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PROPUESTA DE UN MODELO DE ATEN’CI(')]\' Y CUIDADO DE LA SALUD
DEL HEMOFILICO

INTRODUCCION.

La hemofilia A v la hemofilia B son los trastornos severos mas comunes hereditarios de
la coagulacion, su forma de herencia es ligada al X. cuva incidencia es de 1 en cada
10000 hombres nacidos vivos, es de amplia distribucion mundial sin preferencia de
razas: solo en poblaciones donde la consanguinidad es un factor importante es en donde
se encuentra mayor incidencia. como en los judios, en donde en el siglo 11 un rabino
dedujo que los hijos de portadoras hemofilicas tienen mas riesgo de sangrado al
realizarsele la circuncision (1) Posteriormente en el siglo XIX varios autores notaron
que el existia un patron hereditario ligado al sexo. En 1911 Addis demostré que la
trombina se formaba mas lentamente en los hemofilicos que en los sanos v ademas ésta
corregia al afadir plasma de sujetos normales. sin embargo incorrectamente se le
atribuvo a la protrombina la causa de la hemofilia.(2)

Conforme las técnicas de purificacion se fueron mejorando a traves de 1930 v 1940, la
trombocinasa se dividid en varios componentes: asi Brinkhous demostro que la
protrombina que se encontraba en el plasma de pacientes hemofilicos era normal v lo
que se encontraba alterado era el retraso de la conversion de la protrombina a trombina.

En 1947 Pavlovsky observé que cuando transfundié plasma de un enfermo hemofilico a
otro hemofilico los tiempos de coagulacion del receptor corrigieron, sin embargo en ése
momento no se observo que Pavlovsky estaba trabajando con los dos tipos diferentes de
hemofilia. lo que hasta ese momento era desconocido.(2)

Desde 1964 se propuso un modelo para explicar v organizar los factores que intervienen
en la coagulacion, el cual consistio en colocar los factores de coagulacion en una
“cascada™ de tal forma que los precursores inactivos se encontraban en forma
zimogenos v al activarse a su ver activaba al siguiente v asi subsecuentemente.

Actualmente se ha modificado la 1dea anterior. aclarando que algunos que se
consideraban zimégenos actualmente son cofactores v que la cascada de coagulacion no
es como tal. sino que intervienen una serie de controladores y reguladores de la

activacion de los factores de coagulacion, asi como el descubrimiento de la importancia
del factor VIl como miciador de la coagulacion. (3)

Los primeros trabajos que abordaron el diagnostico. tratamiento v las complicaciones de
la hemofilia en edad pediatrica en Mexico aparecieron en 1960. En un inicio los
pacientes hemofilicos se encontraban controlados por el servicio de Hematologia v ¢l
servicio de banco de sangre. A partir de la década de los setenta hubo un periodo de
avance en el conocimiento, que produjo una elevacion de la calidad de vida del
hemofilico con la introduccion de crioprecipitados v metodos mejores de obtencion de
derivados sanguineos el cual se interrumpio en la década de los anos ochenta debido a la
aparicion del virus de la mnmunodeficiencia humana. que contaming los concentrados de
factores de coagulacion: no obstante en la actualidad los enfermos cuentan con factores
libres de agentes infecciosos v nuevas técnicas de tratamiento



En la hemofilia. la hemostasia primaria —la formacion del tapon plaquetario- se realiza
de forma normal. sin embargo la estabilizaciéon del tapén por medio de la fibrina es
deficiente debido a las cantidades inadecuadas « ¢ trombina que son generadas. Aunque
la clasica hipotesis de la cascada de coagulacicn propone dos vias separadas, ahora se
sabe que los FVIII v FIX juegan un papel central en el proceso de la coagulacion
sanguinea vy esto es porque en una lesion. despues la activacion del complejo del Factor
tisular y el FVII que generan FXa. la produccion del FXa es amplificada por el factor
IX v el VII lo que permite que la coagulacion se complete. En caso de tener
deficiencias en estos dos ultimos factores. el sangrado continuara debido a que la
amplificacion v la consolidacion de la generacion del FXa son insuficientes para
sostener la hemostasis.(3. 4. 3)

Genéticamente hablando, el FIX contiene 8 exones v mide aproximadamente 33.5kb v
se localiza en el brazo largo del cromosoma X (Xq27). es menos complejo v mads
pequefio que el del FVIIL Se ha encontrado que existen mas de 2100 mutaciones en el
FIX descritas en todas las regiones del gen. la gran mavoria son mutaciones puntuales
siendo 2/3 de estas mutaciones sin sentido.(6) El gen del FVIIL, mide 186kb. contiene
26 exones v se localiza también en el brazo largo del cromosoma X (Xq28). La
particularidad de este gen es que contiene en el intrén 22 dos genes adicionales: el F8A
(existen dos copias mas del F8A lejanas a la region del gen del FVII) v el F8B cuyas
funciones ain no estan esclarecidas. El defecto genético mas comun en la hemofilia A
(45% de los individuos con enfermedad severa) es una inversion larga v translocacion
de los exones 1-22 (junto con sus intrones) que lo sitia a una posicion lejana de los
exones 23-20, esto es debido a la recombinacion de los genes F8A del intron 22 v las
copias de este gen que se encuentran fuera del gen del FVIIL. Otras mutaciones son las
mutaciones puntuales v 5% son deleciones o inserciones pequefas.(7)

Ademas del def:clo en la produccion de los diferentes factores. el riesgo de presentar
inhibidores esta asoctado al tipo de mutacion. En la hemofilia A. los enfermos con
mutaciones que truncan severamente o detienen la produccion del FVIII (inversion del
intron 22. deleciones largas v mutaciones sin sentido) tienen una frecuencia mas alta de
desarrollar inhibidor (35%) comparado con los enfermos que poseen deleciones
pequedias (5%) en las cuales se puede llegar a producir alguna cantidad de factor.(8)

Geneticamente esta es una enfermedad preferentemente del sexo masculino, no obstante
existen algunos casos en que la hemofilia puede presentarse en mujeres:

2) Lvonizacion extrema.

by Sindrome de Turner.

¢) Mutacion de ambos padres (padre con hemofilia v madre portadora).

También en las mujeres portadoras pueden encontrarse que tienen menor cantidad de
FVIIIFIX v por lo tanto estan expuestas a mavor sangrado o sintomatologia parecida a
las hemofilias moderadas v leves.

El diagnostico basicamente se realiza con:

a) Historia climca- Habitualmente existen en la familia enfermos hemofilicos o
familiares con sindromes hemorragiparos. no obstante en un 30% de los casos no se
encuentran

b) Exploracion fisica - El paciente hemofilico habitualmente inicia sus manifestaciones
de sangrado al iniciar la deambulacion. que es cuando existen mas traumatismos



eslan expuestos a mayores agresiones. Esta etapa abarca desde los 2 afios (multiples
equimosis ¥ hematomas. principalmente en sitios no habituales) hasta los 4 afios de
edad. en donde los pacientes tienen habitualmente sus primeras hemartrosis.

c¢) Examenes de laboratorio.- La prueba alectada es el Tiempo parcial de
tromboplastina activada (TPTa), la cual se encuentra anormalmente prolongada y
teniendo el resto de las pruebas de tendencia hemorragica normales (cuenta de
plaquetas. tiempo de trombina v tiempo de protrombina normales). Las pruebas
confirmatorias son determinacion de la actividad coagulante del FVIII/FIX de cada
individuo

Existen enfermos, particularmente los leves, en los que la hemofilia se detecta cuando
son retados a situaciones de riesgo como son: cirugias. extracciones dentales, accidentes
o lraumatismos importantes, etc., en los que el médico debe de estar atento para llegar al
diagnostico de forma oportuna v dar tratamiento adecuado.

La mavoria de los hemofilicos nacen sin complicaciones. no obstante existe el riesgo de
sangrado intracraneano. el cual se ha encontrado que es de 1 a 4% dentro de la primera
semana de vida.(9)

Antes del advenimiento de los concentrados de factores, los pacientes hemofilicos
vivian con dolores cronicos secundarios a atropatia, posteriormenie con los avances de
la medicina han mejorado su calidad de vida hasta cercana a la normal.

