motivos pueden ser vividas por los
padres como traiciones o abandonos hacia su hijo con hemofilia. Esta sen-
sacion puede evitarse si se logra:

» Confiar en el apoyo de otras personas que queden a cargo de su hijo
cuando sea necesario.

» Suplir las ausencias con una relacion de calidad en los momentos que
estén con el nino. No hay necesidad de recompensar con regalos, sino
con afecto y comunicacion.
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1. INTRODUCCION

El desarrollo bioldgico y social de los ninos pasa por diferentes fases, empe-
zando por sentirse parte integrante de la madre, y luego como individuos
independientes en un proceso madurativo constante.

Cuando el niho empieza a relacionarse con otros pequenos, adopta los
elementos socioculturales de su medio ambiente, y esta experiencia enri-
guecedora le fortalece para afrontar los distintos vinculos en los que va a ir
creciendo, ya sean escolares o laborales.

En el inicio de su escolarizacion, el enfoque que den los padres sobre la
hemofilia en la escuela influird en la respuesta que den los docentes y los
companeros.

2. EL NINO VA A LA ESCUELA

Elcolegio supone el inicio de una nueva etapa de la vida, tanto para el nifio
con hemofilia como para sus padres. Surgen preguntas respecto a si el nifo
estara suficientemente atendido y vigilado, si se integrara en el grupo o si
en la escuela entenderan qué es la hemofilia.

A la hora de escolarizar a un nifo con hemofilia es necesario establecer
una buena comunicacién entre la familia y el entorno escolar. Para conse-
guirlo, los padres debben ofrecer una informacion clara y sencilla sobre este
trastorno de la coagulacion, teniendo presente que la decision de informar
es responsabilidad exclusiva de los padres.
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2.1. (A quién me dirijo?

La informacién debe llegar a las personas que vayan a estar en contac-
to directo con el nifio durante su jornada escolar, es decir, los que van a
ayudar al nifo ante cualquier problema que surja, como caidas, heridas,
rasgufos, etc. Entre estas personas estan los profesores, los cuidadores,
el personal del comedor o los vigilantes de recreo. También se incluye al
personal directivo del centro, que en caso de necesidad tendran que to-
mar decisiones sobre la atencion del nino'.

Los profesionales sanitarios deben promover la realizacién de talleres, se-
minarios y charlas que ayuden a los docentes en la tarea de educar a los
ninos con hemofilia, asi como para comprender esta patologia. Igualmen-
te, otra fuente de informacion y ayuda son las asociaciones nacionales y
provinciales de pacientes con hemofilia.

2.2. (Qué informacion es aconsejable dar?

A continuacion, se detalla la informacion que es aconsejable dar a aque-
llas personas que vayan a estar en contacto con el nino durante su jor-
nada escolar:

1) Datos de la hemofilia, en qué consiste y cdmo se manifiesta (sintomas).

2) Teléfonos de personas de contacto para casos de emergenciasy ayuda
inmediata, como pueden ser los padres, los abuelos y otros familiares o
tutores del menor.

3) Informacién sobre primeros auxilios ante caidas, pequefas heridas,
contusiones, etc., que no revistan gravedad.

4) Pedir que en el botiquin se tengan algunos productos para tapona-
mientos de la nariz, hielo mezclado con alcohol, etc.

5) Indicar qué tipo de ejercicio fisico o deporte puede o no realizar el nifo.

3. ACTIVIDAD FiSICA Y PRACTICA DE DEPORTE

En la escuela el nino puede sentirse presionado por el entorno a la hora
de compartir juegos con sus compaheros. Tener que renunciar a algunas
actividades por el riesgo que le suponen puede hacer que se sienta apar-
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tado y discriminado del resto del grupo. Es preciso que pueda encontrar,
si es posible, otras funciones dentro de esa misma actividad, y evitar propo-
nerle alternativas al margen o para entretenerle mientras tanto.

Con el tratamiento en profilaxis, hoy en dia el abanico de posibilidades es
muy amplio en la préactica deportiva. Se recomienda adaptar la pauta pro-
filactica al tipo de deporte que vayan a desarrollar los nifos y los dias que
estén programadas estas actividades. De este modo, se puede administrar
el factor en su régimen de profilaxis justo los dias en que la actividad fisica
del nifo sea Mas intensa, con el objetivo de evitar el riesgo de sangrado.

Los ejercicios fisicos y los juegos infantiles en la escuela se pueden realizar
con colchonetas, arena, triciclos, etc. Los nifos bailan, nadan o realizan ma-
nualidades, y se pueden adaptar estas actividades a las necesidades indivi-
duales del nino con hemofilia.

Los limites fisicos y el tipo de ejercicio o actividad recomendada deben
ser valorados por el médico responsable del nifio con hemofilia. En todo
caso, los padres deben transmitir a los profesores que se huya de la sobre-
proteccion y la estigmatizacion, ya que pueden suponer el aislamiento del
nino al “sentirse diferente de los demas”.

La practica de ejercicio fisico y el deporte? son una forma amena de man-
tener el tono muscular, puesto que protegen las articulaciones. Ademas, es

una excelente forma de relacion social.

Enla Tabla 1se muestran algunas recomendaciones.

