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RESUMEN

La hemofilia clasica es una enfermedad hereditaria ligada al sexo, donde tipica-
mente la madre es la portadora y la enfermedad la padecen los hijos varones.
Esta enfermedad que forma parte del grupo de discrasias sanguineas, se
caracteriza por una deficiencia del factor VIl y IX, denominadas hemofilia Ay B
respectivamente. La hemofilia C, menos comun, se caracteriza por una defi-
ciencia del factor Xl ligada al cromosoma IV. Con una incidencia aproximada de
un caso por cada 5,000 hombres para la hemofilia tipo A, mientras que la
incidencia de la hemofilia tipo B es cercana a un caso por cada 32,000 hombres,
hay una prevalencia de 400,000 enfermos reportados en el mundo, de los
cuales cerca del 85% de los hemofilicos son tipo A. La enfermedad es heredi-
taria en un 60%, por mutacién de tipo genético y sin antecedentes en las
familias en el 40% de los casos. No obstante, este porcentaje en la actualidad
esta cambiando como consecuencia de los avances cientificos que permiten la
eleccion de sexo. La literatura disponible para el manejo anestésico del pacien-
te hemofilico es limitada, los datos encontrados son aislados y no hay un texto
actualizado donde se oriente al anestesiologo para el manejo perioperatorio de
esta condicion clinica. El Hospital Universitario Fundacion Santa Fe de Bogota
es centro de referencia para pacientes hemofilicos, lo que ha aumentado el
namero de pacientes con esta patologia que son atendidos en nuestra institu-
cién, con una baja incidencia de complicaciones durante el periodo perianesté-
sico. En esta revision unificamos la informacion disponible actualizada, con
nuestra experiencia, dando unas pautas concisas y practicas para el manejo
del paciente hemofilico en salas de cirugia.

Palabras clave: Hemofilia, anestesia, FEIBA, rFVlla, hemofiliay anestesia re-
gional, hemofiliay embarazo, hemofilia y anestesia general.

SUMMARY

Classic hemophilia is a hereditary disease linked to sex, where the mother is
typically the carrier and the disease is suffered from the male sons. These
disease that takes part of the group of blood dyscrasias is characterized by a
deficiency of VIl and IX factors, denominated hemophilia A and B respectively.
Hemophilia C, less common, is characterized by a deficiency of Xl factor linked
to the IV chromosome. There is a rough incidence of one case out of 5,000 men
for hemophilia type A, while the incidence for Hemophilia type B the figure is
about of one case out of 32,000 men. There is a prevalence of 400,000 patients
all over the world, from who around the 85% of the hemophilic patients are from
hemophilia type A. The disease is hereditary in the 60% of the cases, due to
mutation of genetic type, and without any familiar background in the 40% of the
cases. However, nowadays this mentioned percentage is changing as a conse-
quence of scientific improvements that allow sex election. The available litera-
ture regarding the anesthetic handling of hemophilic patients is scarce, the
available data is isolated and there are no updated texts where anesthesiolo-
gists can get certain orientation about the perioperative management of this
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ing-rooms.

INTRODUCCION

El manejo perioperatorio del paciente hemofilico y el ade-
cuado desenl ace postoperatorio continlasiendo un reto para
el anestesiologo. La literatura disponible para el manegjo
anestésico del paciente hemofilico es limitada, los datos
encontrados son aislados.

En esta revision unificamos la informacion disponible
actualizada con nuestra experiencia, dando unas pautas con-
cisasy précticas para el manejo del paciente hemofilico en
salas de cirugia.

METODO

Serealizaunablsguedasisteméticaen lared atravésde dife-
rentes buscadores (Pubmed, Cochrane, Bireme, Lilacs) bgjo
los términos. Haemophilia, Hemofilia, Anesthesia, FEIBA,
rFV1la, regional anesthesia, pregnancy. Loslimitesdelabis-

clinical condition. The Santa Fe de Bogota University Hospital Foundation is the
reference Center for hemophilic patients; what has increased the number of
patients with this pathology that have been treated at our institution, with a low
incidence of complications during the peri-anesthetic period. In this review, we
unify the available and updated information, with our experience, giving con-
crete guidelines and practices for the handling of hemophilic patients in operat-

Key words: Hemophilia, anesthesia, FEIBA (Anti-Inhibitor Coagulant Complex),
rFVila (Recombined Activated Factor VIl), hemophilia and regional anesthesia,
hemophilia and pregnancy, hemophilia and general anesthesia.

gueda fueron: publicacion en dltimos 10 afios, humanos, en
inglésy espafial, €l tipo de articulos incluidos se limitaron a
metaandlisis, guias de manejo, revisiones sisteméticasy estu-
dios clinicos aleatorizados controlados (Cuadro 1).

