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I.- INTRODUCCION.
La hemofilia fue descrita en 1803 por Otto como enfer-
medad de los sangradores. (1).

En 1969 Code y cols, (1) ebservaron que el diagndstico-
de la mayorfa de los déficit de los factores de la coagula--
cidn, puede efectuarse en el perfodo neonatal, ya que las --

protefnas de la coagulacidon no atraviezan la placenta; y - -

Strauss (6) realizd un estudio en el cval ta edad promedio

al momento de la aparicidn de los inhibidores en los pacien
tes con hemofilia fué alrededor Jde los 8 anos: sin embargo -
en 1987 Schwarsinger (8) encontrd que la edad promedin es de

5 anos.

Avery refiere que on 1972, Ratnoff (1) observd que la -
hemofrlia cldsica es un trastorno ligado al sexo,caracteri--
zado por cantidades normales de protefnas del factor VI --
con actividad coagulante nolablemente disminufda del misme -
factor.

En 1985 Thomas Olson (13) publicéd que la hemorrausis in-

tracerebral y subdural san complicaciones poco fracusns . -
de las mds importantes, sin embarge para Juan lzo!

cols. (6) asf como para Cooke (20), desde 1370, == s
cia de inhibidores de la hemofilia y para Albuy Jr
(14) la mas importante es la presencia de arociv @ sf-uiza,

En 1979 Jones Peter (21) y en 199} 1a Dra. Carol Kaspor
(8) publican informacién sobre lo que es la hemofilia, asi
como su  tratamiento adecuvado, dependiendo del tipo de
hemofilia que se trate, haciéndo énfasis en la importancia
de la informacidn y la aducacidn que deben tener todcs los
pacientes portadores y los que presentan esta patnlogia, asf
mismo de su conocimienta por todas aguéllas personas que
rodean a los pacientes. permitiéndoles 1levar una vida

|

normal con 0s  cuidados ¥y precauciones  que  amerita la



enfermedad, hacidéndolos personas integradas a una sociedad.

En 1989 Schultz y cols. (t%) publicaron un estudio
sobre el uso prolongade de un catéter venoso central como
acceso sistémico en los pacientes que presentaban hemofilia
considardndose que pueden ser utilizados en dichas pacientes
cuando el acceso venoso es diffcil o cuando se¢ requiera
frecuentemente  factores de reemplazo o  por parfodos
prolongados; 51N embargo también $e han reportado
complicaciones como son: infeccifdn localizada en la piel
en el sitio de insercidén del catélor, sepsis relacionada

con el catdter y oclusion del catéter (1h),

En 1989, Jin Z.H. y Cleveland R.P, realizeron un estu--
dio en el que se establece la falta de correlaci6n entre el
VIH y los pactentes hemofflicos mediante estudios inmunologi

cos. (2).

En 1989 Knutsen A.P., Bouhasin y cois. (19), realizaron
un estudio longitudinal en el que los hallazgos indicaron
que la infeccidn por VIN estaba asociada fuera de tiempo con
una disminucion en el nfimero de células y funcidn en un gran
porcentaje de pacientes hemofflicos,



[.1.- Hemostdsis:

Il fenomeno de la coagulacion forma la tevcera lfnea de defensd --
contra la pérdida de sangre y para llevarse a cabo requiere de. 1a
participacién de los factores plasmiticos, los cuales son 12y con
excepcion de los factores 111 v IV todos son protefnas producidas por el
cuerpo, la mayorfa en ol higado. €1 cuerpo normal estd contfnuamente
produciendo factores Je coagulactdn & fin de mantener un equilibrio con
las pérdidas neturales, en dlgunos casos esta produccidn se ntensifica
durante un tiempe para cobrir aumeptos reales o anticipados en el uso
de los factorss, por ejemplo después de una heride y durante el

embarazo. (18).

Los factores de la coagulacion son:
1,-  Fibrindgeno

1. Pratrombing

.- Tromboplasting

Iv,-  Calcio

V.- Factor labil (proacelerina)
VIl.-  Proconverting

ViIl.-  Factor antibemoffiizo
[X.-  Factor Christmas, componente tromboplastfnico del plasma
X.-  Factor Stuart-Prower
%l.-  Antacedente tramboplastinice del plasma
X~ Factor Hageman
XUI1.-  Factor estabilizador de la fibrina

La vida media de los facteores de la coaqulacidn, que s ¢l tiempo -
necesario para que la mitad de la actividad coagulante  inicial
desaparezca de la sangre, es e 12 2 18 horas para el factor VIl v de

18 a 24 horas para el factor [X. {10).

Los nifos con daficit heredi<ario de los factores de la coac

generdlmente 2stin sanos v 0o sihoran,  siaoembarge,  cuandc existe
hemorragia se manifissta md: cominmente por pérdids local de sanoe, o

tal coms hemorragia castrointestingl, hemorragia de la circunsicidn ¢

del munsn umbilicsl v grandes cefalohematomas. £l 1P es normal v el TPT



estd prolongado en los casos severos, pero ¢l recuento plaquetario es
normal. Ni la hemorragia ni los estudios de la coagulacidn responden a
la administracion de vitamina K, El diagnastico de la mayorfa  del
déficit de los factores de la coagulacidn pueds efectucrse en el perfodo
neonatal, vya que las protefas de la coagulacién no atraviezan 1
placenta, En algunos casos el diagnOstice especifico es oscurecido por
un déficit fisioidgice de los factores, poro practicamente todes los
dofectos heraeditarios de la coagulacidn pucden ser detectados o loy 4

mesos de edad. (1, 18).

