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RESUMEN

Este estudio tenia como objetivo identificar las caracteristicas clinicas y
sobrevida de las personas con hemofilia atendidos en el Centro Nacional
de Sangre de Nicaragua, del 2000 al 2006. La hemofilia es un trastorno
hemorragico hereditario y afecta principalmente a los hombres, el tipo
mas comun se llama hemofilia A y el menos comun hemofilia B,
aproximadamente 1 en 10.000 personas nace con ella. El disefio es una
serie de casos, descriptivo con una muestra seleccionada por
conveniencia con 176 casos en total, se definibo como Casos a las
personas que tuvieran cualquier tipo de hemofilia diagnosticada y
confirmada que estuvieran activos en el programa que atiende el Centro
Nacional de Sangre y que fueron atendidos en el periodo de estudio
(2000 - 2006) o que ingresaron en este lapso de tiempo. Entre los
resultados mas relevantes se encontr6 que de 176 personas con
hemofilia la mayoria son menores de edad y jovenes que proceden del
area urbana, la hemofilia tipo A moderada prevalecid, las manifestaciones
clinicas mas frecuentes fueron hemorragias, hematomas y hemartrosis.
Los efectos relacionados a la terapia de reemplazo con componentes
sanguineos de mayor frecuencia fueron: hepatitis C 40.9%o, sifilis 4.1%,
chagas 4.1%, HIV 2.3%, hepatitis B 1.8%, aparicion de inhibidores 4.1%
y reacciones transfusionales 12.9%. En el periodo de estudio fallecieron 8
personas menores de 33 afios de edad. La mortalidad proporcional fue de
4.5% vy la sobrevida fue alta, al parecer la alta sobrevida se relaciona con
la atencion, control y tratamiento apropiado y oportuno. Los riesgos que
frecuentemente presentaron fueron lesiones/traumas 66.1%, heridas

38.6%, golpes 26.9% y caidas 26.3%.



I. INTRODUCCION

Las enfermedades hemorragicas por alteraciones del componente de
coagulacion pueden ser congénitas o adquiridas. Dentro de este grupo
la Hemofilia es el trastorno hemorragico hereditario mas comun que
afecta principalmente a los hombres. El 85% de los pacientes sufren
la forma A de la enfermedad, caracterizada por deficiencia del factor
VIIl y cerca del 15% la hemofilia B que se debe a deficiencia del

factor IX (Correa José, 2003).

La falta de un factor de coagulacion ocasiona que los pacientes con
hemofilia padezcan de hemorragias mas prolongadas que aquellas
personas que tienen factores de coagulacidon con niveles normales o
que funcionan adecuadamente. ElI problema principal son las
hemorragias internas, principalmente en musculos y articulaciones. La
expectativa de vida de ellos suele ser mayor cuando reciben un
tratamiento adecuado, al no recibirlo la patologia suele ser méas grave
produciendo dafios severos, discapacidad y muerte temprana. Sin
embargo, estas personas pueden llevar una vida perfectamente

normal.

A nivel internacional se han realizado muchos estudios sobre esta
patologia, sin embargo en Nicaragua existen pocos, estos analizan el
aspecto serolégico y la calidad de vida del paciente hemofilico. Hasta
el momento no se conocen datos especificos sobre la caracterizacion
epidemioldgica, incidencia de la enfermedad, patrones o variaciones
que se hayan producido o la esperanza de vida del hemofilico
nicaragiense. Por lo cual es de mucha importancia realizar este
estudio que identifique las caracteristicas clinicas y sobrevida de las

personas hemofilicas de Nicaragua.



II. ANTECEDENTES

Estadisticas internacionales revelan que la incidencia mundial de
hemofilia es de unas 60 personas por cada millon de habitantes, en
todas las razas y latitudes del mundo (Invdes, 1999). La frecuencia
de nifios hemofilicos es de 1 por 10.000 nacimientos. En Espafa la
incidencia de personas nacidas con hemofilia es uno de cada 15.000
nacidos, y en El Salvador, con una poblacion de 6.2 millones de
habitantes es de uno por cada 10 mil habitantes (Sociedad Hemofilia,
2005).

Algunos investigadores concluyeron que la patologia, incorrectamente
tratada, se asocia con grave incapacidad y aun muerte. Desde la
disponibilidad de hemoderivados y del adecuado control de las
complicaciones, la calidad de vida y el prondstico de los pacientes
mejoran notablemente. De la misma forma la participaciobn de un
equipo multidisciplinario es responsable de los mejores resultados que
se observan en los mismos. El tratamiento ambulatorio forma parte
esencial del manejo de los enfermos. Sin embargo, éste es posible
cuando el paciente y su familia reciben asesoramiento y educaciéon
adecuada. Sin duda, otro de los factores que contribuyeron a la
declinaciéon en la mortalidad fue el desarrollo de los Centros
Especializados para hemofilicos (CEH), que surgieron a mediados de
1970 (Informe SIIC, 2001).

Desde 1978, el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua (Cruz Roja
Nacional Nicaraglense) tiene un programa de atenciéon al hemofilico
con 265 pacientes inscritos, la mayoria menores de 14 afnos. Los

hemofilicos atendidos proceden de diversas zonas del pais, en la



mayoria de los casos viven en zonas alejadas y son de escasos

recursos econdomicos.

En 1993 y 1994 el Centro Nacional de Sangre realizé un plan piloto en
los departamentos de Ledn, Chinandega, Masaya y Granada para
captar pacientes con trastornos hemorragicos los casos detectados
fueron pocos. Para el afio 2000 habian inscritos 178 pacientes de los
cuales setenta y cinco eran menores de 13 afios y cinco mayores de
30 afios. En los dltimos cinco afios han muerto siete pacientes

hemofilicos.

Los pacientes del programa de hemofilicos son personas especiales y
cariiosas. "“Son luchadores y aqui les ensefiamos a ser
independientes. Ellos saben que tienen que educarse y ser Utiles a la
sociedad. La sangre no les coagula, pero tienen el mismo coeficiente

intelectual que nosotros” *.

En un estudio realizado en nuestro pais la mitad de los nifios
procedian de la capital, el resto de otros departamentos del pais. El
diagndstico de hemofilia fue comprobado en 33 pacientes masculinos.
Los pacientes en su mayoria eran tipo A moderado. La mayoria habian
sido manejados inadecuadamente por falta de hemoderivados y
equipo multidisciplinario, agravando esta situacion los problemas
econdémicos. Las complicaciones clinicas mas frecuentes que
presentaban era la limitacion de la actividad fisica y menos frecuente

los problemas neurolégicos y de adaptacion social.

El uso de hemoderivados provoco en la mitad de los pacientes

reacciones de hipersensibilidad principalmente urticaria y prurito, y el

. Salud y Sexualidad. EL NUEVO DIARIO. Viernes 30 de Abril del 2004. Managua,
Nicaragua. Reportaje “Las heridas que no sanan”, entrevista con la Dra. Margine Gutiérrez.



54.5 % eran seropositivos para el virus de la hepatitis C (Somarriba
Ortega, 1993).

En el ano 2002 Espafia inicia un Proyecto Multicéntrico
Latinoamericano denominado Desarrollo y Validacién de una medida
especifica de calidad de vida para adultos (mayores de 18 afios) con
Hemofilia para América Latina. Nicaragua se incorpora al grupo de

estos paises en el afio 2005%.

El dltimo informe de la Federacion Mundial de Hemofilia sobre
Nicaragua del afio 2004, indica que de una poblacion de 5 205.000
hay 164 personas con hemofilia, causa de muerte por desangrado tres
casos y hemofilicos con virus de la Hepatitis C (VHC) cincuenta y cinco
casos. Los productos o tratamientos que estan siempre disponibles
son el plasma, a veces el crioprecipitado y rara vez derivado-plasma

concentrado o desmopressin.

Un informe de la Cruz Roja Nicaraglense expuesto en Republica
Dominicana indica que hasta Mayo del 2005 se registraron en el
programa de hemofilia 240 casos que incluyen sesenta y dos casos
nuevos. Se reclasificaron cinco pacientes, dieciocho presentan
Artropatia hemofilica severa (grado 3), sesenta y siete adquirieron
virus de la Hepatitis C, cinco el virus de la Hepatitis B, cuatro con
Enfermedad de Chagas y uno con virus de la Inmunodeficiencia
Adquirida (VIH)3.

2 Salud y Sexualidad. EL NUEVO DIARIO. Viernes 30 de Abril del 2004. Managua,
Nicaragua. Reportaje “Las heridas que no sanan”, entrevista con la Dra. Margine Gutiérrez.

Dra. Margine Gutiérrez. Hematdéloga especialista y encargada del Programa de Hemofilia
del Centro Nacional de Sangre.



III. JUSTIFICACION

La Hemofilia es una enfermedad crénica rara poco estudiada en
nuestro medio, las personas con este padecimiento son captadas y
atendidas en el Centro Nacional de Sangre (CNS), Cruz Roja
Nicaraglense, pero a pesar de que el CNS les proporciona servicios
meédicos especializados lo hace especificamente por atenciéon clinica y

no por la epidemiologia del problema.

Dado el desconocimiento del patrén epidemiolégico de la hemofilia en
nuestro pais se hizo necesario estudiar el comportamiento
epidemioldgico de la misma identificando los factores de riesgos a los
que estan expuestas las personas que conviven con esta entidad
agravando el estado de salud y por ende disminuyendo sus

expectativas de vida.

En esta investigacion se identifican algunas caracteristicas clinicas y
los factores que influyen en la sobrevida de las personas con hemofilia
para que los profesionales de la salud y todos los involucrados en la
atencion de estas personas reconozcan esta patologia y los factores
que influyen en su sobrevida, de tal forma que les permita
actualizarse, capacitarse, establecer protocolos y programas de
intervencién para brindar una atencién integral con una deteccion
precoz, un diagnostico preciso de la hemofilia y a la vez esta tenga un
seguimiento epidemioldgico para beneficiar a todas las personas que
adquieren esta entidad y puedan tener una plena integracion social

con buena calidad de vida.



IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢Cuales son las caracteristicas clinicas y los factores relacionados a la
sobrevida de las personas con hemofilia atendidas en el Centro

Nacional de Sangre de Nicaragua desde el afio 2000 al 20067

e ;Cuales son las caracteristicas personales y clinicas de las

personas hemofilicas?

* ;Cudles son los efectos relacionados a la terapia con
componentes sanguineos que producen un efecto mas

agravante en la persona hemofilica?

e ;Cudles son los riesgos o problemas que influyen en la

sobrevida de las personas hemofilicas?



V. OBJETIVOS

Objetivos General
Identificar las caracteristicas clinicas y los factores relacionados a la

sobrevida de personas con hemofilia atendidos en el Centro Nacional

de Sangre de Nicaragua, del 2000 al 2006.

Objetivos Especificos

1. Identificar las caracteristicas personales y clinicas de las

personas con Hemofilia en el periodo de estudio.

2. Detectar efectos relacionados a la terapia de reemplazo con

componentes sanguineos.

3. Describir los elementos que influyen en la sobrevida de las

personas hemofilicas.



VI. MARCO REFERENCIAL

6.1 Hemofilias

Los trastornos hemorragicos plasmopaticos se designan también con
el término de hipocoagulabilidades, para diferenciarlos en bloque de
las diatesis hemorragicas debidas a alteraciones plaquetarias y

vasculares.

Las hipocoagulabilidades congénitas pueden deberse a un déficit en la
sintesis de los factores formadores de fibrina y a un incremento
andmalo de la fibrindlisis (Sans-Sabrafen, 2001). Las mas frecuentes
debido al déficit de los factores son la hemofilia A (déficit de factor

VIII) y la hemofilia B (déficit de factor I1X).

La hemofilia A 6 clasica, se define como una deficiencia de la actividad
pro coagulante del factor VIII, se caracteriza por una deficiencia de la
actividad coagulante del factor VIII (factor VIlic) en el plasma, siendo
normal el factor von Willebrand (VWF) (Correa José, 2003; Sans-
Sabrafen, 2001, Taeusch William, 1993).

La hemofilia B 6 enfermedad de Chritsmas es el déficit congénito de
factor IX ¢ deficiencia del Componente de la tromboplastina
plasmatica (CTP) (Sans-Sabrafen, 2001; Kempe Henry, 1998).