DEFINICION

Desorden de sangrado congénito ligado al cromosoma X,
debido a una deficiencia en €l factor VIII (hemofilia A),
factor X (hemofilia B)®. Lahemofilia C se caracteriza por
deficienciadel factor XI de la coagulacion, transmitido con
carécter autosomico recesivo ligado a cromosoma [V,

Con una incidencia aproximada de un caso por cada
5,000 hombres para la hemofilia tipo A, mientras que la
incidencia de la hemofilia tipo B es cercana a un caso por
cada 32,000 hombres, hay una prevalencia de 400,000 en-
fermos reportados en el mundo, de los cuales cerca del 85%
de los hemofilicos son tipo A®,

Cuadro |. Criterios de busqueda y resultados encontrados clasificados segun el tipo de articulo.

Criterios de busqueda

Tipo de articulo

Resultados

Hemofilia y anestesia Revision

Experimento clinico
Meta-analisis

Hemofilia y FEIBA Revision

Experimento clinico
Meta-analisis
Guia de practica clinica

Hemofilia y rFVlla Revision

Experimento clinico
Meta-analisis
Guia de practica clinica

Hemofilia y anestesia regional 0
Hemofilia y embarazo Revision

Experimento clinico
Meta-analisis
Guia de practica clinica

Hemofilia y anestesia 0

=
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La enfermedad es hereditaria en un 60%, por mutacién
de tipo genético y sin antecedentes en las familias en €l
40% de |os casos®¥. No obstante, este porcentaje en la ac-
tualidad est4 cambiando como consecuencia de los avances
cientificos que permiten la eleccién de sexo.

CLASIFICACION

L os pacientes hemofilicos son estratificados seguin el riesgo
de sangrado, €l cual se correlacionacon el nivel defactor de
coagulacion®.

e Severo: Menor de 1% factor (< 0.01 Ul/mL). Sangrado
espontaneo, principalmente en articulaciones y misculo.

e Moderado: 1a5% (0.01-0.05 Ul/mL). Sangrado espon-
taneo ocasional. Sangrado severo con traumao cirugia.

e Leve: 5a40% (0.05-0.4 Ul/mL). Sangrado severo por
trauma mayor o cirugia.

VALORACION PREANESTESICA

En la anamnesis debe obtenerse informacién de sangrado,
evento desencadenante del mismo, severidad, duracion y
manejo que ha recibido para controlar el sangrado. Es im-
portante conocer el antecedente de transfusiones, enferme-
dades infectocontagiosas (VIH, hepatitis principalmente) y
presencia de inhibidores.

En el examen fisico, debe descartarse sangrado activo,
hematuria, sitios de hematoma, signos neurolégicos de fo-
calizacion, signos de derrame pericardico o pleural, ademas
de hemartrosis en diferentes articulaciones.

Los examenes paraclinicos especificos de la patologia
que deben evaluarse son:

1. Cuadro hemético, hemoclasificacion y rastreo de anti-
cuerpos

2.PTTyPT

3. Nivelesdefactores: Factor VIII, Factor IX, o factor XI
segun el caso.

Caicedo MV y cols. Manejo perioperatorio del paciente hemofilico

4. Inhibidores del factor deficiente
5. Virusde VIH, virus de hepatitisA, B,y C

Otros examenes se solicitaran segun la comorbilidad del
paciente.

Enel cuadro I1, se especifican los posibles resultados que
pueden encontrarse en el paciente hemofilico.