TABLA 1. Recomendaciones de la Federacion Mundial de Hemofilia
sobre el ejercicio fisico

Recomienda Considera peligrosos

Natacion, tenis de mesa Deportes que conlleven violencia
(boxeo, judo, motociclismo, karate)

Senderismo, baile, ciclismo, pesca Deportes que conlleven contacto fisico
(balonmano, baloncesto, futbol)
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4. COMO AYUDAR A MI HIJO PARA QUE NO FALTE
AL COLEGIO

Los nifnos con hemofilia, en su gran mayoria, son tratados por sus padres con
un fuerte sentido de proteccion en cuanto reciben el diagnostico.

A medida que van conviviendo con este trastorno de la coagulacion, y con la
ayuda de los profesionales sanitarios (médicos, personal de enfermeria, psi-
cologos, rehabilitadores), van ganando confianza y fortaleza, de manera que
desarrollan habitos de normalidad en la vida de sus hijos y en todos los en-
tornos posibles: familiar, escolar y social.

Las consultas, revisiones, analisis frecuentes y los ingresos hospitalarios ha-
cen que estos nifos falten al colegio mas que otros nifos.

4.1. ;Coémo evitar el incremento del absentismo escolar?

Se deben poner las medidas necesarias para que el nino falte al colegio lo
menos posible:

» Las lesiones leves que no lo requieran (herida en un pie o un brazo, por
ejemplo) no deben ser motivo para faltar al colegio.

» Los amigos son también un apoyo fundamental para dar continuidad a
la actividad escolar, sobre todo cuando es indispensable faltar al colegio.

» Compartiendo las tareas y creando una red de ayuda entre compa-
neros. Es fundamental para que el nino lleve al dia sus tareas escolares
v, de paso, siga en contacto con sus companeros y evite el aislamiento.
Del mismo modo, debe evitarse que el nino utilice la hemofilia y consiga
ventajas en relacion con otros ninos de su edad.

Los padres son los responsables de que el nifo con hemofilia vaya al colegio
con regularidad. Darle normalidad a este tipo de actuacion le fortalecera
como parte integrante de la comunidad escolar, ya que tiene que aprender
a sobrevivir con travesuras y juegos.

5. PREADOLESCENCIAY AUTOTRATAMIENTO

Durante la preadolescencia el joven empieza a tener conocimiento sobre
si mismo, vy la imagen corporal adquiere gran importancia: se producen
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cambios de voz, el cuerpo se modifica y la estatura desempena un papel
determinante en cuanto gue los estirones que se producen afectan a las
articulacionesy la musculatura.

En esta etapa el niflo debe aprender a controlar la hemofilia y desempe-
Aar un papel activo en su tratamiento.

Las personas con hemofilia reconocen los primeros sintomas de una he-
morragia antes de que aparezca, como si fuera un cosquilleo u hormigueo.
No obstante, en algunas ocasiones los nifilos pueden esconder las lesiones
para evitar estrés y discusiones con los padres (evitar la ansiedad que pro-
vocan en sus familias), o simplemente para llevar a cabo actividades pro-
gramadas con sus companeros y que saben gque no pueden hacer si sus
padres se enteran.

5.1. Autotratamiento

El autotratamiento consiste en la administracion via intravenosa del fac-
tor de coagulacion deficiente llevada a cabo por el propio paciente.

El tratamiento previo que efectUan los padres durante la infancia en el do-
micilio familiar facilita el camino al nifo para empezar a ponerse el factor
por si Mmismo?®.

La Resolucion del 28 de abril de 1982 de la Subsecretaria de Sanidad autori-
za el autotratamiento en las personas con hemofilia, dada la urgencia que
se pueda presentar ante una hemorragia a la que ellos mismos puedan
hacer frente. El autotratamiento estd regulado por ley (BOE 02/06/1982)“.

5.2. Mi hijo quiere ponerse factor

Es prudente esperar a que el nino pida que se le ensefe a ponerse el factor.
Aungue no es aconsejable una decision impuesta por los padres o personal
sanitario, se debe animar a los nifios a implicarse en su tratamiento y en
el cuidado de su salud.

El autotratamiento va a suponer un cambio significativo en su vida, ya
que va a asimilar que es una persona con hemofilia y supone asumir
responsabilidades.
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TABLA 2. Ensefanza del autotratamiento

Medidas higiénicas

Manejo del producto

Como reconstituir el
producto

Accesos venosos

Administracion
del factor

Retirada de residuos

Registros de la
administracion

e Protocolo de higiene de manos
e Eleccion de lugar de preparacion (zona limpia)

e |dentificacion del factor (nombre del producto, dosis y fecha
de caducidad)

e Familiarizarse con el kit del factor

¢ Conservacion de la medicacion (2-8 °C en frigorifico, separado
de los alimentos)

e Sacar el factor de la nevera y dejar a temperatura ambiente durante
unos minutos
e Mezclar el disolvente con el polvo siguiendo las indicaciones
del prospecto
e Una vez trasvasado el disolvente, dejar reposar la solucion.
No agitar para evitar que se forme espuma
e Inspeccionar la solucion. Debe ser transparente y libre
de particulas en suspension
e Extraer el preparado con la jeringa y retirar las burbujas de aire

a) Acceso venoso periférico
¢ [dentificacion de venas

e Eleccion de venas

e Técnica de venopuncion

¢ Cuidados postpuncion

b) Acceso venoso central

¢ Familiarizacion con el reservorio

e Localizacion del reservorio

¢ Técnica de puncion en reservorio

e Técnica de heparinizacion de reservorio

e Conectar la jeringa en el extremo de la palomilla

e Administrar la solucion lentamente

e Retirar la palomilla

e Comprimir con una torunda seca durante unos 5 minutos

Material punzante
Se retirara en contenedores que se le suministraran en el centro y una
vez llenos lo traeran en la siguiente visita