Durante afos se ha estado utilizando los derivados sanguineos como el plasma v los
ciroprecipitados para la reposicion del factor deficiente. El plasma fresco congelado
contiene todos los factores de coagulacion. por lo que se utiliza como tratamiento en los
pacientes que se sospecha hemofilia v ain no se tiene determinado cual es el factor
deficiente. Los crioprecipitados son productos derivados del plasma, obtenidos por el
melodo de Pool Shannon. por el cual a tempreaturas bajas se logra la precipitacion de
algunos de los factores de coagulacion, dentro de ellos estan los FVII, FII v
fibrindgeno: este producto se obtiene de varios donadores.(10) El inconveniente de
estos recursos terapéuticos es la transmision de enfermedades infecciosas asi como la
sensibilizacion a proteinas del plasma.

La Federacion Mundial de Hemofilia ha tratado de predecir el riesgo de exposicion para
el HIV por uso de crioprecipitados. Primero se determino la transmision del HIV por
transfusion sanguinea. encontrando que es extremadamente rara: 1/500.000 a 1/35¢ 000
donadores en Estados Unidos (EEUU). posteriormente se realizaron los siguientes
modelos para predecir el riesgo de infeccion por HIV en paises que no tienen la
in‘raestructura m los registros estadist:cos de uno de primer mundo. como EEUU. quien
es tomado como referencia para los calculos v aproximaciones:(11)

a) Riesgo de donacion HIV positivo en EEUU.- Se encontro que el 80% de las
donaciones son de donadores recurrentes. v el resto de donadores de primera vez.
encontrandose que en estos ultimos. el numero de casos de infeccion por HIV era 9
veces mavor que en los donadores subsecuentes (mas de dos donaciones de sangre).
Temando en cuenta que la incidencia estimada de infeccion por HIV en donadores
subsecuentes fue de 2.6 casos por 100,000 donadores v que la incidencia en los
pactentes de primera vez es de 1 8 a 3 veces mavor. se infiere que la incidencia en
EEUU de pacientes donadores de sangre de primera vez infectados por HIV es de
6.5 por cada 100.000 donadores.
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b) Riesgo estimado de la sangre infectada por HIV para donacion en Venezuela - La
donacion en Venezuela es mayvormente obtenida por pacientes de primera vez. por
lo que no es posible estimar la incidencia basada en los datos de los bancos de
sangre. sin embargo podemos tener una aproximacion basandonos en la relacion de
la prevalencia de infeccion por HIV entre EEUU v Venezuela. El resultado de esta
relacion indica que en el altimo pais tiene 125 veces mas que en el primero.
asumiendo que la incidencia es similar a !a prevalencia en este caso, multiplicamos
12.5%6.5 donadores por 100.000 (EEUU) lo que nos da que en Venezuela existen
aproximadamente 81 nuevos casos de HI'V en 100,000 donadores.

Por lo anterior. se observa que en los paises desarrollados tienen menos riesgo de
transmitir infecciones por medio de producto: sanguineos. encontrando que en EEUU |
en 450.300-659.000 productos va a estar inf. :iado v en Venezuela 1 en 17500-25700
productos va a estar infectado.(11)

Lo anterior obedece principalmente a Ios siguientes faclores:
Incidencia subyacente de infeccion por HIV en la poblacion estudiada.

]

2. Calidad de las pruebas para deteccion de HIV.

3. Calidad de los laboratorios.

4. Nuamero agregado de pruebas para deteccion de otros agentes virales.

5. Nuamero total de transfusiones o exposiciones que una persona ha recibido durante

su vida

Es por lo anterior que los preparados actuales por técnicas recombinantes lienen
preferencia sobre los derivados de plasma humanos.

Los preparados de FVIII iniciaron con la separacion de éste del plasma v posteriormente
un proceso de inactivacion viral mejord la seguridad de éstos. Los concentrados de
FVIII se dividen en baja, intermedia v alta pureza de acuerdo a la presencia de otras
proteinas en el preparado. Hay que hacer notar que una desventaja de estos preparados
es que tienen poca o nula cantidad de multimeros factor de Von Willebrand (fVW).
principalmente los de intermedia v alta pureza. que son importantes para la funcion
plaquetaria asi como para la proteccion del FVIII de la inactivacion o depuracion por el
cuerpo del enfermo.

Farmacocinéticamente hablando. la depuracion de la actividad del FVII es
aproximadamente 200 U/h en una persona de 70kg sin embargo en pacientes con
Enfermedad de Von Willebrand (EVW) la depuracion llega aumentar hasta 6.4 U/h/dlL
lo que mdica que el IVW protege al FVII como va se menciond anteriormente. Por lo
anterior se deduce que los pacientes que tienen deficiencias funcionales concomitanies
del MW que reciben FVIII de alta pureza o recombinante tienen una depuracion mas
rapida que los de baja pureza (12)

En cuanto a la distribucion del FVIII la mavor parte se encuentra dentro del espacio
vascular v solo una pequefa parte se encuentra fuera de éste. principalmente en la linfa
v Nudos ntersuciales. representando el 14% de la cantidad total de FVII del
organismo.

Posterior a una infusion corta. habitualmente entre 5 a 15 minutos. se ha observado en
pacientes adultos. que la actividad coagulante del FVIII se eleva de 0.020 a 0.025 U/ml



por U/kg administrado, lo que corresponde a un volumen de distribucion central entre
0.04 a 0.05 L/kg. El pico plasmatico de la actividad del FVIII. a menudo es observado
después de 10 a 15 minutos de que se infundid el factor o en algunos casos de 1 a 2
horas posteriores, la razon de esta elevacion en la actividad post infusion no es
conocida.

Se han realizado diversos estudios comparando FVIII derivado del plasma contra
factores recombinantes como ¢l Kogenate (Baver) v ReFacto (Wveth), este altimo
carece del dominio B de la proteina del FVIII encontrandose que la depuracion de los
factores recombinantes fueron significativamente menores que de aquellos derivados
del plasma. no obstante la vida media se encontré sin cambios: en pacientes adultos la
depuracion del FVIII derivado del plasma varia entre 1.8 a 6 ml/kg/hr (en promedio 3
ml/kg/hr) v tienen una vida media entre 8 v 23 horas (en promedio 12 a 14 horas).
Adicionalmente también afecta el grupo sanguineo, encontrandose en pacientes de
grupo O una vida media de 15 horas comparados con los del grupo A de 20 horas. lo
cual permanece siendo significativo cuando tomamos en cuenta las concentraciones de
VW.(13)

En cuanto al FIX. éste se produce en el higado de individuos sanos utilizando como
cofactor la vitamina K. su depuracion se calcula en 4ml/kg/h lo que significa que en un
paciente de 70kg tenemos 280 U/h que mantiene | U/ml de FIX. En contraste con el
FVIIIL. el FIX circula como una molécula hibre que gracias a su peso molecular bajo (55
kDa) difunde rapidamente hacia el espacio intersticial. incluso se une con gran rapidez v
reversibilidad al endotelio.

Posterior a una infusion corta tipicamente entre 5 a 15 minutos del FIX derivado del
plasma, encontramos que en adultos. los niveles de FIX alcanzan una actividad de 0.01
a 0.014 U/ml por U/kg administrado. lo que corresponde a un volumen de distribucion
central de 0.07 a 0.1 L/kg. El hallazgo de que el FIX exceda el volumen plasmatico
obedece a la union rapida del FIX al endotelio.

La comparacion entre productos recombinantes v derivados del plasma. a diferencia del
FVIIL. ha mostrado diferencias significativas en la depuracion del FIX. mientras que la
vida media y el volumen de distribucion en estado estable se encuentran sin cambios.

Es dificil la realizacion de estos estudios en pacientes pediatricos. principalmente por
los cambios en los volumenes sanguineos v la velocidad de depuracion de proteinas por
parte del higado. sin embargo se ha encontrado incrementos lineales de la depuracion
asi como del volumen en estado estable (en litros) de acuerdo al su crecimiento

El FIX se encuentra disponible en forma de licfilizado (BeneFix-Wyeth. FIXr) asi como
en los llamados “Concentrados protrombimicos™. los cuales contienen protrombina.
fibrinodgeno v factores VI v X en adicion al FIX (FEIBA).(14)

El FVII es sintetizado por el higado v juega un pape! primordial en la activacion de la
via extrinseca de la coagulacion o del Facior Tisular. que se ha propuesto como la
principal via de la acinacion de la coagulacion. Aproximadamente 1% del FVII esta
presente en su forma acuvada (FVIla).(15)
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En estudios farmacocinéticos se ha encontrado que la depuracion del FVil se encuentra
alrededor de 33+/-12 ml/l/kg. su vida media en estado estable es aproximadamente 0.11
L/kg v su vida media es de 2.7+/-0.5 horas.