La hemofilia C &6 deficiencia del Antecedente de la tromboplastina
plasmatica (ATP, factor XlI) constituye una diatesis hemorragica de

gravedad leve a moderada (Correa José, 2003; Kempe Henry, 1998).



El Centro Nacional de Sangre de Nicaragua atiende a todas las
personas con hemofilias procedentes de todo el pais en el Programa
de Hemofilia de Cruz Roja Nicaraguense fundado en 1978, en este
hay 265 pacientes inscritos que cursan con diferentes
hipocoagulabilidades: hemofilia, enfermedad de von Willebrand,
disfibrinogenemias, etc. El programa incluye servicios meédicos
especializados, atencion de enfermeria, odontologia, tratamiento
meédico, controles seroldgicos, rastreo de anticuerpos, albergue y

alimentacion de forma gratuita para todos los pacientes.

En 1995, el CDC en colaboracion con departamentos de salud de seis
estados de Norteamérica, comenzd un programa activo de vigilancia
de todas las personas con diagnoéstico confirmado de hemofilia. Casi 3
mil individuos fueron seguidos en promedio durante
aproximadamente 3 afios. La hemofilia se categoriz6 como leve (con
actividad del factor de coagulacion de 6% a 30%), moderada (con
actividad de 1% a 5%) y grave con valores por debajo del 1% de los
normales. La edad promedio de los enfermos fue de 22 anos y el 79%
tenia hemofilia tipo A. Durante mas de 7 afos de seguimiento se
produjeron 236 fallecimientos, con un indice ajustado de mortalidad
de 40 muertes/mil personas afos. Mas de dos tercios de las muertes
se relacionaron con infeccion por el virus VIH. Ademas de la edad,
otros factores independientemente asociados con prondstico adverso
fueron la presencia de sindrome de inmunodeficiencia adquirida
(SIDA), enfermedad hepatica y cobertura de salud por el sistema
Medicare/Medicaid. En cambio, las personas que habian recibido
asistencia en algun CEH tuvieron una reduccion sustancial en el riesgo

de fallecer por hemofilia (Informe SIIC, 2001).
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Las personas con hemofilia expresan notables diferencias a la hora de
transitar por episodios agudos de hemartrosis, se puede decir que
cada uno manifiesta una gama de sensaciones y dolores bien
distintos. Gama que esta dada por variaciones en cuanto a intensidad,
duracion, resistencia al dolor y el particular modo de afrontamiento

que cada paciente pone en marcha (Fuchs Irene).

Independientemente de la modalidad terapéutica sustitutiva que esté
llevando el paciente con hemofilia, la presencia de una hemartrosis
exige la administracion inmediata de concentrados de factor (25-40
Ul/Kg/12-24 horas de factor VIII en la hemofilia A y 30-40 Ul/Kg/24
horas de factor IX en la hemofilia B), que se debera mantener hasta
la desaparicion de la sintomatologia. La artrocentesis en el paciente
con hemofilia requiere siempre la administracion previa de factor VIlII
o IX, a una dosis suficiente para alcanzar una concentracion
plasmatica de 75-80 Ul/dl del factor deficitario que se debera
mantener a un nivel superior a 50 Ul/dl durante una semana (Aznar
José, afio 6 N°19).

Es muy provechosa una vida psico-social, especialmente en aquellos
adolescentes, a través de su aceptacidon por sus pares y por sus
amigos de grupo y de los jovenes que los acompafian en las mismas
actividades. Para realizar determinada actividad fisica, deben ser
considerados varios aspectos: La edad y la madurez, el nivel de
madurez del paciente. El tipo de inhibidor, el titulo del inhibidor, si es
alto o es bajo, eso incide fundamentalmente en la decision. La
respuesta al tratamiento, la presencia y el lugar de las articulaciones
danadas. La frecuencia y duracion de la actividad propuesta. La
posibilidad de modificar esta actividad en consideracion con el estatus

o la verdadera actividad de su articulacion. Los riesgos Yy
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consecuencias de las hemorragias producidas por dafos producidos
en sus articulaciones. Los riesgos y consecuencias asociados con la
actividad que estan practicando. La posibilidad de una fisioterapia
adecuada para seguir bien de cerca a la persona con inhibidores
(Surikian Nikan, 2002).

El tratamiento de la hemofilia esta directamente relacionado con el
desarrollo socioecondémico de cada pais, con la disposicion de recursos
terapéuticos y de centros de tratamiento que disponen. Solamente
Brasil, Chile y Uruguay son paises que organizan centralizadamente el
tratamiento de la enfermedad, y tienen legislaciones nacionales que
contemplan el tratamiento de la enfermedad. En el resto de los paises
no existe legislacion al respecto. En los paises pobres los adultos se
mueren antes de pasar los 20 afios, por ejemplo, Bolivia y Vietnam
(Pérez Blanco, 2001).

En 1986, en un hospital mexicano detectaron que veinticuatro
pacientes (28.5%) del grupo de hemofilicos de grado moderado a
grave tenian anticuerpos séricos contra el virus de Ila
inmunodeficiencia humana; veinte de ellos estaban asintomaticos.
Después de siete afios de seguimiento, se encontré que sélo tres de
los 20 (15%) permanecian asintomaticos y diecisiete (85%) habian
desarrollado el sindrome de inmunodeficiencia adquirida; el tiempo
medio de desarrollo de SIDA fue de cuatro afios ocho meses. Catorce
pacientes (70%) habian fallecido al cierre del estudio; el tiempo
medio entre el desarrollo del sindrome de inmunodeficiencia adquirida
y la muerte fue de 11 meses. SoOlo cuatro de los pacientes que
fallecieron recibieron zidovudina, y en ellos se observé que la

sobrevida media fue de dos afios ocho meses (Ayala GJJ, 1995).
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6.2 Fisiopatologia

El factor VIII estd compuesto por dos fracciones diferentes, una que
contiene el antigeno y el factor von Willebrand y otra que contiene la
fraccion pro coagulante. La sintesis de la fraccion pro coagulante que
se hace principalmente en el higado, pero también en el pulmdn, bazo
y ganglios linfaticos, es codificada por el brazo largo del cromosoma
X. La sintesis del factor von Willebrand que se hace en las células
endoteliales y en los megacariocitos, es codificada por el cromosoma
doce. Ambas fracciones circulan juntas para cumplir las funciones
hemostéaticas que les corresponden (Ver en Anexos Figura 1) (Correa
José, 2003, Kempe Henry, 1998).

El factor IX es producido en el higado y es dependiente de la vitamina
K. Su sintesis es codificada por el brazo largo del cromosoma X. La
deficiencia del factor VIII o de factor IX no permitird que se haga una
adecuada primera fase de coagulacion, lo cual a su vez no permite un
buen tapon de fibrina, lo que en ultima instancia es lo responsable de
que los pacientes hemofilicos no sean capaces de responder como es

debido a los retos serios a la hemostasia (Correa José, 2003).

La deficiencia del factor Xl es una enfermedad de caracter autosémico
recesivo. El factor Xl es estable y se encuentra en el suero y en el
plasma, mostrando una mayor actividad al ponerse en contacto con el
vidrio después de permanecer almacenado. El defecto hemorragico es
leve, y generalmente, solo requiere tratamiento en los momentos de
cirugia o de traumatismos. El prondéstico para una vida normal es

excelente.
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6.3 Clasificacion de la hemofilia

Las formas principales de hemofilia son las siguientes:

e Hemofilia A: causada por una falta del factor VIII de
coagulacion; aproximadamente el 85 por ciento de los

hemofilicos padece el tipo A de esta enfermedad.

e Hemofilia B: causada por una deficiencia del factor IX.

Las hemofilias se clasifican clinicamente por su severidad de acuerdo
con la cantidad de factor VIII 6 IX que el paciente puede producir.
Una unidad de un factor de la coagulacion es la cantidad de éste que
se encuentra en un mililitro de plasma (Correa José, 2003, Sans-

Sabrafen, 2001).

La hemofilia severa es aquella en la que el paciente produce menos
del 1% del factor; la hemofilia moderada, es en la que el paciente
produce del 1-5% del factor y en la hemofilia leve los pacientes

producen mas del 5% (6-40% de la normalidad) del factor.

Aspectos genéticos

Las hemofilias A y B son transmitidas como un caracter autosdémico
ligado al género, pero hay hasta 30% de individuos afectados sin
historia familiar de hemofilia. Los varones que carecen del alelo
normal tienen hemofilia y no se transmite la enfermedad a sus hijos,
pero si el rasgo a todas sus hijas, las cuales seran portadoras, dado
que heredan el cromosoma X anormal del padre. La mujer portadora

puede transmitir la enfermedad a la mitad de sus hijos y el estado de
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portadora a la mitad de sus hijas (Ver en Anexos Figura 2) (Correa
José, 2003).

El estado de portadora de hemofilia A puede ser detectado en
laboratorios especializados, por medio de analisis basados en la
reaccion entre la fraccion pro coagulante y el factor von Willebrand y
por el andlisis genético. El estado de portadora de hemofilia B es mas
dificil, pero se sigue en general el mismo patréon de analisis: la

reaccion entre la fraccion pro coagulante y material antigénico.

El diagnéstico prenatal se hace en centros con recursos muy
especializados, mediante el uso de técnicas de biologia molecular en
material obtenido por amniocentesis (después de quince semanas de
gestacion) o por biopsia de vellosidades coridnicas (diez a doce
semanas de gestacion). También hay técnicas para medir factor VIII
en muestra de sangre fetal de corddon (a la semana veinte de

gestacion).

6.4 Manifestaciones clinicas

Desde el punto de vista clinico, las hemofilias A y B son
indistinguibles. Los sintomas pueden manifestarse desde la época de
recién nacido, en los casos severos, con sangrado prolongado por el
mufién umbilical, céfalohematoma o hemorragia posquirdrgica. La
hemorragia del sistema nervioso central ocurre en 1-2% de estos

neonatos.

En el lactante se suele manifestar como pequefios hematomas
submucosos cuando se produce la erupcion dental. Cuando empieza a

caminar aparecen hematomas en nalgas, rodillas y frente,
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secundarios a las caidas. Al aumentar la actividad fisica los
hematomas son mas profundos y aparecen las hemartrosis (Correa
José, 2003).

El preescolar y el escolar, fundamentalmente presentan hemartrosis y
hematomas. Aparece hematuria. El escolar preadolescente tiene
labilidad emocional y pasa por una etapa de rechazo a la sociedad, en
la que se niega inclusive a hacerse terapia de reemplazo cuando tiene

un evento hemorragico.

El adolescente tiene todas las hemorragias posibles en la vida de
estos pacientes, incluida la que puede ocurrir como resultado de la
iniciacion de coitos, hemorragia cargada de una gran ansiedad. La
complicaciobn mas frecuente y grave es la artropatia cronica que es
una disfuncion notoria de la articulaciobn debida a hemartrosis
recidivante, debida a su vez al circulo vicioso de una articulacion con
minusvalia por el dolor y los cambios troficos que han producido
hemartrosis anteriores. Cuando sucede esto, las hemartrosis ocurren

espontaneamente (Correa José, 2003).

El sintoma méas comun de la hemofilia es la hemorragia incontrolable
y excesiva por causa del factor de coagulacion que falta o estad en
bajos niveles en la sangre. Puede producirse una hemorragia incluso
cuando no haya ninguna lesién. La mayoria de las veces se produce

en las articulaciones y en la cabeza.

Cada individuo puede experimentar los sintomas de la hemofilia de

una forma diferente. Los sintomas pueden incluir:
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Moretones

Pueden producirse moretones por pequefios accidentes, que
pueden a su vez generar un hematoma grande. Por este motivo,
en la mayoria de los casos este trastorno se diagnostica entre los

12 y 18 meses de edad, cuando el nifio se hace mas activo.

Sangrados que se producen con facilidad

La tendencia a sangrar por la nariz, la boca y las encias por un
traumatismo sin importancia, durante el cepillado de dientes o los
tratamientos odontolégicos a menudo constituye un indicador de

hemofilia.

Hemorragia en una articulacion.

La hemartrosis puede provocar dolor, inmovilidad y, con el tiempo,
deformidad si no se realiza el tratamiento médico adecuado. Las
articulaciones son los lugares mas comunes donde se producen
complicaciones debido a la hemorragia por hemofilia. Si estas
hemorragias son recurrentes, pueden derivar en artritis cronica y

dolorosa, deformidad e incapacidad.