Restos de producto

Los restos del producto administrado se devolveran o bien al servicio
de Farmacia del hospital, si asi se lo indican, o se retiraran en la

red de oficinas de Farmacia Comunitaria, donde el ciudadano tiene

a su disposicion un Punto SIGRE en el que deshacerse de los envases
y residuos de medicamentos de manera cdmoda y segura

e Se debe registrar la fecha de administracion, producto, dosis
y nimero de lote
 Registrar problema hemorragico asociado y la pauta de profilaxis
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5.3. Recomendaciones para iniciar el autotratamiento
Para iniciar el autotratamiento, es recomendable:

» Acudir a las unidades de hemofilia hospitalarias, donde el personal de
enfermeria se hara cargo de la formacion inicial.

» Facilitar y promover la asistencia a talleres o campamentos de verano,
donde el niho entrara en contacto con otros jovenes con hemofiliay sera
mas facil el aprendizaje. También se dara cuenta de que hay mas nifos
con este tipo de trastorno.

El mensaje que se debe dar es que el autotratamiento aporta al nifio in-
dependencia, autonomia y libertad, por lo que podra hacer y programar
actividades sin necesidad de contar con el hospital o con sus propios pa-
dres. También es el momento de empezar a transferir la responsabilidad
del cuidado del nifio y de su tratamiento®.

En la Tabla 2 se muestran las distintas fases en las que se puede dividir la
ensefanza del autotratamiento.

En la Tabla 3 se muestran las ventajas del autotratamiento, que supone
también una mejora de la calidad de vida de la familia.

TABLA 3. Ventajas del autotratamiento

Rapidez en la administracion del factor Mayor independencia y autonomia para el

ante un episodio hemorragico

Disminucion de las visitas hospitalarias

Reduccion de la ansiedad que provoca el
entorno hospitalario

nifio hemofilico

Menos situaciones de alteracion en la rutina
de la vida escolar, deportiva, ocio, etc.

En algunas familias se reducen los costes
econdmicos que conllevan las visitas
hospitalarias y los desplazamientos en
algunos casos del medio rural al urbano
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1. INTRODUCCION

La adolescencia es el periodo de la vida que transcurre entre la infancia y
la edad adulta. Este periodo se caracteriza fundamentalmente por los pro-
fundos cambios fisicos, psicoldgicos, sexuales y sociales que se producen.
Es imposible establecer la franja exacta de edad en la que transcurre la
adolescencia, pero la Organizacion Mundial de la Salud considera que esta
etapa va desde los 10 hasta los 19 aios.

Durante esta etapa de transformacién del niflo en adulto se produce el
descubrimiento de la propia identidad psicolégica y sexual, asi como de
la propia autonomia individual.

2. LA IMAGEN CORPORAL

La imagen corporal adquiere una especial importancia durante la adoles-
cencia. De ahi que sea muy importante aceptar nuestro propio cuerpo
para tener confianza en uno mismo y abrirse a los demas sin miedo. Vivi-
mos en la sociedad de laimagen y de la figura corporal, hoy mas que nunca
somos imagen. Nuestra figura corporal mediatiza nuestros pensamien-
tos, deseos, afectos y conductas debido a la influencia de los canones de
belleza que impone la sociedad.

Igual que las limitaciones fisicas o funcionales pueden hacer que los nifios
pequenos sientan timidez y verguenza, o provocar burlas de otros ninos,
tener hemofilia puede suscitar del mismo modo la invencién de apodos,
algunas veces hirientes. Los especialistas en desarrollo psicosocial pueden
ayudar a los adolescentes a aprender a tomar su trastorno con normalidad
vy a estar mejor preparados para enfrentarse a las burlas.
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Los adolescentes no siempre pueden evitar encontrarse con personas aco-
sadoras, pero pueden aprender cémo responder a la provocacién y a no
sentirse asustados o intimidados por un abuson. Al mismo tiempo, es im-
portante que aprendan a ser firmes respecto a no involucrarse en peleas
fisicas. Es fundamental que los adolescentes con hemofilia aprendan a cui-
dar de si mismosy a no arriesgarse a padecer hemorragias'.

En el aspecto emocional, la llegada de la adolescencia significa la eclosién de
la capacidad afectiva para sentir y desarrollar emociones que se identifican o
tienen relacion con el amor. El adolescente puede hacer uso de su autonomia
y comenzar a elegir a sus amigosy a las personas que quiere. Hasta entonces
no ha podido escoger, ya que al nacer conocio a sus padres, hermanosy el res-
to de sus familiares; después, de alguna manera, sus padres fueron eligiendo a
sus compaferos de clase y a su entorno mas cercano. Al llegar a la adolescen-
cia es cuando el joven desarrolla cierta capacidad de eleccién, quiere ser dife-
rente al resto de las personas que le rodean y personaliza sus sentimientos?®>.

3. SEXUALIDAD Y HEMOFILIA

En la adolescencia empiezan a producirse una serie de cambios hormona-
les que se manifiestan de diferente modo en funcidon del sexo del individuo.
Comienza un largo periodo de cambios emocionales; por ejemplo, se ven
aumentados los impulsos sexuales, generando cambios en la interaccion
afectiva. Por esta razon los padres deben estar al lado de sus hijos para
transmitirles que estos cambios son normales y que no hay nada malo en
ellos. También es importante tener una pequena charla sexual durante la
adolescencia. Debemos comentar todos los tipos de proteccidon que existen
cuando se mantiene una relacion sexual, por motivos de salud (evitar enfer-
medades de transmision sexual-ETS) y para evitar embarazos no deseados.

