HEMOFILIA
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PARTE 1
Introduccion a la hemofilia

{Como se mueve la
sangre alrededor del arterias

cuerpo?

e La hemofilia es un trastorno de la
coagulacion de la sangre, por lo que es
importante comprender el sistema
circulatorio.

e El corazén bombea sangre a todo el
cuerpo.

e La sangre se transporta a traves del
cuerpo en tubos o "vasos” l[lamados
arterias, venas y vasos capilares.
Algunos son grandes (arterias y
venas) y otros son pequenos (vasos
capilares).

vasos capllares ST
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COAGULACION:

» Cuando una lesion 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:

» Vasoconstriccion local del vaso.
» Deposito y agregacion de plaquetas.
» Coagulacion de la sangre.




COAGULACION:

Sistema Intrinseco Sistema Extrinseco

» La Coagulacion es el proceso por el cual la Factor tisulae

sangre pierde su liquidez y acaba siendo Trombina

solido.

FACTOR VIIa FACTOR VII
Se divide en tres vias: EACTOR X1 FACIOR XTa Factor tisular
1.- Via Intrinseca: L2 Fosf N
FACTOR IX FACTOR IXa

La membrana basal del endotelio o las EACTOR VIIL FACTOR VIIIa

fibras colagenas del tejido conectivo, Cat*Fosfolipidos

proporcionan el punto de iniciacion.

2._ Via EXtrinseca: FACTOR X FACTOR Xa FACTOR X

_— FACTOR V FACTOR Va

Recibid este nombre ya que la iniciacion de Ca?*Fosfolipidos

esta via requeria de factores ajenos a la

sangre. Protrombina Trombina

3.- Via comun:

Fibrinégeno Fibrina

En ella desembocan las dos vias anteriores
y el fibrindgeno se acaba convirtiendo en el B i
fibrina y el posterior entrecruzamiento de

la misma estabiliza el coagulo. iterconeitat s i



Proceso de coagulaciédn normal

Proceso de coagulacion
en la hemofilia
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Persona sin hemofilia

Piel
Vaso sanguineo

la fibrina

e Se activa el sistema
de coagulacion

o Se produce una
herida o lesion

0 Se detiene

la hemorragia

o Se produce una &

\

Persona con hemofilia

o La hemorragia
no se detiene

e NO se forma
la fibrina

e El sistema de coagulacion no

se activa correctamente por f
la alteracion del factor VIl —» "y
o del factor IX N

herida o lesion



PARTE 1

Introduccion a la hemofilia

éLa hemofilia es siempre
igual?

e Las personas con bajos niveles de
factor VIII (ocho) tienen hemofilia A.

e Las personas con bajos niveles de
factor IX (nueve) tienen hemofilia B.

e La hemofilia puede ser leve, moderada
o severa, dependiendo del nivel de
factor de coagulacion

5
5
5

Grados de severidad

Normal

“ Nivel de factor de

coagulacién VIII 4 IX
50 - 150%

Hemofilia leve
Nivel de factor de
coagulacién VIII 4 IX
5 - 40%

Hemofilia moderada
Nivel de factor de
coagulacién VIII & IX

1- 5%

Hemofilia severa
Nivel ge factor de
coagulacién VIII & IX
< 1%
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» En Espana hay unas 3.000 personas hemofilicas.

» Hemofilia A ..... 87%
» Hemofilia B ..... 13%

» De la totalidad el 23% tiene < 14 anos.
» A nivel mundial se estima:

» 400.000 personas la padecen.
» Solo el 25% recibe atencion adecuada.




HISTORIA de la
HEMOFILIA.




HISTORIA de la HEMOFILI

1.- Siglo V a de C.

» Tenemos la primera referencia en el Talmud Babilonico
de los judios.

