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° Hemofilia y dolor

INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad que afecta la coagulacion
normal porque le faltan algunas de las proteinas que
coagulan la sangre (factores de coagulacion). Es
generalmente de origen hereditario y se considera una
enfermedad poco comun®.

En cambio hablando en general,
en todas las personas, el dolor
es una queja muy comun®: El
dolor es la causa mas frecuente
de consulta médica en general®. "
Se estima que en el mundo entero
1 de cada 5 adultos sufren de
dolor®.

En hemofilia, el dolor es una de

las quejas mas importantes®. Las
personas con hemofilia pueden padecer (\
dolor recurrente, constante o generalizado®. »

Comprender la complejidad del dolor en
las personas con hemofilia ayuda a una
evaluacion y manejo mas apropiados®.

En este folleto encontrara informacion
importante sobre el dolor en personas con >
hemofilia y algunas herramientas para prevenirlo f
manejarlo acertadamente. Recuerde consultar con
su medico, quien puede orientarlo mejor sobre que.
hacer y qué medicacion adicional a su tratamiento |
habitual, debe utilizar. No se automedique.




EL DOLOR ;QUE ES? Tesect

La experiencia del dolor es compleja y el dolor es un sintoma dificil
de definir®.

La Asociacion Internacional para el Estudio del Dolor (IASR, del
inglés International Association for the Study of Pain) define el dolor
COmMoO “una experiencia sensorial y emocional desagradable debida
al dafio potencial o real de un tejido"®*. Segun esta definicion, no
es necesario tener dafio en un tejido (p. €j. una herida, una fractura)
para sentir dolor®.

El dolor en si mismo es una respuesta normal del cuerpo ante

un estimulo dafiino (quimico, térmico, mecanico), que sirve

como un aviso de que algo esta ocurriendo y requiere atencion®.
Sin embargo, el dolor persistente puede causar discapacidad,
problemas del animo (estrés, ansiedad, depresion) y problemas de
suefo, entre otros®.

Las personas con hemofilia pueden
experimentar el dolor de diferentes formas
y en distintos momentos: un dolor agudo
relacionado con el sangrado dentro de una
articulacion y dolores mas prolongados
debido al dafio de las articulaciones,®
como la artropatia, son algunos ejemplos.

Los investigadores y grupos de salud que
trabajan con individuos con hemofilia
siguen buscando mejorar la evaluacion y el
tratamiento del dolor® en estos pacientes.
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MAPA DEL DOLOR

;COMO SE TRANSMITE EL
DOLOR EN EL CUERPO?

El proceso por el cual la informacion del dolor llega desde el sitio de
origen hasta el sistema nervioso central se llama “nocicepcion”®.

El dolor se transmite por una serie de sefiales que viajan por las
“vias de dolor”, formadas por neuronas y centros de relevo ubicados
en varios puntos del sistema nervioso®.

La sefal inicial de dolor viaja desde tejidos como los huesos, los
ligamentos, los musculos o los 6rganos, en donde se activan
receptores especiales que existen en estas estructuras®®.

A través de los nervios periféricos, la sefial es transmitida hacia la
médula espinal@.

En la médula espinal, las sefales llegan a estaciones de relevo, que
traducen el estimulo “exterior” hacia las partes que controlan el
dolor dentro del sistema nervioso central@.

En el cerebro también existen “estaciones” ubicadas en areas
profundas donde se procesa parcialmente la sefial del dolor (talamo).
Finalmente, la informacién del dolor llega a la corteza cerebral®.

En el cerebro ocurre la percepcion del dolor, el proceso que permite al
individuo apreciar las sefiales que llegaron desde el exterior®.

Sistema nervioso central: conformado por
el cerebro y la médula espinal®.

Sistema nervioso periférico: conformado por los
nervios periféricos®, que llevan la informacion desde
el exterior hacia el sistema nervioso central®.



;COMO SE CLASIFICA

EL DOLOR?
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Existen varias formas de clasificar el dolor®. Las clasificaciones
permiten a los médicos orientar el tratamiento del dolor®@.