El FVII se ha obtenido del plasma, sin embargo su uso no ha sido aprobado.
Recientemente se aprobo el uso de FVIla (Novoseven) el cual se ha utilizado
principalmente en los pacientes que tienen anticuerpos inhibidores contra FVIII o
FIX.(16)

Los enfermos hemofilicos que no tienen acceso a los derivados anteriores o a sustilutos
hematicos como crioprecipitados v plasma fresco congelado llegan a tener
complicaciones importantes. Dentro de estas estan las hemorragias intracraneanas,
anemias carenciales, hemartrosis v su consecuentemente artropatia hemofilica.
limitacion en actividades diarias, atrofia de musculos. inhabilitados para la
deambulacion y deten ion en el desarrollo por anemia cronica entre otros. Por otro lado,
los pacientes que si 1'enen acceso al factor que requieren pero han tenido exceso de
administracion de éste, se ha encontrado que llegan a desarrollar inhibidores. que
asociado a las mutaciones va mencionadas. los colocan en situacion de mayor riesgo.
Por altimo, aquel paciente que utiliza ampliamente derivados hemalicos, tiene riego de
contraer infecciones de transmision sanguinea.(17.18, 19)

JUSTIFICACION.

La mayoria de los pacientes hemofilicos en México por su situacion economica, son
pacientes que no son atendidos con las terapias mas adecuadas ni tienen acceso a
medicamentos como los diferentes tipos de liofilizados o factor protrombinico (entre
otros) asi como atencion oportuna cuando sufren accidente, por lo que
desgraciadamente este tipo de pacientes tienen secuelas a largo plazo. algunas de las
cuales interfieren con sus actividades diarias.

Por estos motivos. se requiere la actualizacion de los programas para el cuidado de la
salud de los hemolfilicos aplicable a los hospitales del Sistema de Salud mexicano.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

En el Hospital Infantil del México Federico Gomez existen mas de 230 pacientes
hemofilicos activos con aproximadamente al menos 10 casos nuevos por ailo quienes se
han encontrado bajo esquemas diversos de tratamiento v de seruimiento. Un gran
numero de ellos tienen secuelas por su padecimiento. Por lo .nterior se disenara.
estructurara v operara un nuevo modelo de cuidado a la salud del hemofilico. que
incluva tratamientos modernos v estrategias de atencion para disminucion de las
secuelas por sangrado.

OBJETIVO GENERAL

1. Disenar. estructurar v aplicar un nuevo modelo de atencion de la salud del
hemofilico aphcado a una serie de doce casos de hemofilias A v B.



OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Caracterizar e identificar al paciente hemofilico de alto riesgo:
a Describir e identificar al paciente con inhibidor de alta respuesta.
b. Describir e identificar al paciente sangrador.
¢ Describir al paciente en desventaja socioeconomica
d. Describir al paciente con riesgo de sangrado (quirirgico. odontologico).
Mecanismos v protocolo para identificar los pacientes candidatos a profilaxis a
corto v largo plazo.
3. Definur la infraestructura en recursos humanos v materiales indispensables para
la atencion del hemofilico.
4. Disefiar. estructurar v operar los lineamientos para el tratamiento hospitalario.
5. Disenar, estructurar v operar los lineamientos para tratamiento ambulatorio.
6. Establecer un modelo clinico para la atencion del hemofilico en México.

]

UNIVERSO DE TRABAIO.

Investigacion de los diferentes criterios v conceptos modernos para el cuidado del
hemofilico en la literatura internacional. analizados con la perspectiva de trabajo del
Grupo de Hematologia del Hospital Infantil de Meéxico Federico Gomez. La serie de
enfermos comprende solo doce casos debido a que son un ejemplo para comprobar la
factibilidad de la aplicacion del programa modelo de atencion del cuidado de la salud de
estos enfermos.

CRITERIQS DE INCLUSION:

El modelo de atencion propuesto. se aplicara a la poblacion que cumpla los siguientes
criterios:

I. Diagnosuco confirmado de Hemolilia A o B que soliciten consulta en el
hospital.
Aceptacion de realizacion de pruebas diagnosticas v lerapéuticas asi como su
participacion en el estudio.

[§)

CRITERIOS DE NO INCLUSION.

Casos ane no seran incluidos desde el inicio del estudio:

I. cientes no estudiados completamente (que carezcan de determinacion de
.cuvidad de FVIIL FIX o FYW)
Pacientes que tengan enfermedades agregadas o independientes que no sean
secundanas o relacionadas con hemofilia v repercuta en el estado actual
Pacientes con Enfermedad de Von Willebrand.
Pacientes con disfibrinogenemia
Pacientes con deficiencia de algun otro [actor de coagulacion que no sea VIII o
IX
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6. Pacientes con enfermedades autoinmunes que interfieran con el proceso de
coagulacion (anticoagulante lupico positivo).
7. Pacientes que no acepten el tratamiento o no firmen la hoja de consentimiento.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

Casos que habiendo ingresado deberan ser excluidos:
1. Abandono del tratamiento.
2 Abandono de las consultas v seguimiento.
3. Rechazo del tratamiento y medidas de seguimiento propuestas en su totalidad.

MATERIAL Y METODOS

Se colectara a un grupo de pacientes hemofilicos segun acudan al servicio de urgencias,
clasificacion o consulta externa: se les solicitara su autorizacion por medio de una carta
de consentimiento para ingresar al programa. La edad de los enfermos es la que solicita
el hospital para ingresar a cualquier area de atencion.

A todos los enfermos que entraran al protocolo de estudio se les aplicara un cuestionario
que recolecta datos generales (direccion. edad, numero telefonico, procedencia v
registro  hospitalario). valoracion hematologica (antecedentes. condicion de la
enfermedad hematologica. secuelas de las hemorragias. motivo de consulta. diagnostico
clinico, TTPa a su ingreso, actividad de FVIII y/o 1X, clasificacion de la hemofilia en
leve-moderada-grave. titulo del inhibidor. pruebas de funcionamiento hepatico v renal y
serologia viral para CMV. Parvovirus B19, Hepatitis B v C v HIV) v valoracion de los
otros servicios interrelacionados (ortopedia, odontopediatria. psicologia v rehabilitacion
entre otros).

Para la toma de los productos se utilizara el sistema de doble jeringa para eliminar
factores externos como la activacion de la hemostasia por el Factor tisular inducido por
el trauma de la puncion: se utilizaran tubos siliconizados marca vacutainer que
contengan citrato al 0.129M (relacion 9:1). Se procesara la muestra inmediatamente por
medio de la separacion del plasma v posterior medicion de forma cuantitativa del factor
VT utilizande una mercla de plasmas. plasma deficiente de FVIII o FIX. buffer de
imidazol a pH 7.3 v cloruro de calcio 0.025M segun el inserto para los reactivos
utilizando el equipo semiautomatizado modelo BFT II (Fibrintimer) marca Behring Los
resultados se expresaran en porcentaje de acuvidad de coagulacion de acuerdo a una
grafica obtenida por diluciones de reactivo de plasma con actividad de FVIII conocida

Para la medicion del TPTa se utilizara plasma obtenido de la forma anterior utilizando
reactivo de TTPa Dade Actin FS marca Behring. cloruro de calcio 0.025M v bufTer de
imudavzol a pH 7.3 segtn el procedimiento establecido para el uso del Coagulometro
seriec CA-300 Svsmex,

Para la medicion cualitativa de inhibidor se utilizara e} plasma tomado con la técnica
anteriormente descrita para ia toma de muestra v realizando diluciones seriadas con la
posterior aplicacion del método cuanutativo para expresar el resultado en umidades
Bethesda



Las pruebas de coagulacion. determinacion de la actividad de FVIIVIX v del inhibidor
en unidades Bethesda se realizaran por el Laboratorio de Investigacion de Hematologia
del Hospital Infantil de México Fedenico Gomez.

Las consultas se llevaran acabo por el personal médico del Servicio de Hematologia del
Hospital Infantil de México Federico Gomez: de la misma forma todas las urgencias se
atenderan por el personal del Servicio de Urgencias del Hospital Infantil de México
Federico Gomez, supervisadas por los residentes v medicos adscritos del Servicio de
Hemaitologia.

