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INTRODUCC/ON 

ANTECEDENTES 

HEMOFILIA 

Las primeras descripciones acerca de la enfermedad se remota al Talmud donde se exceptuaba de 

Ja circuncisión ritual a aquel niño cuyos hermanos hubieran sangrado excesivamente después de realizar este 

procedimiento, posterionnente se registraron evidencias de la enfermedad en la familia real de Inglaterra y en 

el siglo XIX se disemina a la realeza europea. Quizá el caso histórico más conocido es el de Duque Alexis, 

hemofilico, hijo del Zar Nicolás JI y de la zarina Alexandra de Rusia. (2,9) 

En 1829 Nasse reconoció un patrón bien definido de la enfermedad; Hopff en 1824 otorga el 

nombre de hemofilia, del griego hemos: sangre y filia: amor, es decir amante de Ja sangre. En 1839 John Otto 

publicó la primera descripción de Ja hemofilia y en 1893 Wright demostró la prolongación de los tiempos de 

coagulación de estos pacientes. En 1937 Patek y Taylor aislaron la proteína deficiente, una globulina a la que 

denominaron globulina antihemofilica. La división de la hemofilia en dos entidades diferentes: deficiencia de 

factor VIII y IX 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 VIII o del factor IX de la coagulación y se caracteriza por hemorragias de intensidad 

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



La hemofilia es un padecimiento de distribución mundial que afecta primordialmente al varón con 

una incidencia global de 1- 2 casos por 1 O 000 varones y en la forma severa t caso por 25 000 varones. Se ha 

estimado que existen aproximadamente 350 000 hemofllicos en todo el mundo. En Costa rica se reporta una 

frecuencia de 1 caso por 25 000 varones; M. Pavlovsky en Argentina reporta 1 caso por 22 700 habitantes, en 

Chile existen 946 hemofllicos, cifras similares existen en Guatemala y 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 quizá sea mayor debido a que existen casos no diagnosticados 

En EUA existen 20 000 de Jos cuales el 80o/o tienen hemofilia A. La proporción de pacientes con 

deficienci11 rlet factor Vil! en relación a !os deficientes en factor IX e:; de 5.25 a 1 en Inglaterra, propo;ción 

muy semejante a la infonnada por Dorantes y col. En México de 4.9 a 1. (2,3,4,9) 

La clasificación 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 : 

Tinn Porcentaie de actividad (LJl/dl) 
leve Másdel5% 

moderada 2 al 4 % 
r>rave Menos del\% 

(2,3,4) 
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Características de los factores VIII y IX 

Característica Factor VIII Factor IX 
Nombre Factor antihemofilico A Factor de Christmas 
Genética Cromosoma Xc28 Cromosoma Xo27 
Síntesis Endotelio v heoática Heoática 
Características moleculares 3 dominios, 1 dominio By 2 1 dominio gla y 1 dominios FCE* 

dominios e 
Peso molecular íKd) 280 68 
Vida media (horas) 8 a 12 24 
Concemración oiasmática j mWdJ) 0.1 4 
Características plasmáticas Complejo con el factor de Von Circulación libre 

Willebrand 
Características funcionales cofactor Zimógeno de serina, vitamina K 

deoendiente 
Estabilidad Factor lábil Factor estable 
Función Comn leio X asa de la coariulación Comnleio X asa de la coal!ulación 

* FCE: factor de crecimiento epidénnico (7,8) 

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

30º/a de los casos no existe ningUn antecedente familiar, por lo que hablaríamos de una mutación de novo. 

(2,3,4) 

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

1) todas las hijas de un hemoíllico son portadoras obligadas 

2)todos los hijos de un hemofilico son normales 

)}aproximadamente la mitad de las hermanas de un hemofilico son ponadoras 

4) aproximadamente la mitad de los hijo de una ponadora serán hemofilicos 

5) aproximadamente la mitad de las hijas de una ponadora serán ponadoras. 
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Arbol genealógico de una familia con hemofilia. 

