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ATENCION AL ALUMNADO CON HEMOFILIA

PRESENTACION

La FEDERACION ESPANOLA DE HEMOFILIA es una organizacion

no gubernamental sin dnimo de lucro, cuya principal finalidad es la
mejora de la calidad de vida de las personas afectadas de hemofilia
y otras coagulopatias congénitas, las portadoras y sus familiares.

Impulsada por el trabajo de un grupo de personas con hemofiliay
sus familiares, en 1971 se constituyo la Asociacion Espafiola de
Hemofilia, que, con el paso del tiempo y la creacion de asociaciones
provinciales y regionales, derivo en 1989 en la actual Federacién
Espafiola de Hemofilia, cuya presidenta de honor es S.A.R. Diia.
Margarita de Borbon, Duquesa de Soria.

Desde la Federacién Espafiola de Hemofilia consideramos
fundamental ofrecer una informacién clara y sencilla que oriente

a lasy los profesionales de la educacion, dotandoles de un

mayor conocimiento sobre la enfermedad y de criterios basicos

de actuacion que les podran guiar con el fin de lograr que, junto
con la familia y personas allegadas, las nifias y los nifios con
hemofilia o con cualquier tipo de coagulopatia congénita lleven
una vida normalizada para que su enfermedad no sea un freno a su
desarrollo personal, educativo y/o profesional.

fedhemo

Federacién Espafiola de Hemofilia




DEFINICION

La hemofilia es una enfermedad hereditaria no contagiosa ligada al
sexo (cromosoma X), que afecta a una de cada 10.000 personas al
nacer. La transmiten tanto hombres como mujeres y la desarrollan

los varones, aunque en ocasiones, también las mujeres.

Se trata de una enfermedad en la que el sistema de coagulacién de
la sangre no funciona adecuadamente, por lo que la sangre coagula
mas lentamente o no coagula.

PROCESO DE COAGULACION
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El sistema de coagulacién funciona gracias a 13 factores
coagulantes que trabajan conjuntamente en lo que se llama la
“cascada de coagulacién”. Si uno de estos factores no funciona
bien, la cascada se interrumpe y se forma mas lentamente o no
se forma el codgulo que impide el sangrado. Como consecuencia,
las lesiones o heridas sangran durante mas tiempo del debido,
pudiéndose producir hemorragias internas y externas. Cada factor
tiene asignado el nombre de un numero romano.

Existen diferentes tipos de hemofilia, segun el factor del que se tiene
deficiencia:

Hemofilia A: deficiencia del factor VIII.
Hemofilia B: deficiencia del factor IX.

Enfermedad de von Willebrand: es otro tipo de coagulopatia que
no estd ligada al sexo, en la que se da la ausencia o deficiencia
de las funciones fisioldgicas del factor von Willebrand, que ayuda
a controlar las hemorragias (conduce y protege al factor VIlI).
Las manifestaciones mas caracteristicas de esta enfermedad
son las hemorragias mucosas espontaneas que aparecen a
menudo con intensidad (hemorragias nasales, bucales, sangre
en la orina, vdmitos de sangre, etc.).

O Otras coagulopatias: deficiencia de otros factores, como factor |,
I 111V, V, VI VI X, X, X, XL

Segun la cantidad de factor deficitario, se puede hablar de
afectacion leve, moderada o severa (grave).




NORMAL

ENTRE 60 Y 200% DE
ACTIVIDAD DE FACTOR

HEMOFILIA LEVE

ENTRE 5 Y 25% DE
ACTIVIDAD DE FACTOR

HEMOFILIA MODERADA
ENTRE 1Y 5% DE
ACTIVIDAD DE FACTOR
HEMOFILIA GRAVE !

MENOS DEL 1% DE
ACTIVIDAD DE FACTOR

A

CcOMO SE TRANSMITE

La hemofilia es una enfermedad hereditaria y ligada al cromosoma
X. Los cromosomas X e Y son los que determinan el sexo.

