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Hemofilia:
gula practica
para enfermeria

| ASPECTOS BASICOS DE LA COAGULACION

1.1.- Introduccion

La hemostasia es un mecanismo de defensa que protege al organismo de las pérdidas

sanguineas que se producen tras una lesion vascular. Clasicamente la hemostasia se ha

dividido en primaria y secundaria. Dentro de la hemostasia primaria se encuentran los

componentes vascular y plaquetario. La hemostasia secundaria estd constituida por la @
coagulacién sanguinea. En el proceso de coagulacion se producen una serie de reaccio-

nes en cadena en las que participan varios tipos celulares y proteinas solubles de la sangre

con el objetivo de formar un coagulo para evitar la pérdida excesiva de sangre.

1.2.- Cascada clasica de la coagulacion

El proceso de la coagulacidon es complejo. Segun esta interpretacion, para que este pro-
ceso se produzca es necesaria la actividad de numerosos factores, que de forma secuen-
cial se van activando para provocar la coagulacién. Existen dos rutas de activacion de la
cascada de coagulacién, conocidas como via extrinseca y via intrinseca. Hacen referencia
al lugar donde se inicia la cascada de coagulacion: el interior de un vaso sanguineo (in-
trinseca) o fuera de un vaso sanguineo (extrinseca). La via extrinseca esta formada por el
factor tisular (FT) y el factor VII, y la via intrinseca, por los factores XII, XI, IX, y VIIl. Ambas
vias convergen en la activacion del factor Xa. El complejo protrombinasa, compuesto por
el factor Xa, Ca++ y factor Va, favorece la generacién de trombina a partir de la protrombi-
na en superficies fosfolipidicas. En el siguiente paso, a partir del fibrinégeno (una proteina

soluble del plasma) la trombina es capaz de generar fibrina, (una proteina insoluble) que
es el componente estructural del codgulo (Figura 1). Por lo tanto, el factor X es comun para
ambas vias.




Figura 1. Esquema simplificado de la cascada clésica de la coagulacién
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@ Reproducido con permiso de Paramo JA, et al. Rev Med Univ Navarra. 2009;53:19-23.

1.3.- Modelo celular de la coagulacion

La cascada clasica de la coagulacién sirve para explicar las pruebas clinicas de coagulacion
mas empleadas: el tiempo de protrombina (TP, via extrinseca) y el tiempo de tromboplas-
tina parcial activada (TTPa, via intrinseca). Sin embargo, la realidad es que ambas vias no
actuan de forma independiente. Asi, el complejo FT/VIla no solo activa el FX, sino también
el FIX. Por otra parte, las deficiencias en determinados factores, aunque acttien dentro de
la misma via, no conllevan el mismo riesgo de hemorragia.

Los componentes principales que participan en el modelo celular se resumen en
la (Figura 2).




Figura 2. Fases de la coagulacién segun la teoria celular
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Reproducido con permiso de Pérez-Gomez F et al. Rev Esp Cardiol. 2007; 60:1217-9.
Ca?+, calcio; FLa, fosfolipidos acidos; FT, factor tisular.

1.4.- Factores de coagulacion

Los factores de coagulacién son todas aquellas proteinas originales de la sangre que
participan y forman parte del codgulo sanguineo. Los factores de coagulacion son trece

(Tabla 1) y necesitan cofactores de activacion como el calcio y los fosfolipidos.

Tabla 1. Factores de la coagulacion

Factor Nombre

| Fibrinégeno
Il Protrombina
n Tromboplastina (tromboquinasa)
\% Calcio
Y Proacelerina (factor labil, globulina acelerada, Ac-G)
Vi Igual que el factor V (este término se utiliza generalmente)
Vil Proconvertina (factor estable, acelerador de la conversién de la protrombina del suero, SPCA)
Vil Globulina antihemofilica (factor antihemofilico A, AHG)
1X Componente de la tromboplastina del plasma (Factor Christmas, factor antihemofilico B, PTC)
X Factor Stuart-Provwer (autoprotrombina C)
Xl Antecedente de la tromboplastina del plasma (factor antihemofilico C, PTA)
Xl Factor Hageman (factor contacto, factor cristal, “glass factor”)
Xl Factor estabilizador de la fibrina (fibrinasa, factor Laki-Lorand)
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Existen diversas enfermedades derivadas de fallos en algunos de los elementos que par-
ticipan en el proceso de coagulacion. Pueden tener un origen genético o no y ser reversi-
bles o no. Los factores de coagulacién son esenciales para que se produzca la coagulacion,
y su ausencia puede dar lugar a trastornos hemorréagicos graves. Entre los mas importan-
tes se encuentran:

« Déficit de FVIII: su ausencia produce hemofilia A
« Déficit de FIX: su ausencia provoca hemofilia B
« Déficit del FvW: su ausencia provoca la enfermedad de von Willebrand

- HEMOFILIAY ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND

2.1.- HEMOFILIA
Epidemiologia

La hemofilia es una enfermedad de origen genético, de herencia recesiva y ligada al cromo-
soma X, en la que se encuentran alterados los genes que codifican los factores hemostaticos
Vil y IX. La prevalencia aproximada es de 1 caso/10.000 varones para la hemofilia Ay de
1/50.000 para la hemofilia B. La enfermedad se hereda en aproximadamente un 70% de los
casos, mientras que en el otro 30% es consecuencia de una mutacién “de novo”, que sera he-
redada en su descendencia con el mismo patron recesivo ligado al cromosoma X (Figura 3).

Figura 3. Patrones de herencia en la hemofilia
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Reproducido con permiso de Garcia-Chavez J, et al. Gac Med Mex. 2013; 149:308-21.




Clasificacion de la hemofilia

Las hemofilias se clasifican segun el porcentaje de actividad de factor en la sangre que
tenga el paciente (Tabla 2).

Tabla 2. Clasificacion de la hemofilia

Nivel Porcentaje de actividad del factor en la san

Rango normal 50-150%

Hemofilia leve 5-40%

Hemofilia moderada 1-5%

Hemofilia grave <1%
Clinica

La hemofilia se caracteriza por la aparicion de hemorragias internas y/o externas debido a
la deficiencia total o parcial del factor de coagulacion FVIII (hemofilia A) o FIX (hemofilia B).
Cuando hay carencia o déficit de algun factor de coagulacion, la sangre tarda mas tiempo
en formar el codgulo y, aunque este llegue a formarse, no es lo suficientemente consisten-
te para detener totalmente la hemorragia.

Estos eventos hemorragicos pueden ser espontaneos y postraumaticos. La mayoria de
las hemorragias tienen lugar en las articulaciones (hemartros), particularmente en las
rodillas, los codos y los tobillos (Figura 4); y en los musculos (hematomas musculares),
especialmente del brazo, del antebrazo, el musculo psoas, musculos de la pantorrilla, etc.)

Figura 4. Principales sitios de afeccion articular en la hemofilia

g J
Reproducido con permiso de Garcia-Chavez J, et al. Gac Med Mex. 2013; 149:308-21.
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Aunque el hemartros y el hematoma muscular son las manifestaciones mas frecuentes,
los sangrados pueden producirse en cualquier parte del cuerpo (epistaxis, gingivorragias,
hemorragias digestivas, hematomas, etc.). De estas hemorragias, la mas grave es la hemo-
rragia intracraneal.