Se utilizarin concentrados de liofilizado de FVIII'FIX para el tratamiento de los
enfermos. Los crioprecipitados a utilizar se proporcionaran por el Servicio de Banco de
Sangre del Hospital Infantil de México Federico Gomez por medio de la tecnica de Pool
Shanon.

Se recolectaran los datos v se expondran en tablas mostrando las iniciales de los
enfermos. su edad. los meses en control por nuestro servicio desde su primera cita hasta
septiembre del 2004, la presencia de anticuerpo inhibidor. el porcentaje de actividad
coagulante de FVIII/IX a su ingreso, los eventos hemorragicos divididos en los
principales grupos (hemartrosis. hematomas de partes blandas, hematoma del psoas.
hemorragia intracraneana, hemorragia de cavidad oral. epistaxis), serologia viral (HIV,
hepatitis B v C. CMV v parvovirus B19) v los recursos utilizados (bolsas de
crioprecipitados, Ul de FVIII derivadas de crioprecipitados v de liofilizado de FVIII/IX.
plasma en ml v frascos de FEIBA).

Se calculara el indice de consumo de FVIII derivado de crioprecipitados utilizados por
mes de evolucion acumulada dividiendo las Ul de FVIII utilizadas en total por cada
paciente entre el nimero de meses en total de cada paciente en que tuvo control por
nuestro servicio: lo mismo se hara para determinar el indice de FVIII derivado de
liofilizado v bolsas de crioprecipitados. Posterior a la determinacion del indice de
consumo de FVIII se multiplicara por doce v se obtendra un calculo aproximado de lo
que el paciente podria utilizar por afio del FVIII en Ul Para los pacientes con Hemofilia
B se utilizaran los mismos calculos solo que en lugar de tener FVIII derivado de
crioprecipitados o de liofilizado. Ginicamente se obtendra lo utilizado por liofilizado de
FIX



DEFINICIONES DE VARIABLES:

Hemofilia A .- Paciente con deficiencia de la actividad de coagulacion del factor VIII va
sea por disminucion de la produccion por alteraciones genéticas (ligado al X o
mutaciones de novo) o por la presencia de inhibidor.

Hemofilia B.- Paciente con deficiencia de la actividad de coagulacion del factor IX va
sea por disminucion de la produccion por alteraciones genéticas (ligado al X o
mutaciones de novo) o por la presencia de inhibidor.

Hemolfilia A/B grave.- Aquella con menos del <1% de actividad del FVIIVIX,
Hemofilia A/B moderada - Aquella con 1 a 5% de actividad del FVIII/IX.

Hemofilia A/B leve.- Aquella con 5 a 30% de actividad del FVIII/IX.

Inhibidor.- Anticuerpo producido por el paciente contra el FVIII o FIX como resultado
de estimulacion inmunologica por la transfusion de crioprecipitados. liofilizado de
FVIII o IX de puresa intermedia o liofilizado de FVIII o IX (estimulacion antigenica).
Inhibidor de alta respuesta.- Titulo de inhibidor mavor a 5 unidades Bethesda

Inhibidor de baja respuesta - Titulo de inhibidor menor a 5 unidades Bethesda.

Artropatia hemofilica.- Secuela que imposibilita de forma parcial o total la funcién de
alguna articulacion. producto de hemartrosis repetidas o resolucion prolongada de éstas.

Meses en control por nuestro servicio.- Nimero de meses desde que se hizo el
diagnostico de Hemofilia A o B en nuestro servicio hasta septiembre del 2004,

HIPOTESIS DE TRABAJO:

El modelo de atencion de la salud del hemofilico organizara. estructurard. sistematizara
e incorporard los avances mas recientes en la clinica v la biotecnologia al cumdado de la
salud del hemofilico lo que mejorara su calidad de vida v prolongara su bienestar. asi
como mejor aprovechamiento de los recursos a nuestro alcance.
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MODELO DE ATENCION EN EL CUIDADO A LA SALUD DEL ENFERMO
HEMOFILICO

1. SISTEMA OPERACIONAL:
I. IDENTIFICACION DE LOS CASOS.

PROTOCOLO PARA IDENTIFICACION DE LOS ENFERMOS QUE SERAN
CANDIDATOS A PROFILAXIS DE CORTO PLAZO:

Criterios de inclusion al tratamiento;
- Actividad del FVIII/FIX menor al 1%.
» Recurrencia de sangrados en diferente sitio: 1 0 mas veces por semana.
+ Recurrencia de sangrados en el mizmo sitio 1 0 mas veces por mes.
« Hisloria de sangrados que hayan co nprometido la vida del paciente.
» Sin inhibidor de alta o baja respuesta.

Criterios de no inclusion al tratamiento:
« Inhibidor de alta o baja respuesta.
» Reaccion alérgica al liofilizado de FVIII o FIX.

Criterios de exclusion al tratamiento:
+ Incumplimiento del tratamiento acordado (aplicacion del menos del 75% de las
dosis recomendadas).
« Desarrollo de inhibidores durante el tratamiento.
« Desarrollo de reaccion alérgica al liofilizado de FVIII o FIX.

PROTOCOLO PARA IDENTIFICACION DE LOS ENFERMOS QUE SERAN
CANDIDATOS A PROFILAXIS DI LARGO PLAZO:

Criterios de inclusion al tratamiento:

- Pacientes que va hubiesen sido tratados con el protocolo para profilaxis a corto
plazo con buena respuesta que ademas presentaron nuevamente los criterios de
inclusion anteriormente descritos posterior a la suspension del tratamiento
profilactico

Criterios de no inclusion al tratamiento:
« Inhibidor de alta o baja respuesta.
« Reaccion alérgica al liofilizado de FVIII o FIX.

Criterios de exclusion al tratamiento:
+ Incumpliniento del tratamiento acordado (aplicacion de menos del 75% de las
dosis recomendadas).
«  Desarrollo de inhibidores durante el tratanuento.
«  Desarrollo de reaccion alérgica al liofilizado de FVIII o FIX



PROTOCOLO PARA [DENTIFICACION DE LOS ENFERMOS QUE SERAN
CANDIDATOS A TRATAMIENTO CON DOSIS UNICA

Criterios de inclusion:
»  Cirugia menor.
- Rehabilitacion dental (excepto mas de 3 extracciones).
«  Cirugia laparoscopica

Criterios de no inclusion al tratamiento:
« Inhibidor de alta o baja respuesta.
« Reaccion alérgica al liofilizado de FVIII o FIX.

Criterios de exclusion al tratamiento:
- Complicaciones del procedimiento.
« Extracciones dentales multiples.

HA. INFRAESTRUCTURA DE RECURSOS HUMANOS.

Tomando en cuenta que la infraestructura de nuestro hospital lo permite, el equipo para
la atencion al paciente hemofilico es un equipo multidisciplinario dentro del cual se
debe de contar con los siguientes elementos:

a) Médicos sub-especialistas.- En este caso médico hematologo pediatra, certificado por
la Asociacion Mexicana para el Estudio de la Hematologia. Debe tener experiencia en el
tratamiento del paciente hemofilico asi como estar familiarizado con los medicamentos
utilizados. Es la persona que debe supervisar los proyvectos de investigacion v los
protocolos de tratamiento, encargado de las tomas de decisiones de indole
hematologica

b) Médicos pediatras.- Médicos encargados del control de nifio sano. crecimiento v
desarrollo. Deberan efectuar medidas de urgencia en el tratamiento de los pacientes
hemolilicos. revision v pase de visita diario al paciente hospitalizado. asi como apoyo
en la consulta externa Podran ser residentes supervisados por medico sub-especialista o
pediatras certificados ante el Consejo Mexicano de Pediatria A C.

c) Médicos interconsultantes v otros profesionales:

- Ortopedia - En la cual el médico responsable debera llevar a cabo la valoracion
inicial v el seguimiento del paciente hemofilico. asi como revisiones periodicas
evaluando estado articular. musculoesquelético. deambulacion v dar seguimiento
a los problemas ortopedicos derivados de éste. Se ha corroborado la utilidad del
uso de la resonancia magnetica nuclear asi como la escala de Petterson para
evaluar el dano articular v dar seguimiento al enfermo.(20. 21)

- Odontopediatria - Area encargada de la valoracion inicial de la situacion dental
del paciente v seguimiento subsecuente. Esta area debe estar en estrecha
comunicacion con el servicto de hematologia va que se debera ponerse de
acuerdo en la preparacion hematologica en caso de que el paciente amerite
tratamiento de rehabilitacion dental



- Genética.- Area que brinda apovo v consejo genélico a los padres del paciente
hemofilico. En nuestro medio no esta desarrollada la Ingenieria genética. siendo
en otros paises la principal linea de investigacion hoy en dia

-Rehabilitacion.- Integrado por médico especialista en rehabilitacion. el cual
debera proporcionar valoracion inicial, terapias para fortalecimiento v terapias
para rehabilitacion de extremidades. El paciente. sano o enfermo de sus
articulaciones, debera tener un programa de rehabilitacion individualizado.