Recomendaciones para la programacion del procedi-
miento quirdrgico:

1. Dar aviso a programacion de cirugia de la patologia
del paciente.

2. Programar cirugiaen horas delamafanasi esposible.

3. Confirmar en farmacialadisponibilidad del factor en
cantidad suficiente para manejo perioperatorio e in-
trahospitalario

4. Confirmar la reserva en banco de sangre de productos
sanguineos necesarios para la intervencion quirdrgica

5. El equipo que va a acompaiiar a paciente debe ser
informado para que tome las medidas de bioseguridad
necesarias.

MANEJO PERIOPERATORIO

Al ingresar a la institucién el paciente debe ser evaluado
por el Servicio de Hematologia, quienes daran el manejo
necesario para optimizar el nivel de factor y asi poder ini-
ciar lacirugia®.

Antes de la induccién anestésica debe realizarse una
medicion del factor, €l cua se espera esté por encima de
80% (preferiblemente cerca a 100%) para cirugia mayor y
60% para procedimientos menores (Cuadro I11).

En casos en que €l nivel de factor al ingresar a salas sea
inferior a requerido, se calculara la dosis necesaria para
completar el porcentaje del factor deseado y se repondra
antes de dar inicio al procedimiento.

Durante el manejo intraoperatorio se recomienda la vi-
gilancia con tromboel astograma (TEG)©),

Cuadro Il. Resultado de laboratorios* segun las posibles condiciones patoldgicas.

Posible condicién PT APTT INR Recuento plaquetario
Normal Normal Normal Normal Normal

Hemofilia A 6 B Normal Prolongado Normal Normal

Enf. Von Wilebrand Normal Normal o prolongado Normal Normal o reducido
Defecto plaquetario Normal Normal Normal Normal o reducido

* Estos no detectan desérdenes leves de sangrado, deficiencia de factor XlII, o con baja actividad de inhibidor fibrinolitico

Modificado de Guidelines for the Management of Hemophilia 2005.

www.wfh.org/2/docs/Publications/Diagnosis_and_Treatment/Gudelines_Mng_Hemophilia.pdf 4

Volumen 32, No. 3, julio-septiembre 2009

179



Caicedo MV y cols. Manejo perioperatorio del paciente hemofilico

Cuadro lll. Nivel de factor recomendado y duracion de
su administracion segun el compromiso clinico y el
procedimiento a realizar.

Nivel deseado Nivel deseado

Tipo de hemorragia Hemofilia A (%) Hemofilia B (%)

Cirugia mayor

* Preoperatorio 80-100 60-80
60-80 40-60
« Postoperatorio 40-60 30-50
30-50 20-40

Modificado de Guidelines for the Management of Hemophilia 2005.
www.wfh.org/2/docs/Publications/Diagnosis_and_Treatment/
Gudelines_Mng_Hemophilia.pdf 4

REPOSICION DE FACTOR
HEMOFILIA A

* El nivel de factor plasmatico aumenta aproxima-
damente 2% por cada unidad/kg de Factor VIII in-
fundido™®.

* Vidamedia: 8-12 horas

e Calcule el porcentaje de factor que le faltaal paciente
para reponerlo asi:

Peso de pte (kg) x (% de factor deseado) x 0.5 = No.
Unidades requeridas

Ej: 50 kg x 80% (Nivel deseado) x 0.5 = 2,000 Unidades
deF VIl

» Si el pacienteingresaasalas con un 60% de factor por
ejemplo, por regla de tres se calcula la dosis faltante
para completar el valor deseado

HEMOFILIAB

» El nivel de factor plasmético aumenta aproximada-
mente 1% por cada unidad/kg de Factor X infundi-
do. El factor recombinante | X tiene menor reposicion
(adultos 0.8 y 0.7% en nifios)@.

* Vidamedia: 18- 24 horas

» Calcule el porcentaje de factor que le faltaal paciente
para reponerlo asi:

Peso de pte (kg) x (% defactor deseado) x 1 = No. Unida-
des requeridas

Parafactor recombinante | X:

Peso de pte (kg) x (% de factor deseado) x 1.25 (adultos)
0 1.43 (nifios)

La administracion de factor puede ser en bolo lento o en
infusién. Lapreparacion de lainfusién de factor debe hacer-
se en una bolsa de SSN de 250 mL, y administrarse a una
tasa de infusion indicada por anestesia 0 hematologia.

Lainfusion intravenosa de factor no debe ser mayor de 3
mL/minuto en adultos y 100 unidades/minuto en nifios®.