El hombre (XY) tiene un sélo un cromosoma X, y su otro
cromosoma, el Y, no tiene capacidad para producir el factor VIII/IX.
Los hombres cuyo cromosoma X esta afectado, por tanto, siempre
transmiten a sus hijas la enfermedad y, ademas, seran hemofilicos.
En las mujeres (XX), si un cromosoma X estd afectado y el otro no,
seran portadoras.

En el caso mds frecuente (mujer no portadora y hombre hemofilico),
la descendencia nunca heredara la enfermedad, aunque las hijas
seran todas portadoras (portadoras por obligacién u obligadas),

y pueden presentar sintomas mas leves, como moratones o
menorragias (portadoras sintomaticas).

MADRE PORTADORA  PADRE NO HEMOFILICO MADRE NO PORTADORA  PADRE HEMOFILICO

1 I
T T T 1 T T T 1
XX XY XX bod XX XY XX )34
HIJANO  HIJO NO HIJA HITO HIJA HIJO NO HITA HIJO No
PORTADORA HEMOFILICO ~ PORTADORA  HEMOFILICO PORTADORA HEMOFILICO  PORTADORA  HEMOFILICO

MADRE PORTADORA  PADRE HEMOFILICO

XX XY XX XY

HIJA HIJO NO HIJA HIJO
HEMOFILICA HEMOFILICO ~ PORTAPORA HEMOFILICO




SIGNOS PRINCIPALES DE LA ENFERMEDAD

La hemofilia se manifiesta a través de hemorragias; una hemorragia
es la pérdida de sangre, que puede ser:

O Interna, cuando la sangre sale de los vasos sanguineos y queda
en el interior del cuerpo. Las hemorragias internas ocurren con
mayor frecuencia que las externas, pero éstas no siempre son
apreciables. Aunque generalmente las nifias y los nifios informan
de sus hemorragias, en ocasiones pueden no hacerlo por miedo
a que se les regafie por haber llevado a cabo una conducta
de riesgo o por querer parecerse a sus iguales, lo que puede
conllevar un riesgo grave de sangrado interno u oculto.

O Externa, por un orificio natural del cuerpo (boca, nariz, oidos...), 0
a través de una herida externa.

Las localizaciones mas frecuentes son las hemorragias en mucosas
(nasales, de las encias...), y las hemorragias articulares. Los
pequefios hematomas (también llamados moratones o cardenales),
se producen por pequeios golpes que nifias y nifilos se dan con
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mucha frecuencia hasta los 6 afios, por lo que no debe extrafiar que
puedan tener constantemente pequefios hematomas en las piernas
o brazos, incluso con colores llamativos. Nifias y nifios pueden tener
sintomas similares, aunque de distinta gravedad.

TRATAMIENTO

El tratamiento consiste en aportar a la sangre el factor de
coagulacion del que se es deficitario mediante inyeccién
intravenosa. La cantidad de factor (dosis) y la frecuencia con que
debe ser administrado varia de una a otra persona, dependiendo del
tipo de hemofilia y su grado de severidad, tipo de hemorragia y su
localizacion, por lo que la inyeccién no siempre es necesaria.

La propia persona o un familiar aplica el tratamiento (factor) previas
indicaciones del facultativo. Regulado por Resolucién de 28 de Abril
de 1982 de la Subsecretaria de Sanidad (BOE 02/06/1982, n° 131).

Existen dos maneras de administrar el tratamiento:
TRATAMIENTO A DEMANDA:

Es el tratamiento utilizado una vez que se ha producido la herida
o hemorragia. En este caso, si fuera necesario el factor, se
administraria a intervalos variables, dependiendo de la gravedad y
hasta que la hemorragia se detenga.

o
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COMO ACTUAR ANTE PEQUENOS INCIDENTES

TRATAMIENTO EN PROFILAXIS: O Hemorragias externas: Lavar, desinfectar y presionar para que
deje de sangrar, normalmente la hemorragia remite a los pocos

Se trata de la administracion del factor de coagulacion varias veces minutos.