La hemartrosis es una de las manifestaciones clinicas mas
frecuentes en la hemofilia, que afecta principalmente las
articulaciones. Los sangramientos intraarticulares recidivantes
producen hipertrofia de la sinovial y provocan nuevo
sangramiento, con el desarrollo de un ciclo vicioso de hemartrosis-
sinovitis-hemartrosis. Todo este cuadro sintomatico predispone a
un dafo articular progresivo, que establece la artropatia crdénica

degenerativa.
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Las hemartrosis recurrentes conducen a una intensa proliferacion
de la membrana sinovial que produce hemorragias mas frecuentes,
y finalmente, una sinovitis cronica. Cada nueva hemorragia origina
un mayor grado de sinovitis y de contractura en la flexion de la
articulaciéon. De modo progresivo, aparecen atrofia muscular y de
ligamentos, estrechamiento de la interlinea articular y destruccion

del cartilago (Sans-Sabrafen, 2001).

Hemorragia en los muisculos

La hemorragia en los musculos puede causar hinchazén, dolor y
enrojecimiento. La hinchazén por el exceso de sangre en estas
zonas puede producir un aumento de la presién en los tejidos y
nervios de la zona, provocando dafo y, o deformacion

permanente.

Hemorragia por lesiones o hemorragia cerebral.

La hemorragia por lesion o espontanea en el cerebro es la causa
mas comun de muerte en los nifios que tienen hemofilia y la
complicacion hemorragica mas grave. Una hemorragia cerebral
puede producirse a partir de una caida o un pequefio golpe en la
cabeza. Las hemorragias cerebrales pequefias pueden ocasionar
ceguera, retraso mental y varias deficiencias neuroldgicas y puede

llevar a la muerte si no se diagnostica ni se trata inmediatamente.

La hemorragia intracraneal es la principal causa de muerte de los
hemofilicos. Ocurre casi exclusivamente en los pacientes con
hemofilia severa. La forma mas comun del sistema nervioso
central es la hemorragia subaracnoidea espontanea o
postraumatica, pero puede ocurrir en cualquier sitio de la cavidad

intracraneana. La edad media de presentacion es quince afios y es
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una complicacion tan seria que se debe vigilar
intrahospitalariamente a todo paciente hemofilico que sufra

trauma craneal de cualquier magnitud (Correa José, 2003).

e Otras fuentes de hemorragia
La sangre en la orina o en las heces puede ser también un sintoma
de hemofilia. La mayoria de los episodios de hematuria son
espontaneos y asintomaticos. Cuando hay dolor suele ser por
coagulos en la pelvis renal o en el uréter, lo que determina la
cesacion de la hematuria. Empieza en la edad escolar y se supone
que sea causada por complejos Iinmunes en pacientes

multitransfundidos (Correa José, 2003).

La hemorragia gastrointestinal es infrecuente en el nifio hemofilico,
pero en los escolares mayores y adolescentes puede ocurrir
asociada con enfermedades como gastritis o Ulcera péptica o

duodenal (Correa José, 2003).

6.5 Diagndstico y tratamiento

Se hace con base en los hallazgos clinicos y en los resultados de los
examenes de laboratorio. Ademas de una historia médica completa y
un examen fisico, el médico del nifio puede realizar numerosos
examenes de sangre incluyendo niveles del factor de coagulacién, un
recuento sanguineo completo, una evaluacion de los tiempos de
hemorragia y, o exdmenes de ADN. El médico también puede pedir

detalles de los antecedentes familiares.
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El diagnostico bioldégico se basa en la dosificacion de la actividad
procoagulante correspondiente, bien sea del factor VIII o del factor
IX, que se halla disminuida. Los examenes que se le deben hacer a
todo paciente que se sospeche hemofilia son: tiempo de
tromboplastina parcial (TPT) que se halla muy alargado dependiendo
de la intensidad del déficit, tiempo de protrombina (TP) que resulta
normal y dosificacion de factores, la cual se hace por técnicas de
coagulacion que miden la actividad de los factores (Correa José,
2003; Sans-Sabrafen, 2001; Kempe Henry, 1998).

La combinacion del uso del TP y TPTa (tiempo de tromboplastina
parcial activado) en distintas preparaciones de muestras del paciente,
como plasma adsorbido y suero, sirven para hacer la clasificacion de
la probable deficiencia de los distintos factores de la coagulacion en
pacientes con historia y signos y sintomas de alteraciones del
componente de coagulacién y fibrindlisis (Tabla 1) (Correa José,
2003).

La dosificacién de los factores VIl y IX se lleva a cabo generalmente
observando la correccion del tiempo de cefalina de plasmas carentes
de estos factores por el plasma problema y el plasma normal a
distintas diluciones (método en un tiempo). La dosificaciéon de estos
factores (VIII y IX) permite la clasificacion de las hemofilias en

graves, moderadas o leves (Sans-Sabrafen, 2001).

La medicion de la inhibicion de la actividad coagulante del factor VIII
(titulaciéon del inhibidor) se realiza teniendo en cuenta que la reaccion
tiene caracteristicas tiempo y temperatura dependientes (método
Bethesda), y se expresa en Unidades Bethesda (UB) (Sans-Sabrafen,
2001).
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Tabla 1. Pruebas de coagulacion para clasificacién de deficiencia de sus factores.
(Correa José, 2003)

TPTa TP Plasma adsorbido Suero Probable
TPTa TP TPTa TP deficiencia
A2 NP N I° I X1 o XII
A N A | N | IX
A N N | A | VI
N A | A | N VII
A A A A N N X
A A N N A A V
A A A A A A 1]
N N | | | I Ninguna
#Alargado PNormal “Innecesario

Una manera simple de lograr un diagnéstico con estas pruebas en el caso de
sospecha de hemofilia es el siguiente:
Plasma problema + plasma de paciente con hemofilia A:

Si hay correccion del TPT = hemofilia B
Plasma problema + plasma de paciente con hemofilia B:

Si hay correccion del TPT = hemofilia A

El tratamiento propio de la hemofilia se reduce préacticamente a la
profilaxis y a la cohibicién de las hemorragias, en el que ocupa el
primer lugar la terapia sustitutiva. El tratamiento depende del tipo y
de la gravedad de la hemofilia, y su objetivo es la prevencion de las
complicaciones hemorragicas (principalmente las hemorragias
cerebrales y en las articulaciones). Debe ser conducido por un equipo
multidisciplinario con conocimientos suficientemente amplios de la
problematica a la que se ven abocados estos pacientes (Correa José,
2003; Sans-Sabrafen, 2001).

Cualesquiera sean los recursos con que se cuente, el tratamiento
debe ser guiado por los siguientes principios basicos: (Correa José,
2003)
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e Toda terapia de reemplazo debe ser precoz y suficiente.

e Toda terapia de reemplazo se debe sostener por veinticuatro horas
después de haber cedido la sintomatologia.

e El paciente se observa por veinticuatro horas después de
suspender la terapia de reemplazo.

e Los tapones nasales no se deben dejar por mas de veinticuatro
horas y no deben contener tanino.

e Toda inmovilizacion debe ser precoz.

e Se debe evitar el uso de drogas que alteren otros componentes de
la hemostasia.

e Se deben usar todos los recursos analgésicos necesarios, con
excepcion de aquellos que alteren otras fases de la hemostasia.

* Nunca se debe bajar la guardia en los aspectos psicolégicos y

sociales de la terapéutica.

Los productos de reemplazo para los pacientes son de dos clases:
derivados de la sangre humana o de otros animales y factor VIII
recombinante. Derivados de la sangre humana de uso corriente para
pacientes con hemofilia A son el crioprecipitado y el concentrado de
factor VIII; para pacientes con hemofilia B, plasma fresco congelado y

el complejo protrombinico (Correa José, 2003; Sans-Sabrafen, 2001).

Para la terapia de reemplazo es necesario conocer el porcentaje de
produccion de factor del paciente y conocer los niveles que debe
alcanzar segun la hemorragia que tenga; si no se sabe, se debe
suponer que es menor del 1%. La finalidad del tratamiento de un
episodio hemorragico es detener la hemorragia, evitar las
complicaciones y evitar las secuelas. El tratamiento profilactico

comprende la prevencion de las hemorragias (profilaxis primaria y
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secundaria) y la preparacion adecuada en caso de intervencion

quirargica (Correa José, 2003, Sans-Sabrafen, 2001).

El tratamiento puede prevenir hemorragias o minimizar sus efectos
de manera que el paciente permanezca libre de incapacidades y
complicaciones. Las hemorragias cesan cuando una cantidad
suficiente de factor de coagulacion llega al sitio lesionado. El
reemplazo del factor carente puede ser hecho en anticipacion de una
hemorragia, o tan pronto como el paciente se de cuenta que esta
sangrando. Cuando el tratamiento se administra al comienzo de un
episodio de sangrado, las probabilidades que continte la hemorragia
se reducen. Cuando se aplaza el tratamiento, la hemorragia continda
y progresa, causando mas dafos en los tejidos; aumentando a su vez,
la probabilidad de hemorragias adicionales posteriormente. Las
hemorragias graves o las cirugias requieren terapia de reemplazo
continua o intermitente para mantener niveles adecuados de los
factores de coagulacion. Las infecciones predisponen a hemorragias
adicionales y se recomienda un tratamiento antibidtico precoz para las
infecciones bacterianas comprobadas (Federacion Mundial de
Hemofilia, 1997).

Durante su vida las personas con hemofilia recibiran hemoderivados,
como el crioprecipitado o el plasma fresco congelado de cientos o
miles de donantes de sangre. Por lo cual una consideracién a tomar
en cuenta es que el riesgo de adquirir una infeccién transmitida por la
sangre aumenta con cada exposicion y se acumula a través de la vida
de una persona. Otra consideracion es el hecho que la tasa de
incidencia de infecciones tales como el VIH varia enormemente entre

paises (Evatt Bruce, et al. 1999).



23

Limitaciones de la terapia sustitutiva.

Las complicaciones mas trascendentes originadas por esta terapia son
la transmision viral y la aparicion de inhibidores. Aparecen, casi
exclusivamente, en pacientes con hemofilia severa. El desarrollo de
inhibidores ocurre mas frecuentemente en personas con ciertas
condiciones hereditarias. La frecuencia de inhibidores es mas alta
entre quienes padecen hemofilia severa o moderadamente severa
(en base a estudios internacionales la frecuencia del desarrollo se
encuentra entre 20 y 33%). Se desarrollan durante la infancia a una
edad promedio de 12 afos (DiMichele Donna, 1997).

Hay cierta controversia sobre la incidencia exacta (el nimero de casos
nuevos) del desarrollo de inhibidores, pero es generalmente aceptado
que alrededor de 15 por ciento de las personas con hemofilia A severa
desarrollaran inhibidores en un momento dado. En contraste, el
desarrollo de inhibidores en casos de hemofilia B es sumamente raro
y solamente visto en menos de uno por ciento de las personas. La
mayoria de los inhibidores surgen luego de relativamente pocos
tratamientos. En general, entre mas tratamientos ha recibido una
persona sin haber desarrollado inhibidores, las posibilidades de que

desarrolle un inhibidor son menores (Sans-Sabrafen, 2001).

Frecuentemente las personas con inhibidores sufren mucho maéas
complicaciones infecciosas, ortopédicas y riesgo de muerte a causa de
su hemofilia y tienen mayores limitaciones en su vida cotidiana que
aquellas en las cuales no aparecen inhibidores (DiMichele Donna,
1997).
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Debido a que las personas con hemofilia reciben multiples
exposiciones estan sujetos a un riesgo mayor de infeccion, aun
cuando se use la mejor tecnologia de bancos de sangre. Las hepatitis
por los virus B y C, con posibilidad de evolucion en muchos casos a
formas croénicas, frecuentes en los adultos politransfundidos. La
infecciéon por el virus de inmunodeficiencia humana (HIV) ocurre en
los pacientes adultos con hemofilia grave, una parte de los cuales han

desarrollado el sindrome de inmunodeficiencia adquirida.