ALTERNATIVAS TERAPEUTICAS PARA MANEJO
INTRAOPERATORIO

A. Crioprecipitado: Rico en F VIII, Factor Von Wille-
brand, fibrindgeno y FXII1. No tiene FIX o FXI. Una
bolsa puede contener en promedio 80 U de FVIII y
VWF y, 200-300 mg de fibringeno en un volumen
de 1020 mL().

B. Crioprecipitado pobreen plasma: Contiene FVI1, FIX,
FX,y FXI. Su contenido esvariable. Su uso esta apro-
bado en paises donde no hay factor disponible®.

C. Plasma fresco congelado: Una unidad (175-225 mL)
contiene 70-90 U/dL de FVIII, FIX, VWFy otrosfac-
tores de coagulacion(. Es de utilidad en pacientes
con alguna deficiencia congénitarara (g. Deficiencia
de FV), asi como en pacientes con deficiencialeve de
FXI1@),

D. Desmopresina: Aumentael nivel de Factor VI y Fac-
tor de Von Willebrand. Es de utilidad por lo tanto en
pacientes con hemofiliaA leve amoderada (no Util en
severa)™”). No afecta el nivel de FIX, por lo que esta
contraindicada en hemofilia B.

e Dosisde 0.3 ug/kg diluido en 50 a 100 mL de SSN
0.9% parapasar en infusi6n en 20-30 minutos (Pico
de accién alos 90 min).

* No dar amenores de 2 afios

E. Acido tranexamico: Coadyuvante, principal mente en
pacientes con déficit de FXI.

Su uso esta indicado en sangrado menor de mucosas

durante procedimientos quirargicos y odontol dgicos.

El uso esta contraindicado en pacientes con hematu-

ria, hemofilia severa, cirugia de térax, o en pacientes

con inhibidores*®),

e Dosis 3-4 g al diarepartido en varias tomas.

F. Acido épsilon aminocaproico: Uso limitado por tener
menor potencia, vida media plasmatica méas corta 'y
esta asociado a mayor toxicidad®. No ha sido estu-
diado adecuadamente, por 1o que no hay un soporte
bibliografico que apoye su uso®. Uso contraindicado
en presencia de sangrado de tUbulos renales.

e Dosis: Bolo de 5 g, continuar con 1 g cada 6-8
horas.
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G. Complegjo concentrado de protrombina (PCC/FIX
complex): Indicado en el tratamiento de hemofilia B
principa mente, deficienciade protrombinade FVII,y
de FX. Labajaeficacia(cercanaal 50% parael sangra-
do articular) y su asociacion con eventos tromboticos
en pacientes con alto riesgo (cirugia mayor, trauma
mayor, disfuncion hepética severay nifios con inma-
durez en la funcién hepética), asi como la superiori-
dad de los nuevos farmacos se haasociado ala escasa
bibliografia que soporte su uso(’+19),

H. Concentrado de FIX: Concentrado de factor IX alta-
mente purificado, es ahora cominmente usado en pa-
cientes con hemofiliaB. No promueve latrombosis?).
La administracién de estos productos debe hacerse
con precaucion, teniendo en cuenta que son agentes
que pueden generar trombosis. En el Anexo 1 se es-
gquematiza un resumen de las dosis recomendadas.

PACIENTES CON INHIBIDORES

La presencia de inhibidores (anticuerpos neutralizantes de
factor) es una complicacion severa de los pacientes que re-
ciben factor VII1 y factor IX. Se cuantifica en unidades be-
thesda (BU). La medicién de inhibidores determinala capa-
cidad que tiene el plasma del enfermo de neutralizar en €l
laboratorio, €l factor VIII o el factor IX. UnaBU/mL esla
actividad de un inhibidor capaz de neutralizar 0.5 unidades
defactor VIII o I1X. Paralos pacientes con inhibidores posi-
tivos debe tenerse en cuenta:

¢ Inhibidoresmenoresde 5 BU, generalmente no essig-
nificativo. Requieren dosis mas altas de factor.