En el adulto con hemofilia hay que tener presente que:

» Puede mantener relaciones sexuales de manera normal.

» La actividad sexual a veces puede tener como consecuencia alguna he-
morragia muscular.

El adolescente con hemofilia puede tener problemas de autoestima ori-
ginados por el hecho de padecer un trastorno crénico. Es recomendable
acudir a un profesional que le ayude a desarrollar estrategias que faciliten
la gestion de sus emocionesy la comprension de la hemofilia®®.
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4. AUTONOMIA DEL ADOLESCENTE

En esta etapa la autonomia del adolescente con hemofilia es completa.
El tratamiento ha pasado de ser recibido en el hospital o por sus padres
a administrarselo él mismo®. No obstante, el joven tiende a renegar y a
rebelarse contra todo lo que le rodea. El adolescente empieza a sentirse
menos inclinado a escuchar a sus padres respecto a sus cuidados y prue-
ba sus limites.

Padres, hijos vy profesionales de la salud deben trabajar juntos para identifi-
car las actividades, el grado de libertad y las limitaciones que el joven puede
manejar, teniendo en cuenta su nivel de madurez y disposicion psicoldgica.
En este sentido, el personal de enfermeria es clave por su papel de confi-
dente y nexo entre padres, médicos e hijos’ (Tabla 1).

5. ADHERENCIA AL TRATAMIENTO

Durante la adolescencia, algunos jovenes ignoran o infravaloran sus episo-
dios hemorragicos. El tratamiento con factor, al interferir con sus activi-
dades diarias, puede provocar un sentimiento de rechazo y desembocar
en una inadecuada adherencia al tratamiento®. Los adolescentes podrian
también dejar de practicar la fisioterapia o los ejercicios de rehabilitacion
recomendados, e incluso podrian no atender a las recomendaciones que
los especialistas le dan en relacion con el tipo de actividad fisica que pue-
den desempenar.

Los padres y profesionales sanitarios (enfermeros, farmacéuticos, médicos,
rehabilitadores, ...) deben ayudar a los afectados a comprender la importan-

TABLA 1. Atencidn psicosocial para adolescentes con hemofilia

Es necesario animarle a desempeiar un papel activo en el tratamiento de su trastorno de la
coagulacion, responsabilizarse de su salud y evitar riesgos y situaciones peligrosas

Ayuda para enfrentarse a los sentimientos sobre cambios fisicos y emocionales

Identificacion del grado de libertad y limitacion del adolescente: se debe orientar a los
adolescentes hacia objetivos académicos y vocacionales que no impliquen un riesgo fisico
importante

Fomento del ejercicio fisico aconsejado
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cia del tratamiento sobre su trastorno de la coagulacién. El estilo de vida
repercutird en su estado articular en unos anos e influird en la adherencia al
tratamiento. En definitiva, es clave fomentar la autonomia, el autocontrol
y la independencia del joven con hemofilia.

6. LA ORIENTACION PROFESIONAL

Durante los aflos medios y finales de la adolescencia, los jévenes toman
decisiones sobre su educacién y preparacién para el mundo laboral. De-
bemos orientar al adolescente hacia objetivos académicos y vocacionales
qgue no impliquen un riesgo fisico importante®. Los jovenes pueden pensar
gue por tener hemofilia va a tener mas dificultades que los demas, en un
mundo laboral complicado para todos.

Una vez elegida una profesion que no implique riesgos fisicos, el joven debe
tener claro que en su trabajo sera decisién personal el hecho de que sus
compafieros conozcan o no la existencia de su trastorno.

7. TATUAJES Y PIERCING

La imagen corporal tiene una gran importancia en la vida de cualquier ado-
lescente, como ya hemos explicado. Algunos jévenes se sienten “diferentes”
si no pueden hacerse tatuajes y piercings’®, incluso estudios recientes indi-
can gue este tipo de practicas tienen un impacto positivo en el refuerzo del
egoy en la confianza del propio adolescente™?,

En cualquier caso, es aconsejable que el joven consulte con su médico la
posibilidad de hacerse un tatuaje o un piercing para valorar los riesgos. Asi-
mismo, los profesionales que realizan estas técnicas deben retrasar siste-
maticamente el procedimiento y remitirles a su especialista®.

8. VIAJES

La adolescencia es una etapa de cambios, nuevos amigos y descubrimientos
gue la persona con hemofilia debe explorar acorde a la etapa vital, sin olvi-
dar las posibles precauciones que tener en cuenta debido a su patologia.
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Antes de viajar deben tenerse en cuenta todos los aspectos relacionados con
la medicacion y su administracion, asi como la prevencion de hemorragiasy
problemas derivados.

A la hora de planificar un viaje se recomienda siempre consultar al equi-
po multidisciplinar del Centro de Tratamiento de Hemofilia (CTH), que
proporcionara ayuda y consejo para viajar de forma segura. Ademas, la Fe-
deracion Mundial de Hemofilia dispone de un listado de CTH para poder
consultar el centro mas cercano en caso de necesidad™.

A la hora de planificar un viaje es de gran ayuda realizar una lista para com-
probar que no se olvida nada importante relacionado con el tratamiento.
Por norma general, el viajero con hemofilia debe llevar consigo:

» Informe médico.