ARTROPATIA HEMOFILICA
Es la degeneracion de las estructuras articulares como consecuencia de
sangrados repetidos en una misma articulacion (articulacion diana) (Figura 5).

Figura 5. El proceso de afeccion articular crénica en la hemofilia

Estadio 1 Estadio 2

Estadio 3 Estadio 4 Estadio 5

Diagnéstico

Para poder realizar un diagndstico adecuado deberd tenerse en cuenta la historia clinica
del paciente, incluyendo la semiologia de la hemorragia, la exploracién fisica y los antece-
dentes familiares (hemorragias en familiares y patron de herencia), asi como los exdmenes
de laboratorio, tanto de cribaje como confirmatorios.

Los exdmenes de laboratorio para el diagnéstico de la hemofilia A se resumen a continuacién:

A) TTPa ALARGADO

B) DOSIFICACION DE FVIII:

Los métodos utilizados para determinar los niveles de FVIII son los coagulativos (en una
etapa o en dos) y los cromogénicos.




B.1.- Métodos coagulativos (FVIII:C):
B.1.1.- Método coagulativo en una etapa (one-stage assay)
B.1.2.- Método coagulativo en dos etapas

B.2.- Método cromogénico (FVIII:Cr)

El diagndstico de la hemofilia B es mas sencillo y se realiza por la clinica, el TTPa alargado
y la dosificacion del FIX por métodos coagulativos.

2.2.- ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND
Epidemiologia

Estos pacientes presentan alteraciones en el factor von Willebrand (FvW), que es un fac-
tor que favorece la aglutinacion de las plaquetas durante la formacién del coagulo tras
la lesion de un vaso sanguineo.

Clasificacion de la enfermedad de von Willebrand

Hay tres tipos principales de enfermedad de von Willebrand.

La enfermedad de von Willebrand se clasifica en:
A.- Déficit cuantitativo de FvW

Tipo 1: Déficit parcial de FvW. Es la forma mas comun.
Tipo 3: Déficit completo de FvW. Es la mas grave.

B.- Déficit cualitativo de FYW

Tipo 2: Se caracteriza por un defecto en la estructura del FvW.
Los sintomas generalmente son moderados.

«Tipo 2A

+Tipo 2B:
-Tipo 2M
-Tipo 2N

{Como se adquiere la enfermedad de von Willebrand?

La enfermedad de von Willebrand generalmente se hereda. Se transmite a través de los
genes de cualquiera de los padres a los hijos de cualquier sexo. No estd ligada a una alte-
racion del cromosoma X.




Clinica

Muchas personas con enfermedad de von Willebrand presentan pocos o ninguin sintoma;
son las afecciones menos graves. Los casos més graves pueden tener problemas hemorra-
gicos mas frecuentes e importantes.

Los principales sintomas son:

o Propensién a desarrollar hematomas

» Hemorragias nasales frecuentes o prolongadas

» Hemorragia de las encias

» Hemorragia prolongada en pequeiios cortes

» Periodo menstrual abundante o prolongado

» Hemorragias en el tracto gastrointestinal superior e inferior

» Hemorragia prolongada después de lesiones, cirugias, trabajos dentales o partos

Hay mas mujeres que varones con sintomas de esta enfermedad.
Diagnéstico:

El diagnéstico se hace por la historia clinica de sangrado, los antecedentes familiares y los
test de laboratorio, que incluyen pruebas de cribaje (screening), especificas, y discrimina-

@ tivas. @

‘ TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA

3.1.- Principios generales en el tratamiento
del paciente con hemofilia

Los objetivos principales del tratamiento son prevenir y tratar las hemorragias, principal-
mente con el factor de coagulacion deficiente especifico.

El régimen del tratamiento de las hemofilias A y B puede ser de dos tipos (Tabla 3):

A. A demanda: tratamiento del sangrado en el momento que ocurre, infundiendo pro-
ductos para reemplazar el factor de coagulacion faltante

B. Profilaxis: es el tratamiento sustitutivo continuado, generalmente de larga duracion,
mediante la administracion intravenosa de concentrados de factor dos o tres veces
por semana con el objetivo de mantener los niveles de FVIIl o FIX por encima de 1Ul/
dly, de este modo, prevenir la aparicion de hemorragias espontaneas y el desarrollo
de artropatia hemofilica.




Tabla 3. Protocolos de terapia con factores de coagulacién

Protocolo Definicion
Tratamiento a de-
manda (durante los
episodios)

Tratamiento que se administra en caso de hemorragia clinica-
mente evidente

Tratamiento regular y continuo que comienza a administrarse
Profilaxis en ausencia de enfermedad articular osteocartilaginosa docu-
primaria mentada y antes de una segunda hemorragia en alguna arti-
culacién grande y antes de los 3 anos de edad

Tratamiento regular continuo que comienza a administrarse
después de 2 o mas hemorragias en alguna articulacién gran-
de y antes del inicio de enfermedad articular documentada

Profilaxis
Profilaxis secundaria

continua Profilaxis Tratamiento regular continuo que comienza a administrarse
terciaria tras el inicio de la enfermedad articular
Profilaxis
intermi- Tratamiento que se administra durante periodos no superio-
tente o res a 45 semanas por aino
periddica

Datos procedentes de Hubbard AR et al. J Thromb Haemost. 2013;11:988-9. Srivastava A et al. Guidelines for the
management of hemophilia. Haemophilia. 2013;19:e1-47.

Es importante destacar que existen muchos protocolos de tratamiento, por lo que las
vias de administracion y las frecuencias de la dosis deben individualizarse en funcién
de la edad, el acceso venoso, el fenotipo hemorragico, la actividad y la disponibilidad
de concentrados de factor de coagulacion. Se recomienda aplicar la profilaxis por la
manana a fin de cubrir las actividades del dia.

3.2.- Tratamiento de las hemorragias en el paciente
con hemofilia

La hemorragia en el paciente con hemofilia supone siempre una urgencia. La canti-
dad de factor necesario se calcula segun el peso del paciente y las necesidades que tiene
de aumentar el porcentaje de los factores deficitarios. El porcentaje normal de factores VIl
y IX se situa entre el 50% y el 150%.

3.2.1.-Tipos de concentrados

En la actualidad, la administracion de los factores de la coagulacién constituye la base del
tratamiento de las coagulopatias congénitas.

Estos se obtienen a partir del fraccionamiento de plasma de donantes sanos (factor plas-
matico) o bien mediante procedimientos biotecnoldgicos (factor recombinante). (Tabla 4).




3.2.2.- Praxis de enfermeria
Concentrados de FVIll y FIX

Concentrados de FVIII

Los concentrados de factor VIIl se presentan en dosis que varian entre 250 y 3.000 unidades
cada uno. Se estima que, en ausencia de inhibidores, por cada unidad por kilogramo de
peso (U/kg) de FVIII que se administre por via intravenosa, se incrementara el nivel plasma-
tico de dicho factor en 2 Ul/dl. Para el calculo de la dosis se recomienda emplear la siguiente
férmula: (peso del paciente [Kg] x 0,5 x aumento deseado del nivel de factor [Ul/dI]). Para
evitar los efectos secundarios debidos a una infusién intravenosa rapida del concentrado,
esta debe ser lenta, aproximadamente a un ritmo <3 ml/minuto en el adulto y <100 uni-
dades/minuto en los nifios pequeios.

