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HEMOFILIA

Experiencia de 5 afios en la Unidad de Pediatria del Hospital General de México
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INTRODUCCION

ANTECEDENTES

HEMOFILIA

Las primeras descripciones acerca de la enfermedad se remota al Talmud donde se exceptuaba de
la circuncision ritual a aquel nifio cuyos hermanos hubieran sangrado excesivamente después de realizar este
procedimiento, posteriormente se registraron evidencias de la enfermedad en la familia real de Inglaterra y en
el siglo XIX se disemina a la realeza europea. Quizi el caso histérico mas conocido es el de Duque Alexis,

hemefilico, hijo del Zar Nicelas 11 y de la zarina Alexandra de Rusia. (2,9)

En 1829 Nasse reconocio un patron bien definide de la enfermedad; Hopff en 1824 otorga el
nombre de hemofilia, del griego hemos: sangre y filia: amor, es decir amante de la sangre. En 183% John Otto
publicé la primera descripcién de la hemofilia y en 1893 Wright demostré la prolongacion de los tiempos de
coagulacion de estos pacientes, En 1937 Patek y Taylor aislaron la proteina deficiente, una globulina a la que
denominaron globulina antihemofilica. La division de la hemofilia en dos entidades diferentes: deficiencia de
factor VIIl y 1X fue sugerida en Argentina por Castex col. Y por Pavlovsky y confirmada posteriormente por

muchos grupos. (2,3,4,9}

Se puede definir entonces, como una enfermedad hereditaria ligada al cromosoma X, producida por
la deficiencia del factor V11l o del factor 1X de la coagulacion y se caracteriza por hemorragias de intensidad

variable de acuerdo al nivel circulante del factor deficiente. (2,3)



La hemofilia es un padecimiento de distribucién mundial que afecta primordialmente al varén con
unz incidencia global de 1- 2 casos por 10 000 varones y en la forma severa | caso por 25 000 varones. Se ha
estimado que existen aproximadamente 350 000 hemofilicos en todo el mundo. En Costa rica se reporta una
frecuencia de 1 caso por 25 000 varones, M. Pavlovsky en Argentina reporta 1 ¢aso por 22 700 habitantes, en
Chile existen 946 hemofilicos, <ifras similares existen en Guatemala ¥ Venezuela. En México se ha estimado
1 caso por 77 000 habitantes; sin embargo en la actualidad se puede estimar que existen 2 000 hemofilicos en
todo el pais; esta incidencia quizd sea mayor debido a que existen casos no diagnosticadoes

En EUA existen 20 000 de los cuales el 80% tienen hemofilia A, La proporcién de pacientes con
deficiencia del factor VIN en relacién a los deficientes en factor 1X es de 5,25 a 1 cn Inglatemra, propoicion

muy semejante a la informada por Dorantes y col. En México de 4,9 a 1. (2,3,4,9)

La clasificacion de la hemofilia es:

Por el factor deficiente en ;

Tipo A: deficiencia de factor VIII

Tipo B: deficiencia de factor IX

Por su severidad en ;

Tipo Porcentaje de actividad (Ul/d1)

leve Mds del 5%
moderada 2al4%

grave Menos del 1%

(2.3.4)



Caracieristicas de los factores Vill y I1X

Caracteristica Factor VIII Factor IX

Nombre Factor antihemofilico A Factor de Christmas
Genética Cromosoma Xq238 Cromosoma Xq27
Sintesis Endotelio v hepiitica Hepitica

Caracteristicas moleculares

3 dominios, 1 dominio B y 2
dominios C

| dominio gla y 1 dominios FCE*

Pesa melecutar (Kd) 280 68
Vida media (horas) gal2 24
Conceniracion piasmatica (mg/dl) ;0.1 4

Caracteristicas plasméticas

Complejo con el factor de Von
Willebrand

Circulacién libre

Caracteristicas funcionales cofactor Zimogeno de serina, vitamina K
dependiente

Estabilidad Factor labil Factor estable

Funcidén Complejo X asa de la_coagulacién | Complejo X asa de la coagulacion

* FCE: factor de crecimiento epidérmico

(7.8)

Esta enfermedad se transmite en forma recesiva ligada al sexo, sin embargo, en aproximadamente

30% de los casos no existe ningun antecedente famitiar, por lo que hablariamos de una mutacion de novo.