En la primera generación el padre hemofilico tiene dos hijas portadoras obligadas y tres hijos sanos: 

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

O Hombre sano CJ Hombre hemofilico Ü Mujer sana O Mujer portadora 

(2,3,4) 
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DATOS CLINICOS 

Los datos cllnicos de los dos tipos de hemofilia son sustancialmente idénticos y \'arían solo en 

relación al grado de deficiencia del faclor. El sfntoma por excelencia de la hemofilia es la hemorragia y la 

variada sintomatologia del paciente hemofilico es, si no en toda, en su mayor parte debida a secuela y 

complicaciones del slndrome hemorrágico, De esta manera los sangrados frecuentes son: 

a) hemartrosis: las más frecuentes en orden de afectación son; 

rodillas 

codos 

tobillos 

cadera 

hombros 

muñecas 

b} hematomas musculares: los músculos más afectados son: 

psoas 

ilíaco 

glúteos 

gemelos 

cuadríceps 

bíceps 

grandes dorsales 

e) hematuria: frecuentemente es autolimitada y en algunos pacientes puede ser recurrente 

d) hemorragias gastrointestinales 

e) hemorragia del sistema nervioso central 

f) hemorragia postoperatoria 

g) hemorragias bucales (l,IJ,16,17) 

DIAGNOSTICO 

El Diagnóstico se eíectUa por medio de Jos estudios de hemostasia. Dentro de las pruebas de 

escrutinio et tiempo de hemorragia y la cuenta de plaquetas son normales, así el tiempo de protrombina y 

trombina, como la determinación de fibrinógeno son normales, y sólo el tiempo parcial de lromboplastina se 

encuentra prolongado, por lo que se sospecha el diagnóstico y de esta manera se procede a realizar la 
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determinación de la actividad del faclor VIII :C o IX:C; esto penni1e identificar la gravedad de Ja enfermedad 

y clasificar a los pacientes. Además es indispensable la búsqueda de inhibidores especificas contra el factor 

Vlll:C o Factor IX:C. (l,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 Ne .... :::.! Nom1al Proiongado 

Cuenta de plaquetas Normal Nonnal Normal 

TP Normal Nonnal Normal 

TIPa Prolongado Prolongado Prolongado o normal 

TI Normal Normal Normal 

Fibrinógeno Normal Normal Normal 

Factor VllJ:C Bajo Normal Bajo 

Factor IX :C Normal Bajo Normal 

F. Von Willebrand: Ag Normal Normal Bajo 

F. Von Willebrand: RiCof Nonnal Normal Bajo 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

1. Enfermedad de Von Willebrand 

2. Hemofilia adquirida 

3. Deficiencia combinada en factor V y factor VII 

4. Otros defectos hereditarios de la coagulación: factores Vll,X,11, etc. 

TRATAMIENTO 

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

personal médico y paramédico con conocimiento pleno acerca de las manifestaciones cllnicas del enfermo, así 

como de sus posible secuelas. As! la integración del hematólogo, ortopedista, odontólogo, reumatólogo, 
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médico rehabilitador, psicólogo, trabajador social y enfermería a la clínica de hemofilia pennite, el adecuado 

tratamiento de los pacientes. evitando secuelas y reintegrando al paciente a la sociedad. (11, 15, 16, 19) 

TERAPIA SUSTITUTIVA 

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

humano, obteniéndose as! el crioprecipitado que contiene aproximadameul~ 100 unidades dei factor VIII. 

Los concentrados de fac1or VIII y de factor IX derivados del plasma contienen diferentes 

concentraciones de factor de acuerdo a la compañia comercial. La administración de 1 unidad/Kg. de peso 

incrementara lo/o la actividad del factor. En ausencia de factor IX suele usarse el plasma como tal. 