Concentrados de FIX

Existen dos tipos de concentrados de FIX: los puros, que solo contienen FIX 'y que pueden
ser derivados del plasma o recombinantes; y aquellos concentrados que ademas contie-
nen otros factores (ll, VI, IXy X) denominados concentrados de complejo de protrombina.
En los pacientes con hemofilia B, siempre seran preferibles los puros.

Los concentrados de FIX se presentan en dosis que varian entre 250 y 2.000 unidades cada
uno. Por cada unidad/kg de FIX que se administre por via intravenosa, se incrementard el
nivel plasmético de dicho factor en 1 Ul/dl. El FIX recombinante tiene una respuesta menor
que los productos derivados del plasma, con incrementos de aproximadamente 0,8 Ul/dI
en adultos y 0,7 Ul/dl en nifos, por cada unidad/kg de FIX. Para calcular la dosis, se multi-
plicara el peso en kg del paciente por el aumento deseado del nivel de factor en Ul/dl. La
infusion intravenosa del concentrado debe ser lenta, aproximadamente a una velocidad
<3 ml/minuto en adultos y <100 unidades/minuto en nifios pequefos. La velocidad de-
beria reducirse a la mitad en caso de emplear concentrados de complejo de protrombina.

Conservacion

La mayoria de los factores de coagulacion deben conservarse en nevera (entre 2°Cy
8 °C). En caso de rotura de la cadena de frio la caducidad de los factores se reduce, por lo
que se debera consultar en la ficha técnica de cada producto el nuevo periodo de cadu-
cidad. Ademas, deberd anotarse la nueva fecha de caducidad en el embalaje exterior (Ver
Tabla 4). En el caso de tener que mantenerse a temperatura ambiente, se recomienda
no superar los 25 °C 0 30 °C. No congelar, por lo que se debe tener especial cuidado de no
situarlos pegados a la parte posterior de la nevera.




Tabla 4. Temperaturas maximas permitidas y periodo de caducidad a
temperatura ambiente (segun las fichas técnicas de los diferentes concentrados de factor)

Concentrados de factor T2 ambiente
Concentrados de FVIIl recombinante
Kogenate® Bayer (octocog alfa) <25 °C durante 12 meses

<25 °C durante 3 meses, después
no volver a refrigerar

<25 °C durante 6 meses, después
no volver a refrigerar

ReFacto AF® (moroctocog alfa)

Advate® (octocog alfa)

Helixate NG® (octocog alfa) <25 °C durante 12 meses

NovoEight® Novonordisk <30°C un solo periodo de hasta 9 meses

Nuwiqg® Octapharma <25°C un Unico periodo no superior a 1 mes
Concentrados de FVIII derivados del plasma

Fanhdi ® <30 °C durante 3 afos

Haemate P <28 fechs decaducided

Beriate P® <25 °Cdurante 1T mes

Wilate® <25 °C durante 2 meses

Haemoctin® <25°C

Concentrados de FIX recombinante

<30 °C fecha de caducidad
indicada en etiqueta

Concentrados de FIX derivados del plasma

Benefix® (Nonacog alfa)

Factor X G
o]
Berinin P de::tféscniuvrglnvt:rsa rr:?rsigsérar
[o]
Immunine® de:p?lféscngu\;gnfri rr\:f?"rsiegzjse’rar
O
Mononine® des;isés%g%galcg : r:erf7|1'ieggsc'arar
Octanine® <25 oC fecha de caducidad indicada en la etiqueta
Feiba® <25 oC fecha de caducidad indicada etiqueta
<25 °C fecha de caducidad indicada en la etiqueta
Factor Vlla (eptacog alfa activado) 25-30 °C durante 12 meses
30-40 °C durante 6 meses
Factor X No es posible mantener a T2 ambiente
Factor XI No es posible mantener a T2 ambiente
Factor XIll (catridecacog) No es posible mantener a T2 ambiente
Prothromplex® <25°C hasta 6 meses
Riastap® <25 oC fecha de caducidad indicada en la etiqueta

Para mayor informacién consultar las fichas técnicas de los diferentes factores de coagulacién.

Ta, temperatura.

I

—
® |
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3.3.- Otros farmacos utiles en el tratamiento
de las hemorragias en el paciente con hemofilia

Ademas de los concentrados de factores VIl y IX hay otros productos farmacolégicos que
pueden ser utiles en el manejo de la hemofilia.

DESMOPRESINA (DDAVP)

Es una sustancia sintética andloga a la vasopresina (hormona antidiurética o ADH), que
actua induciendo la liberacion de FVIIl y factor von Willebrand (FvW) de las células endo-
teliales al torrente sanguineo, elevando asi los niveles plasmaticos de estos factores, pero
sin aumentar los de FIX.

Desmopresina tiene diferentes presentaciones, aunque las mas utilizadas en el trata-
miento de la hemofilia son:

Ampollas de T ml con 4 pg de desmopresina acetato, inyectable para administracién
intravenosa

« Frasco con 2,5 ml de solucién para pulverizacion nasal de 1,5 mg/ml. Cada pulsacién
libera 150 pg de desmopresina acetato

La conservacion de este farmaco, en la presentaciéon de ampolla, debe ser en nevera a
temperatura 2 °Cy 8 °C. La presentacién de pulverizador nasal puede conservarse a una
temperatura no superior a 25 °C, aunque tras la primera apertura el periodo de validez del
farmaco sereduce a 6 meses. Anotar nueva fecha de caducidad en el envase.

INSTRUCCIONES DE USO

Este farmaco puede utilizarse tanto en la preparacion previa a intervenciones quirurgicas
o pruebas terapéuticas que entrafien riesgo de sangrado (gastroscopias, puncién lum-
bar...), como para el tratamiento de hemorragias en pacientes con hemofilia A leve y en-
fermedad von Willebrand tipo | (con una actividad de FVIII:C >5%).

El incremento de los niveles de FVIII:C puede ser de hasta 5 veces los niveles basales. Sin
embargo, la respuesta al tratamiento es individual, por lo que es aconsejable realizar una
prueba terapéutica previa para comprobar la respuesta individualizada en cada paciente.

Puede repetirse la dosis inicial 2 o 3 dias consecutivos a intervalos de 24 h. Sin embargo,
la eficacia del tratamiento disminuird, ya que el incremento del FVIII se obtiene a partir de
los depdsitos contenidos en las células.