Las formas mas comunes para clasificar el dolor se basan en la
duracion, intensidad y en sus causas (el origen del dolor)®.

Segun la duracion del dolor

DOLOR AGUDO

Duracion de dias a semanas y por lo general
se autolimita®.

Comienza por un estimulo adverso que es
detectado por los receptores del dolor®. Por
ejemplo: por una cortadura, por una caida,

por un proceso de inflamacion, por una cirugia,

por el dafio de un tejido®?.

Activa una respuesta de defensa en el cuerpo:

retirar la extremidad afectada, taquicardia,
sudoracion, aumento de la presion arterial,
actitud de vigilancia e inquietud®®.

Cuando el dolor agudo no se controla de
forma adecuada y no desaparece, puede dar
paso al dolor cronico®®.

Segun la intensidad del dolor

DOLOR CRONICO

Duracion de tres meses 0 mas@9),

Es una forma de dolor que tiene

menor respuesta al tratamientoy se
considera en si mismo una enfermedad,
ya que afecta la calidad de vida y el
bienestar de la persona®.

Depende no solo de procesos fisicos
sino de elementos psicoldégicos y
ambientales®.

Con frecuencia implica un sistema de
dolor mas sensible y una tendencia a
perpetuarse en el tiempo, por lo que
su tratamiento necesita un abordaje
especializado®.

En la evaluacion inicial del dolor, el médico pide al paciente que califique
la intensidad del dolor®@. Existen escalas numéricas, verbales o visuales

que ayudan a cuantificar el dolor®.

Escala de medicidon del dolor”

DA o o
- o
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Sin dolor Leve

Moderado

Severo
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° Hemofilia y dolor

Segun el origen del dolor

DOLOR NOCICEPTIVO

Se produce por la activacion de los receptores del
dolor en la periferia, que desencadenan una senal de
dolor®.

Se clasifica a su vez en dos tipos:

— Somatico: la sefal de dolor se activa por los
receptores que se encuentran en los huesos,
los tejidos blandos, los musculos y las
articulaciones®. Es mas facil describir en donde
se siente el dolor®.

— Visceral: los 6rganos internos no producen dolor
en si mismos, por lo que el dolor visceral es una
sensacion dificil de localizar®.

DOLOR NEUROPATICO

El dolor neuropatico es una forma de dolor debido

a un dano en las estructuras del sistema nervioso
central o periférico, encargadas de transmitir el dolor®.
Se asocia con una transmision anormal de las sefnales
de dolor®@,

Produce tipicamente sintomas como:

+ Dolor con estimulos que normalmente no duelen,
como el tacto o el roce de las sabanas (alodinia)®@®.

+ Sensaciones de quemazon, ardor, picazon@58),

+ Percepcion exagerada de un estimulo doloroso
(hiperalgesia)®®.

+ Adormecimiento, hormigueos o sensacion de
entumecimiento®.



LA HEMOFILIA Al Tespecto

En la hemofilia, las personas pueden sangrar durante mas tiempo
por una herida, en comparacion con las personas que no padecen
esta enfermedad®. También pueden ocurrir sangrados en las
articulaciones o en la parte interna del cuerpo, exponiendo los
tejidos a riesgos de lesion9).

La tendencia a las hemorragias se debe a que la sangre carece de
un factor de la coagulacion, o lo tiene en baja cantidad®.

La mayoria de casos de hemofilia son
hereditarios®'%:

+ La persona recibe una informacion de
sus padres a través de los genes®19,

En la hemofilia, se hereda una alteracion
en el gen que programa la fabricacion
del factor VIII (ocho) o IX (nueve) de la
coagulacion®19).

Existen dos tipos de hemofilia:

— Hemofilia tipo A: es el tipo mas
comun (alrededor de un 80%). Ocurre
por una baja cantidad del factor VI
(factor ocho de la coagulacion)©19,

— Hemofilia tipo B: es menos comun.
Ocurre por una baja cantidad
del factor IX (factor nueve de la
coagulacién)©10).