De acuerdo a su forma de herencia se puede concluir que :

1)todas las hijas de un hemofilico son portadoras obligadas

2)todos tos hijos de un hemofilico son normales

3)aproximadamente la mitad de las hermanas de un hemofitico son portadoras

4)aproximadamente la mitad de los hijo de una portadora serin hemofilicos

Syaproximadamente la mitad de las hijas de una portadora serdn portadoras.

(234




Arbol genealdgico de una familia con hemofilia.

En fa primera generacion el padre hemofilico tiene dos hijas portadoras obligadas v tres hijos sanos;

Cada una de las dos hijas tiene un 50% de posibilidades de tener hijos o hijas afectados.

o
5 ooc

D Hombre sano m Hombre hemofilice O Mujer sana o Mujer portadora

(2,3.4)



DATOS CLINICOS

Los datos clinicos de los dos tipos de hemofilia son sustancialmente idénticos y varian solo en
relacién al grado de deficiencia del factor. Et sintoma por excelencia de la hemofilia es ta hemorragia y la
variada sintomatologia del paciente hemofilico es, si no en toda, en su mayor parte debida a secuela y

complicacienes del sindrome hemorragico, De esta manera los sangrados frecuentes son:

a) hemartrosis: 1as mas frecuentes en orden de afectacidn son:
rodilias

codos

tobillos

cadera

hombros

muitecas

b} hematomas musculares: los mitsculos més afectados son:
psoas

iliaco

gliteos

gemelos

cuadriceps

biceps

grandes dorsales

¢} hematuria: frecuenfemente es autolimitada y en algunos pacientes puede ser recurrente
d)‘ hemorragias gastrointestinales

¢) hemorragia del sistema nervioso central

f) hemorragia postoperatoria

g} hemorragias bucales (1,13,16,17T)

DIAGNOSTICO

El Diagndstico se efectia por medio de los estudios de hemostasia. Dentro de las pruebas de
escrutinio el tiempo de hemorragia y la cuenta de plaquetas son normales, asi el tiempo de protrombina y
trombina, como ta determinacion de fibrindgeno son normales, y sélo el tiempo parcial de tromboplastina se

encuentra prolongado, por lo que se sospecha el diagndstico y de esta manera se procede a realizar la



deteminacidn de la actividad del factor VII1 :C o 1X:C; esto permite identificar la gravedad de la enfermedad

y clasificar a los pacientes. Ademas es indispensable la biisqueda de inhibidores especificos contra el factor

VIN:C ¢ Factor IX:C. (1,13,16).

DIFERENCIAS ENTRE HEMOFILIA A.B Y LA ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND

Prueba de hemostasia Hemofilia A Hemofilia B Enf. De Von Willebrand
Tiempo de hemorragia Morma! Normal Proiongado
Cuenta de plaquetas Normal Normal Normal 7
TP Normal Normal Normal
TTPa Prolongado Prolongado Prolongado o normal
TT Normal Normal Normal
Fibrindgeno Normal Normal Normal
Factor VIII:.C Bajo Nomal Bajo
Factor 1X :C Normal Bajo Normal
F. Von Willebrand: Ag Normal Nomal Bajo
F. Von Willebrand: RiCof Normal Normal Bajo

1. Enfermedad de Von Willebrand

2. Hemofilia adquirida

3. Deficiencia combinada en factor V y factor VIl

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

4, Otros defectos hereditarios de la coagulacion: factores VILXIL etc.

TRATAMIENTO

El tratamiento del paciente hemofilico requiere de una participacion multidisciplinaria por parte del

personal médico y paramédico con conecimiento pleno acerca de las manifestaciones clinicas del enfermo, asi

como de sus posible secuelas, Asf la integracién del hematélogo, ortopedista, odontdloge, reumatslogo,




médico rehabilitador, psiclogo, trabajador social y enfermeria a la clinica de hemofilia permite, ¢l adecuado

tratamiento de los pacientes. evitando secuelas y reintegrando al paciente a la sociedad. (11,15,16,1 9)

TERAPLIA SUSTITUTIVA

El tratamiento sustitutivo basado en la aplicacién del factor deficiente es derivado del plasma

bumane, ohteni¢ndose asf ¢l crioprecipitado que conticne aproximadaiienie 100 unidades dei facior Vill.