[.2.- Hemofrlva A

La hemofilia cldsica es un trastorno ligado al sexo cdaracterizade
por disminucion de la actividad del factor VIIT o factor antihemof {1ico.
Ly produccion de la actividad noemal del factor VEID estd ligado al
sexo. Bl gen autosomico regula 1a produccion de protefnas del factor
VILL, en tanto que el gen ligado al sexo regula la actividad ceagulante
de ta protefna det factor VI, La hemofilia cldsica se caracteriza por
cantidades norinales de proteinas del  factor ViU, con  actividad

coagulante notablemente  disminuide del  wmismo  factor.{1.7,18.21).

El déficit hereditario del factor VIIT es demostrable en el momento
del nacimiento v se manifiesta por hemorragias que siauen @ la prictica
de la circunsicidon, SI la henorracia no aparece en el recidn nacido,
las manifestaciones hemorrdgicas suelen sy minimas durante los primercs
anos de la vida. La diferencia zntre las manifestaciones clinicas del
déficit leve o grave del factor VI, se relacionan con el nivel de esta
factor en la circulacidn.(8,5). En la hemofilia aparecen un aran nlmere
y variedad de manifestacionss hemorrdoicis, yi sea espontineamente o

después de un traumatismo o intervencidn quirdrgica. (2).

El cuadre clinico puede manifestarse durante e} periodo neonatal v
en ecasionas aparecen hemorragias importantes,sin embargo, muches recién
nacidos no vresentan dates cltinicos. AL imiciar ta deambuiacidn pueden

presentar equimosts por caldes o 3l gatear, hematomas intrimtsculares

como consecusnsis e vauuenos Lraumatismos, Una laceracidn Lraumiticg
relativamente mener, come ld que puede producirse en 1a lengua o en el

Labio, que sangra persistentemonte durants nords vodfas con frezuensia



es el signo que hace pensar en el diagndstico.(5,11). El dato distintivo

de la hemofilia es la hemartrosis. Las hemorragias en codos, rodillas y
tobillos, producen dolor, tumefacci6n y limitan los movimientos de: la
articulacién. (2,5,10,11); aunque se menciona en la literatura que
clinicamente son indistinquibles la hemofilia A de la B. Las hemorragias
repetidas pueden producir alteraciones degenerativas, como osteoporosis
atrofia muscutar 3 finalmente una articulacidn fija e inservible, (11,
18). La hematuria espontdnea es una complicacién molesta pero no siempre
grave. (11,19).

La hemorragia intracraneal y 13 cervical constituyen urgencias que-
pueden poner en peligro la vida. la hemorragia del sistema nervioso  --
central puede ser comin en los neonatos hemofflicos y el manejo durante-
el parto es a base de métodos con minima produccion traumdtica.(9,11).

Los exdmenes de laboratorio reportan prolongacion del TPT debide a
una grave deficiencia del factor VIIL. El TP, plaquetas y fibrindgeno
son normales. (5,11).

La prevencién de los iraumatismos constituye el aspecto més
importante de la asistencia del nino hemofflico. Durante los primeros
meses de vida, los ninos deben ser protegidos con un revestimiento
almohadillado y supervisarse cuidadosamente mientras aprende a caminar.
(3,5,11).

El tratamiento especifico es la administracion del factor deficien-
te o concentrados del factor VIIL. (8). El nivel del factor VIII puede
aumentarse en forma eficdz mediante la infusion de plasma fresco o con-
gelado a la dosis de 10 a 15mi/kg ¢/12hrsy a causa del peligro de sobre-
carga circulatoria, no deben administrarse, en un verfodo de 24hrs, més
de 30m} de plasma. La terapéutica del paciente hemofflico ha sido consi-
derablemente facilitada por el desarrello de concentrado del factor
VIIT que permite precisar la estimacién de la dosis necesaria para
conseguir niveles hemostdticos. También se dispons de ¢oncentrados
comerciales que contienen grandes cantidades de factor VIII relativamen-
te puro. Se encrentra en polvo liofilizado de cerca de 250 U. que



puede ser reconstitufdo antes de su uso permitiendo una rdpida restaura-
cién de los niveles hemostéticos normales con muy pequeiins voldmenes,
Entre las medidas locales que pueden realizarse estd la aplicacién de
frio y compresion; la inmovilizacién estd indicada inicialmente, péro
deben iniciarse ejercicins pasivos en un plazo de 48 hrs para prevenir
la rigidez articular y la fibrosis. La aspiracién de sangre de la
articulacién debe ser bien valorada y posterior a ta administracion de
una adecuada cantidad de factor VIIl. {10,11,18,19).

1.3.- Hemofilia B:

Alrededor de un 15% de los casos de hemofilia son debidos a una
deficiencia genéticamente determinada del factor IX. Esta enfermedad es
clfnicamente indistinguible de la deficiencia del factor VIIl y también
es transmitida como un rango recesivo ligado al cromosoma X.La enferme--
dad presenta una amplia variedad en to que respecta a su gravedad clfni-
ca que en general, guarda relacién con el nivel sérico del factor IX,
{1,11,8). Los estudios de coagulaci6én son similares a los de los nifios
con déficit del factor VIII: plaquetas y TP normales y TPT prolongado.
Sin embargo, en contraste con la hemofilia A, el TPT se normaliza mez-
clando plasma o suero normal con el del paciente. El diagnostico defini-
tivo requiere una prueba especifica para dicho factor, hecha preferen-
temente, después de los dos meses de vida. (1,18).

