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RESUMEN

Antecedentes

Pacientes y método

en la región de Murcia. El estudio de las alteraciones genéticas se realizó por técnicas estandarizadas de biología molecular. A partir del 
cuaderno de recolección de datos clínicos se realizó un análisis descriptivo de la posología del factor recombinante humano empleado, y 

Resultados -

con un agente by-pass antes de iniciar la inmunotolerancia. 
Conclusiones

Palabras clave

ABSTRACT

Background
the major cause of morbidity in patients with severe hemophilia. It has recently been suggested that prophylactic administration of human 

Patients and Methods
factor VIII inhibitor, and two patients with severe hemophilia B, that were included in a prophylaxis program during the years 2000-2009 
in Murcia, Spain. The genetic studies were performed by standard techniques of molecular biology. From the clinical data we performed 
a descriptive analysis of the dosage and schedule of the coagulation factor concentrate used, and the frequency and type of bleeding 
episodes during prophylaxis.
Results: In patients who began the program of secondary prophylaxis there was a trend to a lower occurrence of overall bleeding episodes. 
Patients with severe hemophilia A in primary prophylaxis had fewer bleeding events than those on secondary prophylaxis. In patients with 
a history of anti-factor VIII inhibitor, the bleeding episodes decreased when the prophylaxis with a by-pass coagulation agent was initiated 
before starting the immune tolerance.
Conclusions: The results of our small series suggest that prophylaxis with recombinant coagulation factors is a feasible, safe and effective 
procedure to prevent hemarthrosis even in patients with repetitive episodes.
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Profilaxis primaria B:

Profilaxis secundaria A: -

Profilaxis secundaria B:
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Estudios de laboratorio
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 Las muestras 

RESULTADOS

Cuadro 1: Características de la población de pacientes

ID Edad Episodio hemorrágico
al diagnóstico

Antecedente de 
inhibidor

Articulación diana*

1 7 HAG Cefalohematoma No Cefalohematoma No

2 11 HAG Hemartrosis
rodilla izquierda

No Hemartrosis rodilla.
De repetición

Rodilla
izquierda

3 16 HAG Hemartrosis
rodilla izquierda

No Hemartrosis rodilla.
De repetición

Rodilla izquierda

4 4 HAG Hemorragia
subaracnoidea

Si
(alta respuesta)

Tras borramiento del 
inhibidor

No

5 5 HAG Hemartrosis
cadera izquierda

Si
(alta respuesta)

Tras borramiento del 
inhibidor

No

6 11 HBG Hemangioendotelioma No Antes de los 2 años de 
edad

No

7 13 HBG Hemartrosis
tobillo izquierdo

No Hemartrosis tobillo.
De repetición

Tobillo izquierdo
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-

Enterobacter cloacae
Pseudomonas aeruginosa, -

Pacientes con inhibidor 

-

Paciente número 5:

fue de tres meses

-

Cuadro 2

ID Edad Alteración genética Inhibidor de alta respuesta

1 2 HAG Inversión Intrón 1 No
2 7 HAG Inversión intrón 22 No
3 16 HAG Inversión intrón 1 No
4 3 HAG Inversión intrón 22 Si
5 3 HAG Inversión intrón 22 Si
6 2 HBG Sustitución missense en exón 8 3957 T>C (L279S) No
7 5 HBG Sustitución splicing en intrón 1 (IVS1g+1a) No
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Cuadro 3

ID Tipo Esquema inicial (UI/kg) Tipo de Factor Edad de inicio Port-a-cath Infección Apego al tratamiento

1 Primaria B 25 (3 días/sem.) Recombinante 2 Si Si Si
2 Secundaria A 25 (3 días/sem.) Recombinante 7 No No No
3 Secundaria A 25 (3 días/sem.) Recombinante 16 No No Si
4* Secundaria A 25 (3 días/sem.) Recombinante 3 Si No Si
5* Secundaria A 25 (3 días/sem.) Recombinante 3 Si Si Si
6 Primaria B 25 (2 días/sem.) Plasmático 2 Si No Si
7 Secundaria A 25 (2 días/sem.) Plasmático 5 No No Si

*Pacientes con inhibidor

Cuadro 4

ID Esquema 
inicial

Episodios
Hem.*

Segundo 
esquema

Episodios
Hem.*

Tercer
esquema

Episodios
Hem.*

Episodios Hem.* 
Totales

1 25 (3 dias/
semana)

Hematoma 
cervical

40 (3 dias/
semana)

Hematoma 
subcutáneo

Hemartrosis rodilla

Sin cambios No 3

2 25 (3 dias/
semana)

Hemartrosis 
rodilla

40 (3 dias/
semana)

Hemartrosis rodilla Sin cambios No 2

3 25 (3 dias/
semana)

Hemartrosis 
rodilla

Sin cambios Hemartrosis codo Sin cambios No 2

4** 25 (3 dias/
semana)

No Sin cambios No Sin cambios No 0

5** 25 (3 dias/
semana)

No Sin cambios No Sin cambios No 0

6 25 (2 dias/
semana)

No Cambio a
(Rec).***

No Sin cambios No 0

7 25 (2 dias/
semana)

Hemartrosis 
tobillo

50 (2 dias/
semana)

Hematoma talón Cambio a
(Rec.)***

No 3

* Episodios Hem: episodios hemorrágicos. ** Pacientes con inhibidor. ***Rec: cambio a factor recombinante.
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Cuadro 5

ID Durante el primer 
esquema

Tiempo sin 
sangrado

Durante el segundo 
esquema

Tiempo sin 
sangrado

Durante el tercer 
esquema

Tiempo sin 
sangrado*

Extra-artic Artic. Meses Extra-artic. Artic. Meses Extra-artic. Artic. Meses

1 1 0 25 1 1 14 0 0 8
2 0 1 4 0 1 10 0 0 24
3 0 1 10 días** 0 1 40 0 0 9
4 0 0 - 0 0 - 0 0 11
5 0 0 - 0 0 - 0 0 20
6 0 0 - 0 0 - 0 0 102
7 0 1 4 1 0 30 0 0 51

* Desde el ultimo sangrado hasta el cierre del estudio. ** Dada la precocidad del episodio, se decidió no cambiar el esquema de tratamiento.
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