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COAGULACION:

 Cuando una lesión afecta la integridad de las

paredes de los vasos se ponen en marcha una serie

de mecanismos que tienden a limitar la pérdida de

sangre.

 Estos mecanismos se llaman “Hemostasia” que

comprende:

 Vasoconstricción local del vaso.

 Depósito y agregación de plaquetas.

 Coagulación de la sangre.



COAGULACION:

 La Coagulación es el proceso por el cual la
sangre pierde su liquidez y acaba siendo
sólido.

 Se divide en tres vías:

1.- Vía Intrínseca:

La membrana basal del endotelio o las
fibras colágenas del tejido conectivo,
proporcionan el punto de iniciación.

2.- Vía Extrínseca:

Recibió este nombre ya que la iniciación de
esta vía requería de factores ajenos a la
sangre.

3.- Vía común:

En ella desembocan las dos vías anteriores
y el fibrinógeno se acaba convirtiendo en
fibrina y el posterior entrecruzamiento de
la misma estabiliza el coagulo.









 En España hay unas 3.000 personas hemofílicas.

Hemofilia A ….. 87%

Hemofilia B ….. 13%

 De la totalidad el 23% tiene < 14 años.

 A nivel mundial se estima:

 400.000 personas la padecen.

 Solo el 25% recibe atención adecuada.



HISTORIA de la 

HEMOFILIA.



HISTORIA de la HEMOFILIA:

1.- Siglo V a de C.

 Tenemos la primera referencia en el Talmud Babilónico

de los judíos.

“Observaron que al realizar las circuncisiones, algunos 

varones sangraban con cierta gravedad que incluso los 

llevaba a la muerte y que esto se repetía en distintos 

individuos de ciertas familias.”

 Así llegaron a modificar las leyes sagradas y se

aconsejo que quien hubiera tenido dos hermanos

mayores y que hubieran muerto por sangrado, no se les

practicara.



HISTORIA de la HEMOFILIA:

2.- Siglo XII

 Maimónides cita a la hemofilia en términos como:  

“El tercer hijo no deberá ser circunciso hasta que no se demuestre 

en fortaleza al cabo de varios años, sea hijo del mismo marido o 

de otro”

 Deja claro que la mujer es la trasmisora de esta anormalidad

pero pensaba que la enfermedad sanaba con la edad.



HISTORIA de la HEMOFILIA:

3.- Entre los años 1488-1575

 Se llega a prohibir la circuncisión en aquellas familias con

problemas hemorrágicos.

4.- Siglo XIX

 Interés desbordante por esta enfermedad, especialmente

recopilaciones de datos en cuanto a su transmisión hereditaria

y su sintomatología clínica.

 Esta enfermedad se conocía como la “Enfermedad Real”, ya

que afectó a las Casas Reales de Inglaterra, Prusia, España y

Rusia, lo que hizo que las noticias a este respecto se

difundieran a gran velocidad.



HISTORIA de la HEMOFILIA:



HISTORIA de la HEMOFILIA:

 Todo esto se cree que forzó a aumentar los estudios de esta

enfermedad por los mejores científicos de aquellos tiempos.

 Se cree que esta enfermedad puede haber sido un factor

determinante que influyo en las decisiones políticas y de

sucesión.



HISTORIA de la HEMOFILIA:



HISTORIA de la HEMOFILIA:

5.- Años 1911-1937

 Se suceden los estudios.

 Aparecen científicos como Addis, Quick (al que debemos

“Tiempo de Protombina”)

 Bulloch y Fildes (Establecieron el carácter hereditario ligado al

sexo de esta enfermedad, transmitido por mujeres, padecido por

los hombres).

6.- Año 1937

 Esta fecha marca un antes y un después, Patek y Taylor

demostraron que una fracción del plasma convenientemente

purificada, corregía el defecto de coagulación de estos pacientes

y lo llamaron “Globulina” que mas tarde Taylor rebautizaría

como “Globulina anti hemofílica humana (GAH)”.



HISTORIA de la HEMOFILIA:

7.- Año 1962------ Se da nombre al F. VIII

8.-Año 1965------ Crio precipitados

9.-Año 1979------ Factores Plasmáticos.