Los principios terapéuticos generales en la hemofilia B son simila-
res a los de la hemofilia A, con dos diferencias: a causa de que el
factor IX es estable en plasma refrigerado hasta por 21 dfas, no es
esencial administrar plasma fresco, es decir, es posible una terapéutica
de reposici6n empleando plasma separado de cualquier sangre no pasada de
fecha y suministrada por los depésitos de los bancos de sangre. Pueden
emplearse también plasmas antihemofflicos frescos refrigerados o
liofilizados. Sin embargo, debe destacarse que, para casos de urgencia,
el plasma viejo y almacenado carece de valor. {a segunda diferencia se
refiere a la longevidad del factor IX, la cual es mayor que la del
factor VIlI, con una vida media de 30hrs. (8).

Para una hemorragia menor la administracion de plasma fresco conge-
lado a 10ml/kg de peso c/12hrs proporcicnd una hemostasia adecuada(l,18)



[.4.- Hemofilia C:

Este tipo de déficit factorial, autosémico recesivo, se presenta
principalmente en familias judfas. La hemorragia raramente es un proble-
ma grave, ya que el factor no estd completamente ausente del plasma.

Es diffcil hacer un diagnéstico especifico en neonatos, ya que los
niveles del factor XI permanecen bhajos en los primeros meses de vida.
Raramente se requiere un tratamiento con factor, ni siquiera durante los
procedimientos quirdrgicos. (1).

Aunque este deffcit se dasocia con las manifestaciones clinicas de
la hemofilia es un trastorno mucho mis leve que las deficiencias de !os
factores VIII y IX. Hereditariamente aparece tanto en varones como en
hembras ya que es transmitido con cardcter autosémico recesivo. (3).

Al paciente con déficit del factor XI con hemorragia debe adminis-
trarsele plasma fresco congelado a dosis de 10ml/kg ¢/12 a 24hrs.(1,11).

1.5.~ Tratamiento de la hemolfilia:
La mayor parte de los productos utilizados en el tratamiento de
los  trastornos hemorrdgicos se derivan de la sangre humana

Plasma fresco congelado.- El plasma congelado de una unidad de
sangre total (600ml) usualmente consiste en 175 a 250ml conteniendo de 7
a 9 U/dl de factor VIII, IX y otros factores del plasma. El uso de
plasma total es limitado por la cantidad de expansidn del voldmen intra-
vascular que el paciente puede tolerar. Las reacciones alérgicas son
comunes en pacientes que han recibido plasma frecuentemente.El plasma
es usado en la deficiencia de factores cuando los concentrados no estén
disponibles.

Crioprecipitados.- Una bolsa regular de sangre total contiene cerca
de 30 U de factor VIIL y 200 a 300mg de fibrindgeno en un voldmen de 10
a 20ml. Las reacciones alérgicas pueden ocurrir en personas sensibles.

Concentrados del factor VIII,- Son el mayor soporte de la terapia
en la hemofilia severa tipc A. Las reacciones alérgicas son raras. Los



concentrados liofilizados son preparados del plasma.

Concentrado del factor IX.- Es usado en el tratamiento de la hemo-
filia tipo B, también en el tratamiento de hemorragias en pacientes con
inhibidores del factor VIII.

Drogas anti-fibrinolfticas.- Estos fdrmacos impiden la descomposi-
c{én natural de los codgulos que se han formado, bloqueando el mecanismo
fibrinolftico. Los mds usados son el Acido Epsilon-Amino Caproico (AECA)
y el Acido Amino Metil-Ciclohexano-Carbox{lico (AAMC). Debido a que
para que actlen requieren que se haya formado un codgulo, no sirven para
el tratamiento inicial en pacientes con severas deficiencias del factor
coagulante. Suelen ser peligrosos en algunas circunstancias y no deben
de tomarse en praesencia de hematuria o evidencia de alguna lesién
renal. La dosis corresponde a 50mg/kg c/6hrs y su uso se recomienda
cuando se realizan extracciones dentales.

Analgésicos.- £l acetaminofén con codefna es usado cominmente por
dolor crénico. La meperidina o hidromorfina también es requerida para
dolor severo en hemorragia interna aguda, especialmente en adultos. la
aspirina estd contraindicada porque afecta la adhesividad de las plaque-
tas, tan grande es este efecto que ha sido usada como anticoagulante en
personas con riesgo de trombosis., Otro medicamento que no debe de ser
utiolizado en estos pacientes es la dimetilpirazolona.

Desmopresina (DDAVP).- Vasopresina sintética, utilizada intravenosa
en el tratamiento de la hemofilia, con dosis de 0.3 mcg/Kg dilufdos en
50ml de solucidn salina dur ante 15 & 30 minutos. Algunos clfnicos pre-
fieren la dosis de desmopresina con dosis de AECA. (8,16).