Los concentrados de factor VIII y de factor IX derivados del plasma contienen diferentes
concentraciones de factor de acuerdo a la compaiila comercial. La administracién de 1 unidad/Kg. de peso
incrementara 1% la actividad del factor. En ausencia de factor IX suele usarse el plasma como tal.
{11,15,16,19)

La terapia sustitutiva en los hemofilicos puede ser utilizada de la siguiente manera:

A. Tratamiento oportuno { ambulatorio)
B. Tratamiento preventivo controlado
C. Tratamiento profilactico

D. Tratamiento en unidades hospitalarias

TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA

Tipo de hemorragia Nivel ideal de factor VIII (U1/dl) Dosis calculada del factor
(UK g/dosis)
Hemartrosts 20 10
Hematuria 40 20
Hematoma en psoas 50-60 25-30
Hemorragia en SNC 100 40-50
Preparacién quinirgica
Cirugia mayor 80-100 40
Cirugia menor 60 40




Terapia farmacolégica

. Desmopresina
2. Antifibrinoliticos

3. Analgésicos, deben evitarse

Terapia con hemostéticos locales

A, Coagulite

Terapia a futuro
A. Transplante de células productoras de factores de coagulacién
B. Terapia génica

{11,19,20)

COMPLICACICNES MAS FRECUENTES EN PACIENTES HEMOFILICOS

1. Inhibidores

Artropatia hemofilica (la mas frecuente)
Pseudotumor hemofilico

Hemorragia del sistema nervioso central
Parvovirus B 19

Contaminacién viral VIH, AgHbs VHS, VHA

PR woN



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Determinar la frecuencia y complicaciones frecuentes de ta hemofilia en la Unidad de Pediatria del
Hospital General de México, durante un periodo de § afios, comprendidos de 1994 a 1999, mediante la

revisidn de los expedientes obtenidos del archive clinico de la Unidad de Pediatria.



JUSTIFICACION

Conocer la frecuencia y complicaciones frecuentes de la hemofilia en la Unidad de Pediatria del
Hospital General de México en un periodo de 5 afios, comprendidos entre 1994 y 199, efectudndose mediante
la revisidn en forma retrospectiva de expedientes del archive clinico de la Unidad de Pediatria para buscar

acciones preventivas y terapéuticas mas eficaces.



HIPOTESIS

Si la hemofilia es un padecimiento que tiene una incidencia variable en todo e! mundo, con
complicaciones articulares frecuentes, enlonces no sclo los antecedentes genéticos y/o hereditarios son
responsables, sino también la influencia det medio y las actividades en interaccidn con el mismo, siendo una
poblacién heterogénea que acude al servicio de hematologia pedidtrica del Hospital General de México y que

ocupa una de las causas de ingreso al servicio.



OBJETIVOS

1. Determinar fa frecuencia de hemofilia en la Unidad de Pediatria del hospital general de México en un

periodo de cinco afios, comprendidos entre 1994 y 1999.
2. Conocer las complicaciones mas frecuentes de la hemofilia
3. Determinar que articulaciones se afectan mis en la hemofilia

4. Determinar por que causas las articulaciones se afectan en la hemofilia y cuantas y cuales

evolucionan a la cronicidad

5. Conocer las caracteristicas de los pacientes con hemofilia



MATERIAL Y METODOS

Se efectio un estudio retrospectivo con revision de los expedientes clinicos del archivo clinico de fa

Unidad de Pediatria del Hospital General de México.

CRITERIOS

INCLUSION

Todos los pacientes ingresados en la Unidad de pediatria del Hospital General de México en el
periodo de 1994 a 1999 con diagndstico de hemofilia comprobado con estudios de laboratorio especificos
8pruebas de coagulacion, TP, TPT, TT, plaquetas, retraccion de codgulo, y determinacion de factor VI y IX,
inhibidores)

Encontrados en el expediente clinico completo.