» Factory kit de infusion (recordar no facturar).
» Compresor.

» Contenedor para material punzante.

» Acumuladores de hielo.
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Tomando las riendas
de tu vida

Sara Garcia Barcenilla y Rafael Curats Morales

1. LA PATERNIDAD

La paternidad conlleva una serie de responsabilidades, como ofrecer los
cuidados necesarios al hijo, educarle y resolver sus dudas. Ademas, es ne-
cesario proporcionarle la confianza suficiente para garantizar una comuni-
cacién clara, abierta y directa.

En el ambito de la hemofilia nos encontramos con dos situaciones: por un
lado, la persona con hemofilia que quiere ser padre y, por otro, la mujer
portadora que quiere ser madre. En este capitulo se va a tratar la vision del
padre hemofilico.

Un vardn con hemofilia puede plantearse formar una familia; sin embargo,
su estado de salud o la presencia de comorbilidades pueden generar dudas
v posibles sentimientos de culpa, lo que dificulta la toma de decisiones. El
equipo multidisciplinar puede ayudarle y orientarle a realizar la planifica-
cion familiar para que logre un adecuado cuidado de sus hijos, si finalmen-
te toma la decision de ser padre.

En la actualidad, la informacion esta al alcance de todos. Las redes sociales,
las asociaciones de pacientes, los grupos de mensajeria instantanea, las in-
fografias, etc., son de gran ayuda para poner en contacto a personas con la
misma patologia. De esta forma, pueden buscar apoyo, expresar preocupa-
ciones y compartir experiencias vitales con personas que han pasado por
las mismas situaciones; sin embargo, el canal mas adecuado de transmi-
sién de informacién es el equipo multidisciplinar de los Centros de Trata-
miento de Hemofilia.
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2. ;PODRE JUGAR CON MIS HIJOS?

Si, por supuesto, un padre puede jugar con sus hijos siempre que siga
las recomendaciones del equipo multidisciplinar en relacion con el trata-
miento y las actividades mas recomendables.

Los avances en el tratamiento de la hemofilia en los Ultimos anos han per-
mitido que la calidad de vida de estas personas sea similar a la de la po-
blacion general, y mejor que la percibida por otras que padecen otras
patologias crénicas!.

Numerosas variables pueden afectar a la calidad de vida, como el dolor, los
sangrados espontaneos, la administracion profilactica del tratamiento, etc.
Todos estos factores pueden provocar una pérdida de control de la ruti-
na diaria e incrementar el sentimiento de ‘ser diferente’. La administracion
del tratamiento pautado es crucial para realizar actividades cotidianas de
forma segura, e involucrar a la familia en este momento puede ser de gran
ayuda para crear dinamicas positivas de adaptacion.

Puede resultar beneficioso que otros miemlbros de la familia actien como
soporte a la hora de planificar actividades fisicas en momentos donde el fac-
tor asegura una mayor cobertura frente a hemorragias, normalizar el mo-
mento del pinchazo, por ejemplo. También puede ser una buena idea dejar
que los hijos vean como se administra el tratamiento el padre, ya que les hara
sentirse participes del cuidado, ademas de fomentar la adherencia del padre
al tratamiento. A pesar de los grandes beneficios personales y emocionales
gue aporta compartir diferentes aspectos de la hemofilia con el entorno, la
decisiéon de hacerlo o no es totalmente personal y libre de juicios.

3. LAS ASOCIACIONES DE PACIENTES

Establecer relaciones con asociaciones de personas con la misma condi-
cion proporciona numerosos beneficios?.

» Comparten inquietudes e intereses y se fomenta el conocimiento de la
hemofilia en la sociedad.

» Proporcionan soporte, informacion y favorecen la comunicacion.

» Facilitan el intercambio de experiencias vitales y cuestiones importan-
tes para las personas con hemofilia.
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» Realizan actividades Utiles para conocer la hemofilia, talleres de forma-
cion, de autotratamiento, convivencias, campamentos, etc.

» Proporcionan asistencia y ayuda en momentos dificiles.

» Favorecen la integracién en el entorno a las personas con hemofilia, y
les ayudan a manejar los diversos aspectos de la patologia.

Las asociaciones de pacientes tienen un papel fundamental en el cuidado
integral de las personas con hemofilia, ya que contribuyen activamente a la
mejora de su calidad de vida y la de sus familias. Es muy recomendalble que se
acergquen a su asociacion y vean todos los servicios que tienen a su disposicion.

4. LA PERSONA QUE TRABAJA

Hay una gran diferencia entre la hemofilia de hace 40 afios y la que existe
hoy en dia. Gracias a los nuevos farmacos, al tratamiento preventivoy a la
profilaxis (siemprey cuando se tenga una buena adherencia al tratamiento)
es posible compaginar el trabajo con la asistencia hospitalaria requerida. El
tratamiento actual disminuye notablemente tanto el ndmero de hemo-
rragias como la degeneracioén articular, la inmovilidad y el dolor asociado.

Cerca de un 80% de los afectados consideran que la hemofilia tiene un im-
pacto negativo en el trabajo’ sin embargo, siguiendo el tratamiento y las
recomendaciones del equipo multidisciplinar (hematdlogo, enfermero,
trabajador social, psicdlogo, fisioterapeuta, ..), una persona con hemofilia
no deberia tener problemas en su insercion en el mundo laboral.