“Observaron que al realizar las circuncisiones, algunos

varones sangraban con cierta gravedad que incluso los

llevaba a la muerte y que esto se repetia en distintos RN SR '
individuos de ciertas familias.” T ot Tl

; .
385%
F

» Asi llegaron a modificar las leyes sagradas y se|  Zriseess
aconsejo que quien hubiera tenido dos hermanos| MESEmanmE
mayores y que hubieran muerto por sangrado, no se les |w-5xzs
practicara. R
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HISTORIA de la HEMOFILI

2.- Siglo Xl
» Maimonides cita a la hemofilia en términos como:

“El tercer hijo no debera ser circunciso hasta que no se demuestr
en fortaleza al cabo de varios anos, sea hijo del mismo marido
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 HEMOFILI

3.- Entre los anos 1488-1575

» Se llega a prohibir la circuncision en aquellas familias con
problemas hemorragicos.

4.- Siglo XIX

» Interés desbordante por esta enfermedad, especialmente
recopilaciones de datos en cuanto a su transmision hereditaria
y su sintomatologia clinica.

» Esta enfermedad se conocia como la “Enfermedad Real”, ya
que afecto a las Casas Reales de Inglaterra, Prusia, Espana vy
Rusia, lo que hizo que las noticias a este respecto se
difundieran a gran velocidad.



HISTORIA de la HEMOFILI

Reina Yictona u]:[[D Principe Alberto
Princesa Dugue Leopoldo Princesa | Enrigue Mauricio
Alicia de Hesse (Cuque de B atriz (Dugue de
Albanyy Batternberg)
Alfonso ®IIT
PAncEsa Enngue Federico  Alejandra | Micaolds II i Widona Leopoldo Mauric
Irenes éPrlnmpe de Hesse de Rusia Alicia {%E_Eaungaue Eugenia F adras
& Prusia) &tholone)
‘ Mercedes
Waldernaro Enrique Alexis Alfonso Pio Juan
P'rlru::pe F‘rlru:u:ue (Z arewich (Princpe de Gonzalo
e Prusia) e Prusia) de Rusia) Asturias)

; Juan
Sofia Carlos I

O Mo hemofilicos
d]]:":p Portadora Pr|r||:1pe
Felipe

. Elena
Hem ofllico

Cristina




HISTORIA de la HEMOFILI

» Todo esto se cree que forzo a aumentar los estudios de est
enfermedad por los mejores cientificos de aquellos tiempos.

» Se cree que esta enfermedad puede haber sido un factor
determinante que influyo en las decisiones politicas y de
sucesion.




HISTORIA de la HEMOFILI

Enlaimagen aparece
el zarevich Alexel con
el ple derechoen un
escalon porgue las
hemorradias habian
destruido su rodillay

La Remna Victoria Eugenia con sus hijos. Sostiene en brazos al pequedio, ¢l infante Gonzalo, COMO consecuencia de
hemofilico, A su irquiceda el principe de Asturias, Allonso, también hemofilico, v su hija gllose e habhia

la infanta M* Cnistina. A la derecha de la Reina la hija mayor. la infanta Beatniz.
el infante Jaime v. delante de este. ¢l infante Juan

deformado la cadera
deracha.




HISTORIA de la HEMOFILI

5.- Ahos 1911-1937
» Se suceden los estudios.

» Aparecen cientificos como Addis, Quick (al que debemos
“Tiempo de Protombina”)

» Bulloch y Fildes (Establecieron el caracter hereditario ligado al
sexo de esta enfermedad, transmitido por mujeres, padecido por
los hombres).

6.- Ao 1937

» Esta fecha marca un antes y un despuées, Patek y Taylor
demostraron que una fraccion del plasma convenientemente
purificada, corregia el defecto de coagulacion de estos pacientes
y lo llamaron “Globulina” que mas tarde Taylor rebautizaria
como “Globulina anti hemofilica humana (GAH)”.




HISTORIA de la HEMOFILI

/.- Ano 1962------
8.-Ano 1965------
9.-Ano 1979------
10.-Ano 1980------
11.-Ano 1990------

Se da nombre al F. VIII
Crio precipitados
Factores Plasmaticos.
Infeccion por VIH

Infeccion por VHC

12.-Ano 1989 -1990 ------ Factores

Recombinantes




PARTE 1

Introduccion a la hemofilia

cComo les da hemofilia a
las personas?

e Las personas nacen con hemofilia. No
pueden contagiarse de alguien. @X

e Generalmente, la hemofilia es
hereditaria, lo que quiere decir que se
transmite a traves de los genes de los
padres. Los genes llevan mensajes
sobre |la forma en Ia que trabajan las
células del cuerpo. Por ejemplo,
determinan el color de cabello y ojos
de una persona.