EXCLUSION

Todos los pacientes ingresados en la Unidad de Pediatria del hospital General de México, con

diagnostico de hemofilia sin expediente clinico completo y sin diagnéstice confirmado.



PROCEDIMIENTO

Se efectido 1a revision de los expedientes en el archive clinico de la Unidad de pediatria del Hospital

General de México en un periode de cinco afios comprendidos entre 1994 y 1999.

RECURSOS DISPONIBLES

1. Humanos: Residente de tercer afio de pediaria médica

2. Materiales: Unidad de pediatria del Hospital General de México

Expedientes del archivo clinico de la Unidad de pediatria del hospital General de México

INSTALACIONES

Unidad de Pediatria del Hospital general de México.

EQUIPO

Expedientes de la Unidad de Pediatria del Hospital General de México

Hoja de recoleccion de datos.



RESULTADOS

Del periodo de 1994 a 1999 se documentaron 14 pacientes con diagnostico de hemofilia, en la

Unidad de Pediatria del Hospital General de México en ¢l servicic de hematologfa Pediatrica.

Los pacientes afectados fueron en su totalidad del sexo masculino, en nimero de 14 (100%) y sexo

femenino cero (0%).

Sexo Numero | Porcentaje
Femenino [0 0%
Masculino | 14 100 %

120%
100% -
80% 1
60% -
40% 1

20% 4 -

0% +
masculino femenino




Edad de diagnéstico

Edad Nimero | Porcentaje
0a2 meses 1 7.14 %

3 a5 meses 0 0.00 %

6 a 1) meses 9 64.28 %
11 a 15 meses 4 28.54 %

E0-2 meses
B 3-5 meses
6-10meses
O011-15meses




En cuanto al tipo de hemofilia, la incidencia fue la siguiente: més frecuente la hemofilia tipo A (85.71%)

Tipo de hemofilia

Numero Porcentaje
A 12 85.71%
B 02 14.28%

90.00% .
80.00%1
70.00%1
60.00%" |
50.00%+7 4 "
40.00%
30.00%1
20.00%-
10.00%+

0.00%-

HA
&B

Porcentaje




El lugar de origen y residencia fue ¢l mismo, encontrdndose la mayorfa de los casos en et Distrito

Federal con siete casos (30%) y en segundo lugar los estados de México y Veracruz,

Estado Numero Porcentaje
Distrito Federal 7 50%
Estado de México 5 35.7%
Veracruz 2 14.28%

60%

50%

H Distrito
Federal

Estado de
Mexico
[JVeracruz

40%

30%

20%

10%

1
N
=
.
;

0% - i I
Distrito Estado de Veracruz
Federal México



Referente a la existencia de antecedentes de hemofilia, se encontraron once pacientes con

antecedentes (78.54%).

Antecedentes de Namero Porcentaje
Hemofilia
Si i1 78.54%
No 03 21.42%

|

Si
No




En cuanto al primer sitio de sangrado, para iniciar su estudio antes def diagnéstico, resultd que las

hemartrosis fue lo mas frecuente con nueve casos (64.28%).

e.yh. gll.'lteps

Tipo y sitio anatdomico Numero Porcentaje
Hemartrosis 9 64.28%
Hematoma en craneo 1 7.14%
Hematoma abdominal 1 7.14%
Equimosis en brazos y piernas 2 14.28%
Equimosis y/o hematomas en 1 7.14%

gliteos

e.brazos

20



En cuanto a la primera articulacién afectada, por hemartrosis, se encontré que las rodillas fueron las

més afectadas con siete casos (50.00%).

Hemartrosis Nimero Porcentaje
Rodillas 7 50.00%
Codos 2 14.28%
Tobillos i 7.14%
Orros (hematomas de partes blandas) 4 28.54%

rodillas

21



En lo que se refiere a la severidad de la hemofilia, se encontré que los tipo severe y moderado son
mas frecuentes con cinco casos cada una {35.71%).