Agentes anti-inflamatorios esteroideons.- Los corticosteroides son
usados por breves periodos para disminuir el edema y, en algunos casos,
de hemorragia aguda o sinovitis disminuyendo asf la frecuencia y dura-
cion de los dolores. Se ha usado también en hematuria, (8,18).

Los medicamentos contraindicados en el tratamiento de la hemofilia



son: salicilatos, indometacina, heparina, vitamina E, quinacrina,
dipiridamol, propanolol, fenilbutazona, naproxén, antidepresivos
tricfclicos, antibi6ticos, c¢loroquina, ciproheptadina, furosemide vy

pirazolonas.

[.6.- Complicaciones:

Los enfermos de hemofilia estdn expuestos a sufrir hemorragias de
severidad variable, algunas ponen en peligro su vida, pero en otras la
gravedad de la hemorragia estd en relacién con los tejidos involucrados
o con las dreas vasculares que comprime el hematoma. las colecciones
sanguineas en contacto can las superficies Gseas pueden evolucionar en
forma crénica y constituir pseudoquistes o pseudotumores hemofflicos,
los cuales pueden producir reabsorcién 6sea en el drea adyicente o la
coleccién sangufnea. (4,18).

Hemartrosis: la primera hemorragia de las articulaciones suele
tener lugar en los afios preescolares y anuncia hemorragias intermitentes
que afectardn predominantemente, rodillas, codes y tobillos.(1,7,11).

Sangrado plaural o pleuropulmonar: es poco frecuente en piios
hemofflicos y cuando estos desarrollan un hemotérax es necesario consi-
derar la posibilidad de un evento traumdtico importante o bien una
lesién infecciosa fimica o amibiana, aunque estas dos dltimas son muy
raras. (4).

Hemorragia intracraneal: de todas las manifestaciones de la hemofi-
lia, la hemorragia dentro del crdneo y del cerebro son las mds graves,
no obstante con un tratamiente rdpido y sostenido, incluse esta compli-
cacién puede aliviarse. Antes del descubrimiento de la terapia de
reemplazo del factor y el uso de 6ptimos tratamientos de neurocirugia,
la mortalidad era de 25 a 35% y dejaba secuelas neurolfgicas en el 50%
del total de infantes con hemofilia, actualmente se encuentra un findice
de mortalidad de 9.2 a t0%. La hemorragia intracraneal es de ocurrencia
comin en el recién pacido de pretérmino, En el nifio a término con
hemorragia intracraneal, se ha sugerido que sea considerado como hemeff-
lico, hasta demostrar lo contrario. (9,12,13).
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Hematomas: su aparicién frecuente es una seilal inconfundible de
hemofilia, varfan de tamafic, el cual depende de la lesidén que lo causa y
de la parte afectada del cuerpo. El tfpico hematoma del hemof{lico pre-
senta una pequefia elevacién en el centro y se extiende bajo la piel,
esta extensibén es consecuencia directa de la falta de coagulacién de la
sangre hemofflica. Los hematomas cerca de la superficie de la piel se
conocen como svperficiales, seproducen por golpes o heridas leves. (5,
10,18).

Hemorragias en }os misculos: las hemorragias en mdsculos o tejidos
lisos son particularmente peligrosas cuando ocurren en compartimientos
cerrados como fa del cuello, muslo, en la regién de la femoral, antebra-
zo,palmar profundo, muileca y componentes de la mano. El tratamiento
incluye concentrados e inmovilizacion de la parte afectada, seguidos de
ejercicios isométricos, posteriormente de flexidn y extensidn. En casos
severos, especialmente cuando el tratamiento con concentrados es tardfo,
la descompresién quirdrgica es considerada como Gltimo recurso cuando
hay compromiso neurovascular importante, la aspiracibn no es
recomendada. (8, 18).

Inhibidores del factor VIIE: el desarrollo de un inhibidor
circulante contra el factor VIII es una de las complicaciones mas serias
en el tratamiento de la hemofilia., La mayorfa se presenta en pacientes
con deficiencia severa del factor VIIT por lo que existe escaso o ningin
aumento en la incidencia de episodios hemorrdgicos. Sin embargo, cuando
estos se presentan el tratamiento substitutivo es muy diffcil de con-
trolar, por lo tanto a menos que se practiquen pruebas especificas para
su identificacién, la presencia de un inhibidor debe ser sospechada
cuando en un nifio con hemofilia no se detiene el sangrado, después de la
transfusién del factor deficiente. Los pacientes hemofflicos pueden
desarrollar un inhibidor a cualquier edad, pero més del 50% se han re-
portado antes de los 20 afos. (2, 6).

~Transmisién de infecciones; la posibilidad de infeccién por la
donacidén de un voluntario fue estimada de 0.05% para hepatitis B y de
3.3% para hepatitis no Ay no B. Mientras se incremente el nlmerc de
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diferentes donadores, la probabilidad de infecci6n con hepatitis se
incrementa. La incidencia de infeccién con VIH después de la exposicién
a un gran ndmero de donadores ha sido alta. Una mayorfa dominante.de
hemofflicos quienes recibieron factor VIII en concentrados antes de
inactivaci6bn viral fueron institufdos como seropositivos. Aquellos
quienes usaron crioprecipitados tuvieron una baja prevalencia de infec-
cién por VIH que 1os que usaron concentrados del factor VIIT. El riesgo
de transmisidn de hepatitis o VIH serfa reducido si disminuimos los
riesgos del donador, por mejor proteccién del donador o si incrementara-
mos la cantidad de factor almacenado por cada donador.(8). La literatu-
ra reporta actualmente un fndice de seropositividad para el virus de
hepatitis no B alto hasta de un 50 a 70%, por lo cual es de considerar
los métodns de estudio en la donacién de la sangre. {18, 19).
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I'1.- PROBLEMA.