Buscar trabajo es complicado, y mas si gueremos uno especifico que tenga
que ver con nuestra formacion profesional y que no suponga ningun riesgo
adicional. El mayor contratiempo es la competitividad, por lo que hay que
superar el miedo y lanzarse a nuevos retos con ganas y esfuerzo, transmi-
tiendo una imagen positiva de nosotros mismos desde el primer momento.
Las personas con hemofilia se enfrentan a desafios adicionales (Tabla 1),
como es la divulgacion de su estado de salud, pero deberian restarle impor-
tancia, ya que:

» Lahemofilia no es contagiosay no representa ningun riesgo para los demas.

» El trabajador con hemofilia leve o moderada, e incluso con hemofilia
grave con buen control de la misma, no tiene por qué acudir al hospital
con excesiva frecuencia.
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TABLA 1. Inconvenientes del trabajador con hemofilia

Absentismo laboral debido a posibles Problemas de movilidad si hubiera dafios
lesiones relacionadas o no con el trabajo articulares o musculares

0 por necesidad de tratamiento

Posibles limitaciones en el desarrollo de la Prejuicios y discriminacion por parte de los
carrera profesional comparieros

Muchas veces puede plantearse la duda acerca de revelar la hemofilia en el
entorno de trabajo. Si bien es una decision personal, serd de gran ayuda a
la hora de recibir comprension por parte de los companeros ante posibles
ausencias derivadas de complicaciones, necesidad de tratamiento o bien
en el momento de actuar ante una urgencia*,

4.1. Posibles problemas en el trabajo

En la actualidad, un alto porcentaje de personas con hemofilia poseen una
profesion que pueden desarrollar con absoluta normalidad. Incluso, algu-
nas empresas ofertan puestos de trabajo a personas que presentan algun
grado de discapacidad, como la hemofilia®>. No obstante, si es importante
ofrecer orientacién en cuanto a la formacién académica y posterior carre-
ra profesional para realizar trabajos que impliguen un menor riesgo fisico
y puedan ser compatibles con sus capacidades fisicas.

Es vital incidir desde edades tempranas en la importancia de la educacion
y formacion a los niflos con hemofilia, para que de adultos tengan mayores
posibilidades a la hora de elegir un trabajo. En muchas ocasiones es mejor
evitar trabajos que impliqguen cargas o demasiada actividad fisica, para pre-
venir danos articulares y hemorragias.

Finalmente, cabe resaltar la importancia de mantener la profilaxis pautada
a pesar de las posibles limitaciones de tiempo que conlleva la vida adulta,
ya que seguir el régimen prescrito implica un aumento en la calidad de
vida autopercibida y una reduccion en el numero de sangrados®. Reevaluar
periodicamente el conocimiento y las habilidades de las personas con he-
mofilia que se administran tratamiento ayudara a comprobar que siguen
haciéndolo de forma correcta’.
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5. DISCAPACIDAD

Mientras que los mayores de 40 anos pueden tener afectadas las aticula-
cionesy presentar dolor créonico y problemas de movilidad asociados, en la
actualidad, gracias a la profilaxis y al tratamiento preventivo, las personas
con hemofilia pueden hacer practicamente una vida normal. De hecho, la
esperanza de vida es comparable con la del resto de la poblacién gracias a
los tratamientos, como ya se ha comentado. Para evitar la discapacidad,
los objetivos actuales son®:

» Lainstauracién de un tratamiento preventivo que evite el dolor crénico,
la movilidad disminuida, el sangrado intraarticular y tanto los hemato-
mas como las hemorragias graves.

» Lograr una formacién adecuada sobre la hemofilia y su manejo.

» Conseguir una elevada adherencia al tratamiento y la correspondiente
autonomia.

Las asociaciones de pacientes pueden ayudar y orientar sobre la discapaci-
dad, o como conseguir el reconocimiento de discapacidad en personas con
hemofilia®.
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Envejeciendo
— con hemofilia

Carmen Fernandez Sarmiento

1. INTRODUCCION

La esperanza y la calidad de vida de las personas con hemofilia congénita
cada vez se acercan mas a la media de la poblaciéon e, incluso, en algu-
Nnos paises europeos se igualan. Estas mejoras se deben, entre otros mo-
tivos, a los avances en el tratamiento y principalmente a la disponibilidad
de concentrados de coagulacion de alta calidad, la aplicacion de los auto-
tratamientos domiciliarios y las pautas de profilaxis actuales. Otro factor
importante para la mejora en el control de la hemofilia es el desarrollo de
unidades de atencién especifica.

El aumento de la esperanza de vida de las personas con hemofilia conlle-
va la aparicion de otras patologias de tipo cronico-degenerativo asociadas
con la edad. En la Tabla 1 se mencionan los problemas de salud mas fre-
cuentes de la poblacion hemofilica al envejecer y, por otra parte, las enfer-
medades asociadas a la edad mas frecuentes.

2. ARTROPATIA HEMOFILICA

Los adultos con hemofilia desarrollan en muchas ocasiones artropatia
hemofilica. El sangrado en la articulacion provoca una inflamacion de la
membrana que la recubre (membrana sinovial), aumentando las posibi-
lidades de resangrado y produciendo mas inflamacion en la articulacion.
Todo ello desencadena un circulo vicioso que se agrava y acaba convirtien-
do ala articulacion en lo que se denomina articulaciéon diana.