a la semana para mantener unos niveles aceptables y constantes

de factor. Este tratamiento puede aplicarse desde los primeros afios O Golpes pequefios: Aplicar hielo para evitar la hinchazén y

de vida, antes de que se puedan iniciar hemorragias repetidas en las mantener la parte afectada en reposo.

articulaciones. Es lo que se llama tratamiento profilactico primario. O Observar durante un par de horas que las heridas o golpes

Accesos de tratamiento: siguen un curso normal sin sangrado o hinchazon llamativo. Si

no es asi, avisar a la familia.
TRATAMIENTO MEDIANTE RESERVORIO PORT-A-CATH:
O Comunicar a los familiares a la salida de clase cualquier herida

En ocasiones es necesario un reservorio o golpe pequefio, aunque no haya sido necesario actuar de un
subcuténeo, implantado bajo la piel modo especial.

mediante una pequefia intervencién

quirurgica: es el denominado Port-a- O AVISAR A LA FAMILIA INMEDIATAMENTE Sl:

Cath, que esta conectado a una vena

profunda de la zona subclavia (debajo de
la clavicula). Este tratamiento intravenoso - Se presentan sangrados que no cesan.
esta indicado sobre todo en nifias y nifios
con hemofilia que tienen un dificil acceso

- Se producen golpes en la cabeza.

- Se observa hinchazon en alguna parte del cuerpo.

para la administracién del factor en las . Se queja de dolor desmesurado.
venas, asi como en edades tempranas

para facilitar un tratamiento de profilaxis. - Cualquier otra anormalidad observada.
INHiBiDORES: NOTA:

Si NO SE LOCALIZA A LAS FAMILIAS, LLEVAR AL/LA

Los inhibidores son anticuerpos que el organismo desarrolla, al MENOR AL HOSPITAL MAS CERCANO.

ser administrado el factor, para defenderse de lo que considera

particulas extrafias. Estos anticuerpos inhibidores son capaces IMPORTANTE:

de neutralizar el factor administrado, condicionando que el NO ADMINISTRAR NUNCA ASPiRiNA
tratamiento sea eficaz. Aparecen sobre todo en algunos pacientes O MEDICAMENTOS QUE CONTENGAN
hemofilicos muy jévenes después de recibir concentrados del factor ACiDO ACETILSALICiLiCO

correspondiente. Se trata de una de las complicaciones mas graves
de las personas afectadas de hemofilia, por lo que su tratamiento
requiere de un seguimiento especial.




COMO ACTUAR MAS ESPECIFICAMENTE ANTE
INCIDENTES

PEQUENAS HERIDAS ABIERTAS:

Lavar con aguay jabodn.

O Desinfectar con algun preparado yodado o agua oxigenada,
presionar durante 10-15’ y tapar con una tirita o gasa estéril.

Presionar con una venda si es necesario.

PEQUENAS HEMORRAGIAS EXTERNAS: BOCA, ENCIiAS, NARIZ:

Hemorragia nasal: limpiar con agua fria (si no cede, taponar con
espongostan (aposito estéril).

Boca o encias:
+ Aplicar una gasa mojada sobre el punto de sangrado.
* Presionar o taponar.

+ Aplicar agua fria o hielo.
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PEQUENAS HEMORRAGIAS SUBCUTANEAS:

Aplicar algo de frio y hacer presion.

Aplicar pomada antitrombética.

HEMATOMAS iMPORTANTES:

Aplicar hielo.
Avisar a la familia.

Reposo.

HEMARTROS O HEMORRAGIA EN LAS ARTiCULACIONES.

Son las mas frecuentes y se caracterizan por dolor, aumento del
tamano de la articulacion, calor y pérdida de movimiento. Las
articulaciones mas afectadas suelen ser rodillas, tobillos y/o
codos. En estas situaciones debemos poner atencion a cualquier
signo de comportamiento que nos ayude a identificar y localizar la
hemorragia articular.

Los signos pueden ser:

©)
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Dolor.

Contraccion del miembro para evitar el dolor.
El/la menor no utiliza la articulacion que duele.
Se retrae y se encierra en si misma/o.