Desmopresina ampollas 4 ug

Cargue en una jeringa el contenido de las ampollas que corresponda a la dosis pautada
Disuelva en 50-100 ml de suero fisiologico

Témense las constantes previas

Canalice una vena periférica para la administracion intravenosa del tratamiento. Se
recomienda inyectar mediante infusién lenta en 30-45" En caso de disponer de bomba
de infusion el ritmo seria 133 ml/h

5. Témense las constantes después del tratamiento

HwnN =

Desmopresina para pulverizacion nasal de 1,5 mg/ml

Quite el tapon protector del aplicador

Sujete el frasco con los dedos pulgar, indice y medio como se indica en la Figura 6.1
Purgue el circuito presionando el dosificador hasta que se visualice la salida del farmaco
Incline ligeramente la cabeza hacia atras mientras se inserta el aplicador directamente en

H W =

el orificio nasal como se indica en la Figura 6.2. Inicie la nebulizacién tapando, simultanea-
mente, el otro orificio nasal. Inhale suavemente el producto en cada dosificacién
Repita la administracion en el otro orificio nasal, cuando sea necesario (Figura 6.3)

w

6. Vuelva a colocar el tapdn protector. Almacene el frasco siempre en posicién vertical

Figura 6. Administracién de desmopresina para pulverizacién nasal

Figura 6.1 Figura 6.2 Figura 6.3

Imagen extraida de Google

EFECTOS SECUNDARIOS

Los efectos secundarios son los siguientes:

« rubor facial, molestias oculares como picor

« frio en extremidades, especialmente en aquella por la que se esta administrando el
tratamiento

+ cansancio
« molestias géstricas: dolor de estémago, nduseas
« en las presentaciones con aerosol nasal: congestién nasal, rinitis y epistaxis

+ hiponatremia
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Estos efectos son transitorios y su aparicion tiene relacion directa con la velocidad de in-
fusién. De ahi que se aconseje la infusién lenta. Si durante la infusién las manifestaciones
son muy molestas, puede reducirse aun mas la velocidad. Infundir en 1 hora.

Es aconsejable reducir la ingesta hidrica 1 hora antes del tratamiento y hasta 8 horas des-
pués para evitar la retencion de liquidos. Tener especial cuidado en niflos. Debemos con-
trolar la presion arterial previa y posterior al tratamiento.

CONTRAINDICACIONES

Desmopresina esta contraindicada en:

« mujeres embarazadas

« personas con enfermedades cardiovasculares, hipertension arterial no controlada o ar-
terioesclerosis

« personas mayores de 70 aflos y menores de 2 aios.

FARMACOS ANTIFIBRINOLITICOS (Amchafibrin® y Caproamin®)

Acido tranexamico o Amchafibrin® y 4cido épsilon-aminocaproico o Caproamin® son far-
@ macos que pertenecen al grupo de medicamentos denominados antifibrinoliticos.

Amchafibrin® se presenta en ampollas inyectables de 500 mg en 5 ml y Caproamin® en
ampollas de4gen 10 ml.

Su conservacién es a temperatura ambiente no superior a 25 °C. Deben mantenerse en
el embalaje original.

Se utilizan en el tratamiento y prevencién de hemorragias anormalmente excesivas y es-
tdn indicados como tratamiento coadyuvante en pacientes con hemofilia A, hemofiliaBy
enfermedad de von Willebrand con sangrados orofaringeos, gastrointestinales o metro-
rragias.

Son muy utiles también como enjuague bucal en caso de manipulaciones dentales o san-
grados de mucosa bucal en general.

También como tratamiento y profilaxis de las hemorragias post-quirtrgicas en las que se
sospeche un aumento de la fibrindlisis local o general.

En hemofilia se usan habitualmente por via oral y la dosis suele ser entre 3-6 ampollas/

dia a intervalos regulares (1 o 2 ampollas cada 8 horas). La dosis se calcula en funcién del
peso del paciente.
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Se pueden administrar en monoterapia o en combinacion con los factores de sustitucion,
pero no en pacientes con deficiencia de FIX en tratamiento con concentrados de pro-
trombina. En estos casos aumentaria el riesgo de tromboembolismo, por lo que deberia
esperarse por lo menos 12 horas tras la Gltima dosis.

Se han de utilizar con precaucién en personas con la funcién renal alterada y si presenta
hematuria por la posible formacién de trombos que impedirian la salida de la orina.

Si se toman anticonceptivos orales, aumentaria el riesgo de trombosis.

3.4.- Manejo de las hemorragias en el paciente con hemofilia

Cuando se produce una hemorragia articular o muscular el acimulo de sangre provoca dolor
e inflamacion. El tratamiento de las hemorragias debe iniciarse lo mas rapido posible (Tabla 5).

Si el paciente presenta hemartrosis (la manifestacién clinica mas frecuente), el tratamien-
to debe ser precoz, para evitar lesiones articulares degenerativas posteriores.

Como medida de soporte ante una hemorragia, es importante aplicar los siguientes pro-
cedimientos: @

RICE R:Rest (Reposo articular)
I: Ice (Hielo)
C: Compression (Vendaje compresivo solo en caso de hemartros)
E: Elevation (Elevacion de la extremidad)

Las hemorragias intracraneales y del sistema nervioso central deben ser tratadas de ma-
nera inmediata e intensiva.

En caso de hematuria, el paciente debe guardar reposo e ingerir abundantes liquidos. En
caso de hemorragia digestiva, la endoscopia es de gran utilidad.

Después de una hemorragia, debe intentarse la reanudacién gradual de la actividad fisica.
En este contexto, la fisioterapia o la rehabilitacion son especialmente importantes para
la recuperacién funcional tras un episodio de hemorragia musculoesquelética o para pa-
cientes con artropatia hemofilica establecida. En general, se debe fomentar la practica de
actividades fisicas para promover una buena condicién fisica y un desarrollo neuromus-

cular normal.




Tabla 5. Recomendaciones de nivel pico de factor plasmatico y de la duracién de
la administracion segtin el tipo de hemorragia

HEMOFILIA A HEMOFILIA B

NIVEL NIVEL
DESEADO DESEADO
TIPO DE HEMORRAGIA (uIDL) DURACION (DIAS) (UIDL) DURACION (DIAS)
Articular 40-60 1-2, puede ser mas sila 40-60 1-2, puede ser mas sila
respuesta es inadecuada respuesta es inadecuada
Muscular superficial /sin |  40-60 2-3,avecesmassila 40-60 1-2, aveces mas sila
compromiso nervioso respuesta es inadecuada respuesta es inadecuada
(excepto iliopsoas)
lliopsoas y muscular
profundo con lesion
nerviosa o considerable
pérdida de sangre
«inicial 80-100 1-2 60-80 1-2
+ mantenimiento 30-60 3-5, a veces mas como 30-60 3-5, a veces mas como
profilaxis secundaria profilaxis secundaria
durante fisioterapia durante fisioterapia
SNC/cabeza
«inicial 80-100 1-7 60-80 1-7
+ mantenimiento 50 8-21 30 8-21
Cuello y garganta
«inicial 80-100 1-7 60-80 1-7
+ mantenimiento 50 8-14 30 8-14
Gastrointestinal
«inicial 80-100 7-14 60-80 7-14
+ mantenimiento 50 30
Renal 50 3-5 40 35
Laceracion profunda 50 5-7 40 5-7
Cirugia (mayor)
« preoperatorio 80-100 60-80
« postoperatorio 60-80 1-3 40-60 1-3
40-60 4-6 30-50 4-6
30-50 7-14 20-40 7-14
Cirugia (menor)
+ preoperatorio 50-80 50-80
« postoperatorio 30-80 1-5, seguin el tipo de 30-80 1-5, seguin el tipo de

procedimiento

procedimiento

Reproducido con permiso de Srivastava A et al. Guidelines for the management of hemophilia. Haemophilia. 2013;19:e1-47.