Hemofilia y dolor °
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@ Hemofilia y dolor

‘ Las personas con hemofilia pueden experimentar dolor

agudo cuando tienen sangrado en alguna articulacion y dolor
crénico cuando desarrollan artropatia (dafio a largo plazo de

las articulaciones).

Se ha descrito que los pacientes con hemofilia padecen
varios tipos de dolor, ademas del dolor articular(.

En el largo plazo, el dolor puede causar discapacidad y
disminuir la calidad de vida®"".

Mas del

de los pacientes con hemofilia
tienen dolor en las articulaciones
que interfiere con su vida diaria'y
les causa discapacidad(™.

de los pacientes adultos con
hemofilia reportaron haber
padecido dolor en los ultimos
seis meses®.

reportaron que el dolor interferia
con sus actividades diarias en
el mes previo®1.

de las personas con hemofilia
severa reportaron indices de
dolor extremo(".



DOLOR AGUDO EN
HEMOFILIA

Los sangrados articulares implican entre el 70%
y el 80% de todos los episodios de sangrado en
personas con hemofilia severa('%12),

La hemorragia de una articulacion puede ser 1
extremadamente dolorosa'®'. . ——

Las dos causas principales de dolor agudo en

hemofilia son(2:

‘ El sangrado dentro de las articulaciones™®

‘ El sangrado dentro de los musculos(?

SANGRADO ARTICULAR

El sangrado de las articulaciones es una de las formas de
sangrado interno®. Ocurre con frecuencia sin que haya una causa
clara, como un golpe®.

¢ Cuales pueden ser los sintomas de un sangrado articular?

- Sensacion extrafa en la articulacion, llamada “aura”%12

- Sensacion de presion en la articulacion®

- Inflamacién(12

o Ca|or(10,12)

- Dolor al tocar ciertos puntos sensibles de la articulacion(?

- Disminucion del rango de movimiento de esa articulacion (esta
puede ser la Unica manifestacién en los mas pequefios)%'?

Hemofilia y dolor °



i LOS SANGRADOS
ARTICULARES:
UNCICLODERIESGO

Las articulaciones que sangran con mayor .- Rodillas®
frecuencia en las personas con hemofilia son: - Codos(10

- Hombros
Con menor frecuencia, también pueden sangrar: § + Mufiecas!?
- Caderas(

Sangrado dentro de
una articulacion(?

Irritacion e inflamacion

Dolor cronico(? - de los tejidos dentro la
; articulacion'?

Deformidad articular,

. . inicialmente transitoria,
Artropatia articular(? tendencia a la

deformidad fija‘?
Daiio del cartilago
articular(?

El enfoque preventivo y el tratamiento profilactico en hemofilia han
permitido en afnos recientes disminuir la carga de la enfermedad,
que genera el dolor agudo y el dolor crénico™.

e Hemofilia y dolor



OTROS SANGRADOS
MUSCULOESQUELETICOS

SANGRADO MUSCULAR
El sangrado dentro de los musculos comprende un 10%-20% de todos
los episodios de sangrado en personas con hemofilia®.

Las hemorragias pueden ocurrir en cualquier musculo del cuerpo, como
resultado de un trauma, un estiramiento abrupto, pero también de
forma espontanea®.

Las partes mas profundas de los musculos son las que suelen sangrar9.
Los musculos que pueden tener sangrados graves son'o:

- lliopsoas (un musculo profundo de la cadera)?
Antebrazos(?
+ Pantorrillas™

¢.Cuales pueden ser los sintomas de un sangrado
muscular?

- Inflamacion muscular(®

Dolor de alta intensidad, sobre todo cuando el musculo se mueve(?
- Limitacion para el movimiento. Por ejemplo, cojear(?

Sensacion de tension y sensibilidad al tocar el musculo?
- Tendencia a mantener el musculo en una posicion comoda'®

Algunos tipos de hemorragia muscular pueden comprometer las
estructuras nerviosas o l0s vasos sanguineos que se encuentran cerca
de los musculos comprometidos, y requieren un manejo inmediato para
prevenir dafios graves(9.