Esta articulacion afectada progresara, debido a los reiterados sangrados,
hacia una degeneracién que dard lugar a inmovilizaciones y disminucion
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TABLA 1. Problemas especificos de la hemofilia vs. enfermedades asociadas a la edad

Problemas especificos de la hemofilia Enfermedades asociadas a la edad
Discapacidad causada por la artropatia Hipertension arterial y enfermedades
hemofilica y dolor crénico asociado cardiovasculares

Problemas relacionados con la coinfeccion Cancer, insuficiencia renal, obesidad

por VIH (sida) o VHC (hepatitis C)

Problemas asociados a la aparicion Otros
de inhibidores frente al FVIII

de su uso. A su vez, todo ello podra provocar una atrofia muscular y una
disminucién permanente de la movilidad de la articulacién en los casos
mas avanzados (Figura 1).

Iniciar el tratamiento profilactico a una edad temprana, antes de que se
produzcan las primeras hemorragias articulares, previene la aparicién de
la artropatia. De hecho, el mayor porcentaje y gravedad de las artropatias
se da en hemofilicos adultos que durante su infancia no pudieron benefi-
ciarse del tratamiento profilactico y que, por tanto, sufrieron muchos san-
grados articulares.

El tratamiento es complejo y abarca diferentes aspectos como la analgesia,
la rehabilitacion y, en algunos casos, la cirugia. Es importante establecer un
estrecho contacto con el equipo multidisciplinar de la unidad de referencia
para seguir un tratamiento personalizado y adecuado a su situacion hemo-
rragicay articular2.

FIGURA 1. Degeneracion articular en la artropatia hemofilica.



@© ENVEIECIENDO CON HEMOFILIA

En algunos casos puede ser apropiado continuar, reiniciar o incluso iniciar
la profilaxis en adultos con hemofilia para:

» Prevenir la hemorragia articular.

» Preservar la funciéon articular o retrasar la progresion del dafio articular.

» Realizar un programa de ejercicios y rehabilitacion de la articulacion sin
riesgo de nuevos sangrados para mejorar su calidad de vida.

3. DOLOR CRONICO

El dolor agudo y créonico que producen las hemorragias articulares afecta
fisica y animicamente a la persona que lo padece. Por ello, el médico debe
hacer una valoracién personalizada y dar informaciéon sobre los farmacos
analgésicos que puede tomar; asi como dar una pauta analgésica efectiva
en casos de crisis agudas de dolor?.

El uso de analgésicos en una persona con hemofilia estd limitado, ya que
algunos farmacos usados habitualmente, como el dcido acetilsalicilico (Aspiri-
Nna®) y muchos otros antiinflamatorios podrian aumentar el riesgo de sangrado
gastrointestinal, principalmente. Tampoco se debe utilizar la via intramuscular
para aplicar medicacion por el riesgo de sangrado muscular tras la puncion.

La mejor opcidon es consultar con el médico el tratamiento mas adecuadovy,
en caso de duda, contactar con el centro de referencia.

4. DESARROLLO DE INHIBIDORES

Los inhibidores son anticuerpos capaces de bloquear la accién del factor
de coagulacién administrado, haciendo que el tratamiento resulte ineficaz
para la resolucion de episodios hemorragicos en la persona con hemofilia,
por lo que se trata de una de las complicaciones mas graves.

Aungue no es muy habitual y suele desarrollarse a edades tempranas tras
las primeras exposiciones al factor, el desarrollo de inhibidores también
puede suceder en adultos, debido, por ejemplo, a exposiciones intensivas al
factor“. Por ello es necesario realizar controles analiticos periddicos y acudir
al centro de referencia en caso de sangrado anormal.
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5. COINFECCION POR VIRUS DE LA
INMUNODEFICIENCIA HUMANA'Y HEPATITIS C

La persona con hemofilia que padece infecciones asociadas por VIH y/o he-
patitis C precisa realizar un tratamiento farmacolégico especifico que sera
indicado por su médico especialista. Con anterioridad a la introduccion de
las técnicas de inactivacion viral y hasta la aparicion de los productos re-
combinantes de FVIII, los cuales son desarrollados por ingenieria genética®,
era frecuente la infeccion por sida o virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH), asi como por el virus de la hepatitis C (VHC), transmitido a través de
transfusiones de los concentrados de factor derivados de plasma.

Por este motivo hay adultos con hemofilia que sufren alguno de estos
dos tipos de patologias anadidas. Actualmente en Espana la posibilidad
de que se transmitan estas infecciones a través de la transfusiéon de los
hemoderivados es muy reducida®.

En caso de coinfeccion por VIH o VHC, el médico especialista indicara el
tratamiento farmacoldgico que realizar y los controles recomendados, asi
como pautas para llevar unos habitos de vida saludables.

En cualquier caso, la persona con hemofilia siempre debe consultar a su
médico la posibilidad de tomar alguna medicacién para otro problema
de salud con el objetivo de descartar posibles interacciones entre farmacos.

6. OTRAS PATOLOGIAS ASOCIADAS A LA EDAD7#
6.1. Insuficiencia renal

En las personas con hemofilia aumenta el riesgo de tener problemas re-
nales debido a las hemorragias internas, los farmacos antifibrinoliticos o
los antirretrovirales para tratar el VIH, que pueden provocar lesiones en el
rinén. Por ello, es importante vigilar la funcién renal mediante controles
periédicos en la unidad de referencia o en el centro de Atencién Primaria.