Grado de Factor Namero Porcentaje
Menos del 1% 5 35.711%
De 2 a 5% 5 35.71%
Mas de 5% 2 14.28%
No se determine | 2 14.28% |
No se
determino

Porcentaje

FMas de 5%
fDe 2 a 5%

(OMenos del 1%

0.00%

20.00%

40.00%



encontré que el porcentaje ¢s muy bajo con dos casos solamente (14.28%).

En lo que se refiere a la afeccién articular con hemartrosis que evelucionaren a la cronicidad, se

Evolucién erénica Nomero Porcentaje
Si 2 14.28%
No 12 B3.71%

90.00%-/

80.00%
70.00%
60.00%
50.00%
40.00% -
30.00%
20.00%
10.00%

0.00% -

El diagnéstico se realizéd en todos los casos por laboratorio, encontrando que tedos los tiempos de

coagulacién (TP, TT, Retraccién del Coagulo, Plaquetas) fueron normales a excepcion del TPT que se

encontrd alargado en todos los casos (100%). Asimismo se determiné la ausencia de inhibidores y, solo por

falta de reactivo en fos dos casos de hemofilia tipo B no se determino el grado de severidad.

Diagndstico por Laboratorie

Nimero de L TPT TT Coagulo Firme Inhibidores
Pacientes
14 normal alargado normal normal negativos
14 ilald 5¢ a 160 16a20 normat negativos

23




El tratamiento que se utilizé en todos los pacientes fue la terapia sustitutiva intrahospitalaria en el

100% de los casos: a base de crioprecipitados para la hemofilia tipo A y plasma fresco congelado para los

pacientes con hemofilia tipo B.

| Tipo Numerg Porcentaje
Sustitutiva transfusional 14 100%
Farmacoldgica 0 0%
100%- [ sustitutiva
transfusional |-
80%- z
M farmacologica
60% -

40% -

20%:-

0%-

24




TERAPEUTICA SUSTITUTIVA UTILIZADA

Tipo Namero | Porcentaje
Tx oportuno 0 0%
Tx preventivo 0 0%
Tx profildctico [t 0%
Tx hospitalario 14 100%

B tx oportuno
0 tx preventivo

tx profilactico
[ tx hospitalario

25



La complicacién mas frecuente, fue la artropatia hemofilica en dos casos (14.28%)

COMPLICACIONES DEL PACIENTE HEMOFILICO

Tipo Numero Porcentaje
Artropatia hemofilica 2 14.28%
inhibidores 0 0%
Pseudolunur hemofilico 0 0%
Contaminacion viral 0 0%
| Hemorragia del SNC 0 0%

15.00%
10.00%
5.00%
0.00%-

artropatia
hemofilica

-

-
o
0
@
=

contam

vira



Hoja de Recoleccién de Datos

Hemofilia
Paciente Sexo Lugar de Origen y Edad de Antecedentes |
Residencia Diagnostico Hereditarios
Si No

1 Masculing | Estado de México 9 meses X

2 Masculino | Estado de México 12 meses X

3 Masculine | Estado de México 2 meses X:l

4 Masculino | Veracruz 12 ineses X

5 Masculino [ Distrito Federal 10 meses X

[ Masculing | Distrito Federal 7 meses X

7 Masculino | Estado de México 10 meses X

2 Masculing | Bistritu Federal {0 meses X

9 Masculine | Veracruz 8 meses X

i0 Masculino | Distrito Federal 12 meses X

3! Masculine | Distrito Federal 7 meses X

12 Masculino | Estado de México 12 meses X

13 Masculino | Distrito Federal 7 meses X

14 Masculino | Distrito Federal 6 meses X

Hoja de Recoleccidn de Datos Hemofilia
Paciente | TPTa ;, TP | TT Coagulo |FVINI FIX Inhibidores | Hg | HeT Plaquetas
Firme