Hemofilia y dolor @



Aps EL DOLOR COMO SIGNO
DE ALARMA

Algunas formas de dolor en hemofilia requieren una consulta
medica urgente porque pueden indicar sangrados graves que
amenazan la vida(?:

- Dolor de cabeza: si hay un dolor de cabeza muy fuerte que
se acompafa de vomito, cambios en la vision, somnolencia,
convulsiones o debilidad, puede ser signo de un sangrado
dentro del cerebro(?),

* Dolor de pecho y dificultad para respirar: como
consecuencia de un golpe o una cirugia, pueden ocurrir
diferentes formas de sangrado que pongan en riesgo la
capacidad de respirar®. La consulta de urgencias permite
mantener la via aérea para prevenir la asfixia(®.

* Dolor abdominal: incluso sin haber padecido ningun trauma
(golpe) fuerte, las personas con hemofilia pueden tener
sangrados graves en los rifiones, intestinos, pancreas,
higado, bazo o en los espacios internos del abdomen(.

* Dolor en las extremidades: algunas veces el sangrado
en un brazo o una pierna ocurre en una parte del musculo
gue no se puede expandir, por lo que la sangre comprime
las estructuras y puede afectar la circulacion y la funcion
nerviosa".

En estos sangrados graves se requiere una intervencion altamente
especializada por un equipo experto en hemofilia’®'®). En general,
el manejo de estos sangrados requiere la aplicacion urgente del
factor de coagulacién deficiente(™. Segun el sitio anatémico, se
pueden requerir cirugias para detener el sangrado y/o para prevenir
dafos adicionales.

0 Hemofilia y dolor



DOLOR CRONICO EN
HEMOFILIA

En la hemofilia, el dolor cronico resulta de complicaciones a largo
plazo, como son la artritis, la artropatia y la sinovitis'?.

2/3 de los pacientes con hemofilia severa reportan dolor
diario en una o mas articulaciones?.
1 50 de las personas con hemofilia moderada reportan
/0 padecer dolor crénico.

El manejo del dolor crénico requiere tener en cuenta elementos
bioldgicos, pero también cambios emocionales y del entorno social
que ocurren alrededor del dolor®?.

+ Las personas con dolor cronico pueden tener dificultades en
las relaciones y problemas del animo (ansiedad, depresion,
irritabilidad, rabia, frustracion)(? que requieren atencion especial.

Por fortuna, existen multiples estrategias
gue permiten influir en el control del dolor: N

Ejercicio?
Masajes y fisioterapia?

Actitud positiva y estrategias para
sobrellevar el dolor(?

Técnicas de relajacion?

Qe ade

Medicamentos para el dolor(?

Hemofilia y dolor e



il | A PREVENCION:
PRINCIPAL HERRAMIENTA
CONTRA EL DOLOR

Los cuidados en hemofilia estan dirigidos a proteger al individuo
de los sangrados internos y externos, mediante diferentes
estrategias de prevencion®:

‘Tratamiento de restitucion del factor de coagulacion que falta
0 estd disminuido en la sangre®. Se inyecta por una vena un
concentrado del factor de coagulacion apropiado segun el tipo
de hemofilia®.

— Preventivo, también conocido como “profilaxis”, se aplica el
factor de forma periddica en algunos casos para preveniry
reducir el nimero de eventos hemorragicos®'?.

— A demanda, se aplica solo cuando ocurren episodios de
hemorragia, para detener el sangrado®.

Se describe que con el aumento del uso de factores de
coagulacion como tratamiento preventivo, se ha reducido la carga
de dolor agudo y cronico en las personas con hemofilia®.

El tipo de tratamiento mas adecuado es diferente para cada
paciente®. El médico especialista tendra en cuenta la gravedad
de la hemofilia, el tipo de actividad fisica, los procedimientos
medicos que pueda requerir, los riesgos y ventajas de cada
posibilidad®.

‘Manejo rapido y apropiado de los sangrados articulares®'?

— Primero que todo, hay que reconocer los sintomas de un
sangrado para hacer una consulta médica oportuna®.