Aunque existe un estudio previo realizado en esta misma institucién
en el perfodo de 1983 a 1990 (17), realizamos el presente estudio, vya
que el anterior solo se refiere a una parte de la poblacién infantil y,
atn no contamos con la informacién completa sobre la prevalencia y
comportamiento de la hemofilia en esta institucién, que nos permita
brindarle a nuestros nifios un tratamiento integral en sus diversas
fases, haciéndose indispensable conocer las caracterfsticas de los
pacientes hemofflicos. A



I11.- ANTECEDENTES.

Aunque la hemofilia es una enfermedad grave, existen métodos de
curacién muy modernos y eficaces. Mucho del tratamiento actual fue desa-
rrollado en los Gltimos afios y permitird a la mayorfa de los nifos que
padecen hemofilia llegar a la edad adulta y vivir una vide casi
normal. (3).

La hemofilia es un trastorno hereditario y congénite de la coagula-
cibn, cuya causa eos la deficiencia determinada genéticamente de los
factores VIIL, IX y XI (1, 5, 11, 18). La variedad més comin es la hemo-
filia A o cldsica y la protefna faltante se llama factor antihemofflico
o factor VIII. La segunda variedad mds comin es la hemofilia B a enfer-
medad de Christmas, y la protefna faltante es el componente plasmdtico
de la tromboplastina o el factor IX. Cuando el paciente hemofflico se
lesiona no sangra ni mds fuerte ni mds rdpido de lo normal, pero
continGa sangrando porque no puede producir un codgulo sé6lido para
sellar los vasos sangufneos lacerados. (3, 5, 18). la gravedad del
problema coagulante difiere enormemente de una persona 4a otra. En
algunas es serio y ocasiona frecuentes hemorragias, pero en otras el
trastorno coagulante es tan leve que solo ocasjona hemorragia abundante
después de la extraccién de un diente, operaciones o Lraumatismos
mayores.

La hemorragia dentro de las articulaciones o musios puede presentarse
a medida que crece el paciente. Las hemorragias repetidas dentro de las
articulaciones origina artritis la cual ocasionalmente puede evolucionar
hacia la inmovilidad de la misma y por ende, dar un clerto grado de
invalidez del miembro afectado.

Las estad{sticas estadounidenses refieren que aproximadamente uno u
entre diez mil miembros de la poblacidén masculina sufre de hemofilia
severa;todas las razas y grupos socioecondmicos son afectados de igual
manera. (3).

La hemofilia es un trastorno hereditario ligado al sexo, es traps-



1
mitido en el cromosoma X. Muchas familias tienen parientes maternos que
sufren de la enfermedad; un pddre, abuelo, tio o primo. El gen defec-
tuoso puede estar oculto por varias generaciones sin haber nacido un
niiio varén afectado. Por consiguiente, no hay una historia aparente’de
la enfermedad, el riesgo de tener un vardn con hemofilia es de 25% en

cada embarazo.(3,5).

Antes de que existiera el tratamiento moderno, muchos nifos se
enviaban a escuelas para lisiados porque no podfan caminar por los pasi-
llos y sitios escolares normales y por largos perfodos requerfan de mu-
letas o sillas de rundas, y sus ausencias escolares se prolongaban. El
reunirse con ninos que no son hemofflicos es importante para su estima

personal y crecimiento.
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1V.- JUSTIFICACION.

La importancia de este estudio retrospectivo radica en obtener una
informacién integral del padecimiento, con la finalidad de proporcionar
al paciente un tratamiento oportuno, de acuerdo con el tipo de hemofiiia
presente, influyendo esto en un menor tiempo de estancia intrahospitala-
ria, que conlleva a una menor exposicién a agentes oportunistas,

Otra finalidad es dar al servicio de Hematologfa la oportunidad de
tener un conocimiento integral de cada uno de sus pacientes hemofilicos,
mejorando sus esquemas de tratamiento.

Los heneficios aportados al Hospital del Niiio consisten en dismi-
nuir los dfas cama, teniepdo una mayor cobertura de la poblacidn
infantil.

Con la fundacién de la Asociacién Tabasqueita de Hemofilia,A.C.,el
conocimiento de esta informacién, el Hospital del Nido puede dar un
mejor tratamiento a sus pacientes, con la consiguiente utilizacion
adecuada de cada uno de sus productos bioldgicos, de acuerdo al tipo de
hemofilia.

Observar la importancia de una educacién adecuada en el personal
médico, escolar, familiar y del mismo paciente, sobre la hemofilia, con
la finalidad de proporcionarle estabilidad clinica e incorporarlo a la
sociedad como parte fundamental de la misma.



V.- OBJETIVOS

= Determinar cudl es la prevalencia de la hemofilia y la causa de
mayor ingreso de estos pacientes al Hospital del Nifio “Dr. Radolfo Nieto
Padrén"”, durante el perfodo de marzo de 1989 a febrero de 1992. '

= QObservar cudl es la evolucién, sobrevida y cowplicaciones de

estos pacientes,

= Estudio epidemiolbgico a través de conocer el nivel socioecon-
mico y lugar de procedencia de los pacientes.