_ cromosoma sexual con el
gen de la hemofilia

b e v e,

-
HEMORILIA
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PATRONES HEREDITARIOS:

» 1/3 de los casos nuevos son por una mutacion en la madre o el ni

» Este trastorno esta ligado al cromosoma X.

alation Duplication

H H if:




Hombre sanoy
mujer portadora

XY XX XY XX

Sano Sana Hemofilico Portadora

|La herencia

Hombre hemofilico
y mujer sana

——

XY XX XY XX

Sano Portadora Sano Portadora

\

Hombre hemofilico
y mujer portadora

oa
I_I_LI_I

XY XX XY XX

Sano  Hemofilica Hemofilico Portadora




PARTE 1

Introduccion a la hemofilia

cla hemofilia dura toda
la vida?

e Una persona nacida con hemofilia la
tendra durante toda la vida.

e EIl nivel de factor VIII 6 IX en su
sangre por lo general permanece igual
a lo largo de toda su vida.

qu“‘n-‘-‘ﬁ@
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DIAGNOSTICO.




DIAGNOSTICO:

»1.- Historial médico del paciente y la familia.
»2.- Examen fisico completo.

»3.- Pruebas de laboratorio.




Hemorragias y hematomas
menos graves

1. Nasales

2. Encias
3.5angre en orina
4. Subcutaneas

Signos principales de la enfermedad

Las hemorragias

Hemorragias y hematomas
graves

1. Cerebro
2.0jos
3.Lengua y suelo de boca

4. Cuello

5. Antebrazos y brazos

6. Rinones (Hematuria)

7. Aparato digestivo

8. (adera

9. Genitales

10. Miisculo psoas

11. Gemelos

12. Articulaciones (rodilla, codo, tobillo...)



SINTOMATOLOGIA:

» Las hemorragias mas graves son:
» Hemorragias del s.n.c y traumatismos craneales.

» Hemorragias en cuello y garganta.




Pequenas heridas
abiertas

_{a&

o I.avar conaguay jabon

g G:'l
I}esmfectarytapar /@

Presionar con una
venda si es necesario

;Gomo actuar ante una hemorragia? (1)

Otras pequeiias hemorragias
externas: boca, encias, nariz, etc.

hplitargasa con antifibrinolitico

Presmnar o taponar

lplltar agua fria o hielo

\

Pequenas hemorragias
subcutaneas
\

Aplicar algo frio
hacer presion

Aplicar pomada antitrombatica



Hematomas importantes

2

Aplicar hielo o

i

Si el hematoma
aumenta

;Como actuar ante una hemorragia? (2)

\

Hemartrosis o
hemorragia articular

- Aplicar hielo

+ Mantener en reposo

» Administrar medicacion
- Ir al hospital

y

Si hay mucho dolor
aplicar analgésico

@ No Aspirina®



HEMORRAGIAS MUSCULARE

*Efecto a largo Plazo:

» Si no reciben el adecuado tratamiento y Rehabilitacion:

» Cicatrices y debilidad muscular.
» Dano permanente en miembros, nervios y articulaciones.

» Deformaciones que afectan a la manera en que una pers
sienta, se pone de pie y camina.