@ Hemofilia y dolor



— Manejo médico dirigido a resolver el sangrado. Cuando la
hemorragia se detiene rapidamente, se pueden limitar los dafios
que sufre el tejido, por ejemplo, una articulacion.

— Alivio satisfactorio del dolor agudo relacionado con la hemorragia®?.

— Mantenimiento de la funcién articular(?. El trabajo con fisioterapia

es muy importante para ayudar a rehabilitar las dificultades que
haya podido ocasionar el sangrado sobre una articulacion®.

‘Estilo de vida “antidolor”

— FEjercicio seguro. Es importante que las perso
con hemofilia hagan ejercicio regularmente
para fortalecer los musculos que protegen las
articulaciones(’19),

— Estar activo también ayuda a mantener un peso
saludable®.

— El ejercicio también contribuye a la salud de
los huesos, a tener una buena coordinaciony a
mejorar la autoestima®.

— Evitar actividades de alto riesgo que impliquen
peligro de hemorragias®.

— Estrategias adicionales de afrontamiento del
dolory la enfermedad®.

En hemofilia, los dispositivos o elementos de
seguridad y proteccion son fundamentales:

— Uso de casco, coderas, rodilleras, segun el tipo
de actividad o deporte.

— Uso del cinturdon de seguridad para prevenir
caidas y otros accidentes(.

— Retirar del alcance todos los objetos
cortopunzantes, los muebles u objetos con
puntas filosas en el hogar®.

Hemofilia y dolor Q



8 TECNICAS NO
FARMACOLOGICAS PARA
MANE]O DEL DOLOR

El uso de estrategias diferentes a los medicamentos para el manejo del dolor
en hemofilia siempre ha sido fundamental (" Aca se mencionan algunas:

‘Acupuntura(”"z) ‘Técnicas guiadas de
‘ Fe religiosa®™ visualizacion de imagenes
‘ Masaje terapéutico("

‘ Hipnosis o distraccion(

‘ Hidroterapia ‘ Terapia cognitivo-
conductual?

EJERCICIO EN HEMOFILIA

El tipo e intensidad de ejercicio se decide con el acompafiamiento del
médico y el profesional en fisioterapia para un ejercicio seguro®.

La actividad fisica en hemofilia permite:
Aliviar el dolor

Recuperar el rango de movilidad
Prevenir la atrofia muscular (adelgazamiento de los musculos)
Mejorar la calidad de vida

SSNSNAKSN

Reducir la frecuencia del sangrado articular

En general, en hemofilia se recomiendan ejercicios como nadar,
“==caminar, montar en bicicleta (usando un casco protector), jugar
golf®, como algunos ejemplos.

— Se debe evitar gjercicios de alto impacto, como el hockey, el futbol
americano, la lucha libre9.

Algunas veces, el equipo de profesionales puede recomendar una

infusion de factor de coagulacion antes de una actividad fisica o un
evento deportivo, para prevenir sangrado®.

@ Hemofilia y dolor



MANE]O MEDICO DURANTE
UNA HEMORRAGIA
ARTICULAR

El tratamiento de una hemorragia esta dirigido a"%:
‘ Tratar el sangrado y prevenir nuevos sangrados(®
‘ Limitar las posibles complicaciones!

‘ Rehabilitar la funcion al estado previo al sangrado®

El manejo rapido y apropiado del sangrado articular
permitira resolver el sangrado y reducir el dolor(?.

Para el tratamiento urgente de la hemorragia articular, la Federacion
Mundial de Hemofilia recomienda®:

‘ Detener la hemorragia lo mas pronto posible(?. Segun el criterio
médico esto puede incluir el remplazo del factor de coagulacion.

‘ Manejo analgésico acorde con la gravedad de dolor(?. Existen varios
farmacos recomendados, algunos para formas graves de dolor, que
prescribe el especialista, teniendo en cuenta ventajas y riesgos'9.

‘ Estrategias complementarias('®'?:

— Reposo relativo, movilizacion temprana y segura para evitar las
complicaciones de la inmovilizacion prolongada™.

— Aplicacion de hielo, contribuye al manejo del dolor. No debe tener
contacto directo con la piel y se debe usar por periodos intermitentes
de 15-20 minutos, no mas de 6 horas(1%'2).