No obstante, la tasa de infeccion del VIH del 60% entre personas con
hemofilia en los Estados Unidos que recibieron tratamiento con
factores de la coagulacion antes del inicio de procedimientos
adecuados de inactivacion del VIH sugiere que exposiciones repetidas
a hemoderivados contaminados, aun una baja carga viral del VIH,

pueden transmitirlo (Evatt Bruce, et al. 1999).

6.6 Sobrevida

Sobrevida es la oportunidad de vivir, de llegar a la edad adulta de una
persona con hemofilia. Vivir mas que otro 6 continuar viviendo

después de la muerte de otro.

La sobrevida de las personas con hemofilia es sustancialmente mayor
cuando son atendidos en centros especializados para hemofilia. La
atencion que brindan los centros especializados en el manejo de
personas con hemofilia se traduce indudablemente en mejor y mayor

sobrevida de los pacientes (Informe SIIC, 2001).

Los programas de tratamiento de la hemofilia estan intimamente

relacionados con la capacidad econdmica de cada pais, cuando se
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estimula el desarrollo de centros de tratamiento aumenta
considerablemente la expectativa de vida de los pacientes con
hemofilia. En los paises pobres o muy pobres, la sobrevida, la
oportunidad de vivir, de llegar a la edad adulta de un paciente con
hemofilia es muy poca, llegan a los 13 afios y después se mueren
porque no tienen recursos implementados o no tienen recursos
terapéuticos. En un grupo intermedio de paises va avanzando y en
progresion, y realmente en los paises desarrollados, en los paises
ricos, la sobrevida se acerca a la de una persona normal en cualquier

pais (Pérez Blanco, 2001).

El prondstico para una vida normal atil es bueno gracias a la profilaxis
de las heridas, al tratamiento temprano de los episodios
hemorragicos, a la cuidadosa terapéutica ortopédica de las lesiones
articulares y a la atencion para la adaptacion emocional, social y
educacional del paciente (Kempe Henry, 1998). El control de las
hemorragias es algo sumamente importante para el desarrollo y el
bienestar del hemofilico. Ello va a permitirle acceder a una mejor
calidad de vida (Arranz P, et al. 1996).

La hemofilia sin tratamiento es una enfermedad mortal el sangrado se
prolonga, puede provocar anemia, discapacidad crénica precoz vy
muerte prematura. A comienzos de siglo, la expectativa de vida era
menos de quince afos. Hoy en dia es de diez aflos menos que la de

los varones sin hemofilia.

Las necesidades basicas del individuo con hemofilia grave son un
diagndstico correcto, el cual identifica el nivel anormal o la actividad
del Factor VIII y la disponibilidad de tratamiento sustitutivo en todo

momento. La transfusion es un factor que puede afectar la sobrevida
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del hemofilico. La falta de tratamiento apropiado y oportuno puede

llevar a las siguientes situaciones: (Teitel JM, 2004)

» Dafos en las articulaciones y la necesidad de tratamiento
ortopédico.

* Dafos mudaltiples en las articulaciones y pérdida de la estructura
muscular normal, conduciendo a una movilidad gravemente
limitada.

* Uso permanente de muletas o sillas de ruedas.

* Hospitalizacion prolongada.

* El mal uso o incluso el derroche de costosos productos
terapéuticos.

* Mayor riesgo de complicaciones severas debido al tratamiento
tardio de hemorragias, lo que podria requerir hospitalizacion,
cirugia y otras intervenciones.

* Ausentismo escolar o decremento en la asistencia a la escuela,
con las brechas educativas y sociales correspondientes;
posibilidad de no llegar a completar los estudios lo que limita las
oportunidades educacionales y desembocara en menores
oportunidades de empleo lo cual tendra un impacto econémico
negativo para los individuos con hemofilia.

e Trastornos de la vida familiar debido a la busqueda de
tratamiento para los nifios con hemofilia.

* Decremento en la calidad de vida para las familias: visitas de
emergencia al hospital mas frecuentes, las cuales perturban la
vida familiar, generan fricciones y estrés que se convierten en
dificultades adicionales para las familias ya sobrecargadas con
problemas médicos.

* Incremento del ausentismo y productividad reducida en el lugar

de trabajo, para pacientes y proveedores de cuidados; mayor
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desempleo y carga financiera para las familias si el paciente no

puede trabajar; incremento de costos para los empleadores.

La posibilidad de tener productos de reemplazo, evitaria riesgos de
enfermedades transmitidas para los pacientes nuevos y para los
pacientes ya diagnosticados que no estén infectados. Cuando estos
productos estén al alcance de todos los hemofilicos, también se
podran disminuir las secuelas y posiblemente se disminuira el nimero

de hemofilicos con inhibidores (Correa José, 2003).

En la década de los 1970 y 1980, la mayoria de los paises en donde
las personas con hemofilia tenian acceso a concentrados derivados del
plasma, el VIH y la hepatitis arrasaron con la comunidad de hemofilia.
Los efectos beneficiosos de la terapia con factores concentrados
dieron por resultado un aumento en la esperanza promedio de vida de
las personas con hemofilia y para la década de los 1980 la esperanza
promedio de vida era de 60 afos. No obstante, para 1994 habia
descendido a 40 afos, casi totalmente como consecuencia del SIDA
(O’Mahony Brian, 1999).

La mayoria de las personas con hemofilia que recibieron factor de
coagulacion antes de 1990 contrajeron la infeccion por VHC. Casi
todas las personas con hemofilia que tienen infeccion por VIH padecen
una coinfeccion por VHC. La infeccion por VHC ocasiona hepatitis
cronica en > 80% de los casos y puede desembocar en cirrosis y
cancer hepatico. En las personas con hepatitis C cronica puede
desarrollarse un padecimiento mas grave si llegaran a contraer

hepatitis A 6 B (Hemofilia de Georgia, 2004).
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Existen factores que inciden positiva o negativamente en el desarrollo
de un nifio con hemofilia. Riesgos que existen en su vida cotidiana
susceptibles de afectar al desarrollo de su enfermedad y a su
bienestar. Se entiende por riesgo todas aquellas circunstancias o
condiciones que hacen probable que el paciente con hemofilia tenga
accidentes y/o disminuya su bienestar. Los riesgos personales son
aquellos riesgos inherentes al propio comportamiento y personalidad

del paciente con hemofilia (Arranz P, et al. 1996).

Es indipensable una atencion global una atencién integral que incluya
un equipo interdisciplinario. (Arranz P, et al. 1996). Al mantener un
historial del estado general de salud de la persona, tratamientos y
ejercicio, y la interrelaciéon de estas cosas entre si, los pacientes con
acceso a la atencion integral pueden comenzar a documentar cuales
son las practicas que reducen de manera mas efectiva sus
hemorragias y les permiten recuperar el control de sus vidas.
(Federacion Mundial de Hemofilia, 1997).
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MODELO EXPLICATIVO DEL ESTUDIO

Sobrevida
Factores de riesgo Terapia sustitutiva

Inhibidores

Discapacidad
crénica precoz
Muerte prematura

Hemorragias
por lesiones
menores

Discapacidad

Hemorragias
Muerte

por lesiones
graves

Hospitalizacion
prolongada,
cirugias y otras
intervenciones

Hemartrosis
Hemorragias
espontaneas

Complicaciones

A

HEMOFILIA

Hipocoagulabilidad
6
Hipercoagulabilidad

Cambio en
los propios
genes

Coagulacion
normal

Mltiples
alteraciones a
nivel genético

Alteraciones de
los factores

Déficit de
Factores
VI y IX

Retraso en
el tiempo de
coagulacion

Factores de la
coaqgulacion

Hemostasia <

Gen en el
cromosoma
X

Via intrinseca

y
Via extrinseca
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VII. DISENO METODOLOGICO

a) Area de estudio

El estudio se realizé en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua, de
referencia nacional, ubicado en la parte occidental de la ciudad de
Managua. El Centro cuenta con el servicio de Banco de Sangre donde
se realiza donacion, extraccion sanguinea y lo concerniente a la
terapia transfusional. Es el Unico centro que tiene el programa de
Hemofilia fundado en 1978 y miembro de la Federacion Mundial de
Hemofilia desde 1994, atiende a 265 pacientes que padecen distintas
enfermedades hemorragicas: hemofilias, enfermedad de von
Willebrand y disfibrinogenemias, estan inscritos en el programa y

proceden de todas las regiones del pais. (Ver en Anexos Tabla 7)
b) Tipo de estudio

Descriptivo, Series de casos (Ruiz Alvaro, 2005).

c) Unidad de analisis

La unidad de andlisis la representan todas las personas con hemofilia

que recibieron atencion clinica entre el 2000 y el 2006.
d) Criterios de seleccion
Se seleccionaron todas las personas con diagnéstico de hemofilia

confirmado que habian recibido atencién clinica entre el 2000 y el

2006.
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e) Definicion de casos

Se definid como Casos los que cumplieron con los siguientes criterios:
Personas que tuvieran cualquier tipo de Hemofilia diagnosticada y
confirmada, que estuvieran activos en el programa que atiende el
Centro Nacional de Sangre y que fueron atendidos en el periodo del

estudio (2000-2006) o que ingresaron en este lapso de tiempo.

f) Muestra

La muestra se seleccion6 por conveniencia (Ruiz Alvaro, 2005; Santos
Silva, 1999) el total de todos los casos (un total de 176 casos) que
asistieron al Centro Nacional de Sangre a la consulta clinica durante el
tiempo del estudio entre el 2000 y el 2006.

g) Criterios de inclusion

Pacientes con cualquier tipo de hemofilia, que tuvieran diagnostico de
hemofilia, inscrito y activo en el programa, atendido o diagnosticado
en el periodo comprendido del 2000 al 2006.

h) Variables

Las variables del estudio son las siguientes:

» Caracteristicas personales y clinicas de las personas con Hemofilia

en el periodo de estudio.

» Caracteristicas personales

e Edad



32

e Estado civil

* Nivel educativo

e Trabajo actual

* Lugar de procedencia

e Antecedentes de Hemofilia en la familia

» Manifestaciones clinicas
¢ Tipos de Hemofilia
e Severidad de la Hemofilia

e Manifestaciones clinicas

» Efectos relacionados a la terapia de reemplazo con componentes

sanguineos.

» Efectos relacionados a la terapia de reemplazo
¢ Componentes sanguineos transfundidos
e Enfermedades adquiridas por transfusion
e Aparicion de inhibidores

e Reacciones transfusionales

» Elementos que influyen en la sobrevida de las personas

hemofilicas.

» Sobrevida
e Periodo entre el nacimiento y el diagndstico
* Periodo entre el nacimiento y la muerte
¢ Periodo entre el diagndstico y la muerte

¢ Periodo entre el diagndstico y la ultima evoluciéon
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» Elementos que influyen en la sobrevida
e Deteccion temprana de la enfermedad
¢ Tipo de tratamiento
e Accidentes
* Nivel educativo

e Trabajo actual

i) Recoleccion de Datos

La recolecciéon de los datos se realiz6 de fuente de informacion
secundaria, se obtuvieron de los expedientes clinicos y del libro de
registro del programa se verific6 informacion como nombre de la
persona, edad, fecha de ingreso al programa, lugar y fecha de
nacimiento, serologia y tipo de patologia de las personas

seleccionadas de los afos 2000 al 2006.

j) Instrumento de Recoleccion

El instrumento para recolectar la informacion de los expedientes fue
una ficha estructurada que integra las variables del estudio con el cual

se obtuvieron datos de cada unidad de andlisis (ver ficha en Anexos).

Se realizaron coordinaciones con el Director y Sub-directora
responsables del Programa de hemofilia en dicho centro, se hicieron
visitas al centro para la revision de cada expediente y el llenado de la
ficha de recoleccion. La recoleccion de datos fue realizada por la

investigadora.
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k) Procesamiento y Analisis

El procesamiento y analisis de la informacion fue acorde a cada uno

de los objetivos planteados, para lo cual se planted lo siguiente:

La informacién recopilada se procesoé en el programa de computacion
EPI-INFO version 3.3.2, para realizar el andlisis estadistico de los

datos recolectados se elaboraron tablas de salida.

Con el fin de identificar los factores relacionados a la sobrevida de los
hemofilicos se identificaron las caracteristicas personales y clinicas, y
se describieron los elementos que influyen en la sobrevida de estas
personas. Con la finalidad de asociar otras enfermedades adquiridas
durante la terapia de reemplazo y establecer la relacion de éstas a la
sobrevida de los pacientes se utilizdo la informacion de los

expedientes.