i 35 13 |22 Normal 2% Negativos 2  [38 405
2 60 12 ]21 Normal | 3% - Negativos [ 11 33 454
3 64.5 12 [20 Normal 7% - Negativos {12 |36 304
4 110 13 19 Normali -1% Negativos [ 11 33 389
5 1142 | 125 |16 Normal 1.1% - Negativos | 11 338 333
] 68 13 |20 Normal |4.5% Negativos §9.5 |29 389
7 163.3 15 1143 INomal |-1% Negativos 112 136 400
3 80 13 /18 Normal  [-1% - Negativos [11.4 [33 379
9 76 1.5 |18 Normal  |-1% Negativos | 10.8 |34 362 |
10 80 13 120 Normal - No sedeterming | Nepativos | 7.8 22,7 214
1 62 13 117 Normal [ 6.8% - Negativos [ 10 |30 380
12 50 12120 Normal [-1% - Negativos §4.8 [ 159 350
13 68 1] 20 Normal 4.5% Negativos [ 11.6 |35 541
14 60 12 f20 Normal - No se determinG | Negativos | 10 3i 350

27




Hoja de Recoleccion de Datos Hemofilia

Paciente Tipo de sangrade al Primer articulacién Evolucion a ia
momento del afectada cronicidad
diagnéstico
Si No
1 Equimosis en gliteos Rodillas X
2 Hematoma occipital Tobillos X
{externo)

3 Hematoma en gliteos Rodillas X
4 Hematoma abdominal Rodillas X
5 Equimosis en ghiteos - X
& Equimosis en gliteos Codos X
7 Equimosis en glileos Rodillas X
8 Equimosis en gliteos Rodillas X

9 Hematoma en gliteos Rodillas X
10 Equimosis en gliteos Rodillas X
11 Gingivorragia Hematoma en brazo X

izquierdo
12 Equimosis en brazos y Hematoma en X
piernas subdrafragmatico

13 Equimosis en piernas Codos X
14 Equimosis en gliteos Codos X

28



Discusion

La Pediatria bajo el enunciado Hipocratico "Primum Non Nocere” basa sus principios de atencion,
con ur amor infinito y preocupado.

Justamente en este siglo, los conocimientos y los avances tecnoldgicos se multiplicaron en forma
prodigiosa, permitiendo perfeccionar los métodos diagnosticos y utilizar al mismo tiempo con més eficacia
los recursos terapéuticos, en una época caracterizada por las profundas transformaciones y por las continuas
aportacicnes en ambas facelas.

El presente estudio. se basa en la experiencia del maneje de la Hemofilia cn la Unidad dc Pediatria
del Hospital General de México, recordando que la poblacién estudiada es proveniente de medios
socioecondémicos bajos con todas sus repercusiones, considerando ademds el entorno institucional.

En el caso de nuestra patologia estudiada que es la Hemofilia, se observa un predominio en el sexo
masculine, con una frecuencia del 100%; siendo por demds infrecuente en el sexo femenino.

La presentacién segin el tipo de Hemofilia, reponé una frecuencia del 85.71% en la Hemofilia tipo
Ay de 14.28 en la Hemofilia tipo B con una relacién de 7a 1.

De acuerdo a la severidad de la Hemofilia, encontramoes que los tipo severo y moderado fueron mds
frecuentes con 35.71% cada uno, seguidos del tipo leve con 14.28; no pudiendo determinarse el grado de
severidad en un 14.28%.

El diagnostico se realizé dentro det primer aiio de vida siendo mds frecuente entre los 6 y 10 meses
con nueva'casos (64.28%), seguidos del grupo 11 y 15 meses edad con 4 casos (28.54%0), y de 0 a 2 meses de
edad con | caso (7.14%).

El lugar de origen y residencia fue similar, sin embargo varia en relacidn a ta estadistica y capacidad
econdémica de cada persona, ¢l mayor nimero de casos provenientes del Distrito Federal con 50.00% (7casoes),
en scgundo lugar el estado de México con 35.71% (5 casos), y por ultimo con dos casos en el Estado de
Veracruz con (4.28%.

Se observd que en cuanto a la existencia de antecedentes de hemofilia en nuestros pacientes, estos
fueron positivos en el 78.54%, y solo en el 21.42% no se encontr6 antecedente alguno.