TRATAMIENTO




Al administrar el o

factor, el sistema Se detiene la
de coagulacion se o hemorragia
activa correctamente

0 El sistema de coagulacion no

Se prod se activa correctamente ¥
© Progucs S por la carendia del factor VI
herida o lesion




Tipos de tratamiento

\

Tratamiento a demanda Tratamiento de profilaxis

El tratamiento se utiliza cuando
se ha producido la hemorragia

EI tratamiento es continuado varias veces por semana
Suelen realizarse de 2 a 3,5 inyecciones por semana

(2]
. . en dias alternos

El factor se administra
cada 12 0 24 horas

\

Viernes




Puncion venosa y terapia en el hogar

éQué es la terapia en el
hogar?

e La terapia en el hogar es Ia infusion
(inyeccion) de concentrado de factor
de reemplazo fuera del hospital. Una
persona con hemofilia puede recibir
infusiones en el hogar, la escuela, el
trabajo o en cualquier otro lado.

e Debe mantenerse un registro escrito
de todos los tratamientos
suministrados.

e Una persona con hemofilia y sus
familiares comparten la
responsabilidad de su salud con los
trabajadores de la salud dedicados al
cuidado de la hemofilia.

e La terapia en el hogar no reemplaza
los cuidados meéedicos.

-
| Y& B
- “}'{‘
- ._-—‘ -
AT

L . r— o

HIMOFILIA
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PARTE 3
Tratamiento de hemorragias /@\

éQué otro tratamiento
podria ayudar? sl —7p

Hay otros tratamientos que podrian = = - =
ayudar, por ejemplo:

- medicamentos para el dolor;

- anti-inflamatorios para disminuir la = - - - - -1 -
inflamacion;

- diferentes dosis o calendarios de
suministro de factor de reemplazo; y

- dosis repetidas de factor VIII 6 IX.

Un fisioterapeuta puede:

™
.{N

- sugerir formas para fortalecer los

musculos y restaurar el movimiento de -
las articulaciones; o -
- determinar si es seguro volver a las
actividades normales; y
- sugernr formas para prevenir mayores
lesiones. s ﬁ

© Coprpragint Workd Federaton of Memoptiia




Reconstitucion y administracion (4)

\

]

Dar la vuelta al vial y extraer toda la Separar la jeringa del adaptador del Debe inyectarse por via intravenosa en
solucion en la jeringa. vial. Desechar el vial con el adaptador. varios minutos, segun las indicaciones
del médico.




El nifio. Evitar la sobreproteccion

La sobreproteccion tiene
un efecto negativo

Debe tener una relacion normal
con los otros ninos




El nifioy la escuela

La buena comunicacion entre los padres
y el centro escolar es imprescindible
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HOSPITAL
Los conocimientos en primeros
auxilios de los profesores serviran para Sise produce alguna herida o lesion
atender correctamente al nifio los profesores valoraran si deben avisar a

los padres o llevar al nifo al hospital




El trabajo

Es aconsejable no realizar trabajos
que conlleven demasiado riesgo
de cortes o lesiones

Es conveniente que algin
o compaiiero conozca la condicion
Las personas con hemofilia pueden de hemofilico del trabajador

trabajar sin ningtin problema




CUIDADOS PARA
MANTENERSE
SALUDABLE.




1

2
3
4
5.
6
7
8

. Ejercicio y actividad fisica:

. Buena nutricion y Peso saludable
. Vacunas

. Medicamentos y fitomedicinas
Salud Dental

. Calzado
. Botiquin
. Atencion Psicosocial-Salud Emocional




» 1 Ejercicio y actividad fisica:

» Actividad fisica cotidiana.

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

» Alentar a los ninos a participar en los deportes (con uso de
proteccion adecuada).

» En general deben evitarse actividades en las que haya golpe en la
cabeza, trabajo con sobrecarga, juegos de persecucion en espacios
reducidos, trabajos con miembros o articulaciones con molestias,
saltos, .........




Deportes que NO
deben practicarse

« Futbol

« Balonmano

* Rugby

- Karate

« Lucha

« Motociclismo
«Judo

« Hockey

- Baloncesto

« Boxeo

El deporte

Deportes aconsejados

-\ Natacion
r »

©)

« Caminar Tenisde mesa |
« Pescar No sequir practicando
« Rai deporte si existe el mas
:::::i e minimo sintoma de lesidn
+ Navegar
« Golf
+ Bolos @)
« Ciclismo El deporte y una alimentacion sana
« Natacién facilitan un buen desarrollo muscular
« Tenis de mesa



» 2 Buena Nutricidon y Peso Saludable:

» Un peso excesivo puede causar 1 presion 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
triple virica o SPR), pero Sl la vacuna contra el Neumococo y la va
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 deb
vacunarse aunque no es tan importante en personas que
productos inactivados viralmente.