Determinar el porcentaje del factor heredo-familiar en estos

pacientes,

= Conocer el grado de severidad del padecimiento, corroborado por
métodos cuantitativos de laboratorio; asf como la alteracién existente
en los exdmenes de laboratorio y el grado de anemia presentado.

= Determinaci6n del VIH y el antfgeno Australia en cada paciente y
observar la prevalencia de la hemofilia A sobre las otras dos variedades
en jos pacientes pedidtricos del Hospital del Nifo.

= [Establecer cudl es la incidencia por grupos de edad, de este
padecimiento y los eventos hemorrdgicos mds frecuentes,



VI.- MATERIAL Y METODO.

Se realizé el estudio con 15 pacientes detectados con hemofilia, en
el Hospital del Niflo "Dr. Rodolfo Nieto Padr6n", durante el perfodo
comprendido de marzo de 1989 & febrero de 1992, As{ mismo se realizé
determinacién del grado de severidad, antfgeno Australia vy VIH en todos
los pacientes pedidtricos detectados en el estado de Tabasco, con la
colaboracibn de la Asociacion Tabasqueia de Hemofilia, A.C,

Lo informaci6én necesaria se extrajo del expediente clinjico de cada
paciente captado en el censo de la Asociacion de hemofilicos. Las varia-
bles estudiadas son:

= fdad

= Procedencia

= Nivel socioecondmico

= Antecedentes heredo-familiares

= Causas de reingreso a hospitalizacitn

= Tipo de hemofilia presente

= Determinacion del VIH y antfgeno Australia

= Determinacion del grado de severidad

= Alteraciones de la coagulacién

= Grado de anemia
Mortalidad

Para la determinacién del grado de severidad, mediante el método
de fotosensibilidad, utilizamos el Fibrintimer Printer, que mide el
tiempo de coagulaci6n, mediante un haz de fuz que atravieza el tubo que
contiene la muestra sangufnea y se datiene al formarse las partfculas
del codgulo, realizdndose a una temperatura de 370C; habiéndose prepara-
do previamente las curvas de referencia con dietilbarbiturate acetato
buffer, plasma humano standard.

La determinacitn del Ag Australia y VIH se realizé en el laborato-
rio Regional de la SSP del Estado, con una muestra sanguinea de cada
paciente, mediante los métodos de hemaglutinacion pasiva y aglutinaci6n
pasiva, respectivamente.



VI1.- RESULTADOS.

En este estudio se incluyen 32 pacientes pertepecientes a la
Asociacion Tabasqueiia de HWemofilia,A.C, sin embargo, no todos estdn en
control en el Hospital del Nifio, ya que reciben atencidn médica en otras
instituciones del estado. A todos los pacientes sc les realizé determi-
nacion de  Ag. Australia, VIH, asl como del grado de severidad del
padecimiento. De estos 32 pacientes, 15 (46.8%) seon controlados en
nuestra institucion.

De acuerdo al grupo de edad, tomando en cuenta los 32 pacientes,
los resultados obtenidos son: 7 pacientes (22%) corresponden al grupo de
edad de 0 a 4 afios; 9 (28%) de 5 a 9 afos; 11 pacientes (34%) de 10 a 14
anos y; 5 pacientes (16%) mayores de {4 anos de edad. Grafica No.t.

De acuerdo a su procedencia, tomando en cuenta los 1% casos
detectados en el Hospital del Nifio: 4 casos (27%) corresponden al
municipio del Centro; 3 casos (20%) a Judrez Chiapas; 2 casos (13%) a
Nacajuca; 2 casos (13%) a Jalapa: 2 casos (13%) a Cunduacan; 1 caso (7%)
a £, Zapata; | caso {7%) a Teapa. Grdfica No.2.

En cuanto al nivel socioecondmico: el 67% corresponde al nivel bajo
y, el 33% al nivel sociveconmico medio, Gréfica No.3.

El factor heredo-familiar predoming sdlo en el 40% (6 casos) siendo
negativos en el 60% restante.

La hemofilia A predomind en el 100% de los casos, no existiendo
hasta el momento ningdn caso de las otras dos variedades.

Entre las causas de reingreso mds frecuentes obtuvimos: gingivorra-
gias en un 37.5%; hemartrosis 33.3%; hematomas 12.5%: traumatismo
craneoencefdlico 8.3%; gastroenteritis 4.1%; hemorragias sub-aracnoideas
en 4,1%, Cuadro No. |.

De los 15 pacientes: & {18.7%) estin comportindose clinicamente
como severos; 16 (50%) como moderados y, 10 (31.2%) como leves. en



cuanto a la dctividad del factor VIII. Cuadro No. 2.

En la dosificacién del factor 1X: 4 casos tuvieron del 60 a 70% de
actividad; 5 casos con 71 a 80%: 9 casos de 81 a 90% 3 casos de 100%
y, 1l casos con més del 100%. Cuadro No. 3.

El 100% de los casos (32) resultd negativo a la determinacidn del
antfgeno Australia; y la determinacién del VIH resultd con positividad
en | caso, el cual es controlado en el Hospital del Nifio, sin embargo,
debemos aclarar que éste era seropositivo desde la primera revisidn en
dicha institucién.