Para presentar los datos obtenidos del analisis de los resultados se
hizo uso de tablas y gréaficos. Ademas se utilizaron los programas

Microsoft Word y Power Point para presentar el ultimo informe.

) Etica en la confidencialidad de los datos

Para la realizacion de este estudio no se emplearon técnicas que
conllevaran riesgos ni ninguna intervencion o modificacion fisioldgica
0 psicologica intencionada que afectara directamente a las personas
con hemofilia y que violaran los principios éticos en investigacion. Los
datos fueron colectados previo consentimiento de las autoridades, con
acuerdo de la confidencialidad de los datos personales y autorizacion

de divulgarlos en datos procesados.
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VIII. RESULTADOS

El estudio incluy6 176 casos de personas con hemofilia diagnosticados
y atendidos en el periodo 2000-2006.

8.1 Caracteristicas personales y manifestaciones clinicas

La edad media de las personas en estudio fue de 19 afios con una
mediana de 18 afos. El grupo de edad predominante fue el de 10 -
14 anos con un 19.3% (34), seguido del grupo de edad de 15 - 19
anos con un 17% (30), el grupo de edad de 25 - 29 afios con un
13.1% (23) y los grupos de edades de 5 - 9 afios y 20 - 24 afos con
un 12.5% (22) para cada grupo etareo. El grupo de edades
comprendidos entre 40 - 44 y 45 afios y mas tuvieron una
distribuciobn similar con un 2.8% (5) para cada grupo

respectivamente. (Ver en Anexos Tabla 1 y Grafico 1)

Al estratificar la edad actual con el afio del diagndstico los datos mas
relevantes fueron: del grupo de edades comprendidas en los rangos
de 10 - 14 afnos (1 caso) y 20 - 24 afos (1 caso) 2 casos en total
fueron diagnosticados entre los 7 - 8 meses de edad y hubo un total
de 75 casos distribuidos en todos los rangos de edades que no se

encontro registrado el afio del diagndéstico. (Ver en Anexos Tabla 2)

En relacion al estado civil predomind el grupo menor de edad con un
48.3% (85), el 36.4% (64) corresponde al grupo que no se encontrd

datos sobre el estado civil. (Ver en Anexos Tabla 3)
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En relacion al nivel educativo de las personas con hemofilia el 61.4%
(108) no se encontré registro del nivel educativo, el 14.8% (26)
estaba en primaria, el 12.5% (22) no tiene ningun nivel, el 5.7% (10)
en secundaria, el 4.5% (8) universitario y el 1.1% (2) en otros. (Ver

en Anexos Tabla 4)

Respecto a la profesion u oficio que desempefiaban predominaban los
que no aplican con 46.0% (81), no se encontraron datos del 33.0%
(58), estudiante 5.7% (10) y agricultor con 2.8% (5). (Ver en Anexos
Tabla 5)

La mayoria de las personas hemofilicas al momento del diagndstico
procedian de Managua 22.7% (40), Chinandega 21.0% (37), Lebn
17.0% (30), Nueva Segovia 6.3% (11) y Masaya 5.7% (10). El lugar
de procedencia actual corresponde a Managua 27.8% (49),
Chinandega 19.3% (34), Led6n 16.5% (29) y Masaya 5.7% (10). (Ver

en Anexos Tablas 6 y 7, Gréfico 2)

En cuanto al afno de ingreso al programa de las personas con
hemofilia el mayor porcentaje fue de 21.6% (38) para los afos
comprendidos entre 1992 - 1996 y el mismo porcentaje 21.6% (38)
para los afios 1997 - 2001, el porcentaje para los afios 2002 - 2006
fue de 19.3% (34). (Ver en Anexos Tabla 8)

En el diagndstico al momento del ingreso estratificado con el
diagnostico actual los datos mas relevantes fueron: de 68 casos que
no se encontrd el diagnéstico 58 estaban clasificados como hemofilia,
6 hemofilias A, 1 hemofilia A con inhibidores y 3 hemofilias B. De 57
casos con diagndstico coagulopatia en estudio probable hemofilia A:

33 fueron hemofilias, 23 hemofilia A y 1 hemofilia B. De 11 casos de
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Hematomas e Inflamaciones resultaron: 8 hemofilias y 3 hemofilia A.
De 5 casos de enfermedad von Willebrand 6 déficit del fibrinbgeno
resulté: 1 hemofilia, 3 hemofilia A y 1 hemofilia B. (Ver en Anexos

Tabla 9)

Con relacion al estado actual de las personas con hemofilia se
encontrd el 95.5% (168) vivos y el 4.5% (8) fallecidos. La mortalidad
proporcional fue de 4.5%. (Ver en Anexos Tabla 10 y Grafico 3)

El 47.7% (84) de las personas con hemofilia desconoce sus
antecedentes hereditarios y familiares sobre la hemofilia, el 21.6%
(38) tenia hermanos hemofilicos, el 18.2% (32) otros familiares, el
9.1% (16) tios y el 3.4% (6) primos. (Ver en Anexos Tabla 11)

En lo referente a las manifestaciones clinicas los resultados fueron

compatibles con:

El tipo de hemofilia mas predominante que correspondi6 a la hemofilia
A con 86.4% (152), 11.9% (21) la hemofilia B y el 1.7% (3) aun no

estaba clasificada. (Ver en Anexos Tabla 12 y Grafico 4)

La severidad de la hemofilia auin no estaba determinada en el 75.6%
(133) de los casos, para el 11.4% (20) fue moderada, el 9.1% (16)
presentaba una forma severa y para el 4.0% (7) era leve. (Ver en

Anexos Tabla 13 y Gréafico 5)

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron:
sangrado/hemorragias 90.3% (159), hematomas 87.5% (154), dolor
(rodillas, cadera, hombro, pierna, tobillos, etc.) 81.8% (144),
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hemartrosis 80.1% (141), otras (artrosis, equimosis, sinovitis,
artralgia, etc.) 68.7% (121), limitacion funcional 60.8% (107) e
inflamacion 59.7% (105). (Ver en Anexos Tabla 14 y Grafico 6)

8.2 Efectos relacionados a la terapia de reemplazo

La terapia de reemplazo o sustitutiva consiste en la administracion de
una sustancia (plasma fresco congelado, crioprecipitado, concentrado
de factor VIII) que contenga el factor de coagulaciéon para lograr la
hemostasis adecuada, se basa en la administracion de distintos
concentrados de factores antihemofilicos (se inyectan dosis por
kilogramo de peso de factor VIII 6 factor IX, segun el % deseado de
cada factor) preparados del plasma humano y obtenidos por

tecnologia recombinante.

Los componentes sanguineos utilizados en la terapia sustitutiva de las
personas con hemofilia fueron: plasma fresco congelado 85.8% (151),
factor VIII 84.7% (149), crioprecipitado 72.7% (128), otros productos
21.6% (38) y factor IX 11.4% (20). (Ver en Anexos Tabla 15 y
Grafico 7)

En relacion a las enfermedades que han adquirido, las mas
frecuentemente fueron: hepatitis C 39.8% (70), sifilis 4.0% (7),
chagas 4.0% (7), VIH 2.3% (4) y hepatitis B 1.7% (3). En cuanto a la
aparicion de inhibidores fue de 1.7% (3) Yy reacciones transfusionales
12.5% (22). (Ver en Anexos Tabla 16 y Grafico 8)
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8.3 Elementos que influyen en la sobrevida

Lo mas relevante en la sobrevida de las personas con hemofilia se

encontro lo siguiente:

En la estratificacion del periodo de nacimiento y el afio del diagndstico
los datos encontrados fueron: de 34 personas que nacieron entre
1992-1996 el afo del diagnoéstico fue 10 casos entre 1992 - 1996, 6
casos entre 1997 - 2001, 3 casos entre 2002 - 2006, 1 caso entre los
7 - 8 meses de edad y 14 casos que no se encontrd el periodo del

diagnéstico. (Ver en Anexos Tabla 17)

Entre el periodo de nacimiento y el periodo de fallecimiento 1 caso
que nacié en 1971, murié en el 2003; 1 caso que hacié en 1977,
falleci6 en el 2001; 3 casos que nacieron entre 1982 - 1986
fallecieron en el 2001, 2002 y 2003; 3 casos que nacieron entre 1997
- 2001, fallecieron en el 2001, 2002 y 2004. La sobrevida fue mayor,
el tiempo medio entre el nacimiento y el fallecimiento maximo fue de
32 afnos (nacié en 1971, fallecié en el 2003). (Ver en Anexos Tabla
18)

Entre el periodo de diagnéstico y el de fallecimiento no se encontré la

fecha del diagndstico de los casos fallecidos. (Ver en Anexos Tabla 19)

En relacion al diagnostico y la dltima evolucion 117 casos tienen fecha
de dultima evolucion entre 01/2006 - 12/2006 los cuales fueron
diagnosticados 3 casos entre 1977 -1981, 14 casos entre 1982 -
1986, 10 casos 1987 - 1991, 15 casos entre 1992 - 1996, 12 casos
entre 1997 - 2001, 11 casos entre 2002 - 2006, 2 casos entre los 7 -
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8 meses de edad y 50 casos que no se encontréo el ano del

diagnostico. (Ver en Anexos Tabla 20)

El tipo de tratamiento que recibieron las personas hemofilicas fueron:
componentes sanguineos 97.2% (171), antialérgicos 90.9% (160),
analgésicos 68.2% (120) y antibidticos 58.0% (102). (Ver en Anexos
Tabla 21 y Grafico 9)

Los accidentes mas frecuentemente encontrados fueron:
lesiones/traumas 68.2% (120), heridas 37.5% (66), golpes 26.1%
(46) y caidas 25.6% (45). (Ver en Anexos Tabla 22 y Grafico 10)
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IX. ANALISIS DE LOS RESULTADOS

En este estudio se encontré que las caracteristicas personales de las
personas con hemofilia y las manifestaciones clinicas que presentaban
se corresponden con los resultados de otros estudios, los cuales
demuestran que en los paises pobres los adultos con hemofilia
mueren antes de pasar los 20 afios, por ejemplo, Bolivia y Vietnam
(Pérez Blanco, 2001). En un grupo intermedio de paises va
avanzando y en progresion, y realmente en los paises desarrollados,
en los paises ricos, la sobrevida se acerca a la de una persona normal

en cualquier pais.

Los rangos de edades con mayor porcentaje encontrado corresponden
a las personas menores de edad y jovenes, datos similares se
obtuvieron en la investigacion de seis estados de Norteamérica en
personas diagnosticadas con hemofilia donde la edad promedio fue de
22 afios (Informe SIIC, 2001). La mayor parte procede del area
urbana, principalmente de las ciudades de Managua, Chinandega y
Ledn, lo cual coincide con reportes del programa de atencién del CNS
y el estudio de Somarriba Ortega (Somarriba Ortega, 1993) donde la
mitad de los nifios procedian de la capital y el resto de otros
departamentos. Sin embargo, el efecto de la concentracidon

poblacional en las capitales podria estar influyendo.

El nivel educativo en los expedientes de las personas con hemofilia en
su mayoria no se encontrd, fue una limitante hallada al recolectar
estos datos, sin embargo los registros encontrados reflejan que son
pocos los que estudian o tienen un nivel educativo. También es

significativo el nimero de personas que no tiene una profesion u
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oficio, en su mayoria son menores de edad y no aplican para realizar
un trabajo formal. No obstante, se encontraron personas que tienen
una profesion o un oficio que desempefiaban. Si el paciente no tiene
un nivel educativo o no puede trabajar implica una carga financiera
para sus familias, ademas el decremento en la asistencia a la escuela
abre brechas educativas y sociales, la posibilidad de no llegar a
completar los estudios limitando las oportunidades educacionales lo
cual desemboca en menores oportunidades de empleo teniendo un
impacto econémico negativo para las personas con hemofilia (Teitel
JM, 2004).