(l l,ll,16,19) 

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

A. Tratamiento oportuno (ambulatorio) 

B. Tratamiento preventivo controlado 

C. Tratamiento profiláctico 

D. Trata.miento en unidades hospitalarias 

TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA 

Tipo de hemorragia Nivel ideal de factor VIII (Ul/dl) Dosis calculada del factor 
'Ul/Ke/dosis) 

Hemartrosis 20 'º Hematuria 40 20 
Hematoma en nsoas l0-60 2l-30 
Bemorraoia en SNC 100 40-lO 

Preparación quirúrgica 
Ciruoía mavor 80-100 40 
CiruPia menor 60 40 
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Terapia farmacológica 

1. Desmopresina 

2. Antifibrinolíticos 

3. Analgésicos, deben evitarse 

Terapia con hemostáticos locales 

A. Coagulite 

Terapia a futuro 

A. Transplante de células productoras de factores de coagulación 

B. Terapia génica 

(11,19,20) 

COMPLICACIONES MAS FRECUENTES EN PACIENTES HEMOFILICOS 

1. Inhibidores 

2. Artropatfa hemofilica (la más frecuente) 

3. Pseudotumor hemofilico 

4. Hemorragia del sistema nervioso central 

5. Parvovirus B 19 

6. Contaminación viral VIH, AgHbs YHS, VHA 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

Detenninar la frecuencia y complicaciones frecuentes de la hemofilia en la Unidad de Pediatrfa del 

Hospital General de México, durante un periodo de 5 años, comprendidos de 1994 a 1999, mediante la 

revisión de los expedientes obtenidos del archivo clinico de la Unidad de Pediatría. 
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JUSTIF/CACION 

Conocer la frecuencia y complicaciones frecuentes de la hemofilia en la Unidad de Pediatría del 

Hospital General de México en un periodo de 5 afias, comprendidos entre 1994 y •99, efectuándose mediante 

la revisión en forma retrospectiva de expedientes del archivo c!Jnico de la Unidad de Pediatría para buscar 

acciones preventivas y lerapéuticas más eficaces. 
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HIPOTESIS 

Si la hemofilia es un padecimiento que tiene una incidencia variable en todo el mundo, con 

complicaciones articulares frecuentes, entonces no solo los antecedentes genéticos y/o hereditarios son 

responsables, sino también la influencia del medio y las actividades en interacción con el mismo, siendo una 

población heterogénea que acude al servicio de hematologla pediátrica del Hospital General de México y que 

ocupa una de las causas de ingreso al servicio. 

11 
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OBJETIVOS 

l. De1crminar la frecuencia de hemofilia en la Unidad de Pediatr!a del hospital general de México en un 

periodo de cinco aílos, comprendidos entre 1994 y 1999. 

2. Conocer las complicaciones más frecuentes de la hemofilia 

3. Detenninar que articulaciones se afectan más en la hemofilia 

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

evolucionan a la cronicidad 

5. Conocer las características de los pacienles con hemofilia 
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MA TER/AL Y METODOS 

Se efectlio un estudio retrospectivo con revisión de los expedientes clínicos del archivo clínico de la 

Unidad de Pediatría del Hospital General de México. 

CRITERIOS 

INCLUSION 

Todos los pacientes ingresados en la Unidad de pediatría del Hospital General de México en el 

periodo de 1994 a 1999 con diagnóstico de hemofilia comprobado con estudios de laboratorio específicos 

8pruebas de coagulación, TP, TPT, IT; plaquetas, retracción de coágulo, y determinación de factor VIII y IX, 

inhibidores) 

Encontrados en el expediente clfnico completo. 

EXCLUSION 

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

diagnóstico de hemofilia sin expediente clfnico completo y sin diagnóstico confirmado. 
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PROCEDIMIENTO 

Se efectúo la revisión de los expedientes en et archivo clínico de la Unidad de pediatria del Hospital 

General de México en un período de cinco años comprendidos entre 1994 y 1999. 

RECURSOS DISPONIBLES 

1. Humanos: Residente de tercer año de pediairfa médica 

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

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

INSTALACIONES 

Unidad de Pediatría del Hospital general de México. 

