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ll. Tratamiento oportuno en el paciente con hemofilia

Herminia Benitez-Aranda*

El tratamiento oportuno en el paciente con hemofilia
consiste en administrar el concentrado de factor VIII o IX,
en forma inmediata, en la primera hora del inicio de la
hemorragia, con el objeto de detenerla y evitar asi el dafio
articular producido por la sangre dentro de la articulacion.

Es el objetivo del tratamiento oportuno prevenir la
artropatia hemofilica y evitar de esta manera la discapacidad
fisica del nifio y del adulto con hemofiia. Este tipo de
tratamiento debe de estar disponible para todos los
pacientes con hemofilia grave y por consiguiente debe
iniciarse en las etapas tempranas de la vida, es decir en la
edad pediatrica, en la etapa preescolar, ya que es en esta
etapa en la que se inician las primeras hemartrosis,
especiamente de los tobillos y de las rodillas.

El tratamiento oportuno fue iniciado en los paises
desarrollados en la década de 1970, cuando se dispuso
de los concentrados liofilizados de los factores VIl y IX
y sOlo estuvo disponible en algunos paises en vias de
desarrollo a partir de la década de 1980.

En México, se inici6 el tratamiento oportuno con
crioprecipitados administrados en el Banco Central de
Sangre del Centro Médico Nacional Siglo XXI del Instituto
Mexicano del Seguro Social, a los pacientes pediatricos y
adultos, en 1982.1 A partir de esta fecha los nifios y adultos
con hemofilia fueron manejados en forma ambulatoria, sin
hospitalizacion, de los episodios de hemartrosis y algunos
hematomas musculares.Con esta experiencia en las
clinicas de hemofiia del Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional y del Banco Central de Sangre del Centro
Médico Nacional, se demostr6 las ventajas en lo que se
refiere a los costos de las hospitalizaciones y las ausencias
en las escuelas y los trabajos y por consiguiente se
emplearon en otras clinicas de hemodfiia de la Replblica
Mexicana como la de Monterrey, Guadalajara.y
Villahermosa

Sin embargo, debemos de hacer notar que cuando en
México se estaba iniciando el tratamiento oportuno con
crioprecipitados, en 1982, en Suecia, el grupo de la doctora
Inga Marie Nilsson, habia iniciado el tratamiento profilactico
para los nifios con hemofilia A en 1958 y para los nifios con
hemofiia B en 1972.2

Podemos distinguir dos tipos de tratamiento oportuno:
1. Cuando el paciente acude al servicio de urgencias del
centro hospitalario, en las primeras una o dos horas del
inicio de la hemartrosis o del hematoma muscular, o de
otras hemorragias, para recibir el concentrado de FVII o
FIX. 2. Cuando el paciente dispone del concentrado del

FVIII o FIX, en el domicilio y administra el tratamiento en
la primera hora de iniciado la hemorragia.

En México, estas dos modalidades de tratamiento
oportuno, s6lo se encuentran accesibles en algunas
clinicas de hemofiia ya que la gran mayoria de los
pacientes con hemofilia, reciben los tratamientos a
demanda después de 24, 48 y hasta 72 horas del inicio de
los episodios de hemorragia.®

En el caso del tratamiento oportuno en el domicilio, es
imprescindible que se disponga de la autoinfusion, ya que en
el caso de los nifios, ambos padres deben de estar preparados
para administrar el concentrado lioflizado del FVIIl o FIX a
sus hijos y en el caso de los pacientes adultos, por
supuesto, ellos mismos deben de estar preparados para la
autoinfusion. Por consiguiente, en el caso del tratamiento
oportuno en el domicilio, el paciente y la familia reciben
educacion respecto del momento oportuno, del preparado
de la infusion, de los requisitos para la administracion
inravenosa. del medicamento asi como de las medidas de
apoyo y de los controles con el médico tratante.

En el caso del paciente pediatrico con hemofiia grave
0 moderada, la capacitacion a la familia comprende desde
los aspectos técnicos de la administracion intravenosa
hasta el apoyo psicologico y la seguridad para realizar la
puncidon venosa a su hijo. Los abuelos y los hermanos
mayores también participan en este tipo de tratamiento.