Caracteristicamente se encontré6 que en su mayoria desconocen
antecedentes de hemofilicos en la familia; aunque la transmision es
hereditaria, segun Correa hay hasta un 30% de individuos afectados
sin historia familiar de hemofilia (Correa José Alberto, 2003). En la
mayoria de los casos el diagndstico al momento del ingreso al
programa no coincide con el diagnoéstico actualizado de hemofilia, lo
cual no se confirmd en todos pues una de las limitantes de este
estudio fue que no estaban todos los datos de referencia y otros casos
aun no tenian clasificacion. Las necesidades basicas del individuo con
hemofilia son un diagndéstico correcto, el cual identifica el nivel
anormal o la actividad del Factor de coagulaciéon y la disponibilidad de

tratamiento sustitutivo en todo momento.

El tipo de hemofilia predominante fue la hemofilia A,
aproximadamente el 85% de los hemofilicos padece el tipo A de esta
enfermedad (Correa José Alberto, 2003) y la severidad de la misma
esta relacionada con la cantidad del factor, otra limitante del estudio
fue que no todos los pacientes tienen determinada la cantidad de

dicho factor sin embargo, en la mayoria de los que estaba
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determinada presentaron una hemofilia moderada (Sans Sabrafen,
2001). Datos similares presenté el estudio de Somarriba Ortega
referente al tipo y severidad de la hemofilia. Aunque desde el punto
de vista clinico las hemofilias A y B son indistinguibles ambas son
producidas por diferentes factores de la coagulacion (factor VIII y
factor 1X) y segun la cantidad de factor que pueda producir se
clasifican clinicamente por su severidad, no obstante el tipo A

moderado prevalece en la mayoria de los casos.

Cada individuo puede presentar los sintomas de la hemofilia de una
forma diferente siendo el mas comuin la hemorragia (Correa José
Alberto, 2003), en este estudio los sintomas mas frecuentes fueron
sangrados/hemorragias, hematomas, hemartrosis, dolor, limitacion
funcional y otros relacionados o producto de la misma entidad como
artrosis, sinovitis y anemia. Segun Fuchs Irene, cada persona
manifiesta una gama de sensaciones y dolores bien distintos, que esta
dado por variaciones en cuanto a intensidad, duracion, resistencia al
dolor y el particular modo de afrontamiento que cada paciente pone
en marcha. Los sintomas pueden presentarse desde recién nacido en
los casos severos y segun la etapa de desarrollo de las personas
varian, siendo la hemorragia incontrolable y excesiva el sintoma mas
comun por causa del factor de coagulaciéon que falta o esta en bajos

niveles en la sangre.

Los componentes sanguineos utilizados frecuentemente en la terapia
de reemplazo fueron los concentrados de factores, crioprecipitado y
plasma fresco congelado. Cabe sefnalar que las personas con hemofilia
deben utilizar estos componentes como tratamiento sustitutivo
durante toda su vida para prevenir hemorragias o0 minimizar sus

efectos de manera que permanezca libre de incapacidades y
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complicaciones, sin embargo al administrarles los componentes
sanguineos reciben multiples exposiciones y aunque los efectos de la
terapia son beneficiosos y dieron por resultado un aumento en la
esperanza promedio de vida de las personas con hemofilia (O’Mahony
Brian, 1999), hay que tomar en cuenta que el riesgo de adquirir una
infeccién transmitida por la sangre aumenta con cada exposicion y se
acumula a través de la vida de una persona (Evatt Bruce, et al.
1999).

De las enfermedades transmitidas por componentes sanguineos la de
mas alta frecuencia fue la de hepatitis C seguida de enfermedad de
Chagas vy sifilis, en menor porcentaje pero de mucha importancia VIH
y hepatitis B. La mayoria de estas personas han recibido multiples
exposiciones, las hepatitis por los virus B y C tienen posibilidad de
evolucion en muchos casos a formas cronicas frecuentes en los
adultos  politransfundidos. La infeccibn por el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH) ocurre en los pacientes adultos con
hemofilia grave, una parte de los cuales desarrollan el sindrome de
inmunodeficiencia adquirida (SIDA). Sin embargo, de los casos
positivos solo uno ha desarrollado la enfermedad por hepatitis C y
otro caso confirmado para VIH (datos confirmados por la Dra. Margine
Gutiérrez del Centro Nacional de Sangre), un estudio mexicano (Ayala
GJJ, 1995) revel6 que los pacientes en estudio aunque tenian
anticuerpos séricos contra el VIH Ila mayoria se hallaban
asintomaticos. Es importante destacar que aun cuando se use la
mejor tecnologia en bancos de sangre debido a las multiples
exposiciones a la que estan sujetos los pacientes hemofilicos con la
transfusibn de componentes sanguineos tienen un mayor riesgo de

adquirir este tipo de infecciones, no obstante la tasa de incidencia de
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infecciones tales como el VIH varia enormemente entre paises (Evatt
Bruce, et al. 1999).

La presencia de inhibidores aunque fue un porcentaje menor en
comparacion con las reacciones transfusionales tiene mas importancia
en las personas con hemofilia por las complicaciones y mayores
limitaciones que tienen estas personas en su vida cotidiana (DiMichele
Dra. Donna, 1997). Los inhibidores se desarrollan en una minoria de
los pacientes, aunque existe controversia sobre la incidencia exacta
del desarrollo de los mismos solo un 15% de las personas con
hemofilia A severa los desarrollardn en un momento dado (Sans-
Sabrafen, 2001). La mayoria de los inhibidores surge luego de
relativamente pocos tratamientos, entre mas tratamientos ha recibido
una persona sin haber desarrollado inhibidores, las posibilidades de

que desarrolle un inhibidor son menores.

Lo que limito la estimacion de la sobrevida en este estudio fue que los
expedientes no tenian datos completos sobre la fecha exacta del
nacimiento solo presentaban la edad en afios y algunos carecian de la
fecha en que fueron diagnosticados, cabe mencionar que todos los
pacientes son referidos por las distintas unidades hospitalarias del
pais, por lo tanto lo mas relevante que se obtuvo entre el nacimiento
y la fecha de fallecimiento fue que todos los casos (fallecidos entre el
2001 - 2004) eran menor de 33 afos (3 menores de edad: 2, 4y 6
afios), nacidos entre los afos 1971 y 2001. Segun Pérez Blanco, en
los paises pobres o muy pobres la sobrevida de llegar a la edad adulta
de un paciente con hemofilia es muy poca, llegan a los 13 afnos. Solo
en un grupo intermedio de paises y en los desarrollados, la sobrevida
se acerca a la de una persona normal. Para la década de los 1980 el

promedio de vida era de 60 afos por los efectos beneficiosos de la
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terapia con factores concentrados descendiendo a 40 afios en el 1994
como consecuencia del SIDA (O’Mahony Brian, 1999). Sobrevida es la
oportunidad de vivir, de llegar a la edad adulta de una persona con

hemofilia.

La sobrevida de las personas con hemofilia incluidas en este estudio
difiere de las estimaciones de otros estudios (Pérez Blanco, 2001) fue
mayor tomando en cuenta la fecha de nacimiento como el momento
del inicio de seguimiento, esto puede ser por el control y tratamiento
domiciliar que siguen los pacientes. La mortalidad en este periodo de
estudio fue baja si la comparamos con el estudio realizado por Ayala
(Ayala GJJ, 1995), esto puede ser debido a la terapia de reemplazo y
el desarrollo del Centro especializado para hemofilicos (Informe SIIC,
2001). Cabe mencionar que la causa de muerte en la mayoria de los
casos fue por hemorragia intracraneal y hemorragia intraabdominal,
segun Correa José, la hemorragia intracraneal es la principal causa de
muerte de los hemofilicos y ocurre casi exclusivamente en los
pacientes con hemofilia severa. Los datos entre el diagndéstico y la
ultima evolucion revelan una buena captacion y retenciéon en el Centro
Nacional de Sangre de las personas con hemofilia. La sobrevida de las
personas con hemofilia es sustancialmente mayor cuando son
atendidos en centros especializados para hemofilia. La atencién que
brindan los centros especializados en el manejo de personas con
hemofilia se traduce indudablemente en mejor y mayor sobrevida de
los pacientes (Informe SIIC, 2001).

El tratamiento que recibieron las personas con hemofilia en el Centro
Nacional de Sangre fueron los componentes sanguineos, antialérgicos,
analgésicos y antibidticos, ademas de la atenciéon médica. El principal

objetivo del tratamiento es prevenir o detener (en el caso que la
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tenga) hemorragias para que el paciente permanezca sin
complicaciones e incapacidades. La falta de tratamiento apropiado y
oportuno (Teitel JM, 2004) 6 el aplazamiento del mismo puede
ocasionar diversas situaciones, por ejemplo, la hemorragia continta y
progresa, causando mas dafos en los tejidos; aumentando a su vez,
la probabilidad de hemorragias adicionales posteriormente. Para
prevenir o disminuir sintomas de reacciones alérgicas se usan
antialérgicos. También se usan los analgésicos necesarios que no
alteren otras fases de la hemostasia. Las infecciones predisponen a
hemorragias adicionales por lo tanto se usa un tratamiento antibiotico
precoz para las infecciones bacterianas comprobadas (Federacion
Mundial de Hemofilia, 1997).

Los accidentes mas frecuentes de los pacientes con hemofilia fueron
lesiones y heridas seguidas de golpes y caidas. Segun la literatura las
heridas son las mas comunes principalmente en nifios. Cuando
aumenta la actividad fisica de estas personas suelen producirse
eventos hemorragicos que conduzcan a complicaciones llegando a
producir inclusive minusvalia o limitaciones funcionales importantes.
Particularmente en la etapa de escolar preadolescente se enfatizen
mayoritariamente estos problemas afectandolo inclusive
psicolégicamente. Los accidentes aumentan el riesgo de que la vida
cotidiana de las personas con hemofilia sea afectada susceptiblemente
en el desarrollo de su enfermedad y su bienestar (Arranz P, et al.
1996).



48

X. CONCLUSIONES

. De las caracteristicas personales y clinicas de las personas con
hemofilia, se encontré6 que la mayoria son menores de 19 afios
y proceden del area urbana, el tipo A moderada prevalecié y las
manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron hemorragias,

hematomas y hemartrosis.

. Los efectos relacionados a la terapia de reemplazo con
componentes sanguineos en orden de frecuencia mayor fueron
Hepatitis C, Enfermedad de Chagas, Sifilis, infeccion VIH/SIDA,
Hepatitis B, reacciones transfusionales y presencia de

inhibidores.

. Las personas que fallecieron en el periodo de este estudio
fueron 8 menores de 33 afos, nacidos entre los afos 1971 y
2001 fallecieron entre el 2001 y 2004.

. Los riesgos que frecuentemente presentaron las personas
hemofilicas principalmente fueron: lesiones y heridas, en menor

proporcion golpes y caidas.

. La sobrevida de las personas atendidas en el Centro Nacional de
Sangre es alta y difiere de las estimaciones de otros estudios. Al
parecer la alta sobrevida se relaciona con la atencion, control y

tratamiento apropiado y oportuno.
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XI. RECOMENDACIONES

Al Director y Responsable del Programa de Hemofilia del

Centro Nacional de Sangre

1. Crear una base de datos que integre todos los antecedentes
y referencias clinicas y epidemiologicas de las personas
hemofilicas utilizando entrevistas Yy formularios

estandarizados.

2. Brindar capacitaciones periddicas al personal médico, de
enfermeria y todo profesional de la salud sobre la deteccion
precoz, reconocimiento y manejo de la hemofilia que

permitan su diagndéstico preciso.

3. Realizar seguimiento y evaluacion sistematicos a las
capacitaciones mediante supervision y monitoreos aplicando
métodos e indicadores sobre el diagndstico, prondéstico y

medidas preventivas de la hemofilia.

Al Ministerio de Salud y Servicios Privados

1. Realizar gestiones encaminadas para la correcta deteccién y

evaluacion de la enfermedad.

2. Incluir en su planificacibn capacitaciones periédicas Yy
programas de intervencion en servicios para el personal de
los diferentes servicios sobre la atencién integral que debe

tener la persona con hemofilia.
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3. Establecer un patron de seguimiento epidemiolégico que
incluya intervenciones de impacto, prevencion de transmision
de enfermedades, analisis y divulgacion periddica de los datos

encontrados.

En general

1. Apoyar y estimular a todas estas personas para su plena
integracion en la sociedad aspirando a mejores niveles

educativos que eleven su calidad de vida.