- Urgencias.- Médicos pediatras famiharizados con el tratamiento v manejo del
paciente hemofilico. que podran realizar procedimientos de urgencia apegados a
las normas establecidas por el departamento de hematologia. Deberan notificar
los casos al médico de guardia del departamento de Hematologia.

- Psicologia - Determinada por | o 2 psicologos one:tados a la psicologia clinica
o psicologia infantil. deberan evaluar el estado de maduracion v desarrollo del
pacienle. asi como apovo para mejor aceptacion de la enfermedad. mejor
interaccion con el medio v su nucleo familiar. Debera llevar control permanente
y periodico de sus citas.

- Trabajo social - Departamento en el cual debera existir una trabajadora social
familiarizada con el manejo de paciente hemofilico. la cual estara enterada de la
situacion social que circunda al paciente v los condiciones generales de vivienda
de éste. La trabajadora social sera la encargada de coordinar las listas de espera
para tratamiento de los pacientes que deberan ser ingresados para preparacion
hematolégica. asi mismo debera coordinar junto con el personal médico v
auxiliar sesiones y platicas mensuales en las que se abordaran los temas
explicados en la siguientes secciones de este estudio.

- Personal de enfermeria - Se debera contar en el servicio de hospitalizacion de
hematologia con enfermeras especializadas en el cuidado del paciente
hemofilico.

Hospitalizacion.- Idealmente se deberan encontrar dos enfermeras en el
turno matutino  especialistas en el cuidado de pacientes hematologicos,
principalmente en hemofilicos, asi como una enfermera en el tumo vespertino y
el turno de velada exclusivamente para el servicio de hematologia Sus funciones
seran la de administrar medicamentos de especial cuidado en su preparacion v
conservacion como los liofilizados de FVIII, FIX v FVIL, asi como derivados
sanguineos  (concentrados  eritrocitarios.  plasma  fresco  congelado o
crioprecipitados).

Consulta externa- Debera encontrarse una enfermera especialista en el
manejo del paciente hemofilico ambulatorio. la cual debera pesar v medir a los
enfermos. supervisar la administracion correcta de liofilizados de faclores en los
pacientes que estén bajo tratamiento ambulatorio (profilaxis a largo plazo).
reforzar las medidas higiénico-dieléticas establecidas v revisar el Pasaporte
hemofilico (ver en secciones subsiguientes).

B, INFRAESTRUCTURA DE RECURSOS MATERIALES.

Equipos de diagnostico.- Deberan de contar con servicio de radiologia con
aparato v matenales para toma de radiografias (ravos X). ultrasonido. tomogralia axial
computarizada y resonancia magnetica nuclear. asi como cuarto de revelado
especialistas en la interpretacion de cada uno de los resultados.



Equipo de laboratorio.- Al menos deberan proporcionar los servicios de
biometria hematica con diferencial. quimica sanguinea v pruebas de funcionamiento
hepatico, microscopios. coagulometros para tiempos de coagulacion v determinacion de
actividad de los diferentes factores. asi como sus respectivos reactivos v la capacidad de
determinacion de inhibidores.

Hospitalizacion.- Se debera contar con al menos 2 camas para pacientes
hospitalizados para tratamiento v una cama designada para procedimientos: sabanas v
equipo rodante indispensable para el traslado del paciente a las areas que lo requieran.
El lugar debera estar separado de los pacientes inmunocomprometidos va que debe
contar con adecuada ventilacion. Se debera contar con tomas de aire y oxigeno.

Medicamentos - Los farmacos que se necesitan para el manejo de estos pacientes
son de empleo delicado. a continuacion se enumera una lista de los mas comunmente
utilizados:

a) Analgésicos.- En este tipo de pacientes se encuentran proscritos los
analgésicos no esteroideos (AINES). por lo que se reduce de forma significativa
a los siguientes: Paracetamol. nubain. tramadol. de los cuales a excepcion del
paracetamol son de uso controlado v muy frecuentemente bajo supervision del
servicio de anestesia de nuestro hospital,

b) Antibioticos.- Habitualmente no necesitan antibioticos de amplio espectro,
pero si antibidticos de uso comun para tratamiento de infecciones locales o
menores. Dentro de estos se encuentran dicloxacilina. amikacina, amoxicilina v
trimetoprim con sulfametoxazol entre otros,

c) Concentrados de factores de coagulacion - Los medicamentos de eleccion son
los liofilizados de FVIII/FIX los cuales deben mantenerse en refrigeracion hasta
su reconstitucion v aplicacion inmediata. no debera de formarse burbujas durante
su reconstitucion. En el mercado existen liofilizados de baja, intermedia v alta
pureza. lo que significa la cantidad de otras proteinas distintas al factor en
cuestion que se encuentran mezcladas.(22) Sin embargo, hay pacientes en los
que no se puede utilizar los farmacos anteriores va que presentan titulo alto de
inhibidores del lactor especifico lo que le anula su capacidad hemostatica por lo
cual es necesario saltarse la activacion del FX a través del IX v VIlla utilizando
liofilizados de rFVila v FEIBA (complejo protrombinico).(23. 24) Estos dos
medicamentos activan el FX sin necesidad de tener como factores importantes al
VI ni al IX activando de esta forma la via comin v llevando a la formacion del
coagulo. En los ulimos aios. se ha escrito gran cantidad de bibliogralia sobre el
uso del F VII. principalmente en los pacientes con inhibidores de alta respuesta.
en donde se recomienda un tratamiento de 35 a 90 meg/kg/do  en modalidad
intrahospitalaria  asi como el tratamiento en casa el cual consiste en
administracion del FVII en intervalos de 3 horas durante las primeras 8 horas
post traumatismo (23). por otro lado. también se ha recomendado la utilizacion
de bolos a 90 meg’kg/do segmndo de infusion continua en las siguientes 12 a 24
horas post traumatismo. lo que ahorra recursos economicos comparado con el
traizniento con bolos (26) Ruumariamente en los centros donde no se cuenta
con los recursos economices suficientes para la adninistracion de hofilizados de
[actores se puede uulizar los concentrados de crioprecipitados. los que
principalmente contienen FVIIL FII v fibrinogeno. estos son derivados de varios



plasmas frescos congelados de diferentes donadores lo que aumenta el nesgo de
reaccion transfusional v transmision de infecciones.

Derivados hematicos.- Los principales dernvados hematicos son concentrado
eritrocitario. plasma fresco congelado v crioprecipitados. siendo estos ultimos los
principales para reposicion de FVIIL, reportandose en los ultimos controles del Banco de
Sangre del Hospital Infantil de México Federico Gomez entre 100 a 150 UI FVIII por
cada bolsa producida

Consulta externa.- Se contara con consultorio exclusivo de Hematologia que
contara con la papeleria necesaria escritorio, mesa de exploracion, bascula ¥
lavamanos.

II. TRATAMIENTO.

Debido a que en pediatria se abarcan diferentes estadios del desarrollo humano es
conveniente separar en diferentes etapas el tratamiento del hemofilico, ya que cada una
demanda atencion especial v diferente a las otras. Es por lo anterior que se debera
separar en los siguientes:

a) El Lactante hemofilico.