EQUIPO 

Expedientes de la Unidad de Pediatría del Hospital General de México 

Hoja de recolección de datos. 
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RESULTADOS 

Del período de 1994 a 1999 se documentaron 14 pacientes con diagnóstico de hemofilia, en la 

Unidad de Pediatrla del Hospital General de Mé)l'.ico en el servicio de hematologfa Pediátrica. 

Los pacientes afectados fueron en su totalidad del sexo masculino, en número de 14 (IOOo/o) y sexo 

femenino cero (0%1). 

Sexo Número Porcentaie 
Femenino o 0% 
Masculino 14 100 o/o 

100% 

80% 

60% 

40% 

20% '!.·' 

0°/o 

masculino femenino 
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Edad de diagnóstico 

Edad Número Porcentaie 
O a 2 meses 1 7.14o/o 
3 a 5 meses o 0.00% 
6a IOmeses 9 64.28% 
11a15meses 4 28.54 % 

¡¡¡ 0-2 meses 

11!13-5 meses 

06-10meses 

011-15meses 
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En cuanto al tipo de hemofilia, la incidencia fue Ja siguiente: más frecuente la hemofilia tipo A (85.71%) 

90.00% 

80.00% 

70.00% 

60.00% 

50.00% 

40.00% 

30.00% 

20.00% 

10.00% 

0.00% 

Ti,.,_.,, de hemofilia t Número 
A ! 12 
B 1 02 

Porcentaje 

Porcentaie 
85.7!o/o 
14.28% 

liAl 
~ 
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El lugar de origen y residencia fue el mismo, encontrándose la mayorfa de los casos en el Distrito 

Federal con siete casos (50'%) y en segundo lugar los estados de México y Veracruz.. 