Cuando el nifio es muy pequefio, es decir tiene dos o
tres afios de edad, no se encuentra en condiciones de dar
aviso con prontitud del inicio de sus hemorragias, por lo que
los padres deben de estar muy atentos cuando inician un
episodio de hemorragia y cuando éstos se presentan en las
articulaciones o en los musculos, el primer signo lo
constituye la claudicacion del miembro afectado y es en
ese momento en que deben de administrar el medicamento.
La cefalea constituye el signo mas frecuente en los casos
de hemorragia a nivel del sistema nervioso central, pero los
nifios en etapa prescolar, no lo pueden manifestar y en
estos casos, son muy frecuentes los cambios en el estado
de animo, pueden estar imtables 0 somnolientos antes de
que aparezcan los signos de focalizacion de una hemorragia.
Cuando el siio del sangrado se localiza en el cuello, el
tratamiento oportuno es muy importante para prevenir la
compresion mecanica de las vias aéreas superiores. A
este respecto, los padres deben de estar advertidos para
no permitir las punciones de los vasos venosos superficiales
del cuello ni de la ingle y mucho menos los vasos venosos
profundos de estas regione. Cuando la hemorragia se
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produce a nivel de la médula espinal, las manifestaciones
clinicas se presentan en forma un poco tardia y es muy
dificil que puedan ser referidas por un nifio de dos, tres o
cuatro afios de edad. Es por este motivo que los nifios con
hemofiia grave en las edades mencionadas, deben de ser
protegidos con protectores para los gliteos ya que las
caidas de sentdn son muy frecuentes a estas edades.

Tomando en cuenta todas las consideraciones
mencionadas, los padres y la familia del nifio con hemofilia,
deben de estar capacitados para reconocer las
manifestaciones clinicas iniciales de los episodios de
hemorragias en las articulaciones, en los musculos, en el
sistema nervioso central, en la médula espinal, en el
cuello, en el tubo digestivo y en las vias urinarias para
inciar el tratamiento oportuno en el domicilio y comunicarse
con su médico tratante para recibir las medidas de apoyo.
Es importante ademas la capacitacion para la prevencion
de los sangrados en la edad preescolar, los cuales
pueden ser incapacitantes y con morbilidad grave para la
funcién de un drgano en particular (sistema nervioso
central y médula espinal, especialmente).

Cuando el nifio se encuentra en la edad escolar esta en
condiciones de reconocer cuando inicia un episodio de
hemarragia intrarticular o muscular, puede referir muy bien
la cefalea en caso de una hemorragia a nivel del sistema
nervioso central y las parestesias y pardlisis de los miembros
inferiores en los casos de una hemorragia a nivel de la
médula espinal. En estos casos ademas del tratamiento
oportuno en el domicilio, el paciente debe de ser trasladado
a un centro hospitalario para su evaluacion completa.

El tratamiento oportuno en el domicilio, en el sentido
estricto, s6lo contempla a las hemartrosis y a los
hematomas musculares ya que la artropatia hemofilica
es la causa de la discapacidad fisica y de la mala calidad
de vida de los pacientes con hemofilia.

¢Cudl es la edad apropiada para el inicio del tratamiento
oportuno en el domicilio? El tratamiento oportuno ambulatorio
en el domicilio debe ser contemplado para todos los nifios
con hemofilia grave, a los dos afios de edad, ya que es a
esta edad en que aparecen la primeras hemartrosis de los
tobillos y de las rodillas. Los padres de un nifio con
hemofilia grave, en la edad mencionada, deben recibir
especial atencion para su adecuada capacitacion y apoyo
por todos los integrantes de la clinica de hemofilia
especialmente los médicos de salud mental, el hematdlogo
pediatra, el equipo de medicina fisica y de rehabilitacion,
el médico ortopedista, el técnico de laboratorio para la toma
de las muestras y las enfermeras y trabajadoras sociales
para detectar oportunamente a estos pacientes para Su
atencién adecuada y esmerada en la clinica de hemofilia.