3.5.- Inhibidores

En ocasiones, tras la administracion de factores de la coagulacidn (FVIIl y FIX), el sistema
inmunitario reconoce a estas proteinas como extrafnas y produce anticuerpos (IgG) deno-
minados inhibidores, los cuales son capaces de neutralizar el factor administrado hacien-
do que el tratamiento sea ineficaz.

Actualmente, esta es la mayor complicacién en el tratamiento de los pacientes con hemofilia.

Las recomendaciones para evaluar la presencia de inhibidores son las siguientes:

» Nifos:
- Una vez cada 5 dias de exposicion hasta los 20 dias de exposicion.
- Una vez cada 10 dias de exposicién entre los 21 y 50 dias de exposicion.
» Al menos dos veces por afo hasta los 150 dias de exposicion.
- Adultos:
- Con mas de 150 dias de exposicion: en caso de falta de respuesta en un paciente que
anteriormente respondia al tratamiento.
- En todos los pacientes que hayan sido tratados intensivamente durante mas de 5 dias, dentro
de las cuatro semanas de la ultima infusion.
« Antes de cirugias o si los analisis de recuperacién no muestran los resultados esperados,
asi como cuando la respuesta clinica al tratamiento de la hemorragia es menor a la esperada
durante el postoperatorio.

3.6.-Vacunas
Zona de aplicacion de las vacunas

Las vacunas inyectables deben administrarse en las zonas de menor riesgo de lesion ner-
viosa o vascular. Las vacunas suelen tener volimenes pequeios (de hasta 1cm?), por lo
que pueden administrarse en las siguientes zonas:

1. La cara anterolateral del muslo, en la zona del vasto externo, en ninos menores de un
ano. Algunos profesionales siguen administrandolas en esta zona hasta los 18 meses.

2. La parte superior del brazo, en la region deltoidea, en nifios mayores de un afo y adultos.
NO se recomienda la administracién de vacunas en la region glutea por los siguientes motivos:

« Se corre riesgo de lesion del nervio ciatico.

« Los nifos que no deambulan tiene una elevada proporcién de grasa en la zona. Si
administramos la vacuna en tejido graso subcutaneo, podria disminuir la inmuno-
genicidad de la misma.

- Enlos lactantes queda después cubierto por el pafial, hecho que puede facilitar la
infeccion local posterior.

Las vacunas en general suelen pincharse via intramuscular. No obstante, en los pacientes
hemofilicos, que tienen un trastorno en la coagulacion, estaria indicado administrarlas via
subcutanea para evitar que se produzca un hematoma muscular.
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Debe evitarse la administracion de concentrados de factor el mismo dia de la administra-
cién de vacunas. Se recomienda, si es posible, separar 24-48 horas su administracion para
reducir el riesgo de aparicion de anticuerpos contra el concentrado de factor.

Técnica

+ Lavese las manos.

« Prepare el material necesario y la vacuna segun las recomendaciones del prospecto.

« Elija el lugar donde se realizard la puncion. La piel debe estar sana, sin lesiones ni infla-
macion y sin vasos sanguineos visibles.

« Pdéngase los guantes.

« Una vez localizado donde pinchar, limpie la piel con un antiséptico y deje secar.

« Tome una pizca de piel con los dedos indice y pulgar (Figura 7).

Figura 7. Pellizco de la piel e insercién de la aguja para vacunas inyectables

« Introduzca la aguja con el bisel hacia arriba con un dngulo de 45° respecto a la piel
(Figura 7).

« Aspire levemente. Si no sale sangre, administre la vacuna lentamente.

+ Suelte la piel y retire la aguja rapidamente. Comprima con una gasa en el sitio de pun-
cién durante al menos 5 minutos para evitar sangrados. Si al cabo de estos minutos, al
retirar la gasa, continlia sangrando, siga haciendo compresion hasta que cese el san-
grado. Aplique frio local protegiendo la piel.

+ Recoja el material empleado adecuadamente.

« Lavese las manos después del procedimiento.

Posibles efectos adversos

Locales

Dolor, induracién, eritema y calor en la zona de puncién.

Sistémicos

Seran los propios de cada vacuna administrada, aunque como efectos generales mas
frecuentes pueden destacarse los siguientes: fiebre, somnolencia, irritabilidad, males-
tar general, dolor de cabeza...

Ante la aparicidn de estos efectos adversos, se aconseja acudir a un centro sanitario
para descartar que la reaccion local no sea un hematoma. Aplicar frio local (crioterapia)
sobre la zona inflamada.

Para los efectos secundarios sistémicos, puede administrarse un antitérmico tipo para-
cetamol.
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- /1 ADMINISTRACION

4.1.- Administracion de factores de la coagulacion

4.1.1.- Preparacion del profesional

» Preparar material necesario para la técnica.
» Comprobar farmaco y dosis a administrar.
 Realizar lavado higiénico de manos.

4.1.2.- Preparacion del paciente

» Preguntar nombre y apellidos.
« Comprobar que los datos del paciente corresponden con los de la medicacién
y dosis pautada.
 Informar al paciente y/o cuidador del procedimiento. Procurar disminuir los
miedos y fomentar la seguridad.
» Proporcionar un ambiente tranquilo e intimo en la medida que sea posible.
» Colocar al paciente en la posicién mas adecuada, preferentemente sentado en @
un lugar cémodo y luminoso. Mantener la extremidad sobre una superficie pla-
na o soporte adecuado.

4.1.3.- Material necesario

o Batea

» Gasa

« Solucién antiséptica para la limpieza de la piel

o Palomitade25G

« Cinta de compresiéon

« Jeringa con el factor de coagulacion

« Jeringa cargada con suero fisioldgico (se recomienda que sea de tamaio dife-
rente a la del factor para evitar errores)

« Guantes no estériles de un solo uso

o Aposito oclusivo o tirita

« Contenedor rigido para desechar las agujas




4.2.- Ejecucion
4.2.1.- Preparacion o reconstitucion del factor
El factor de coagulacion puede tener diferentes presentaciones:

« Vial liofilizado/vial disolvente
« Vial liofilizado/jeringa precargada con disolvente
« Jeringa precargada con liofilizado y disolvente

Cada fabricante indica de forma detallada en la ficha técnica del
farmaco el procedimiento a seguir para su correcta reconstitucion,
ademads de incluir el material necesario en el envase.

A continuacién se describe el proceso de una forma genérica:

1-Comprobar nombre del farmaco y dosis prescrita. Retirar el factor de la nevera
unos minutos antes para atemperarlo, pero sin superar los 25 °C.

2-Comprobar fecha de caducidad. No utilizar después de la fecha indicada en la
etiqueta o en el embalaje en caso de haber sido almacenado a temperatura

@ ambiente.

3-Realizar un lavado higiénico de manos. Preparar una zona de trabajo limpia.
Tanto la reconstitucion como la administracién de este medicamento deben
realizarse en condiciones asépticas.