El periodo del lactante corresponde desde los 29 dias de vida hasta los 2 afos de

edad. Particularmente esta caracterizado por la ganancia de habilidades en el sistema
locomotor grueso lo que pone en alto riesgo de sufrir traumatismos, tambien se
encuentra en maduracion el sistema del equilibrio observado por el inicio de la
deambulacion. Es en esta edad cuando la mayoria de los hemofilicos alto riesgo se
detectan. por sus manifestaciones de hemorragia que pueden ser equimosis cutdneas,
hemartrosis o hematomas en tejidos blandos.
Profilaxis.- Diversos autores han recomendado el inicio temprano de la profilaxis, sin
embargo es importanie que primero se observe la tendencia hemorragica del paciente y
posteriormente se inicie en los pacientes que cumplan los requisitos de un programa de
profilaxis. Actualmente la experiencia en algunos centros de tratamiento sugieren el
nicio temprano de la profilaxis. desde | a 2 afos de edad. con el empleo de 2000 a
9000 U/kg/ano. reportandose virtualmente sin sangrados. v articulaciones en perfecto
estado manteniendo puntajes muy bajos en las escalas unlizadas para su valoracion.
ademas de tener vidas normales funcionalmente hablando (27). Las dosis ponderales
varian de 25 a 40 U/kg/do en dias alternos minimo 3 dias a la semana para FVIII v
misma dosis dos veces por semana para FIX No obstante los pacientes que va lenian
daio articular. tuvieron progresion del danio a pesar de la profilaxis.

Tratanuenio - En estos pacientes el tratamiento establecido durante esta etapa es el de
demanda. es decir reposicion del factor cuando se necesite (hemorragia) sin integrarse a
un programa de profilaxis con holilizado de FVIIL.

Programa  educacional - En esta etapa el programa educacional va dingido
exclusnamente a los padres en cuando los siguientes aspectos:

1 Aspecios genelicos
2 Cuwidado del paciente v sus necesidades de desarrollo.

3. Concientizacion de las secuelas a largo plazo.
4. Reconocimiento de datos de alarma.



Apovo psicologico - Onentado principalmente a la aceptacion de la enfermedad por los
padres. manejo del sentimiento de culpa v formacion de redes de apoyo.

b) El Preescolar hemofilico.

La edad preescolar esta comprendida entre los 2 v 6 anos de edad. En los paises
industrializados es la época en que inicia la convivencia con otros nifios por medio de
instituciones educativas del tipo guarderia. kinder v educacion preescolar. En estos
centros adquieren destrezas molrices finas. inician comprension de los elementos del
lenguaje v juegos educativos. El riesgo en estos pacientes es la interaccion que tienen
con sus semejanies. va que en alpunas ocasiones los juegos que realizan llevan a
traumatismos leves que en ellos puede ser notado por el aumento de hematomas v
equimosis. asi como de hemartrosis
Profilaxis - Para esta etapa de la vida. algunc: centros especializados recomiendan
iniciar la terapia profilactica posterior a las primeras hemartrosis o sintomaiologia
hemorragica. notando reduccion importante en los periodos de sangrado. asi como
mejoria en el estado articular de los pacientes a largo plazo (28). El problema con este
tipo de terapia es que en algunos centros se ha triplicado el costo del tratamiento del
paciente, sin embargo se ha mejorado notablemente la calidad de vida de los mismos.
Tratamiento.- El tratamiento en los casos de sangrado agudo es con lerapia de
reemplazo a demania agregandose la inmovilizacion de la articulacion afectada v el
reposo en casa de los pacientes. que en la mayoria de los casos es dificil de cumplir en
nuestro medio. Es importante contar con una valoracion periodica de un ortopedista. asi
como un programa de rehabilitacion completo.

Programa educacional - El programa va dirigido a la imposicion de normas y reglas en
cuanto al comportamiento y aclividad del nifio, es necesario iniciar la comprension de la
enfermedad en el nino por medio de apovo de los padres v en los casos que sea posible
en las instancias escolares.

Apove psicologico- Orientado principalmente al inicio de la aceptacion de las
limitaciones del paciente en cuanto a su problema de base.

c) El Escolar hemofilico.

La edad escolar se encuentra comprendida entre los 6 a 12 afos en los nifios v
los 6 a 11 afos en las nifias. con un rango variable incluso dentro del mismo sexo. En
esta etapa los pacientes se encuentran expueslos a una serie de agresiones va que
permanecen una buena parie del nempo en la escuela. en donde el contacto fisico con
sus companeros es mavor que en las etapas previas, asi como el inicio de actividad
fisica v deporuva obligatoria en las escuelas. Por otro lado disminuve la supervision por
parte de los padres asi como del personal docente. aumentando el riespo de
traumatismos en esle tipo de pacientes.

Profilaxis.- Estudios internacionales demuestran que los pacientes que iniciaron ter:nia
profilactica con liofilizado de FVIII'IX deberan continuar con el : rograma establec..o.
va que se ha observado mejoria en la calidad de vida en casi todos los pacientes. ademas
de que no hav estudios solidos que apoven la suspension del tratamiento profilactico ni
el iempo en que se debera continuar la profilaxis: por otro lado. en los pacientes que se
micio de forma tardia de la profilaxis (posterior a los 5 anos de edad) no disminuye la
progresion de la artropatia hemofilica persistiendo el proceso degenerativo (29) En
cuanio a nuestro medio. tom..ado en cuenta que los pacientes va son ma: concientes de
su enfermedad. es posible mantener una terapia profilactica a bajas dosis v por tiempo
limitado o el esquema utilizado de aphicacion de liofilizado de FVIII/IX a demanda. En
todos los pacientes que se hava iniciado terapia profilactica se debera vigilar la
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formacion de inhibidores. Por otro lado. en los pacientes en quienes se hava detectado
mavormenlte sangradores es posible iniciar terapia profilactica en el penodo de muda de
organos dentarios sin necesariamente tener teruapia profilactica a largo plazo.
Tratamiento.- En esta etapa que incluye una cantidad de afios considerable, es necesaria
la intensificacion de la educacion del paciente. va que ha adquindo mas conciencia de
su enfermedad como de si mismo. Por otro lado. se comienzan a ver a esta etapa las
secuelas que tendra a largo plazo producto de hemorragias repetidas como la artropatia
hemofilica. en donde se dvoera intensificar el trabajo de rehabilitacion para disminuir
las limitantes anteriormente referidas.
Programa educacional - Enfocado directamente al paciente en los siguientes topicos:
1. Descripcion v explicacion de la enfermedad.
2. Descripecion v explicacion de las limitantes que debera tener en cuento a sus
actividades diarias v deportivas.
3. Descripcion v explicacion de los medicani:ntos v dosis de los mismos
utilizadas para su tratamiento, asi como los derivados hematicos que llegase a
necesitar.
4. Descripcion v explicacion de los medicamentos que bajo ninguna
circunstancia debera de administrarse.
Apovo psicologico.- Enfocado al reforzamiento de limites v fomento de la disciplina.
resolucion de diferentes crisis a esta edad. Continuacion del proceso de adaptacion v
aceptacion del paciente.

d) El Adolescente hemofilico.

La adolescencia varia en cuanto al sexo. alrededor de los 11 anos en las mujeres
v 12 en los hombres hasta 18 afios. En esta etapa las principales preocupaciones son en
cuanto a la apariencia fisica, en la lealtad a un grupo v su aceptacion en éste asi como
los temas de interés sexual.
Profilaxis.- Aunque persiste la incidencia de lesiones v eventos de hemorragia, se puede
pensar que a esta edad hay disminucion de los eventos hemorragicos. por lo que es
posible suspender la profilaxis v limitarse solo a la terapia de reemplazo cuando tengan
problemas de sangrado. Se debera tener principal atencion en el desarrollo de
inhibidores en los pacientes que han requerido multiples aplicaciones de FVII/XI asi
como de derivedos hematicos,
Tratamiento.- Limitado a terapia de reemplazo por razo: necesaria v de rehabilitacion
en los pacientes que tengan secuelas musculoesqueléticas
Programa educacional - Enfocado al reforzamiento de las medidas higiénico dietéticas.
asi como consejo genético.
Apavo psicologico.- Onentado a las necesidades de cualquicr adolescente normal. asi
como manejo de las secuelas psicologicas de las complicaciones hemolfilicas asi como
de la mvalidez en algunos casos,



DISENO  PARA  EL  TRATAMIENTO DE LOS ENFERMOS DE FORMA
INTRAHOSPITALARIA. (30)

Tipo de pacientes:
- Pacientes con lesiones graves o extensas que comprometan la integridad
fisica o la vida y/o que ameriten tratamiento por mas de 72 horas,
- Pacientes con recurrencia de sangrados (mismo sitio en menos de 48 horas
- Pacientes que ameriten inmovilizacion ademas de tratamiento con horario.
- Pacientes que no ameriten inmovilizacion pero que su tratamiento sea cada
12 u 8 horas.