Igualmente, se deberdn controlar los factores de riesgo asociados a la insu-
ficiencia renal como la hipertension arterial, la dislipemia, la hematuria o las
piedras renales, e intentar evitar al maximo los farmacos que puedan danar
el rinén. En caso de duda, lo mejor es consultar con el médico.
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6.2. Hipertension arterial

Hay estudios que demuestran una incidencia mayor de hipertensién ar-
terial entre personas con hemofilia, posiblemente debido a los factores
citados anteriormente. La hipertension arterial es, a su vez, un factor de ries-
go para otras complicaciones vasculares, como las hemorragias cerebrales.
Aplicar las medidas higiénico-dietéticas recomendadas y cambiar los es-
tilos de vida reducen estos riesgos:

» Disminucion de peso a través del aumento del consumo de frutas y ver-
duras, y la reduccion del consumo de grasas.

» Restriccion del consumo de sal.

» Limitacion del consumo de alcohol.

» Aumento de la actividad fisica adecuada a sus limitaciones.

El médico de referencia es el responsable de valorar si necesita tratamiento
farmacologico para el control de la hipertension.

En las personas con hemofilia infectadas por VIH el manejo clinico de la
hipertension es similar al de la poblacion general; sin embargo, deben te-
nerse en cuenta las posibles interacciones farmacolégicas entre los anti-
hipertensivos y los antirretrovirales. En cualquier caso, el médico indica el
tratamiento adecuado para cada situacion.

6.3. Dislipemia

La poblacién con hemofilia tiene la misma incidencia de dislipemia que
el resto de la poblacion y debe tratarse con los mismos farmacos si no es
posible corregir esta alteracion siguiendo las pautas higiénico-dietéticas
comentadas anteriormente. El médico de cabecera tiene que darle indica-
ciones para su control y tratamiento.

6.4. Obesidad

Al igual que en el resto de la poblacion de los paises industrializados, la pre-
valencia de la obesidad entre las personas con hemofilia va en aumento. El
exceso de peso provoca una sobrecarga mecanica en las articulaciones
y puede agravar la artropatia hemofilica. A su vez, la artropatia limita la
actividad fisica, lleva al sedentarismo y ayuda a engordar. Por ello, es im-
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portante seguir una dieta equilibrada, asi como realizar conjuntamente un
programa de ejercicio fisico personalizado.

Los profesionales de la unidad de referencia, como el hematdélogo, el reha-
bilitador, el fisioterapeuta y el equipo de enfermeria, son las personas indi-
cadas para orientarle.

6.5. Diabetes mellitus

La prevalencia de la diabetes es la misma que en la poblaciéon gene-
ral y debe tratarse de la misma forma que las personas sin hemofilia,
pudiendo administrarse la insulina via subcutanea sin riesgo de san-
grados (Figura 2). La diferencia esta en realizar después de la puncion
para administrar la insulina una compresion de 2-3 minutos para evitar
la aparicion de hematomas locales y rotar las zonas de administracion
de la medicacion.

Tecnica de inyeccion

MUSCULO
Inyeccion adecuada Pellizco correcto Pellizco incorrecto

FIGURA 2. Técnica de administracion de insulina.

6.6. Osteoporosis

Existe una relaciéon directa entre la hemofilia con artropatia hemofilicay la
osteoporosis. La primera reduce la movilidad de la articulaciéon y ocasiona
pérdida osea. Para prevenir este problema es recomendable realizar una
actividad fisica y ejercicios adecuados al dano articular. Es posible tomar
suplementos de calcio y vitamina D, siempre con indicacion del médico
de cabecera.
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6.7. Problemas psicolégicos y psiquiatricos

La vida de los adultos con hemofilia y artropatias importantes puede verse
afectada por ciertas limitaciones fisicas, junto con la cronicidad del dolor, lo
que puede provocar ansiedad y depresion.

En los casos de depresion grave se debe tener en cuenta que hay farmacos
gue pueden aumentar el riesgo de sangrado por su mecanismo de ac-
cién. Por esta razon, es fundamental que el médico tenga constancia de la
hemofilia para elegir el tratamiento adecuado que evite interacciones y
efectos secundarios.

En cuanto al deterioro cognitivo asociado al envejecimiento, no hay estu-
dios que demuestren gque exista un mayor riesgo en las personas con he-
mofilia comparado con la poblacion general.

6.8. Problemas sexuales

Algunas secuelas derivadas de la artropatia hemofilica, como el dolor y la
rigidez articular, pueden afectar a la calidad de vida sexual del adulto con
hemofilia, sobre todo si el dolor y las contracturas afectan a las caderasy las
rodillas.

Otro problema asociado al envejecimiento es la disfuncion eréctil. En este
caso, es posible recurrir a farmacos sin riesgo ahadido para la persona con
hemofilia, siempre y cuando sea consultado previamente con su médico.

6.9. Cancer

La hemofilia no predispone, por si misma, a neoplasias malignas®. Los pro-
cesos oncolégicos deben ser manejados de igual manera que en la pobla-
cion general, aunque es importante tener en cuenta el mayor riesgo de
sangrado si fuera necesaria alguna intervencion quirdrgica.

En caso de cirugia, es imprescindible contactar con la unidad de referencia
para que el hematologo indique si es necesario pautar la administracion
extra de factor antes de realizar la intervencion o si fuera conveniente ajus-
tar la pauta en caso de que estuviera en régimen de profilaxis, ademas de
valorar la evolucion en todo momento.
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En caso de aparicién de estos o cualquier otro problema de salud que
no se haya descrito en esta guia, la principal recomendacién siempre es
consultar con el médico de referencia.
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