2. Realizar otros estudios que incluyan el seguimiento de las
personas hemofilicas que son positivos para anticuerpos

séricos virales como para los que aun no estan infectados.
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ANEXO 1

FIGURAS

Figura 1. Esquema de la coagulaciéon sanguinea y terminologia de
los factores de la coagulacion.
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Fuente: Kempe Henry, 1998.



Figura 2.1. Transmision de la hemofilia.
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Figura 2.2. Transmision de la hemofilia.
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Figura 2.3. Transmision de la hemofilia.

Madra
portadora
XA

|'|'I| .ll,h JI"
E i e

F"ﬁr‘l.ﬂl!l-l‘.‘n'. I='-!r'-'--2-"=l.# Hﬂlﬂ'l"l-ll

Fadra
Hamofilico

.u'”'




OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

Objetivo 1. Identificar las caracteristicas personales y clinicas de las

personas con Hemofilia en el periodo de estudio.

Variable Definicion Escalas y
operacional Valor
Edad Numero de afos 1-5 afos
cumplidos 6-10 afios
11 y mas
Condicion de la Casado, soltero,
Estado civil persona en estudio viudo, acompafado,

segun las relaciones
de la sociedad

menor de edad

Ninguno
Nivel educativo Grado educativo Primaria
alcanzado acorde a Secundaria
los afios estudiados Universitario
Otros
Profesiéon 6 actividad Estudiante
Trabajo actual que desempernia la Obrero
persona al momento Profesional
del estudio Otros
Ninguno
Lugar de procedencia | Desarrollo del lugar Urbano
en donde se ubica la Rural

residencia

Antecedentes de
Hemofilia en la
familia

Casos anteriores
detectados entre los
familiares

Hermanos, primos,
tios, otros, desconoce

Tipos de Hemofilia

Formas de hemofilia
segun deficiencia del
factor de coagulaciéon
VI, IX u XI

A: déficit de factor
VI

B: déficit de factor IX

C: déficit de factor XI

Severidad de la
Hemofilia

Porcentaje de
actividad de los
factores VIII, IX y XI
en sangre

Leve: mas del 5% (6-
40%)

Moderada: 1-5%
Severa: menos del%




Hemartrosis, dolor,

Manifestaciones Signos y sintomas sangrado/hemorragia,
clinicas caracteristicos de las | Hematomas,
personas con moretones,
hemofilia Limitacion funcional,

Artropatia, Anemia,
Hematuria, Sangre en
heces, otras

Objetivo 2. Detectar efectos relacionados a la terapia de reemplazo

con componentes sanguineos.

Variable Definicion Escalas y
operacional Valor
Componente Derivados de la Plasma
sanguineo sangre que se le Crioprecipitado
transfundido transfunde a los Factor VIII, Factor IX
hemofilicos Otros
Enfermedades Padecimientos que
adquiridas por puede sufrir el Enfermedad de
transfusion hemofilico por una Chagas
sanguinea transfusiéon de Hepatitis B
componentes Hepatitis C
sanguineos que VIH
contengan Sifilis
microorganismos Otras
patégenos
Anticuerpos del factor
Aparicion de VIl 6 IX que se
Inhibidores confirman utilizando Si, No
una prueba de sangre
especifica llamada
ensayo Bethesda
Complicacion de la
Reacciones transfusion de Si, No
transfusionales componentes
sanguineos que puede
manifestarse con
fiebre 6 erupciones
cutaneas




Objetivo 3. Describir los elementos que influyen en la sobrevida de las

personas hemofilicas.

Variable Definicion Escalas y
operacional Valor
Sobrevida Periodo de vida Fecha del nacimiento

estimado para la
persona hemofilica

Fecha del diagnéstico
Fecha de la ultima evolucion
Fecha del fallecimiento

Deteccion temprana

Edad en la cual le
diagnosticaron la
hemofilia

A los 6 meses y al afno

Tipo de tratamiento

Productos utilizados
en la atencion,

Componentes sanguineos,
antialérgicos, analgésicos,

control y antibidticos
complicaciones del
hemofilico

Heridas
Lesiones o Golpes

Accidentes cualquier tipo de Lesiones/traumas

golpes adquiridas Caidas

Otros

Nivel educativo

Grado educativo
alcanzado acorde a

Ninguno, Primaria
Secundaria, Universitario

los afos estudiados Otros
Profesion 6 Estudiante
Trabajo actual actividad que Obrero
desempefia la Profesional
persona al Otros
momento del Ninguno

estudio
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FACTORES RELACIONADOS A SOBREVIDA DE PERSONAS
HEMOFILICAS ATENDIDAS EN EL CENTRO NACIONAL DE SANGRE DE
NICARAGUA, 2000-2006

ANEXO II
FICHA DE RECOLECCION DE DATOS

Ficha N?
I. INFORMACION GENERAL
1. Nombres y Apellidos:

2. Edad actual: anos.

3. Lugar de procedencia actual:

4. Lugar de procedencia al momento del diandstico:

5. Estado civil actual: casado OO soltero 0 viudo O acompafado [
menor de edad [0 no responde [

Fecha de ingreso al programa:

. Diagnéstico: al momento del ingreso:

. Diagndstico actual

© © N O

. Estado actual Vivo 0O Fallecido 0O
10. Antecedentes hereditarios y familiares:
Hermanos [O primos 0O tios O otros 0 desconoce [

Especificar

I1. CARACTERISTICAS CLINICAS
11. Tipo de Hemofilia:
Hemofilia A O Hemofilia B O Hemofilia C O
Aln no clasificada O
12. Severidad de la Hemofilia:
Leve O Moderada O  Severa O

AUN no determinada O
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13. Manifestaciones clinicas:
Hemartrosis de rodilla O

Hemartrosis multiple O
Hemartrosis de hombros [

Hemartrosis de codos O

Hemartrosis de tobillos O Otras hemartrosis O

Sangrado/Hemorragias [

Sitio
Inflamacion 0O Dolor
Moretones [O

O Limitacion funcional 0O

Hematomas O

Artropatia [ Grado

Anemia O Sangre en heces O

Hematuria O

Otras:

I1l. EFECTOS ASOCIADOS A LA TERAPIA DE REEMPLAZO

14. Productos sanguineos transfundidos

Crioprecipitado O Factor VIII O Factor XIX 0O

Plasma (PFC) O  Otros productos:

15. Pruebas serolégicas realizadas
HIV O HCVO HBsAgO Chagasd VDRL O

TS 0O TC O TP O TPT O Fvil O

Otras pruebas

16. Enfermedades adquiridas
Enfermedad de Chagas
Sifiis O VIH O Otras

0 Hepatitis B O Hepatitis C O
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17. Aparicion de inhibidores: si O no O

18. Reacciones transfusionales

IV. SOBREVIDA

19. Fecha de nacimiento / /
20. Fecha del diagnéstico / /
21. Fecha de ultima evolucioén / /
22. Fecha de fallecimiento / /

V. FACTORES QUE INFLUYEN EN LA SOBREVIDA
23. Deteccién temprana de la hemofilia:

Fecha comienzo de la enfermedad / /

Fecha del examen / / Lugar

24. Tipo de tratamiento que recibe: Componentes sanguineos [
Antialérgicos O analgésicos O  antibidticos O

Otros

25. Accidentes que ha tenido.
Heridas [ Golpes [0 Caidasd Lesiones/Traumas [

Otros accidentes

26. Nivel educativo:
Primaria 0 Secundaria O Universitario 0 No responde [O

Ninguno O No aplica O Otros

37. Trabaja actualmente: si O no O noaplica O noresponde [

Profesion u oficio que desempefia:




ANEXO 3

TABLAS DE RESULTADOS

Tabla 1. Edad actual (2006) de las personas con hemofilia atendidas en el Centro
Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Edad actual . .
Frecuencia Porcentaje

en anos

0-4 12 6.8%
5-9 22 12.5%
10-14 34 19.3%
15-19 30 17.0%
20-24 22 12.5%
25-29 23 13.1%
30-34 12 6.8%
35-39 11 6.3%
40-44 5 2.8%
45 y mas 5 2.8%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos
Media 19.61, Mediana 18.00, Moda 12.00

Tabla 2. Edad actual y afio del diagndéstico de las personas con hemofilia atendidas
en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Ao del diagnédstico
NO SE
1972-1976 1977-1981 1982-1986 1987-1991 1992-1996 1997-2001 2002-2006 7-8 MESES ENCONTRO

ali:‘:::l Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia
0-4 0 0 0 0 0 0 8 0 4
5-9 0 0 0 0 0 7 5 0 10
10-14 0 0 0 0 10 5 4 1 14
15-19 0 0 0 5 6 2 2 0 15
20-24 0 0 3 4 4 1 0 1 9
25-29 0 2 6 2 0 4 1 0 8
30-34 0 1 3 0 1 2 0 0 5
35-39 0 2 3 2 0 0 0 0 4
40-44 1 0 3 0 0 0 0 0 1
45y

mas 0 0 0 0 0 0 0 0 5
Total 1 5 18 13 21 21 20 2 75

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 3.

Tabla 4.

Estado civil de las personas con hemofilia atendidas en el Centro Nacional
de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Estado civil actual Frecuencia Porcentaje
soltero 19 10.8%
casado 3 1.7%
acompaiiado 5 2.8%
menor de edad 85 48.3%
no se encontro 64 36.4%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos

Niveles educativos al momento de su diagnéstico de las personas con
hemofilia atendidos en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
2006

Nivel educativo Frecuencia Porcentaje
Primaria 26 14.8%
Secundaria 10 5.7%
Universitario 8 4.5%
Ninguno 22 12.5%
Otros 2 1.1%
No se encontré 108 61.4%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 5. Profesién u oficio de las personas con hemofilia atendidas en el Centro
Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Profesion u oficio que desempeiia Frecuencia Porcentaje
ABOGADO 2 1.1%
AGRICULTOR 5 2.8%
CARPINTERO 3 1.7%
COMERCIANTE 1 0.6%
EBANISTERIA 1 0.6%
ESTILISTA 1 0.6%
ESTUDIANTE 10 5.7%
JARDINERO 1 0.6%
JUBILADO 1 0.6%
MECANICO 2 1.1%
NO APLICA 81 46.0%
NO SE ENCONTRO 58 33.0%
PESCADOR Y REPARADOR DE BOTES 1 0.6%
PROMOTOR 1 0.6%
QUESERO 1 0.6%
RADIO TECNICO 1 0.6%
SOLDADOR 1 0.6%
TAXISTA 1 0.6%
TECNICO EN ELECTRONICA 1 0.6%
TRABAJA CON SIEMBROS 1 0.6%
VIGILANTE 2 1.1%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 6. Lugar de procedencia al momento del diagnéstico de las personas con
hemofilia atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
- 2006

Lugar de procedencia al

momento del diagnodstico R P E
CARAZO 2 1.1%
CHINANDEGA 37 21.0%
CHONTALES 5 2.8%
ESTELI 8 4.5%
GRANADA 6 3.4%
JINOTEGA 3 1.7%
LEON 30 17.0%
MADRIZ 3 1.7%
MANAGUA 40 22.7%
MASAYA 10 5.7%
MATAGALPA 8 4.5%
NO SE ENCONTRO 1 0.6%
NUEVA SEGOVIA 11 6.3%
RAAN 6 3.4%
RAAS 3 1.7%
RIO SAN JUAN 2 1.1%
RIVAS 1 0.6%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 7. Lugar de procedencia actual de las personas con hemofilia atendidas en
el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Lugar de procedencia actual Frecuencia Porcentaje
CARAZO 1 0.6%
CHINANDEGA 34 19.3%
CHONTALES 5 2.8%
ESTELI 9 5.1%
GRANADA 6 3.4%
JINOTEGA 3 1.7%
LEON 29 16.5%
MADRIZ 3 1.7%
MANAGUA 49 27.8%
MASAYA 10 5.7%
MATAGALPA 7 4.0%
NO SE ENCONTRO 1 0.6%
NUEVA SEGOVIA 8 4.5%
RAAN 6 3.4%
RAAS 2 1.1%
RIO SAN JUAN 2 1.1%
RIVAS 1 0.6%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos
Tabla 8. Afo de ingreso al programa de las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
Afioideiingreso al Frecuencia Porcentaje
programa
1977-1981 14 8.0%
1982-1986 25 14.2%
1987-1991 21 11.9%
1992-1996 38 21.6%
1997-2001 38 21.6%
2002-2006 34 19.3%
No se encontro 6 3.4%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 9. Diagnéstico de las personas con hemofilia atendidas en el Centro
Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
DIAGNOSTICO ACTUAL
HEMOFILIA A
Diagnéstico al momento CON
del ingreso HEMOFILIA  HEMOFILIAA INHIBIDORES HEMOFILIA B
Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia
COAGULOPATIA EN
ESTUDIO 4 0 0 0
ENFERMEDAD DE VON
WILLEBRAND O DEFICIT
DEL FIBRINOGENO 1 3 0 1
COAGULOPATIA EN
ESTUDIO PROB HEMOFILIA 33 23 0 1
ENF VON WILLEBRAND VRS
HEMOFILIA 3 1 0 0
EQUIMOSIS MULTIPLE,
HEMARTROSIS 0 1 1 0
HEMATOMAS E
INFLAMACIONES 8 3 0 0
HEMOFILIA A 4 5 0 3
HEMOFILIA B 0 1 0 0
HEMORRAGIA, HERIDAS,
SANGRADOS Y MORETONES 6 2 0 0
NO SE ENCONTRO 58 6 1 3
PRESUNTIVO HEMOFILIA B 1 0 0 0
TRASTORNOS MULTIPLES
FACTORES, TRAUMA 1 1 0 0
TUMOR OSEO,
COAGULOPATIA CONGENITA 0 1 0 0
Total 119 47 2 8

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 10.