¢ Inhibidores mayor o igual a5 BU (altos respondedo-
res): El manejo con factor no es efectivo. Unaalterna-
tiva para estos pacientes es el uso de factor recombi-
nante Vllay concentrado de complejo de protrombina
activado (FEIBA®)1D),

e El seguimiento de la respuesta terapéutica debe ha-
cerse con niveles de factor. En condiciones quirargi-
cas, latromboel astografia (TEG) puede ser unaguia®.

» Losinhibidores deben ser medidos antes de cirugiay
cuando la respuesta clinica es subdptima. El 50% de
|os pacientes con hemofilia B con inhibidores pueden
tener reacciones alérgicas severas (anafilaxia por fac-
tor IX).

ALTERNATIVAS TERAPEUTICAS PARA
PACIENTES CON INHIBIDORES

El desarrollo de productos farmacol 6gicos durante los Ulti-
mos 30 afios, nos abre nuevas rutas terapéuticas parael mane-
jo del sangrado en el paciente hemofilico con inhibidores.

Caicedo MV y cols. Manejo perioperatorio del paciente hemofilico

El uso del FEIBA® (Factor Eight Inhibitor Bypass Acti-
vity) y del factor recombinante V11 activado (rFV11a) (Novo-
Seven® or Niastase®) para €l control de hemorragia en €
paciente hemofilico con inhibidores, ha demostrado en di-
ferentes publicaciones su efectividad y su margen de segu-
ridad con una eficacia cercana al 80%(11-12. Estos agentes
no son tan efectivos como el FVI11 o FIX nativos en contro-
lar el sangrado, asi como no se ha comprobado un método
paramonitorizar su efectividad clinica. Algunos autores han
propuesto el uso del TEG (Tromboel astograma) como posi-
ble herramienta para medir la respuesta posterior alaadmi-
nistracion de los agentes puente(12),

El esquema para el manejo perioperatorio de los agentes
puente no esta definido ain. La revision de casos redlizada
por Kraut et al®, pone en evidencia la diversidad de dosis
usadas de FEIBA® y de rFVIIa, las cuales fueron tituladas
hasta lograr el efecto esperado. Los esquemas recomenda-
dos incluyen monoterapia con FEIBA®, monoterapia con
rFV1lao terapia combinada.

Las dosis recomendadas por los fabricantes para FEIBA®
estaentre 75y 125 u/kg, sin exceder dosis diariade 200 ug/
kg("149). La administracion debe realizarse a una rata maxi-
ma de 2 unidades por kilogramo por minuto. Laadministra-
cion de rFVIla previo a cirugia en pacientes hemofilicos
debetitularseiniciando con dosis de 90 a 120 ug/kg"1%). La
dosis debe repetirse después de 2 horas y luego aintervalos
de 2-3 horas durante las primeras 24-48 horas dependiendo
de la cirugia realizada y del estado clinico del paciente.
Vida media: 2-4 horas. En el Anexo 1 se esguematiza un
resumen de las dosis actualmente recomendadas.

MANEJO ANESTESICO

Debido alas multiples transfusiones que usua mente requie-
ren estos pacientes, el riesgo de ser portadores de enferme-
dadesvirales seincrementa, por |o que se hace énfasisen las
técnicas de hioseguridad para el personal médico y paramé-
dico responsables del manejo de estos pacientes.
Lavigilanciadebe ser basicano invasiva, excepto en los
procedimientos mayores y segin la comorbilidad del pa-
ciente. En caso de requerir cateterismo venoso central, se
recomienda niveles mayores del 80% de factor, preferible-
mente guiado por ultrasonido9. El Anexo 2 esquematiza
de forma secuencial pasos que deben tenerse en cuenta para
la programacién quirdrgica segura del paciente hemofilico.
Durante la induccion anestésica, los medicamentos usados
paralaanestesiadeben ir por un acceso venoso diferente d usa-
do paralainfusién continua de los factores. No hay contraindi-
cacién para € uso de ninguno de los hipnéticos, narcéticos,
anestésicos inhalatorios o relgjantes en € paciente hemofilico.
Con respecto ala posicion del paciente durante lainter-
vencion debe optimizarse, teniendo en cuenta las zonas de
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presion, evitando movimientos forzados de las articulacio-
nes, ya que estos pacientes tienen mayor susceptibilidad a
sufrir luxofracturas.