El grado de anemia resultante fue de 4 casos (27%) con anemia leve
con Hb entre 8 y 10 gr/dl; y los 1l casos restantes (73%) con Hb entre
10 y 12 gr/dl. Cuadro No. 4.

Las alteraciones en los tiempos de coagulacién fueron: 5 casos
(33.3%) con alteraci6n del TP; 7 casos (46.6%) con alteracién del TPT y
en 3 casos (20%) los vresultados fueron normales.  Cuadro. No. 6.

La mortatidad en los pacientes del Hospital del Nifo fue de 13%
(2 casos) con una sobrevida del 87% (13 casos).

La prevalencia de la hemofilia en el Hospital del Nino durante e} -
perfodo comprendido del lo. de marzo de 1989 al 29 de febrero de 1992,
fue de 0.09 casos por cada 1000 pacientes.
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'PROCEDENCIA DE LOS CASOS
DE HEMOFILIA EN EL HNRNP

CENTRO ‘ 279,
CHIAPAS 20?0
NACAJUCA 15395
—_ 7%
JALAPA 13%
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TEAPA 7 %
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NIVEL SOCIOECONOMICO DE PACIENTES
CON HEMOFILIA. HNRNP

INGRESO MEDIO
5

INGRESO BAJO
10

N
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" CAUSAS DE REINGRESO A
HOSPITALIZACION, HNRNP

CAUSA CASOS %
GINGIVORRAGIAS 9 37.5
HEMARTROSIS 8 33.3
HEMATOMAS 3 12.5
TRAUMATISMO C-E 2 8.3
GASTROENTERITIS 1 4.1

HEMORRAGIA SUBARAC.

o

4.1

CURDRO K2 1. FUENTE: ARCHIVO CLINICO HNRNP ©



" GRADO DE SEVERIDAD DEL FACTOR Vil

GRADO DE SEVERIDAD CASQS %
<1 % 6 18.7
1-85% 16 50
>8 % i0 31.2

CURDRO Ne 2. FUENTE: ASOC. TABASQUERA DE HEMOFILIA =



" DOSIFICACION DE ACTIVIDAD DEL FACTOR IX

DOSIFICACION CASQS %
61-70 % 4 12.5
71 - 80 % 5 15.6
81-90 % 9 28
91 - 100 % 3 9.3

CURDRO N 3. FUENTE: SOC. TABASQUERA DE HEMOFILIA ¥



GRADO DE ANEMIA

Hb ( g/dl)
8 - 9
9 - 10

i0 - 11

11 - 12

CUADRO N¢ 4.

CASOS GRADO

1 LEVE
3 LEVE
6 NORMAL
5 NORMAL

N

FUENTE: ARCHIVO CLINICO HNRNP -



‘TIEMPOS DE COAGULACION

TIEMPO CASOS %
TP 5 33.3
TPT 7 45.0
NORMAL 3 20

CORDRD 1 5. FUENTE: ARCHIVO CLINICO HNRNP ~



' MORTALIDAD DE PACIENTES
CON HEMOFILIA, HNRNP

VIVOS
13

TOTAL = 15 CASOS

GRAFICA Ne 4. FUENTE: ARCHIVC CLINICO HNRNP ©
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[X.- DISCUSION.

En el presente estudio de pacientes detectades con hemofilia en el
Hospital del Hinc, observamos que todos Ins casos corvespondieron al
tipo cldsico o hemofilia A, de acuerdo & lo reportado en la literatura;
asf mismo encontramos que el anlecedente heredo-familiar estuvo presente
en el 40% de los casos, en tfos, primo: y abuelos y s0lo se detectd una
madre portadora; esto dificre de los resultados reportados en un estudio
previo realizado en esta mismd institucidn en donde el 7% tienen
antecedentes heredo-familiares de hemofilia, consideramos que esto puede
deberse a que dicho estudio comprende un perfodo de tiempo de b anos y

en cambio ¢l presente  estudio  comprende  sélo tres  anos.,

1 grupo de edad donds se oncuentra ol mayor ndmers de ciasos, de
acuerde al presente estudio, o5 de 10 4 14 anos, aunque esto parece
corresponder a la edad actual de tos pacientes en bratamients en nuestra
institucion, va que de acuerdo a 1o reportado on 1o literatura, el wayor
fndice de deteccion o saspecha se encuentra wn los pacientes con edad
entre 0y 4 anos, que es la adad on la cual las pacientes al gatear o
iniciar la deambulacipon sufren traumatismes frecuentes qua nos orientan

al diagnéstico por la presencia de pequenas rquimesis.

La principal causa de reingreso o hospitaliziacian por procesns
hemorrdgicos y complicacidn estriby en li presencia de ginglvorragias y
hemartrosis. 1o cual ceincide con 1o reportade por los especialistas en
hematoroafa. (8, 9, 14), Esto nes obliga a buscar informacibén en cuanto
al tratamiento preventivo, sobre tode en los pacientes detectados con -

hemotilia y con problemas de la denticién.