Tipo de lesiones.- Hematomas de tejidos blandos. hematoma del psoas. hematoma
testicular.  hematoma  retroperitoneal,  pseudotumor  hemofilico. hemorragia
Intracraneana.

Tiempo de duracion de los tratamientos:
El tiempo variara de acuerdo al tipo de lesion. evolucion v gravedad: basado en el
Manual de Hematologia 2003.

Los pacientes deberan medirse niveles de inhibidor antes de inicio de la terapia v 3
semanas después de haber terminado el tratamiento con crioprecipitados, plasma o
liofilizado de FVIII/IX.

DISENO  PARA  EL  TRATAMIENTO DE  LOS ENFERMOS DE  FFORMA
INTRAHOSPITALARIA CON INHIBIDOR.

Tipo de pacientes:
- Pacientes con lesiones graves o extensas que comprometan la integridad
fisica o la vida y/o que ameriten tratamiento por mas de 72 horas.
- Pacientes con recurrencia de sangrados (mismo sitio en menos de 48 horas.
- Pacientes que ameriten inmovilizacion ademas de tratamiento con horario.
- Pacientes que no ameriten inmovilizacion pero que su tratamiento sea cada
12 u § horas.

Tipo de lesiones - Hematomas de tejidos blandos. hematoma del psoas. hematoma
testicular.  hematoma  retroperitoneal.  pseudotumor  hemofilico.  hemorragia
intracraneana.

Tiempo de duracion de los tratamientos:

Dosis altas de liofilizado de FVII (100 U/kg/do) hasta control del evento hemorragico.
concomitantemente se iniciara lerapia inmunosupresora con bolo de metilprednisolona a
10mg kedia v posteriormente prednisona a 2mg'kg/dia o 60mg/m2/dia durante 4
semanas. al termuno de estas se aplicara IVIG a 400mg/kg/dia durante 5 dias.

FEIBA a 30 U/kg do hasta control de hemorragia (31)

En caso deno controlar el sangrado con el tratanuento anterior: FVIIr dosis inicial de 90
meg/hye dosis cad: 2 horas tres dosis. posteriormente revalorar. Si continua con
sangrado importante se continuara misma dosis cada 2 horas hasta controlarse el
sangrado. si continua con sangrado pero este es menor o existe riesgo potencial de re-
sangrado se contnuara con infusion de FVIIr: st remitio sangrado. se suspendera FVI1Ir



Los pacientes deberan medirse niveles de inhibidor antes de inicio de la terapia v 3
semanas después de haber terminado el tralamiento con crioprecipitados, plasma o
liofilizado de FVII/IX. (32)

DISENO ~ PARA  EL  TRATAMIENTO DE  LOS ENFERMOS DE  FORMA
AMBUILATORIA.

Tipo de pacientes:
Pacientes estables con lesiones que no comprometan la vida ni la integridad de los
mismos

Tipo de lesiones
« Hemorragias encapsuladas (hemartrosis de rodilla, tobillo., codo. hombro o
muiieca,
«  Hemorragia de mucosas (gingivorragia, epistaxis) de facil control.
- Hematomas de partes blandas superficiales.

Tiempo de duracion de los tratamientos:
Una sola doss de 30-40% de actividad del FVIII, ademas de hielo local e

inmovilizacion o medidas locales. (33)

DISENO  PARA  EL  TRATAMIENTO DE  LOS ENFERMOS DE  FORMA
AMBULATORIA CON INHIBIDOR.

Tipo de pacientes:
Pacientes estables con lesiones que no comprometan la vida ni la integridad de los
mismos v que tengan >5 umdades Bethesda de titulacion del anticuerpo inhibidor.

Tipo de lesiones:
» Hemorragias encapsuladas (hemartrosis de rodilla. tobillo. codo. hombro o
muneca.
« Hemorragia de mucosas (gingivorragia. epistaxis) de facil control
« Hematomas de partes blandas superficiales.

Tiempo de duracion de los tratamientos:

Una sola dosis de FEIBA a 50 U/kg/do o una dosis de FVII a 90mcg/kg/do. ademas de
hielo local e inmovilizacion o medidas locales.

DISENO PARA L TRATAMIENTO PROFILACTICO A CORTO PLAZO.
Tipo de pacientes

Pacientes que cumplan con los criterios de inclusion para el protocolo de tratanuento
profilacuico a corto plazo
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Dosis v tiempo de duracién del tratamiento:
Cuatro semanas con aplicacion de 15 Ukgdo 3 veces por semana. aplicacion intravenosa
por familiar entrenado o en el servicio de hematologia

Mecanismos de control:
- Numero de episodios de sangrado.
« Numero de dias de internamiento en urgencias v/u hospitalizacion.
« Deteccion de inhibidores antes v después del tratamiento.
» Aplicacion de la Escala de Peterson para evaluar dano articular.

DISENO PARA EL TRATAMIENTO PROFILACTICO A LARGO PLAZO.

Tipo de pacientes’
Pacientes que cumplan con los criterios de inclusion para el protocolo de tratamiento

profilactico a largo plazo.

Dosis v tiempo de duracion del tratamiento:
Cuarenta v cinco semanas con aplicacion de 15 Ukgdo 3 veces por semana. aplicacion
intravenosa por familiar entrenado o en el servicio de hematologia.

Mecanismos de control:
- Numero de episodios de sangrado.
« Numero de dias de intemamiento en urgencias y/u hospitalizacion.
- Deteccion de inhibidores cada 4 semanas.
» Aplicacion de la tabla de Peterson para evaluar dafio articular.

20



2. ESTRUCTURACION DEL MODELO DE ATENCION:

El modelo de atencion se basara en tres vertientes:
a) Consulta externa.
b) Hospitalizacion,
¢) Tratamiento Ambulatorio.

CONSULTA EXTERNA:

El paciente debera acudir a revision una vez al mes si es lactante o con manifestaciones
de sangrado frecuentes. Se debera de llenar el Formato de recoleccion de datos
(APENDICE A) ademas de llenar el acta de consentimiento v compromiso del
tratamiento.
En la consulta externa se exploraran los siguientes aspectos:

. Anamnesis enfocada principalmente al cuidado de la enfermedad hemorragica

2. Peso v talla percentilado v comparado con su consulta previa.
3. Signos vitales y exploracion fisica:

Otorrinolaringologico

Cardiopulmonar

Abdominal

Desarrollo genital

Aparato musculo-esquelético

Neurologico
4. Revision de laboratorios: BH semestral: TP, TPT anuales: pruebas de
funcionamiento hepatico v renal anuales; serologia para HIV. hepatitis A. By C.
CMV anuales
Analisis del caso.

6. Toma de decision terapeutica.

Posterior a las revisiones periddicas. se analizara el caso en sesion conjunta mensual de
los servicios involucrados ademas de tener un control de rertroalimentacion enfocado a
la parte subjetiva del paciente v sus familiares.(34)
En caso de ser necesario, el dia de la consulta externa el paciente se podra enviar al
servicio de urgencias para tratamiento o a hospitalizacion segun se requiera.
A los pacientes de pnimer ingreso se les aplicara el Formato de recoleccion de datos
(APENDICE A) y se solicitaran los siguientes examenes de laboratorio y gabinete:

Lh

1. Biometria hematica completa con diferencial v cuenta reticulocitaria
- Tiempo de protrombina v Tiempo parcial de tromboplastina activada.
Pruebas de funcionamiento hepatico y renal.
. Medicion de la actividad coagulante del FVIII/FIX v se clasificara segun su
resultado
5. Scrologia para HIV. Hepatitis B v C y Citomegalovirus.
6. Deteccion de inhibidor.

FENE P ]

Como parte de la consulta de primera ver se dara explicacion amplia del padecimiento
hemorragico asi como medidas higiénico-dietéticas v datos de alarma. Tambien se
enviaran interconsultas a los servicios involucrados v se dara cita a nuestro servicio para
revision posterior
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HOSPITALIZACION:

El paciente sera ingresado de acuerdo a los lineamientos establecidos para los pacientes

candidatos a tratamiento hospitalario mencionados previamente.