4-Para la reconstitucidon del farmaco, utilizar inicamente el material incluido en
cada envase. Si alguno de los componentes esta abierto o danado, no usarlo.
En caso de tratarse del disolvente el elemento dafiado, no utilizar otro que no
haya sido suministrado por la misma casa comercial.

5-Desprecintar los viales (liofilizado y/o disolvente), desinfectando los tapones
con una toallita de alcohol.

6- Utilizar los adaptadores o trasvasadores para transferir el disolvente (vial o je-
ringa precargada) al vial del liofilizado. Comprobar que se haya transferido la
totalidad del disolvente.

7-Girar suavemente el vial, sin agitar (para evitar espuma) hasta la total disolu-
cién. En caso de que se produzca espuma, dejar reposar unos minutos para que
desaparezca. Después de la reconstitucién la solucion debe ser transparente,

incolora y no presentar particulas en suspension.

8- Transferir la solucion resultante a una jeringa. Colocarla sobre la batea ya pre-
parada de forma que la punta no toque ninguna superficie y evitar asi su con-
taminacién.




Para la reconstitucion, utilizar solo la jeringa precargada que se encuentra en el enva-
se. Para la administracion, es posible utilizar otras jeringas estériles desechables con

cierre Luer.

Tras su reconstitucion, desde el punto de vista microbioldgico, el farmaco debe utilizarse
inmediatamente, aunque es estable quimica y fisicamente durante un periodo variable

(Tabla 6).

Tabla 6. Tiempo de estabilidad del factor reconstituido

Factor Estabilidad del factor reconstituido
Kogenate® Bayer (octocog alfa) 3 horasaTa
ReFacto AF® (moroctocog alfa) 3 horasaTa
Advate® (octocog alfa) 3 horasaTa
Helixate NG® (octocog alfa) 3 horasaTe
Fanhdi® ( FVIII/ FvW) 24 horas entre 2-8 °C
Haemate-P® 3 horasaTa
Beriate-P® Uso inmediato
Octanate® Uso inmediato
Wilate® 12 horasaTe
Haemoctin® Uso inmediato
Benefix® (Nonacog alfa) 3 horasaT?
Factor IX Grifols 3 horasaT?
Berinin P® 8 horasaTa
Immunine® Uso inmediato
Mononine® Uso inmediato
Octanine® 24 horas refrigerado
Feiba® Uso inmediato
Factor Vlla (eptacog alfa activado) 24 horas entre 2-8 °C
Factor X 8 horas aT?
Factor XI 24 horas a 25°C

Factor XlII (catridecacog)

Uso inmediato

Prothromplex®

3 horas mas 25 °C

Riastap® 8horasaTa
Nuwiq® 24 horasaTa
NovoEight® 24 hs entre 2-8°y 4 hs a <30°C

Ta, temperatura ambiente




4.3.- Administracion

- Ponerse unos guantes de un solo uso.

- Cargar con suero fisioldgico la otra jeringa o utilizar jeringa ya precargada.

- Desprecintar la palomita de su envoltorio original. Purgar la tubuladura
de la palomita con suero fisiolégico. Pinzar el circuito y realizar el cambio
de jeringa conectando la jeringa que contiene el factor de coagulacion.

- Colocar la cinta compresiva unos 3 cm por encima del lugar elegido para
la puncién. Indicar al paciente que abra y cierre la mano para aumentar
la presion venosa y facilitar la visualizacion de las venas.

- Escoger una vena con suficiente calibre que presente la piel sana, esto
es, sin inflamaciones ni heridas. Desinfectar la zona con una solucién
antiséptica realizando circulos concéntricos desde el centro hacia fuera
y dejar secar.

- Canalizar la vena seleccionada y comprobar que existe reflujo sangui-
neo en la tubuladura mediante aspiracién, procurando que la sangre no
entre en contacto con el factor dentro de la jeringa.

- Retirar la cinta compresiva.

- Infundir el factor de coagulacién mediante infusion lenta, unos 2-3 ml/

® minuto (Tabla 7). Detener la infusién si se observa alguna anomalia
como dificultad al paso, dolor o edema en torno al punto de puncién, ya
que podria haberse extravasado. En ese caso retirar la palomita, hacer
presiéon sobre el punto de puncién y buscar otra vena para la adminis-
tracién de la totalidad del tratamiento.

- Realizar cambio de jeringa una vez finalizada la infusién pinzando la tu-
buladura. Retirar el aire que haya podido quedar en la tubuladura me-
diante aspiracién e infundir 2 ml de suero fisiolégico para asegurarse
que se administra la totalidad de la dosis prescrita.

- Retirar la palomita mediante un movimiento controlado suave y conti-
nuo. No ejercer presién sobre el lugar de la puncidn mientras se retira la
aguja para evitar lesionar la pared del vaso.

- Presionar con una gasa sobre el punto de insercién de la aguja durante
unos minutos hasta que cese el sangrado. Cuando se haya utilizado una
vena de la flexura del codo, mantenerlo el brazo extendido mientras se
aplica dicha presion.

- Colocar el apésito.

- Realizar lavado higiénico de manos una vez recogido y desechado el
material utilizado.
ilmportante!: en este tipo de pacientes la presiéon posterior a la pun-
cion debe realizarse por un tiempo mas prolongado del habitual.




Tabla 7. Velocidad de infusién de los concentrados segun las fichas técnicas respectivas

Factor Velocidad de infusion

Kogenate® Bayer (octocog alfa)

Méx 2 ml/min

ReFacto AFe (moroctocog alfa)

Varios minutos

Advate® (octocog alfa) Max 10 ml/min
Helixate NG® (octocog alfa) Max 2 ml/min
Fanhdie (FVII/ FvW) Max 10 ml/min
Haemate Pe (FVIIl/ FvW) Max 4 ml/min
Beriate-Pe (FVIII) Lentamente
Octanatee® (FVIII) 2-3 ml/min
Wilatee (FVIIl/ FvW) 2-3 ml/min
Haemoctin® (FVIII) 2-3 ml/min
Benefix® (nonacog alfa) Max 4 ml/min
Factor IX Grifols ( FIX) 3 ml/ min
Berinin Pe (FIX) Lentamente
Immuninee (FIX) Max 2 ml/min
Mononine® (FIX) Max 2 ml/min
Octaninee (FIX) 2-3 ml/min
Feiba® (complejo coagulante antiinhibidor) 2 Ul/kg/min
Factor Vlla (eptacog alfa activado) Lentamente
Factor X (FX) Max 2 ml/min
Factor XI (FXI) Max 4 ml/min
Factor XIIl (catridecacog) Max 2 ml/min
Prothromplex® (protrombina humana) Méx 2 ml/min
Riastape (fibrindgeno humano) Max 5 ml/min
Nuwige® Max 4ml/min
NovoEighte 1-2 ml/min

Para mas informacién consultar las fichas técnicas de los factores de la coagulacion.

Max, maximo.




Es muy importante tener en cuenta los siguientes aspectos:

4 )

- Utilizar todos los elementos del kit de inyeccion (envase) que suministra
cada producto para su reconstitucion.