Si estaindicada la intubacion, evitar laintubacién naso-
traqueal por el riesgo de sangrado. Durante lalaringoscopia
se recomienda una maniobra atraumatica para evitar la for-
macion de hematomas en lavia aérea.

Debe evaluarse laindicacion del uso de los antiinflama-
torios para €l manejo de la analgesia postoperatoria por su
efecto sobre la funcion plagquetaria. El uso de la Aspiringd®
esta contraindicado y el ibuprofeno se ha asociado a un
ligero aumento del sangrado. El acetaminofeno con o sin
codeina es comun para € manejo del dolor crénico de la
artritis avanzada. L os opioides intravenosos como la hidro-
morfonay lamorfinason de mayor utilidad en el control del
dolor agudo postoperatoriot”.

HEMOFILIA EN EMBARAZADAS

En madres portadoras con nivel de factor bajo (< 50%), la
reposicion es necesaria para procedimientos quirlrgicos o
invasivos, incluyendo trabajo de parto; aunque €l nivel de
factor normalmente aumenta en el segundo y tercer trimes-
tres, lanecesidad de reposicion de factor debe ser planeada
desde el control prenatal. Este aumento es significativo para
el FVIII, mientras que parael FIX essutil®?,

Laseguridad de laanestesiaregional depende de laseve-
ridad de la deficiencia del factor. En portadoras con APTT
normal, la anestesia regional no esta contraindicada, mien-
tras que en pacientes con nivel de factor bgjoy APTT pro-
longado, debe evitarse. Para parto vaginal debe tenerse ni-
veles de factor superiores a 40%, manteniéndolos asi por al
menos 3 a 4 dias postparto. Para cesarea los niveles deben
mantenerse por encima de 50% hasta 4 a 5 dias después de
la cirugia1®.

Lareposicion con concentrado de factor eslaterapiade
eleccion, pero debe tenerse reservado plasma fresco con-
gelado y crioprecipitado para casos de emergencia. En ma-
ternas con hemofilia A la desmopresina es una alternativa
terapéutica9).

Unarevision reciente realizada por Chi et a1, propone
una guia para el manejo de la parturienta hemofilica. En
estarevision, 90 gestantes portadoras de hemofilia A fueron
seguidas durante el trabajo de parto. Veinticinco recibieron
anestesia regional sin complicaciones (FVIII > 50 [U/dL),
de las cuales 5 necesitaron administracion de FVIII por te-
ner niveles inferiores de factor. Evaluacion neurolégicare-
gular se recomienda como requisito para determinar la pre-
sencia de complicaciones.

La guia propuesta por Chi et al, incluye:

e Control prenatal y asesoria para establecer el estado
de laenfermedad

e Manejo multidisciplinario

» Diagnostico prenatal y determinacién prenatal del
género fetal

e Monitoria del factor de coagulacion al inicio del em-
barazo alasemana 28y 34 y antes de un procedimien-
to invasivo.

e Al inicio del trabajo de parto, se debe solicitar prue-
bas de coagulacién y niveles de factor. Tratamiento
profilactico es necesario si el nivel de factor es < 50
IU/dL.

» Evitar técnicas de monitoria fetal invasivas y partos
instrumentados en fetos masculinos, o cuando se des-
conoce el sexo fetal.

« Blogueo regional puede ser usado si €l nivel defactor
esnormal (> 50 IU/dL) y pruebas de coagulacion.

e Obtener muestra de cordén umbilical para determinar
el estado de coagulacion fetal.

 Evitar inyeccion intramuscular en recién nacido mas-
culino o cuando el estado de coagulaci6n es descono-
cido: dar vitaminaK viaoral y vacunas intradérmicas
0 subcuténess.

e Seguimiento por especidistas del recién nacido afectado

ANESTESIAY ANALGESIA REGIONAL EN
HEMOFILIA

El uso de anestesia regional, tanto neuroaxial como blo-
gueo de nervios periféricos es cada vez més usado en pa-
cientes sometidos a cirugias de extremidades por las venta-
jas que ofrece en cuanto a disminucién de morbimortalidad
(IAM, depresion respiratoria, tromboembolismo pulmonar)
asi como larehabilitacién temprana con mejores resultados
comparado con analgesia no regional . Sin embargo, es-
tas técnicas no han sido evaluadas adecuadamente en pa-
cientes hemofilicos.