Del cuidado muy especial de la edad prescolar (edad
de méxima siniestralidad) del nifio con hemofilia, dependera
la calidad de vida del nifio escolar y adolescente y por
supuesto del adulto joven.
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¢Cudl es la dosis hemostasica recomendada de los
factores VIII y IX? Actualmente es bien conocido que
para obtener una dosis hemostasica, los factores deben
ser administrados a 15-30 Ul por kilogramo por dosis,
para alcanzar una concentracion de 30% en el plasma,
respectivamente para el FVIII y para el FIX. La periodicidad
de la administracion depende de la vida media de cada
uno de los factores, es decir de cada 12 horas en el caso
de la hemdfilia clasica y de cada 24 horas en el caso de
la hemofilia B.

Las ventajas del tratamiento oportuno ambulatorio en
el domicilio incluyen: 1. Disminucion de la artropatia
hemofilica. 2. Menor costo cuando se compara con el
tratamiento hospitalario. 3. Disminucion importante del
ausentismo escolar y de los sitios de trabajo de los
padres quienes deben de acompafiar a sus hijos para el
tratamiento hospitalario. 4. Reforzamiento de la autoestima
del nifio con hemofilia al disminuir la discapacidad fisica
ocasionada por la artropatia hemofilica. 5. Mejoramiento
importante de la calidad de vida del nifio con hemofilia.*

Es responsabilidad del hematélogo pediatra y de todo
el equipo multidisciplinario que maneja a un nifio con
hemofilia, educar, cuidar, prevenir y tratar su padecimiento,
entregando a la sociedad a un individuo sano para que sea
feliz y atil a su familia y a su comunidad.

Es importante mencionar que, actualmente, el
tratamiento oportuno ambulatorio en el domicilio, se
encuentra accesible en las siguientes clinicas de hemofilia
de la Replblica Mexicana: Instituto Mexicano del Seguro
Social: Monterrey, Guadalajara, Villahermosa, Centro
Médico La Raza, Centro Médico Nacional Siglo XXI.

En las clinicas de hemofiia de la Secretaria de Salud,
del ISSSTE y de Pemex, los pacientes reciben tratamiento
oportuno y a demanda en los centros hospitalarios
respectivos.®

Después de 20 y 30 afios del inicio del tratamiento
oportuno ambulatorio en el domicilio en los paises del
primer mundo, los pacientes con hemofiia de la Republica
Mexicana, deben tener el derecho al tratamiento adecuado
y seguro y en especial los nifios con hemofiia grave
podrian iniciar el tratamiento profildctico que les asegure
una excelente calidad de vida. En nuestra experiencia, en
el estudio comparativo de tres formas de tratamiento: a)
crioprecipitados en el medio hospitalario, b) concentrado
de FVII en el domicilio y ¢) concentrado de FVII en el
medio hospitalario, los pacientes tratados en el domicilio
en forma oportuna presentaron menor episodios de
hemartrosis (30% menos), utilizaron menor cantidad de
concentrado de FVIII (13 a 54%) que los tratados con
concentrado de FVIII en el medio hospitalario, requirieron
de un menor nimero de visitas a la consulta médica (cuatro
veces menor) y durante las hospitalizaciones, los dias de
hospitalizacion fueron 50% menos que los pacientes que
recibieron tratamiento en el medio hospitalario.® Los
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resultados de este estudio multidisciplinario indican que el
tratamiento oportuno en el domicilio incrementa la calidad
de vida del paciente con hemofilia, mejorando
substancialmente la evolucién clinica de los episodios de
hemorragias y reduciendo los costos. ES muy importante
gue las autoridades responsables de las poliicas de salud
de nuestro pais conozcan los resultados de este estudio
de un modelo econdmico del tratamiento de la hemofilia en
México con el objeto de llevar a cabo un programa a nivel
nacional para mejorar la calidad de vida del nifio y del adulto
con hemofilia.
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