- Utilizar los equipos tipo Butterfly que vienen con cada producto. Algunos
de estos equipos contienen filtros.

- La administracién de los factores de coagulacién ha de realizarse Unica-
mente por via intravenosa, en forma de bolos o mediante bombas de infu-
sion continua.

- No deben mezclarse en una misma jeringa productos de diferentes lotes.

- No debe mezclarse con otros medicamentos. Conviene lavar la via con suero
fisiologico antes y después de la perfusién del factor si el paciente debe recibir
infusiones de otros medicamentos o es portador de sueroterapia.

- No utilice la extremidad en la que presente el episodio hemorragico.

- Cuando el factor estd indicado como tratamiento de una hemorragia, es con-
veniente administrarlo cuanto antes, en las primeras 2-4 horas, para mini-
mizar al maximo las lesiones y posibles secuelas.

- Lainyeccién, cuando se administra en forma de bolo, debe infundirse con una

@ velocidad que resulte cémoda para el paciente. La velocidad de infusién sue-
le situarse en torno a los 2-3 ml/minuto.

- Se debe tener la precaucién de que no entre sangre al interior de la jeringa
que contiene el factor.

- En caso de que aparezca cualquier tipo de reaccion alérgica o anafilactica,
la administracion debe interrumpirse y hay que avisar al médico inmedia-
tamente.

g J

4.4.- Tratamiento del material y residuos
Desechar de forma segura el material utilizado de acuerdo con la normativa local.

« Eliminar el equipo de venopuncién o cualquier otro material punzante o cortante de-
positandolo en el contenedor de residuos sanitarios con riesgo bioldgico (Grupo llI).

o Desechar el material de un solo uso introduciéndolo en la bolsa de residuos sanitarios
especificos (Grupo l).

« Los medicamentos no utilizados no se deben tirar por el desagiie, ni a la basura.
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4.5.- Accesos venosos y cuidados

Es muy importante hacer una buena valoracién de las distintas venas disponibles y uti-
lizar aquellas que presenten las mejores condiciones para su uso (localizacién, profundi-
dad, calibre...) (Figura 8).

Algunos pacientes prefieren rotar entre varias venas para asi no acostumbrarse a pinchar-
se s6lo en una de ellas, minimizar el riesgo de aparicion de callosidades en las paredes que
dificultarian las punciones posteriores e incluso evitar la aparicion de marcas en la piel
que podrian estigmatizarlos.

Otros optan por utilizar repetidamente la misma vena y el mismo punto, ya que la fa-
miliarizacién y confianza en un sitio concreto facilitan la venopuncién y por tanto la
adherencia al tratamiento. Con esta practica reiterada se consigue la“tunelizaciéon” de
la vena (Figura 9), que consiste en la formacién de una fistula artificial que con el tiempo
facilita el acceso venoso y que presenta las siguientes caracteristicas.

o Ocasionalmente engrosamiento de la vena.

« Cambio de color en el punto de puncién.

 La piel del acceso se reblandece.

 La sensibilidad del punto de inyeccion disminuye y por consiguiente las
siguientes punciones son menos dolorosas.
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Foto cedida por la Unidad de Hemofilia del Hospital Vall d’Hebron. Barcelona.

En ocasiones, es necesaria la colocacion de un dispositivo tipo Port-a-cath (figura 10).

Figura 10. Implantacion de catéter totalmente implantado (tipo reservorio)
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Copyright © Bayer Hispania, S.L.
PAC, port-a-cath.




Es muy importante tener en cuenta los siguientes aspectos:

( A

- Priorizar siempre los accesos venosos de las extremidades superiores.

- Elegir desde la parte mas distal a la proximal, plantedndose primero las del dorso
de la mano, continuar por antebrazo y flexura del codo. Entre ellas, la de mejor
localizacion y de calibre correcto.

- Emplear una técnica lo mas depurada y aséptica posible. No apresurar el proce-
dimiento. Es mas probable que la venopuncién tenga éxito si se hace una valora-

cion serena, incluso en situaciones de emergencia.

- Es preferible cambiar de vena antes de hacer una busqueda traumatica cuando
la canalizacion de la vena resulte complicada. Las consecuencias en un paciente
hemofilico pueden suponer que no pueda utilizarse ese acceso venoso durante
un periodo prolongado y en algunos casos dificultard que pueda cumplirse con
la pauta de tratamiento. Hay que tener en cuenta que en nifios pequefos estas
situaciones favoreceran un mayor rechazo al pinchazo, por lo que es muy nece-
sario evitarlas.

- Utilizar material de venopuncién adecuado y siempre el de menor calibre para
lesionar al minimo los tejidos.

- Evitar zonas que presenten la integridad de la piel alterada: edema, erupciones,
hematomas, etc.

- Presionar sobre el punto de puncién durante unos 2-3 minutos hasta asegurarse
que haya cesado el sangrado y asi evitar la aparicién de hematomas.

- Sila puncioén se ha realizado sobre la flexura del codo, el brazo debe mantenerse
extendido mientras se aplica la presion. Tratar de sellar la vena mediante presion
con el brazo doblado no siempre funciona.

- Al acabar la infusion, no ejercer presion con el apésito hasta que se haya retirado
la aguja de la vena. De este modo, se evita danar la pared y tejidos adyacentes,
ademas de provocar un dolor innecesario.

- Mantener la piel bien hidratada.

. Favorecer el desarrollo de la venas en las extremidades superiores haciendo
ejercicios de presién con pelotas de goma.
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ASPECTOS PSICOSOCIALES: FAMILIA'YY PACIENTE

FAMILIA

DIAGNOSTICO

Cuando a unos padres se les comunica que su hijo tiene hemofilia, sufren una serie de
emociones como la confusidn, negacion, ansiedad, enojo, culpabilidad, etc., sobre todo si
no hay antecedentes familiares de esta enfermedad.

IDENTIFICANDO PROBLEMAS Y SUGIRIENDO PAUTAS DE ACTUACION

Nuestra mision sera desarrollar estrategias para afrontar los retos fisicos, mentales, emo-
cionales, y sociales relacionados con este trastorno de la coagulacién, siempre junto a la
familia y con el paciente cuando su edad lo permita.

El problema prioritario a resolver es la“DESINFORMACION” que existe sobre la hemofi-
@ lia, referida a mitos como “sangra mas rapido’, creencias como “enfermedad provisio-
nal“, errores como “recibira constantes transfusiones’, miedo a “continuos ingresos en
los hospitales o por ser una enfermedad comparada con el VIH, ansiedad ante “conti-
nuos episodios hemorragicos”, etc.

La pauta a seguir en este caso sera dar“INFORMACION” clara, sencilla, exacta y realista, con
frases cortas que destierren todo lo irracional, falso y erroneo de la hemofilia.

Dar excesiva informacion supone en estos momentos, que los padres sean incapaces de
procesarla adecuadamente.

Con una adecuada informacién sobre la hemofilia, los padres aprenderdn a conocer y ob-
servar los sintomas y manifestaciones de la enfermedad, sean fisioldgicas o hemorragicas,
contusiones, inflamaciones de las articulaciones, etc.

Es el momento también de informar de todos los servicios y recursos que existen para la
atencién del paciente hemofilico y sus familiares.