No juega con sus iguales.




La mejor medida:
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Llamar a la familia.
Poner hielo.
Mantener la zona en reposo.

Si hay mucho dolor y problemas de movilidad, se puede

administrar Paracetamol a dosis pediatricas, nunca A.A.S.

(Aspirina).

HEMATURIA O SANGRE EN ORINA.

Avisar a la familia.

Beber agua o zumos mas a menudo de lo habitual para
aumentar la eliminacion de orina.

O Reposo.

Acudir al hospital.

O O O N
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TRAUMATISMO CRANEAL.

Avisar a la familia.
En caso de no contactar, trasladar al/la menor a un hospital.

Administrar factor y aplicar hielo en la zona del golpe.

V()MiTOS' CON SANGRE Y RECTORRAGIA (SANGRE EN LA
DEPOSICION).

Avisar a la familia.
Aplicar medicacion.

Acudir al hospital cuanto antes.

EN LOS COLEGIOS NUNCA SE ADMINISTRA MEDICAMENTO




DEPORTE Y HEMOFILIA &

La Educacion Fisica escolar es
muy recomendable siempre y
cuando se eviten ejercicios de - -
riesgo como el salto de altura,

de longitud y los aparatos, y en

funcién también del tipo de hemofilia. Es muy aconsejable mantener
una comunicacion fluida entre el/la docente de Educacion Fisicay la
familia.

No hay que olvidar la importancia del mantenimiento fisico, el
fortalecimiento de las articulaciones mediante un buen desarrollo
muscular y una alimentacién saludable.

O Entre los DEPORTES MAS RECOMENDABLES estén la natacién,
el ciclismo, el tenis de mesa, caminar, pescar, bailar, badminton...

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

Es recomendable:
O Evitar sobrecargas.

© No seguir practicando deporte si existe el mas minimo sintoma
de lesién.

Iniciar el deporte de manera progresiva, con calentamiento.

O La actividad fisica y/o deportiva esta contraindicada cuando la/
el menor tenga un proceso hemorragico, y seran la familia o su
doctor/a quienes indicaran el momento de reanudarla.

VIAJAR CON HEMOFILIA

El hecho de viajar siempre implica un riesgo, pero en los/as
pacientes con hemofilia se ve incrementado por las especiales
caracteristicas de su enfermedad, que les obliga a transportar

su propia medicacion, a ser especialmente cuidadosos con las
actividades que realizan y a necesitar eventualmente tratamientos
médicos especializados en lugares remotos.

Es mas que aconsejable que el alumnado con hemofilia participe
de excursiones y salidas con su grupo de clase, si bien debe
llevar consigo una carta de su doctor/a con informacion sobre
su enfermedad y el tratamiento que recibe usualmente. El centro
escolar debe asegurarse de conocer la ubicacién del centro de
tratamiento mas cercano y tener la certeza de la existencia del
factor necesario. La Federacién Mundial de Hemofilia dispone
en su pagina web de un listado actualizado tanto de los centros
especializados en el tratamiento de la hemofilia como de las
organizaciones nacionales de hemofilia de todo el mundo.

No debe faltar la tarjeta identificativa de hemofilia, ya que en

ella esta toda la informacion sobre el/la paciente. Es importante
también proveerse de la Tarjeta Sanitaria Europea y tener el seguro
médico al dia en caso de viajar al extranjero, asi como vacunarse
contra enfermedades endémicas del lugar de destino que puedan

TARJETA DEL VIAJERO
Lose CON HEMOFILIA Fore
GRUPOSANGUINEO

TRATAR SIN DEMORA  TREAT PROMPTLY
NO INVECCIONES INTRAMUSCULARES ~ NO INTRAMUSCULAR INJECTIONS

NO ASPIRINA  NO ASPIRINA "M CENTRO DE TRATAMIENTO DEL PAIS DE DESTINO.