» 4 Medicamentos y Fitomedicinas (no recomendables):

Aceclofenaco
Acenocumarol

Acido acetilsalicilico (aspirina)

Citalopram™®
Clopidogrel
Dexibuprofeno
Diclofenaco
CDricumarol
Escitalopram
Fenprocumona
Fluoxetina™
Fluvoxamina®
Ibuprofeno
Indometacina
Ketoprofeno
Ketorolaco
Lormoxicarm
Meloxicam
MNabumetona
Maproxeno
Paroxetina™
Piroxicarmm
Sertralina™®
Sulindac
Tenoxicam
Ticlopidina
Warfarina

Los medicamentos AINES se
consultaran previamente a su

médico.

Ao, en grandes cantidades
Ginkgo biloba

Ginseng (asiatico)

Jenjibre (no jenjibre seco)

Matricaria, boton de plata o santamaria
Palma enana americana (Serenoa repens)

Corteza de sauce

Lista elaborada por Sam Schulman, médico.

Actualizado por dltima vez: septiembre de 2009




» 5 Salud Dental:

» No existe una patologia especifica del paciente hemofilico.

» Es muy importante prevenir para disminuir la necesidad d
someterse a cirugias odontologicas.

|




* Se recomienda:

» El chicle sin azucar y el queso puede contrarrestar los acidos de
la placa.

» Cepillar los dientes al menos 2 veces al dia. Recomendado cepill
de dureza media.

» Dentifrico con fluor.

» Enjuagues bucales con Triclosan o Chorhexidina.
» Uso de seda dental o cepillos interdentales.

» Evitar fumar.

» Visitas regulares al dentista.

» Reducir frecuencia y cantidad de azucares.

» Se recomienda que los nifos con hemofilia usen proteccion den
cuando realizan deportes.




» 8 Botiquin

iRevisar el botiquin
cada tres meses!

- Gasas estériles

- Epistaxol® (para cortar las
hemorragias nasales)

= Anchafibrin® (anifibrinolitico

en ampollas y sobres, para
administrar por via oral en

caso de hemorragia)
« Povidona yodada

- Agua oxigenada
N y Guantes de latex llenos

« Paracetamol de agua y alcohol al 50%
- Pomadas antitrombéticas guardados en el congelador




» 9 Atencion Psicosocial- Salud Emocional:

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

» Ademas de en los Profesionales, los pacientes y sus familias pueden encontrar apoyo en:

» Fedhemo.
» Asociaciones Autonomicas y provinciales.

» Real Fundacion Victoria Eugenia.

» TIENEN A SU DISPOSICION :

» Albergues nifos de 8-12 anos:

» Objetivo ---» Conocimiento de la enfermedad.
Autotratamiento.

» Albergues jovenes de 16-22 anos.

» Objetivo ---» Participacion social.
Crecimiento personal.

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

» Albergues de padres de ninos con hemofilia en edad temprana.




PARTE 4

Mantenerse saludable y evitar
hemorragias

¢Quée informacion médica
debe llevarse consigo?

¢ Una persona con hemofilia debe llevar
consigoinformacion sobre su salud,
incluyendo tipo de hemofilia,
tratamiento requerido y alergias.

¢ La Federacion Mundial de Hemofilia
ofrece gratuitamente una tarjeta
medica internacional. En algunos
paises se venden otras tarjetas,

conocidas como Medic-Alert y
Talisman.

WORLD FEDCRASON OF

HEMOPHILIA

B e
iRt A, e - .




Diagrama de Nilsson: Hemofilia

Mild Moderate Severe
Health X =
y Haemophilia Haemophilia Haemophilia

Life expectancy in years
(Men)

Year

!
1950 1990

Adapted from: Nilsson, Haemophilia; Pharmacia 1994