Todos estos problemas que afronta la familia, necesitan soluciones diferentes para cada
etapa de la vida del nifio hemofilico.

Los padres necesitan tiempo, para el continuo aprendizaje del cuidado de su hijo.
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/4

hacer determinadas cosasy “qué

/4

Han de saber “por qué hacer para mejorarlas.

Han de fomentarse habitos de vida saludables, con especial relevancia a la prdctica del
deporte, y estimular la autonomia e independencia del hemofilico para facilitar su inte-
gracion social.

En cuanto a las relaciones con los hermanos, los padres deben incluir a estos en todo lo
concerniente a la hemofilia, informarles, que ayuden en las curas... En definitiva hacer que
se sientan Utiles y necesarios. La gestion de los sentimientos y emociones de los padres es
una ardua tarea para los profesionales de la salud; debemos constituirnos en activadores
de actitudes positivas, de influencia, y ello se consigue si nos hacemos dignos de crédito
y confianza, tratando a cada persona en su medio ambiente, cultural, fisico, social y eco-
némico.

A la hemofilia se le debe de dar un enfoque multidisciplinar, en el que confluyan per-
sonal sanitario, familia, educadores, asistentes sociales, psicdlogos, asociaciones de
hemofilia, etc.

El pediatra sospechara una hemofilia si el nifilo se hace moratones frecuentes sin
causa aparente y si sangra con facilidad.
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QUE HACERY QUE NO HACER
CON UN PACIENTE CON HEMOFILIA

QUE HACER
1. ACCESO HOSPITALARIO

1.1 Acceder en el sistema informatico del hospital a la identificacion del paciente, asi
como a su historia clinica, donde conste qué tipo de hemofilia tiene y cual es su
tratamiento habitual. Si no es factible, pedir a la familia el informe médico donde nos
informaremos de todos sus datos.

1.2 Seguir el protocolo hospitalario para avisar al hematdlogo.

1.3 Permitir a un familiar que esté presente en los procedimientos asistenciales que se
consideren oportunos con el fin de aportar tranquilidad al nino.

1.4 Proteger a la familia de los comentarios sobre la levedad o gravedad de la hemofilia.

1.5 Procurar trasmitir sequridad y confianza a la familia, evitando preguntas sobre proce-
dimientos asistenciales propios del personal de enfermeria.

2. ADMINISTRACION DEL FACTOR

2.1.Debe recordarse que la administracion de los factores de coagulacion se hacen
exclusivamente por VIA INTRAVENOSA.

2.2 Con caracter general, la conservacion de los factores debe de ser a temperatura refrigera-
daentre 0°Cy 8°C.

2.3 Cada fabricante indica de forma detallada, el procedimiento a seguir en la reconstitucién
de los factores.

2.4 Utilizar todos los elementos del kit de inyeccién (envase).

2.5 En caso de REACCION ALERGICA, suspender la administracion del factor y avisar de forma
urgente al médico.

2.6 Desechar de forma segura, el material utilizado, de acuerdo a la normativa hospitalaria.

2.7 Preguntar al nifo, si la edad lo permite, si prefiere estar sentado o tumbado en la camilla
durante la administracion del factor.

2.8 Mostrar al niflo cercania, entretenerle con juegos visuales (por ejemplo, jugando al veo,
veo), permitirle que nos llame por nuestro nombre, etc.




3. RICE: MEDIDAS DE SOPORTE ANTE UNA HEMORRAGIA

RICE R:Rest (Reposo articular)

I: Ice (Hielo)
C: Compression (Vendaje compresivo solo en caso de 1 hemartros)
E: Elevation (Elevacion de la extremidad)

QUE NO HACER

1. ACCESO HOSPITALARIO

1.1
1.2
1.3

Mostrar desconocimiento sobre la hemofilia.

Aislar al niflo de su familia cuando llega al hospital.

Hacer comentarios sobre la enfermedad del tipo “esto no es nada“ o “no tiene
importancia”.

2. ADMINISTRACION DEL FACTOR

2.1
2.2
23
24
25
2.6
2.7
2.8

29

Utilizar factores caducados.

Si alguno de los componentes del kit esta abierto o dafiado, usarlo.

Si se tienen dudas, antes de utilizar el producto, no asegurarse de su correcto uso.
Mezclar en la misma jeringa diferentes lotes.

Agitar el vial una vez reconstituido (se formara espuma).

ADMINISTRAR EL FACTOR EN LA EXTREMIDAD que presente el episodio hemorragico.
Poner INYECCIONES INTRAMUSCULARES.

Dar farmacos que afecten a la funcion plaquetaria como acido acetilsalicilico o
antinflamatorios no esteroideos (AINES).

Eliminar los medicamentos no utilizados por desagties o en la basura.




® | D | [

.. LECTURAS RECOMENDADAS

Lecturas de interés

» Brooker M. Registry of Clotting Factor Concentrates. 9th edition. Facts and Figu-
res monograph no 6. Montreal: World Federation of Hemophilia; 2012.

o Ficha técnica KOGENATE® Bayer. Disponible en: http://www.ema.europa.eu/
docs/es_ES/document_library/EPAR_-_Product_Information/human/000275/
WC500044445.pdf

« Garcia-Chavez J, Majluf-Cruz A. Hemofilia. Gac Med Mex. 2013: 149: 308-21.

» Gomez K, Klamroth R, Mahlangu J, Mancuso ME, Mingot ME, Ozelo MC. Key
issues in inhibitor management in patients with haemophilia. Blood Transfus.
2014;12 Suppl 1:s319-29.

o Pérez-Gémez F, Bover R. La nueva cascada de la coagulacion y su posible in-
fluencia en el dificil equilibrio entre trombosis y hemorragia. Rev Esp Cardiol.
2007;60:1217-9.

« Srivastava A, Brewer AK, Mauser-Bunschoten EP, Key NS, Kitchen S, Llinas A et al.
Guidelines for the management of hemophilia. Haemophilia. 2013;19:e1-47 (tra-
ducidas al castellano en http://www.wfh.org/es/resources/guias-para-el-trata-
miento-de-la-hemofilia)

Paginas web de interés

o Robledo, S. Revisién de la terapia del paciente con hemofilia. Disponible
en: http://www.elhospital.com/temas/Revision-de-la-terapia-del-pacien-
te-con-hemofilia+8040216

« Balcells M, Cabré P, Grases S, Alvarez E, Fernandez C. El nifio con hemofilia ysu
familia. Barcelona: Fundacio Privada Catalana de I'Hemofilia. Disponible en:
http://www.hemofilia.cat/publica/ll.hemofilia.pdf

» Atencion de emergencia para la hemofilia. Disponible en: http://www.greatp-
lainsbcd.org/edu_htm_files/Hemo%20Span.pdf

» Diagnéstico y tratamiento de hemofilia pediatrica. Disponible en: http://www.
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castellano/index.html

» La Hemofilia. Kids Health. Disponible en: http://kidshealth.org/parent/en_es-
panol/medicos/hemophilia_esp.html

» Asociacion Guipuzcoana de Hemofilia (ASHEGUI). Disponible en: www.hemofi-
liagipuzkoa.org/
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