HEMOFILIA

Es una deficienciacongénitade un factor de la coagulacion,que
intervieneen la formacionde la fibrina, dandolugara la dificultad de

detenerla hemorragia

Lahemofiliasetransmite por herencia,estaligadaal cromosomaX, por lo
guelasmujeressonlasportadoras,pero no padecenaenfermedad
Se caracterizapor la clinica hemorragica,fundamentalmente sobre el

aparatolocomotor
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»>7 1 BERED

& 1 '
FrF yryrr ! i ¢

2 5




TIPOS DE HEMOFILIA

Hemofilia A: Déficit de factor VIl (85%)
Hemofilia B: Déficit de factor IX (15%)

NIVELES DE GRAVEDAD

Grave: <1 UldL
Moderada: 1- 5 Ul/dL
Leve: < 550 Ul AL

Valor normal60 ¢ 140 Ul/dL

Grados de severidad
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TRANSMISION DE LA ENFERMEDAD

- Informarsobrela probabilidad déransmision de la s
enfermedad a su descendencia.

- Diagnostico precoz mediante:
- Consejo genético.
- Diagnosticqorenatal

- Interrupciondel embarazo (segun ley

Todo esto lleva a situacionesde miedo, ansiedad, depresion, dudas,
culpabilidad etc.

Porlo cualdebencontar conayudapsicosocialque lesayudeen aceptacion
y enfrentamientoracionalal problema




PORTADORA DE HEMOFILIA
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PADRE HEMOFILICO
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TRATAMIENTO

El tratamiento para el paciente hemofilisolo puede administrarse via
intravenosa.

Dependiendo del tipo de Hemofilia, se administrara el factor deficitario

HEMOFILIAA FACTOR VIII
HEMOFILIAB FACTOR IX

FOTO FACTOR




TRATAMIENTO

- Tener un centro de tratamiento integral.
- Personal sanitario especializado.

- Protocolos actualizados.

- Concentrados de factor seguros.

LUGAR DE ADMINISTRACION

- Centro hospitalario.
- Centros de salud.
- Autotratamiento(domiciliario).

LUGAR DE INYECCION

- Intravenosa.
- Catéteres.
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TIPOS DERATAMIENTO

Profilaxis:

- Primaria se inicia antes de los 2 afios o después de la 12 hemartrosis.
Hoyen dia la profilaxis primaria se inicia antes de la aparicion de lesiones articulares

- Secundariaa partir de los 2 afios o la que se realiza de forma intermiteote
hemorragiadrecuentes. En este caso ya existe lesion articular

Uno de los problemas de la profilaxis es el alto coste de la medicz{cién.




A demanda;

Los pacientes solo se administran factor cuando tienen un problema
hemorragico.




Pueden presentar HEMATOMA CEREBRAL

A Hemartros

A Hematomas

A Epistaxis

A Gingivorragias

A Hematurias

A Hemorragias digestivas

A Hemorragiasiel Sistema Nervioso, etc.

HEMARTROS CODQ;



PROHIBIDO las inyecciones intramusculares!!!!

Las inyecciones deben ponerse via SUBCUTANEA!!

Ecografia

tejido celular
subcutanec | ISR

Hematoma muscular

musculo



CLINICA HEMORRAGICA

Los pacientes con Hemofilia, padecen episodios hemorragicos desde muy
temprana edad.

La clinica hemorragica puede ser: Inesperada, dolorosa, incapacitante,
repetitiva y frecuente.

Ademas con complicaciondgusculoesqueléticasodontologicas, quirdrgicas,
etc.




EVITAR DANOS ARTICULARES

1°- Hemartrosis.
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HEMARTROSI SINOVITIS

Comienzo INSIDIOSO
Palpacion | CALIENTE Y BLAN| CALIENTE, MENOS BLANDO
Movilidad MUY LIMITADA MANTENIDA
Respuesta dto LENTA
sustitutivo
Respuesta a los BUENA
corticoides y AINES



3°- Artropatia progresivalolor, pérdida del rango articular, atrofia muscula
danoosteoarticular




LA INFANCIA DEL PACIENTE HEMOFILICO

Manifestaciones mas frecuentes:
- HematomasA caidas, golpes, cuna, etc.
- Sangrado bucd, denticion, mordeduras, rotura de frenillo, etc.

- Cuando empieza a andar hematomas subcutaneos, hematomas
musculareshemartros etc.

En la primera infancia el nifio explora todo lo que le rodea.




VITAL PARA SDESARROLLO
No negarles sus actividades por miedo, le negariamos su aprendizaje, hay

gue dirigirlos hacia actividades de menor riesgo y al mismo tiempo que le
sean atractivas.

ACCIDENTES SIEMPRE HAY




SITUACIONES QUE HAY QUE ATENDER

- Miedo del nifo a ser diferente.

- Miedo de los cuidadores (colegguarderias).

- Miedo de los padresuperproteccionfalta de disciplina, etc.

Hay que delegar en el nifio, segun qué edad.