Tabla 11.

Estado actual de las personas con hemofilia atendidas en el Centro

Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Estado actual Frecuencia Porcentaje
Vivo 168 95.5%
Fallecido 8 4.5%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos

Antecedentes hereditarios y familiares de las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Antecedentes hereditarios

y familiares Frecuencia Porcentaje
Hermanos 38 21.6%
Primos 6 3.4%
Tios 16 9.1%
Otros 32 18.2%
Desconoce 84 47.7%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 12. Tipos de Hemofilia de las personas con hemofilia atendidas en el Centro
Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Tipo de Hemofilia Frecuencia Porcentaje
Hemofilia A 152 86.4%
Hemofilia B 21 11.9%
Aln no clasificada 3 1.7%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos

Tabla 13. Severidad de la Hemofilia de las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Severidad de la Hemofilia Frecuencia Porcentaje
Leve 7 4.0%
Moderada 20 11.4%
Severa 16 9.1%
Aln no determinada 133 75.6%
Total 176 100.0%

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 14. Manifestaciones clinicas de las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Manifestaciones Clinicas Frecuencia Porcentaje
ANEMIA 26 14.8%
ARTROPATIA 17 9.7%
DOLOR 144 81.8%
HEMARTROSIS 141 80.1%
HEMATOMAS 154 87.5%
HEMATURIA 28 15.9%
INFLAMACION 105 59.7%
LIMITACION FUNCIONAL 107 60.8%
MORETONES 23 13.1%
SANGRADO/HEMORRAGIAS 159 90.3%
SANGRE EN HECES 5 2.8%
OTRAS 121 68.7%
n=176

Fuente: Expedientes clinicos

Tabla 15. Componentes sanguineos transfundidos a las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Componentes Sanguineos Frecuencia Porcentaje

CRIOPRECIPITADO 128 72.7%
FACTOR VIII 149 84.7%
FACTOR IX 20 11.4%
PFC* 151 85.8%
OTROS PRODUCTOS 38 21.6%

* Plasma fresco congelado
Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 16. Enfermedades que adquirieron las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Enfermedades adquiridas Frecuencia Porcentaje
ENFERMEDAD DE CHAGAS 7 4.0%
HEPATITIS B 3 1.7%
HEPATITIS C 70 39.8%
SIFILIS 7 4.0%
VIH 4 2.3%
OTRAS 1 0.6%
APARICION DE INHIBIDORES 3 1.7%
REACCIONES TRANSFUSIONALES 22 12.5%
n=176

Fuente: Expedientes clinicos

Tabla 17. Periodo entre el nacimiento y el afio del diagnéstico de las personas con
hemofilia atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
- 2006

Ao del diagnéstico
NO SE
1972-1976 1977-1981 1982-1986 1987-1991 1992-1996 1997-2001 2002-2006 7-8 MESES ENCONTRO
Fecha de
nacimiento  Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia

1957-1961 0 0 0 0 0 0 0 0 5
1962-1966 1 0 3 0 0 0 0 0 1
1967-1971 0 2 3 2 0 0 0 0 5
1972-1976 0 1 3 0 1 2 0 0 4
1977-1981 0 2 6 2 0 4 1 0 9
1982-1986 0 0 3 4 4 1 0 1 9
1987-1991 0 0 0 5 6 1 2 0 14
1992-1996 0 0 0 0 10 6 3 1 14
1997-2001 0 0 0 0 0 7 5 0 12
2002-2006 0 0 0 0 0 0 9 0 2
Total 1 5 18 13 21 21 20 2 75
n=176

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 18. Periodo entre nacimiento y muerte de las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Fecha de fallecimiento

2001 2002 2003 2004 NO APLICA
Fecha de
nacimiento Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia

1957-1961 0 0 0 0 5
1962-1966 0 0] 0] 0 5
1967-1971 0 0 1 0 11
1972-1976 0 0 0 0 11
1977-1981 1 0 0 0 23
1982-1986 1 1 1 0 19
1987-1991 0 0 0 0 28
1992-1996 0 0 0 0 34
1997-2001 1 1 0 1 21
2002-2006 0 0 0 0 11
Total 3 2 2 1 168
n=176

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 19. Periodo entre el diagndéstico y muerte de las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Fecha de fallecimiento

2001 2002 2003 2004 NO APLICA
Fecha del
diagndstico Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia

1972-1976 0] 0 0 0 1
1977-1981 0] 0 0 0 5
1982-1986 0 0 0 0 18
1987-1991 0] 0] 0 0] 13
1992-1996 0] 0] 0 0 21
1997-2001 0 0 1 0 20
2002-2006 0] 0] 0] 0 20
7-8 MESES 0] 0] 0] 0 2
NO SE

ENCONTRO 3 2 1 1 68
Total 3 2 2 1 168

n=176

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 20. Periodo entre el afo del diagnéstico y la Gltima evolucion de las personas
con hemofilia atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua.
2000 - 2006

Fecha de ultima evolucion

02/200- 01/2001- 01/2002- 02/2003- 03/2004- 01/2005- 01/2006-
09/2000 12/2001 11/2002 11/2003 11/2004 12/2005 12/2006

Ao del
diagnéstico Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia Frecuencia

1972-1976 0 0 0 0 0 1 )
1977-1981 1 ) 0 ) 0 1 3
1982-1986 1 0 1 0 2 0 14
1987-1991 0 1 0 1 1 0 10
1992-1996 1 1 1 0 3 1 15
1997-2001 1 0 1 1 2 3 12
2002-2006 0 0 1 0 1 7 11
7-8 MESES 0 ) 0 ) 0 ) 2
NO SE

ENCONTRO 1 4 4 4 5 7 50
Total 5 6 8 6 14 20 117

n=176

Fuente: Expedientes clinicos



Tabla 21. Tipo de tratamiento que recibieron las personas con hemofilia atendidas
en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Tipo de Tratamiento Frecuencia Porcentaje

COMPONENTES SANGUINEOS 171 97.2%

ANALGESICOS 120 68.2%

ANTIALERGICOS 160 90.9%

ANTIBIOTICOS 102 58.0%

OTROS 140 79.5%
n=176

Fuente: Expedientes clinicos

Tabla 22. Accidentes que tuvieron las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

Accidentes Frecuencia Porcentaje

CAIDAS 45 25.6%

GOLPES 46 26.1%

HERIDAS 66 37.5%

LESIONES/TRAUMAS 120 68.2%

OTROS 39 22.2%
n=176

Fuente: Expedientes clinicos



ANEXO 4
GRAFICOS

Grafico 1. Edad actual de las personas con hemofilia atendida en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
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Fuente: Tabla 1



Grafico 2. Lugar de procedencia actual de las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
- 2006
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Fuente: Tabla 7



Grafico 3. Estado actual de las personas con hemofilia atendidas en el
Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006

120.00% =

100.00% 4 95.50%

80.00%

60.00%

40.00%

20.00%

4.50%
0.00% T
Vivo Fallecido

Fuente: Tabla 10

Grafico 4. Tipos de Hemofilia de las personas con hemofilia atendidas en
el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
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Fuente: Tabla 12



Grafico 5. Severidad de

la Hemofilia de

las personas con hemofilia

atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
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Fuente: Tabla 13

Grafico 6. Manifestaciones clinicas de las personas con hemofilia atendidas
en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
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Fuente: Tabla 14



Grafico 7.

Grafico 8.
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Enfermedades que adquirieron las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
- 2006
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Grafico 9. Tipo de tratamiento que recibieron las personas con hemofilia
atendidas en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000
- 2006
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Fuente: Tabla 21

Grafico 10. Accidentes que tuvieron las personas con hemofilia atendidas
en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua. 2000 - 2006
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GLOSARIO

Amniocentesis: (de amnios, picadura). f. Procedimiento
diagnostico empleado para obtener liquido amnidtico para su

estudio.

Artrocentesis: (de artro, accion de pinchar). f. Punciéon quirdrgica
de una cavidad articular con el objeto de aspirar liquido sinovial

para su estudio.

Artropatia: f. Término general empleado para designar cualquier

enfermedad articular.

Crioprecipitado: (CRIO o CPP) Es el hemocomponente que
contiene el gel resultante de la congelacion a 4°C, que resulta rico
en Factor VIII de la coagulacion (aproximadamente 80 Ul), Factor

I o Fibrinégeno (aproximadamente 250 mg) y Factor XIII.

Disfibrinogenemia: f. Anomalia cualitativa en la molécula del
fibrindgeno, por lo comun transmitida como rasgo autosomico

dominante, por la cual se inhibe con frecuencia la coagulacion.

Disfuncion: f. Deterioro de una funcién o funcién anormal.



Enfermedad de von Willebrand: Trastorno hemorragico,
transmitido como rasgo autosémico dominante, caracterizado por
prolongacion del tiempo de sangria, falta de adhesividad de las
plaquetas, disminucién de la agregacién con ristocetina y una
reduccion concordante en los niveles del factor VIII, del factor de
von Willebrand (VIlIvwe) y del antigeno relacionado con el factor
VI (VI agn).

Fibrindlisis: F. Disolucidon enzimatica de la fibrina debida a la

conversion de plasminégeno en plasmina.

Hematoma: m. Sangre extravasada, generalmente coagulada,

que se ha localizado dentro de un tejido o cavidad.

Hemartrosis: haemarthros, haemarthrosis f. Dicese de la sangre

que se encuentra en una cavidad articular. (Ortoped)

Hemofilia: Enfermedad caracterizada por un trastorno en la

coagulaciéon de la sangre y por una fuerte tendencia a sangrar.

Hemofilia A: Es un trastorno hemorragico hereditario causado

por la falta del factor de coagulacién sanguinea VIII.

Hemofilia B: Es un trastorno de la coagulacion sanguinea
hereditario causado por la deficiencia de una proteina en el plasma
denominada factor IX, que afecta la propiedad de coagulacion de

la sangre.



» Hemostasia: f. Detenciobn de una hemorragia ya sea por las
propiedades fisioldégicas de vasoconstriccion y coagulaciéon o por
medios quirurgicos. Estancamiento o detencion del flujo sanguineo

€en un vaso o un area anatomica.

» Inhibidores: Los inhibidores son anticuerpos del factor VIII o del
factor IX que atacan y destruyen las proteinas de factor VIII y IX
que se encuentran en los concentrados de factor de coagulacion,
haciendo que el tratamiento resulte ineficaz. Aparecen, casi

exclusivamente, en pacientes con hemofilia severa.

» Sinovitis: f. Inflamacion de la membrana sinovial. Puede producir
dolor, especialmente durante el movimiento, y varios grados de
tumefaccion. Puede deberse a una enfermedad sistémica (artritis
reumatoidea, gota) o a una infeccion bacteriana. El diagndstico de

la causa especifica puede requerir el examen del liquido sinovial.