DIRECCION
NOMBRE APELLIDO  _ N FAMILIAR
Nowsre.
DIRECCION
TELEFONO
OTROS DATOS
EL PORTADOR DE ESTA TARJETA TIENE UNA ALTERACION EN| LACION Y PUEDE LLEVAR CONSIGO MEDICACION OTRO Ay )

Lacoacu
MATERIAL SANITARIO %, FACILITELE TODA LA AYUDA QUE PUEDA NECESITAR - THE C HAS AN
ALTERATION N COAGULATION AND MAY CARRY MEDICATIO A GTHER WEDICAL SUPPLIES. PLEASE PROVIOEALLTHE HELP S SRS AD bE B

TELEFONO.




suponer un riesgo, como la rabia, o el célera. En caso de vacunacion,
es necesario indicar siempre la inyeccién subcutanea, en lugar de la
intramuscular.

Es imprescindible llevar un botiquin que contenga:

Viales del factor.
Diluyente.

Sistema de reconstitucion.
Jeringas.

Alcohol.

Un contenedor de agujas.

Finalmente, se debe llevar un registro de la medicacién
administrada, indicando la fecha, el tipo de medicamento, la
cantidad y la forma de administracion.

CALENDARIO VACUNAL DE LAS NINAS Y
LOS NINOS CON HEMOFILIA U OTRAS
COAGULOPATIAS CONGENITAS

Las nifias y los nifios con hemofilia deben completar su calendario
vacunal, como cualquier nifio o nifia. Siempre que sea posible,

se sustituira la via intramuscular por la subcutanea en la
administracion de las vacunas. En todo caso, se consultara con la
familia y/o el personal sanitario que la/le atiende.
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FICHA PARA EL PERSONAL DOCENTE

NOMBRE Y APELLIDOS DEL/LA ALUMNO/A

FECHA DE NACIMIENTO

DOMICILIO ACTUAL
PROFESOR/A TUTOR/A

CON QUIEN CONTACTAR EN CASO DE NECESIDAD

RECOMENDACIONES GENERALES

Normalmente los nifios y las nifias con hemofilia y otras
coagulopatias congénitas se dan cuenta muy pronto de qué tipo de
actividades fisicas pueden realizar y cudles de ellas les perjudican.
Por tanto, lo mas aconsejable para conseguir una situacion lo mas
normalizada posible es:

O Realizar las mismas actividades que su grupo de clase, asistir a
las excursiones organizadas por la escuela.

O Practicar deporte teniendo en cuenta los consejos anteriormente
citados.

© Jugar con sus iguales y que no se le culpe en caso de que tenga
alguna lesién.

O Tener en cuenta que la Aspirina y sus derivados estan
absolutamente prohibidos, ya que son anticoagulantes. En su
lugar, en caso necesario, administrar Paracetamol.




Disponer de hielo o algun modo de aplicar frio, por si fuera
preciso tras un golpe, caida o hematoma. Por ejemplo, se puede
utilizar un par de guantes congelados, llenos mitad de agua 'y
mitad de alcohol.

Tener en cuenta que estan contraindicadas las inyecciones
intramusculares, salvo en casos estrictamente necesarios
y con el consenso de la familia y el/la médico/a. Dar toda la
medicacioén por via oral.

Saber que no son necesarias adaptaciones curriculares
significativas, pero es aconsejable poner atencién a los periodos
de absentismo escolar por enfermedad o por revisiones
médicas.

Organizar campafias de sensibilizacién sobre hemofiliay
otras coagulopatias congénitas, para un mayor conocimiento,
aceptacion y tolerancia de la enfermedad en el contexto escolar.

Mantener una buena comunicacién entre cuerpo docente y
familia, que favorezca un clima de cooperacion entre éstas y la
comunidad educativa.

Avisar a las familias ante cualquier duda.

MAS INFORMACION

Federacién Espafola de Hemofilia
C/ Sinesio Delgado, 4 — Pabellén 16
Real Fundacion Victoria Eugenia
28029 - Madrid

Teléf.: 91 314 65 08

Web: www.fedhemo.com

E-mail: fedhemo@fedhemo.com
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