60% 

10°/o 

Estado NUmero Porcentaje 
Distrito Federal 7 50o/o 
Estado de México 5 35.7% 
Veracruz 2 14.28% 

~~~~~~~~-ji 

Distrito 
Federal 

Estado de Veracruz 
México 

•Distrito 
Federal 

D Estado de 
México 

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

antecedentes_ (78.54o/o). 

Antecedentes de NUmero 
llernoíiiiH 

Si 11 
No 03 

Porcentaje 

78.54o/o 
21.42% 

1-Sil 
~ 
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En cuanto al primer si1io de sangrado, para iniciar su estudio ames del diagnóstico, resultó que las 

hemanrosis fue lo má.s frecuente con nueve casos (64.28%). 

Tioo v sitio anatómico Número Porcentaie 
Hemartrosis 9 64.28% 

Hematoma en cráneo 1 7.14o/o 
Hematoma abdominal 1 7.14% 

Eouimosis en brazos y niernas 2 14.28% 
Equimosis y/o hematomas en 1 7.14% 

2.lúteos 
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En cuanto a la primera articulación afectada, por hemartrosis, se encontró que las rodillas fueron las 

más afectadas con siete casos (50.00º/o). 

Hemartrosis Número Porcentaie 
Rodillas 7 50.00% 
Codos 2 14.28% 

Tobillos 1 7.14% 
Otros (hematomas de oartes blandas) 4 28.54o/o 

rodillas 
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En lo que se refiere a la severidad de la hemofilia, se encontró que los tipo severo y moderado son 

más frecuentes con cinco casos cada una (35 .71 %). 

Grado de Factor 
Menos del lº/o 

De 2 a 5o/o 
Más de 5% 

No se determino 

Q) 

E 
e 
Q) 

¡: 
o 
c.. 

0.00% 

Número 
5 
5 
2 
2 

20.00% 40.00% 

Porcentaie 
35.7lo/a 
35.71% 
14.28% 
14.28% 

EJNo se 
determino 

El Más de 5% 

lil!lJDe 2 a 5% 

D Menos del 1 % 
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En lo que se refiere a la afección anicular con hemanrosis que evolucionaron a la cronicidad, se 

encontró que el porcentaje es muy bajo con dos casos solamente ( 14.28o/o). 

Evolución crónica 
Si 
No 

90.00% 

80.00% 

70.00°/o 

60.00% 

50.00% 

40.00% 

30.00°/o 

20.00% 

10.00% 

0.00% 

Número Porcentaie 
2 14.28% 
12 85.71% 

El diagnóstico se realizó en todos los casos por laboratorio, encontrando que todos los tiempos de 

coagulación (TP, TT, Retracción del Coagulo, Plaquetas) fueron normales a excepción del TPT que se 

encontró alargado en todos los casos (100º/o). Asimismo se determinó la ausencia de inhibidores y, solo por 

falta de reactivo en los dos casos de hemofilia tipo B no se determinó el grado de severidad. 

Diagnóstico por Laboratorio 

Número de TP TPT TT Coagulo Firme lnhibidores 
Parientes 

14 normal alargado normal normal negativos 

14 11a14 50 a 160 16 a20 normal negativos 
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El tratamiento que se utilizó en todos Jos pacientes fue la terapia sustilutiva intrahospitalaria en et 

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

pacientes con hemofilia tipo B. 

---
Tino 
Sustitutiva transfusional 
Farmacoló!!ica 

100% 

60% 

40% 

0% 

Número 
14 
o 

111111 sustitutiva 
transfusional 

Porcentaie 
!Oüo/o 
0% 

•farmacológica 
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100°/o 
80% 

60°/o 
40º/o 

20% 

0°/o 

TERAPEUT!CA SUSTITUTIVA UTILIZADA 

Tino Número 
Tx onortuno o 

Tx oreventivo o 
Tx nrofiláctico o 
Tx hosnitalario 14 

Porcentaie 
Oo/o 
Oo/o 
0% 

100% 

111!1 tx oportuno 
D tx preventivo 
[] tx profiláctico 
111111 tx hospitalario 
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La complicación más frecuente, fue la artropat!a hemofilica en dos casos (14.28o/o) 

COMPLICACIONES DEL PACIENTE HEMOFILICO 

y¡ ...... Número Porcentaie 
Artronatia hemofilica 2 14.28% 

inhibidores o 0°/o 
Pseudulumor hemofiiico o 0% 

Contaminación viral o 0% 
Hemorrai!ia del SNC o 0% 

15.00°/o 

10.00°/o 

5.00°/o 

0.00°/o e: 
·O 

111 o ·-.... 111 111 111 o e: 111 o. ·-o E 
... 

¡¡::::: 
> ... o 111 t:: E .... 

111 e: 
Q) o ..e: o 
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Paciente Sexo 

1 Masculino 
2 Masculino 
3 Masculino 
4 Masculino 
5 Masculino 
6 Masculino 
7 Masculino 
g t\1asculino 
9 Masculino 
10 Masculino 
11 Masculino 
12 Masculino 
13 Masculino 
14 Masculino 