Los pacientes hemofflicos son muy susceptibles a adguirir procesos
infecciasos por agentes oportunistas, ya que su estado inmunoldgico se
encuentra deprimido por lo cual es de vital importancia vigilar y corro-
borar el estado de los productes utitizados en el tratamiento de estos
pacientes, ztendo de los mis frecusntes ¢ impartantes lo presencia de
hepabitis y/o S1DA, nor fo que on 2! presente estudio se realizd detec-

ciom de estas dos pateloafas infecorosas, encontrindase un caso positive

A VIH. haciéndose mencidn que yo #ra serepositive deade 12 orimers .-

FRTA WS

Al B La BBLGU



revision que se le practicHd en esta institucion,
1

Siendo la presencia de la actividad del factor [X normal en todos
los casos, se deduce que no existe nipgin case do hemofilia 85 sin
embarqgo, la dosificacion del grado de severidad para el factor VIII
reportd un predominic por el qrado moderado, siends menos frecuentes 1os

casos graves coincidiendo as{ con to esteblecido en la [iteratura (107,

El o aspecto  epidemioldgico  valorada en  este  estudio,  reportd
predominio de procedencia del municipio del Centro, tal vez debido a que
cuentan cop mayor acceso a los servicios médicos para su deteccifng en
cuanto al aspecto econdémicy, se reporta un mayor parcantaeje por el nivel
bajo, 1o cusl no coincide con la lilerdatura que establece que lda
hemofilia no tiene predileccion por la clase social. (3): esto es muy
importante porque de acuerdo i los ingresos econdmicos se brinda 4 cada
paciente la oportupidad de acudir a los centros de salud pars iniciar la
vigitancia y control del padecimiento y ser canalizados, cuando los
casns le requieran, a segundo y tevcer nivel de atencidn, Este aspocto
también estd relacionado con ol grade de anemia que presenta cado
paciente, ya que la mayorfa de elles provienen de familias numerosas y
de escases recursos econdmicos, o cual Himita lo cantidad y calidad de
la alimentacidn, sin embargo, eon nuesiro estudio sélo el 27% de los

pacientas presentaron anemia.

“ntre bas alteraciones hematologicas se encuentra el Tiempo Parcial
de Tromboplastina (TPT) alargado con predominic sobre el Tiempo de
Protrombing (TP) <in embargo, hasta en ol 20% de o5 casos pueden
vesulter normales, aln en presencia de hemorragia, por lo que dabe
tomarse en cuenta el momento en gque fueron realizades dichos exdmenas vy

la posibiiidad de ser repetidos,

ghtuvimes una mortalidad del (3% con una sobrevida del 87% en el
presente estudio a nivel intrahespitalario, lo cual coincide con [a
Fiteraturs, donde se menciona que o) porcontdaje de sobrovida =3 elevado
en los pacientes  con fratamionto  y o educaciin adecuada  sebro

la hemafitia, (85,



X.- CONCLUSIONES.

* La hemofilia es un trastorno de la coagulacién, y todos los casos
presentes en el Hospital del MNino se deben a deficiencia del factor VITI
reportdndose un 100% de casos de hemofilia A,

Y Bl grupo de edad con mayor previalencia es el de 10 a 14 afos,
encontréndose antecedentes heredo-familiares positives en 405 de Ins - -
€asos,

* En el presente estudio, el 674 de los casos proviene de nivel -
socioecandmico bajo, mientras que, de acverdo a [a procedencia existe

un predominio del municipio del Centro,

* Fue mis frecuente la hemofilia de severidad mederada y la menos -

frecuente fue la hemofilia grave.

* La causa mis frecuente de reingreso fue la gingivorragia y las
menos frecuentes la gastroenteritis y ld hemorragia sub-dracnoidea,

1 Tiempo Parcial de Tromboplastina presentd un mayor porcentaje
* Bl Tiempo P I de Tromboplasting presentd ayor porcentaj

de alteraciones.

* Todos los casos resultaron negativos a la deteccion de hepatitis.

* §61o un caso resulto positive a la deteccifn de VIH,

* El porcentaje de sobrevida de los pacientes controlados en esta
institucién fue del 877.

*“La hemofilia tiene una baja pravalencia en la poblacion que
atiende el Hospital def Nifo "Dr. Rodolfo Nieto Padrén®.



X1.~ RECOMENDACIONES.

* Proporcionar al personal escolar la informacion bdsica solre la
hemofilia y las actividades y deportes en los cuales puede participar
1 paciente hemof{lico.

* Proporcionar a lus padres de estos pacientes la informacion
nocesaria sobra la forma de aotorgar primeros auxillos en Lanto que el

paciente recibe atencidn médica.

* Incrementar los programas prevenbtivos en cuanto ¢ higiene bucal,
con 1o finaltdad de disminuir los proceses hemorrdgicos en estos
pacienta2s, principalmente en edades tempranas, para evitar tratamientos
rostaurativos. En la actualidad se estd Hevando un programa preventive
en los pacientes hemofificos de esta institucion: siendo revisados
perfodicamente en la consulta externa y a los pacientes hospitalizados
se  proporciond atencidn en cuanto  su o procese  hemorrdgico ha  sido

controlado.

* Redlizar consejo gendtico a los familiares de los pacientes

hemofflicos con la finalidad de detectar en forme temprana nuevos cases.

* Estimular la formacidn de grupos, como la Asociacidn Tabasquona
de Hemotilia, A.C..que proporcionen orientacién y ayuden a difundir el
programa para facilitdr la obtencidn de recurses econdmicos  gue  so
utilizan en la adquisicion de las productes wtilizados en el tratamiento

de estos pacientes,
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