La literatura disponible no es conclusiva para recomen-
dar el nivel defactor necesario pararealizar lapunciony el
retiro de catéter en anestesia neuroaxial ni en blogueo de
nervios periféricos0,

Teniendo en cuenta las complicaciones de la puncion
arterial accidental durante un blogueo de nervio periférico,
recomendamos un nivel de factor mayor a 60% si el blo-
queo es en un sitio no comprimibley por encimade un 30%
para blogueos donde un posible hematoma puede ser com-
primible. Para anestesia neuroaxial recomendamos ser mas
estrictos. (100% parala puncion y retiro de catéter). Siem-
pre hay que evaluar la relacion riesgo-beneficio de estain-
tervencion.
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ANEXO 1.

Flujograma para reposicion de factor en el paciente hemofilico
en salas de cirugia y alternativas terapeuticas*

v

Hemofilia A

Tipo de hemofilia

!

Otros trastornos

!

Hemofilia B

¢ Presencia de inhibidores?

Factor VIII

Minimo 80-100% segun cirugia
Vida media: 8-12 horas
Repone 2% por cada unidad
Reposicion:Peso de pte (kg) x

(% de factor deseado) x 0.5 =
No. Unidades requeridas

!

Si

!

Inhibidores

< 5 BU: Debe administrarse dosis
mayores de factor, segun indicacién
de hematologia.

> 5 BU: Altos respondedores Factor
no es efectivo!

FEIBA: 75-125 u/kg
rFVila: 90-120 ug/kg
Combinacion de FEIBA y rFVila

Factor IX

Minimo 60-80% segun cirugia
Vida media: 18-24 horas
Repone 1% por cada unidad
Reposicion: Peso de pte (kg) x

(% de factor deseado) x 1 =
No. Unidades requeridas

J L

Alternativas terapéuticas:

Crioprecipitado: Rico en F VIII, Factor VW, fibrinbgeno y FXIIl. No tiene FIX o FXI.

Crio pobre en plasma: Contiene FVII, FIX, FX, y FXI. Reposicion no predecible por contenido variable.

Plasma fresco congelado: Uso indicado en desorden congénito raro (Ej. Déficit de Factor V)

Desmopresina: Aumenta Factor VIII y Factor VW, util en hemofilia A leve a moderada. Dosis: 0.3 ug/k diluido en
50-100 mL de Ssn 0.9%, infusion en 20 minutos

Acido tranexamico: Coadyuvante en pacientes con déficit de FXI. Dosis 3-4 g/d

Acido aminocaproico: Menor potencia, vida media plasmética mas corta y asociado a mayor toxicidad. Dosis: Bolo
de 5 g, continuar con 1 g cada 6-8 horas.

FEIBA 75-125 u/kg y rFVIla: 90-120 ug/Kg. Actian como agentes puente de la coagulacion potenciando la
produccién de trombina logrando la formacién del céagulo.

* Caicedo MV, Raffan F, Duarte M.
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ANEXO 2.

Flujograma para el manejo perioperatorio
del paciente hemofilico*

A 4

Cirugia programada < Cirugia de urgencia

Valoracién preanestésica y por hematologia, medir
presencia de inhibidores y avisar al banco de sangre

Preparacion preoperatoria

e Medir el nivel de Factor VIII (Hem A) o IX (Hem B)
e Alcanzar nivel 6ptimo (Anexo 1)
* Evaluar la respuesta a terapia (nivel de factor y tromboelastograma TEG)

Anestesia general inhalatoria o
intravenosa

e Acceso venoso central guiado por
ultrasonografia si lo requiere

Anestesia regional

- e Acceso venoso exclusivo para
como alternativa

administracién de factor

® Cuidados con la posicion del
paciente y zonas de presion

Evaluar riesgo-beneficio * Bioseguridad

® Minimizar trauma durante

Bloqueo periférico: Factor minimo laringoscopia e 10T

para puncion: 40 a 60 % o > 50 IU/dL

Ajustar dosis segun Clinica, TEG
y nivel de factor

/

Opioides, acetaminofen, bloqueo regional.

Evitar bloqueo neuroaxial

Analgesia

Evitar ASA, AINES

* Caicedo MV, Raffan F, Duarte M.
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