Paciente TPTa TP TT 

1 55 13 22 
2 60 12 21 
3 64.5 12 20 
4 110 13 19 
5 114.2 12.5 16 
6 68 13 20 
7 J 63.J 15 14.3 
8 80 13 18 
9 76 11.5 18 
10 80 13 20 
11 62 13 17 

12 50 12 20 

13 68 11 20 
14 60 12 20 

Hoja de Recolección de Datos 
Hemofilia 

Lugar de Origen y Edad de 
Residencia Dial!nóstlco 

Estado de México 9 meses 
Estado de México 12 meses 
Estado de México 2 meses 
Veracruz 12 meses 
Distrito Federal JO meses 
Distrito Federal 7 meses 
Estado de México 10 meses 
Distrito FcJcral iO meses 
Veracruz 8 meses 
Distrito Federa[ 12 meses 
Distrito Federal 7 meses 
Estado de México 12 meses 
Distrito Federal 7 meses 
Distrito Federal 6 meses 

Antecedentes 
Hereditarios 

Si No 

X 
X 

X 
X 

X 
X 
X 

X 

X 
X 

X 
X 
X 
X 

Hoja de Recolección de Datos Hemofilia 

Coagulo FVlll FIX Jnhíbidores Hg HcT 
Firme 

Normal 2o/o Negativos 12 38 
Nonnal 3% Negativos JI 33 
Normal 7% Negativos 12 36 
Normal -1% Negativos 11 33 
Normal 1.1 o/o Nee.ativos 11 33.8 
Normal 4 . .5% Ne_gativos 9.5 29 

Normal -1 o/o Ne!!ativos 12 36 
Nonnal -1% Nee.ativos 11.4 33 
Normal -1% Nega1ivos 10.8 34 
Normal - No se determinó Negativos 7.8 22.7 
Normal 6.8% Nee:ativos 10 30 
Nonnal -1% Negativos 4.8 15.9 

Normal 4.5% Negativos 11.6 35 
Normal - No se dc1crminó Negativos 10 31 

Plaquetas 

405 
454 
304 
389 
333 
389 
400 
379 
362 
214 
380 
350 
541 
350 
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Hoja de Recolección de Dalos Hemofilia 

Paciente Tipo de sangrado al Primer articulación Evolución a la 
momento del afectada cronicidad 
diai:!:nÓslico 

s; No 
1 Eauimosis en g/Uteos Rodillas X 
2 Hematoma occipital Tobillos X 

(externo) 
3 Hematoma en g_Júteos Rodillas X 
4 Hematoma abdominal Rodillas X 
s Enuimosis en ulúteos -- X 
6 Eauimosis en 1dúteos Codos X 
7 Enuimosis en '1.lúteos Rodillas X 
8 Eauimosis en 2lúteos Rodillas X 
9 Hematoma en u!úteos Rodillas X 
10 Eauimosis en g_liJteos Rodillas X 
11 Gingivorragia Hematoma en brazo X 

izquierdo 
12 Equimosis en brazos y Hematoma en X 

piernas subdrafragmatico 
13 Enuimosis en niernas Codos X 
14 Eouimosis en 2IU1eos Codos X 
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Discusión 

La Pediatría bajo el enunciado Hipocrático "Primum Non Nocere" basa sus principios de atención, 

con un amor infinito y preocupado. 

Justamente en este siglo, los conocimientos y Jos avances tecnológicos se multiplicaron en forma 

prodigiosa, pennitiendo perlCccionar los métodos diagnósticos y utilizar al mismo tiempo con más eficacia 

los recursos terapéuticos, en una época carac1erizada por las profundas lransfonnaciones y por las continuas 

aponaciones en ambas faceias. 

El presente estudio. se hasa en la experiencia del maneje de !::i Hemofilia en la Unidad de Pcdiatria 

del Hospital General de México, recordando que la población estudiada es proveniente de medios 

sociocconómicos bajos con todas sus repercusiones, considerando además el entorno institucional. 

En el caso de nuestra patología estudiada que es la Hemofilia, se observa un predominio en el sexo 

masculino, con una frecuencia del 100%; siendo por demás infrecuente en el sexo femenino. 

La presentación segün el tipo de Hemofilia, reportó una frecuencia del 85.71% en Ja Hemofilia tipo 

A y de 14.28 en la Hemofilia tipo B con una relación de 7 a 1. 

De acuerdo a la severidad de la Hemofilia, encontramos que los tipo severo y moderado fueron más 

frecuentes con 35.71'% cada uno, seguidos del tipo leve con 14.28; no pudiendo detenninarse el grado de 

severidad en un 14.28o/o. 

El diagnóstico se realizó dentro del primer año de vida siendo más frecuente entre los 6 y 10 meses 

con nuevil'casos (64.28%), seguidos del grupo 11 y 15 meses edad con 4 casos (28.54%), y de O a 2 meses de 

edad con 1 caso (7.14%). 

El Jugar de origen y residencia fue similar, sin embargo varía en relación a la estadística y capacidad 

económica de cada persona, el mayor nümero de casos provenientes del Distrito Federal con 50.00o/o (7casos), 

en segundo Jugar el estado de México con 35.71% (5 casos), y por último con dos casos en el Estado de 

Veracruz con 14.28°/o. 