— Posicionamiento comodo: generalmente en una postura de semi-
flexién, con elevacion de la extremidad afectada™®1?.

Hemofilia y dolor Q



i ESTRATEGIAS DE MANE]JO
FARMACOLOGICO PARA EL
DOLOR EN HEMOFILIA

El uso de analgésicos para controlar el dolor en hemofilia se
implementa de una forma escalonada‘?:

La OMS (Organizacién Mundial de la Salud) propuso una escalera de

3 pasos para el manejo del dolor en pacientes con cancer™, que se ha
adaptado para otros pacientes con dolor.

De forma similar, la WFH (de sus siglas en inglés, Federacién Mundial

de Hemofilia) propone un manejo del dolor paso a paso(?, segun la
intensidad del mismo y el control del dolor en cada nivel de intervencién.

3 Opioides fuertes 3 Opioide fuerte
L Inhibidores de COX-2 0
2 Upriess s 2 Acetaminofén + opioide
1 Analgésicos no opioides 1 Acetaminofén
Escalera analgésica de la OMS(™ Escalera analgésica en hemofilia(%?

Para el alivio de dolores leves el acetaminofén o paracetamol puede ser
una alternativa segura®™. Para el tratamiento de un dolor agudo o del
dolor cronico que es mas dificil de manejar, el especialista considerara
estas escaleras de manejo del dolor, los medicamentos disponibles y
los riesgos y beneficios para cada paciente en particular(?.

El uso prolongado de algunos medicamentos puede causar
dependencia, adiccion o dafio a algunos érganos, por lo que es muy
importante cumplir con el seguimiento médico indicado?.

MEDICAMENTOS PARA EL DOLOR QUE SE DEBEN EVITAR
Algunos analgésicos de uso comun, como la aspirina (acido
acetilsalicilico) y los AINES (del término médico antiinflamatorios no
esteroides) pueden aumentar el riesgo de sangrado o empeorar un
sangrado en curso en las personas que tienen hemofilia().

Por eso, antes de tomar cualquier medicamento nuevo, es importante
consultar al médico o al equipo tratante para verificar que su uso sea
seguro®. No es recomendable automedicarse.

@ Hemofilia y dolor



CONCLUSIONES

‘ El dolor agudo y el dolor cronico son quejas comunes en las
personas con hemofilia®. El dolor y su manejo son aspectos
muy importantes en las personas con hemofilia'?. El dolor
influye en la calidad de vida, en la percepcion de la enfermedad
y en el estado de animo?.

‘ La prevencion y el tratamiento oportuno siguen siendo la clave
para el manejo de la hemofilia y del dolor asociado(?.

‘ Por fortuna, existen multiples alternativas para el manejo
del dolor, que abarcan medicamentos y estrategias no
farmacoldgicas?.

Hemofilia y dolor 0




e Hemofilia y dolor

GLOSARIO

ANALGESIA:

FACTORES DE

COAGULACION:

NOCICEPCION/
NOCICEPTIVO:

REHABILITACION:

Eliminacion de la sensacion de dolor(™),

Estructuras complejas formadas por hueso, cartilago,
musculo y ligamentos, disefiadas para soportar peso
y movilizar las partes del cuerpo®.

Dafo de una articulacion producido por sangrado,
inflamacion, y/o erosion de las partes de la
articulacion(9.

Proceso mediante el cual se forma un coagulo para
detener un sangrado”.

Dificultad para llevar a cabo una actividad cotidiana o
usual, por una condicioén fisica o mental®”.

Proteinas necesarias para la coagulacion normal de la
sangre®.

Es la unidad basica de la herencia que programay
controla la produccion de proteinas para cumplir
todas las funciones del cuerpo®.

Que se transmite a través de los genes de padres a
hijos®.

Debido a dafo o afectacion del sistema nervioso
central o periférico®.

Proceso por el cual se generan y transmiten las
sefales del dolor®.

Proceso que permite restaurar o preservar la funcion
muscular y de las articulaciones(?.
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