Las manifestaciones clinicas de presentacion fueron la presencia de equimosis y/o hematomas en
glhiteos en forma exclusiva 64.28% (9 casos), equimosis en brazos y piernas con 14.28% (dos casos) y
hematoma en craneo, hematoma en abdomen, gingivorragia con 7.14% en cada caso (1 caso cada uno).

Se encontro que la hemartrosis es la manifestacidn clinica mds caracteristica, presentandose en
rodillas en un 50%, seguida de codos con 14.28% y tobillos con 7.14%, encontrindose ademds que los
hematomas de partes blandas son frecuentes con 28.54%. De los cuales resultaron con evolucién a la
cronicidad solo el 14.28% (2 casos). resolviéndose de forma satisfactoria el 85.71% (12 casos).

En base a las pruebas de coagulacién iniciales, se encontré que tnicamente el tiempo parcial de

tromboplastina (TPTa) se reporté alargado en el 100% de los casos, con cifras de 50 a 160 segundos,
ESTA TESIS NO SALE
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reponandose emtonces el tiempo de protrombina, tiempo de sangrado normales, asi come coagulo firme,
plaguetas normales y ausencia de inhibideres.

En sdlo doce pacientes se pudo determinar el grado de actividad del factor deficiente {factor VIII) ¥
en los otros dos (factor 1X) no sc determing por falta de reactivo

E! manejo utilizado en los pacientes con Hemofilia fue a base de terapéutica sustitutiva
intrahospitalaria en el 100% con crioprecipitados (hemofilia tipe A) y plasma fresco congelado (Hemeofilia
tipo B} ademas de repose, ferulizacion de extremidad afectada y rehabilitacion en todos los casos.

De los catorce pacientes del estudio retrospective el 1009 se mantiene en vigilancia, encontrandose
solo dos con artropatia hemofilica, lo cual representa solo el 14.28%. No se reporta ningun fallecimiento por

esta patologia.
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Conclusiones

Al efectuar ia revision de los expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediarria del
Hospital General de México con el diagnéstico de Hemofilia en un periodo de cince afos comprendido de
1994 a 1999 fueron un total de catorce pacientes, encontrandose que la Hemofilia es poco frecuente en fa edad
infantil.

De acuerdo a los reportes encontrados, la Hemofilia tipo A es la mas frecuente, en sus variedades
severd y moderada, observindose que la mayoria de los pacientes tienen antecedentes hereditarios que
determinan el tipo y €l grado de severidad. Siendo ¢! sexo masculino el mas afectado, con una presentacién de
lu enfermedad en el primer afio de vida con relacion directa a los meses en que ¢l pacienle comienza a ponerse
de pie y/o a caminar; encontrindose entonces como primer manifestacién clinica a las equimosis y/o
hematomas en gliteos.

La hemofilia es mas frecuente en ¢l Distrito Federal y no guarda relacién alguna con ¢l medio y/o
lugar de origen y residencia. El diagndstico se realiza al entontrar que el tiempo de tromboplastina se
encuentra prolongado como una prueba de coagulaci6n alterada, ademas de 1ener antecedentes de hemofilia
en la familia. Al encontrar que en dos de nuestros pacientes no €xistio antecedente hereditario algune, como
se Teporta en la literatura.

Dentro de las complicaciones iniciales de los sangrades que presentan este tipo de pacientes,
observamos que la hemartrosis ¢s la mas frecuente; siendo més frecuente en las rodillas y en segundo lugar es
muy baja con una terapéutica eficaz, observando que nuestra terapéutica sustitutiva intrahospitalaria a sido
efectiva ya que solo dos pacientes evolucionaron a la cronicidad, presentando artrepatia hemofilica,

Se concluye entonces que de acuerdo con las condiciones socioecondmicas de la poblacién que se
maneja en la Unidad de Pediatria, los recurses con que se cuenta a nivel institucional, la experiencia en el
manejo del paciente con Hemofilia en el servicio de Hematologia de la Unidad de Pediatria del Hospital
General de México ha sido satisfactoria, ya que solo dos pacientes evolucionaron a la cronicidad,
representando sélo el 14.28% de todos los casos. Ademas de que los reportes son muy semejantes a los de la

literatura mundial.
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