Se observó 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 encontró antecedente alguno. 

Las manifestaciones clfnicas de presentación fueron la presencia de equimosis y/o hematomas en 

glúteos en forma exclusiva 64.28% (9 casos), equimosis en brazos y piernas con 14.28°/o (dos casos) y 

hemaioma en cráneo, hematoma en abdomen, gingivorragia con 7.14% en cada caso (l caso cada uno). 

Se encontró que la hernartrosis es la manifestación clínica más característica, presentándose en 

rodillas en un 50%, seguida de codos con 1428% y lobiltos con 7.14%,, encontrándose además que tos 

hemaiomas de partes blandas son frecuentes con 28.54%. De los cuales resultaron con evolución a la 

cronicidad solo el 14.28% (2 casos), resolviéndose de forma satisfactoria el 85. 71% ( 12 casos). 

En base a las pruebas de coagulación iniciales, se encontró que únicamente et tiempo parcial de 

tromboplastina (TPTa) se reportó alargado en el 100°/o de los casos, con cifras de 50 a 160 segundos, 
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rcponándose entonces el tiempo de protrombina, tiempo de sangrado normales, así como coagulo firme, 

plaquetas normales y ausencia de inhibidores 

En sólo doce pacientes se pudo determinar el grado de actividad del factor deficiente (factor VIII) y 

en los otros dos (factor IX) no se determinó por falta de reactivo 

El manejo utilizado en los pacientes con Hemofilia fue a base de terapéutica sustitutiva 

intrahospitalaria en el 100°/o con crioprecipitados (hemofilia tipo A) y plasma fresco congelado (Hemofilia 

tipo B) además de reposo, terulización de extremidad afectada y rehabilitación en lodos Jos casos. 

De los catorce pacientes del estudio retrospectivo el 100°/o se mantiene en vigilancia, encontrándose 

sólo dos con artropatia hemofilica, lo cual representa solo el 14.28%. No se reporta ningUn fallecimiento por 

esta paluiugía. 
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Conclusiones 

Al efectuar la revisión de los expedientes en el Archivo Clinico de la Unidad de Pediatría del 

Hospltal General de México con et diagnóstico de Hemofilia en un periodo de cinco años comprendido de 

l 994 a 1999 fueron un total de catorce pacientes, encontrándose que la Hemofilia es poco frecuente en la edad 

infantil. 

De acuerdo a los reportes encontrados, la Hemofilia tipo A es Ja mils fi-ecuente, en sus variedades 

severa y moderada, observándose que la mayoría de los pacientes tienen antecedentes hereditarios que 

determinan el tipo y el grado de severidad. Siendo el sexo masculino el más afectado, con una presentación de 

la enfermedad en el primer año de vida con relación directa a los meses en que el paciente comienza a ponerse 

de pie y/o a caminar; encontrándose entonces como primer manifestación clinica a las equimosis y/o 

hematomas en glúteos. 

La hemofilia es más frecuente en el Distrito Federal y no guarda relación alguna con el medio y/o 

lugar de origen y residencia. El diagnóstico se realiza al encontrar que el tiempo de tromboplastina se 

encuentra prolongado como una prueba de coagulación alterada, además de tener antecedentes de hemofilia 

en la familia. Al encontrar que en dos de nuestros pacientes no existió antecedente hereditario alguno, como 

se reporta en la literatura. 

Dentro de las complicaciones iniciales de los sangrados que presentan este tipo de pacientes, 

obseivamos que la hemartrosis es ta más fi-ecuente; siendo más 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 artropatia hemofilica. 

Se concluye entonces que de acuerdo con las condiciones socioeconómicas de la población que se 

maneja en Ja Unidad de Pediatría, los recursos con que se cuenta a nivel institucional, la experiencia en el 

manejo del paciente con Hemofilia en el servicio de Hematologia de Ja Unidad de Pediatrla del Hospital 

General de México ha sido satisfactoria, ya que solo dos pacientes evolucionaron a la cronicidad, 

representando sólo el 14.28% de todos los casos. Además de que los reportes son muy semejan1es a los de la 

lileratura mundial. 
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