10.-Año 1980------ Infección por VIH 

11.-Año 1990------ Infección por VHC

12.-Año 1989 -1990 ------ Factores 

Recombinantes





PATRONES HEREDITARIOS:

 1/3 de los casos nuevos son por una mutación en la madre o el niño.

 Este trastorno está ligado al cromosoma X.







DIAGNÓSTICO.



DIAGNÓSTICO:

1.- Historial médico del paciente y la familia.

2.- Examen físico completo.

3.- Pruebas de laboratorio.





SINTOMATOLOGIA:

 Las hemorragias más graves son:

 Hemorragias del s.n.c y traumatismos craneales. 

 Hemorragias en cuello y garganta.







HEMORRAGIAS MUSCULARES:

*Efecto a largo Plazo:

 Si no reciben el adecuado tratamiento y Rehabilitación:

Cicatrices y debilidad muscular.

Daño permanente en miembros, nervios y articulaciones.

Deformaciones que afectan a la manera en que una persona se

sienta, se pone de pie y camina.



TRATAMIENTO



















CUIDADOS PARA 

MANTENERSE 

SALUDABLE.



1. Ejercicio y actividad física:

2. Buena nutrición y Peso saludable

3. Vacunas

4. Medicamentos y fitomedicinas

5. Salud Dental

6. Calzado

7. Botiquín 

8. Atención Psicosocial-Salud Emocional



 1  Ejercicio y actividad física:

 Actividad física cotidiana.

 Deportes (sobre todo de grupo) de forma regular.

 Alentar a los niños a participar en los deportes (con uso de

protección adecuada).

 En general deben evitarse actividades en las que haya golpe en la

cabeza, trabajo con sobrecarga, juegos de persecución en espacios

reducidos, trabajos con miembros o articulaciones con molestias,

saltos, ………





 2 Buena Nutrición y Peso Saludable:

 Un peso excesivo puede causar ↑ presión sobre las

articulaciones.



 3   Vacunas:

 Se administraran las recomendadas por el calendario vacunal.

 Tener en cuenta:

 Las personas con VIH evitar vacunas con virus vivos (Ejm: Polio y la

triple vírica o SPR), pero SI la vacuna contra el Neumococo y la vacuna

anual contra la Gripe.

 Las vacunas de VHA y VHB se administraran S/C en vez de I/M.

 Los familiares que manipulan los productos del Tto. también deberán

vacunarse aunque no es tan importante en personas que usan

productos inactivados viralmente.



 4   Medicamentos y Fitomedicinas (no recomendables):

Los medicamentos AINES se 
consultaran previamente a su 

médico.



 5   Salud Dental:

 No existe una patología especifica del paciente hemofílico.

 Es muy importante prevenir para disminuir la necesidad de

someterse a cirugías odontológicas.



* Se recomienda:

 El chicle sin azúcar y el queso puede contrarrestar los ácidos de 

la placa.

 Cepillar los dientes al menos 2 veces al día. Recomendado cepillo 

de dureza media.

 Dentífrico con flúor.

 Enjuagues bucales con Triclosan o Chorhexidina.

 Uso de seda dental o cepillos interdentales.

 Evitar fumar.

 Visitas regulares al dentista.

 Reducir frecuencia y cantidad de azúcares.

 Se recomienda que los niños con hemofilia usen protección dental 

cuando realizan deportes.



 8   Botiquín



9  Atención Psicosocial- Salud Emocional:

 Consiste en detectar las dificultades individuales y familiares para aceptar y afrontar los desafíos
de vivir con hemofilia.

 Además de en los Profesionales, los pacientes y sus familias pueden encontrar apoyo en:

 Fedhemo.

 Asociaciones Autonómicas y provinciales.

 Real Fundación Victoria Eugenia.

 TIENEN A SU DISPOSICIÓN :

 Albergues niños de 8-12 años:

 Objetivo ---► Conocimiento de la enfermedad.

Autotratamiento.

 Albergues jóvenes de 16-22 años.

 Objetivo ---► Participación social.

Crecimiento personal.

 Albergues de afectados de hemofilia con inhibidor y sus familias.

 Albergues de padres de niños con hemofilia en edad temprana.





AVANCES / FUTURO:



GRACIAS POR 

VUESTRA 

ATENCION.