Una vez que sea ingresado se debera de estabilizarse de forma hemodinamica en el

servicio de urgencias cuando el caso lo amerite, acudiendo a valoracion el residente de

hematologia de guardia o encargado. Posteriormente se hara énfasis en el problema
hemorragico actual v se resolvera con las siguientes medidas:

d) Farmacologicas - Aplicacion del concentrado del factor deficiente segun manual de
procedimientos del servicio de Hematologia del Hospital Infanul de Mexico
Federico Gomez. en caso de presentar inhibidor. se debera tratar como indica en el
Protocolo de tratamiento de paciente de forma intrahospitalaria con inhibidor.

d) No farmacologicas:

- Hemartrosis.- Inmovilizacion de extremidad con vendaje de Jhones. hielo local v
reposo en cama Se debera interconsultar al servicio de rehabilitacion y
oriopedia.

Hematomas del psoas.- Reposo absoluto v baiio en cama hasta resolucion. hielo

local. ultrasonido (USG) abdominal v tomografia (TAC) de abdomen con doble

contraste a su ingreso con control semanal subsecuente.

Hemorragia intracraneana - Reposo absoluto. previa valoracion del ABC del

estado del paciente critico y valoracion por Unidad de Terapia Intensiva

(UTIP)n asi como por Neurologia v Neurocirugia a su ingreso. TAC de

abdomen a su ingreso v controles posteriores segun evolucion clinica.

Hemorragia en cavidad oral.- Dieta liquida o avuno, hielo local e interconsulta a

Odontopediatria.

Hemorragia de partes blandas.- Reposo con vendaje compresivo del drea

alectada. hielo local. En caso de compromiso neurocirculatorio USG Doppler e

interconsulta a Cirugia v Ortopedia.

Hematuria - Soluciones de hiperhidratacion. labstix urinarios por turno. descartar

infeccion urinaria por medio de la realizacion de examen general de orina v

urocultivo v descartar dano mecanico por medio de la realizacion de USG renal.

¢) Servicios interconsullantes.- Se dara aviso al servicio de Psicologia v Trabajo social
a su ingreso para elaboracion de ruta de abordaje v apoyo psicologico asi como
apovo economico-so¢ .| para enfrentar los gastos v eventualidades que se generen
de este intermaniemic. cada paciente debera tener un programa individualizado
También se debera dar aviso a los servicios involucrados de acuerdo a los problemas
de cada paciente.

d) Plan de tratamiento personalizado.- Cada enfermo tendra plan de tratamiento
personalizado de acuerdo a sus @ ccesidades fisicas. psicologicas v socioeconomicas
el cual se dara seguimiento durante su imernamiento. se deberan completar los
estudios solicitados en el Formato de Fecoleccion de datos mencionado con
anterioridad.

En caso de que el enfermo necesitase evento quirurgico menor asi como dental. se
debera hospializar para preparacion hematologica en base al protocolo de seleccion del
paciente candidato a dosis unica en caso de cirugia mayor se indicara dosis
prequirurgica para alcanzar 100% de la actividad del factor deficiente v posteniormente
se podrd utilizar infusion de hofilizado de FVII o crioprecipitados a razon de 3
U/kg/hora o bolos a 50 Ukg/do para deficientes de FVIII v con ajusie segun a
evolucion. v bolos de hofilizado de FIX de 50 a 100 U/kg/do cada 12 horas o plasma
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fresco congelado de 10 a 15ml/kg/do cada 12 horas. Los pacientes con inhibidor seran
evaluados por medio de una sesion conjunta del servicio de Hematologia con el servicio
representante del area quirirgica para valorar riesgo-beneficio, asi como preparacion
hematologica

TRATAMIENTO AMBULATORIO:

Este se llevara acabo de acuerdo a los protocolos establecidos para el tratamiento
ambulatorio sin inhibidor, con inhibidor v profilactico.
Para el tratamiento profilactico deberan ser considerados los siguientes puntos:

1.

& ow

Valoracion por sesion conjunta del servicio de Hematologia.

Plan de apoyo econémico-social elaborado por Trabajo Social.

Adiestramiento del familiar por el personal de enfermeria.

Consultas mensuales los primeros 3 meses v posteriormente de acuerdo a la edad
como va se documento previamente.

[
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ANALISIS DE LOS RESULTADOS:

Tabulacion de datos ver tablas en Anexo 1.'
Analisis de graficas ver graficas en Anexo 2.7

En los 12 pacientes que se utilizaron para la aplicacion del modelo se encontrd que 10
tienen Hemofilia A v 2 Hemofilia B.® Los pacientes con Hemofilia A. tuvieron un
periodo de evolucion acumulada desde 6 hasta 137 meses. con un promedio de 54.7
meses; los de Hemofilia B de 2 hasta 18 meses con un promedio de 10 meses.

Se encontro en esta serie de pacientes que dos presentaron inhibidor del FVIIIL uno de
alta respuesta v otro de baja respuesta v ninguno con inhibidor del FIX.

En cuanto a los eventos de hemorragicos, los pacientes con Hemofilia A tuvieron un
total de 233 e :ntos hemorragicos distribuvéndose de la siguiente forma:*

Hemart:osis 71%

Hematomas de partes blandas 9%

Hematoma del psoas 0.4%

Hemorragia intracraneana 3%

Hemorragia de cavidad oral 8.6%

Epista.is 8%
En total se encontro en total de los 10 pacientes. 32.4 eventos hemorragicos por afno
(promedio de 3.24 eventos hemorragicos por paciente oscilando entre los (0.6 eventos
por aio hasta los 8.6 eventos por afio).

Los pacientes con hemofilia B tuviercn solo dos eventos registrados como hematomas
de partes blandas. sin embargo al hacer el calculo estimado por aiio se encontré que uno
presento G eventos por afo, mientras que otro 0.7 eventos por afio.

Para el tratamiento de los eventos hemorragicos en los pacientes con Hemofilia A el
principal recurso utilizado fue el FVIII proveniente de bolsas de crioprecipitados
aportando un total de 218,400 Ul de FVIII. mientras que los aportados por liofilizado de
FVIII estuvieron alrededor de 39.920 Ul de FVIIL® Solo en un paciente se utilizaron 12
frascos de FEIBA v en total 1075ml de plasma fresco congelado que se utilizaron para 2
pacientes (910ml v 165ml). El total de Ul de FVIII tanto derivadas de crioprecipitados
como de liofilizado utilizadas por estos 10 pacientes fue de 258320 UL*

Entre estos pacientes se encontro que el promedio de FVIIT utilizado por mes fue de 654
UL con un rango de cero hasta 24857 Ul Se encontré que solo tres pacientes
sobrepasaron las 1000 Ul utilizadas por mes. uno con Hemofilia A grave v los otros dos
con moderada (13667 UL 24857 Ul v 1042 Ul respectivamente) lo que equnale
aproximadamente a 10 bolsas de crioprecipitados o 4 frascos de liofilizado de FVIII al
mes Los calculos de consumo de total de Ul de FVIII al ano para estos 10 pacientes se
encontro alrededor de las 78480.1 UI con un promedio de 7848 Ul por paciente.’

" Anexo | en pagima 26
5
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Para el tratamiento de los eventos hemorragicos en los pacientes con Hemofilia B se
encontro que solo se utilizaron 135ml de plasma v ninguna Ul de liofilizado de FIX mi
FEIBA.'

En ninguno de los pacientes se utilizo el protocolo para tratamiento profilactico va que
solo uno fue candidato (S.R.E.E.). sin embargo se detecto la presencia de inhibidor de
FVIII de baja respuesta. lo que lo deja fuera del protocolo segin nuestros criterios
utilizados.

COMENTARIO:

En nuestra serie de pacientes se encontro una distribucion 5:1 entre Hemofilia A v B lo
que concuerda con lo referido por la literatura internacional (35. 36), también se
observo que en esta serie de paciente se encontraron 2 pacientes con inhibidor de FVIII
que por el tamafio de nuestra muestra este dato se encuentra sesgado. ya que en 1érminos
reales en los aproximadamente 230 enfermos que tenemos solo existen 7 con inhibidor
de alta respuesta v 1 con inhibidor de baja respuesta lo que da un total de 3% muy
inferior a lo reportado por la literatura internacional: 30-40% (37). Esta diferencia puede
ser dada por condiciones dadas en nuestro medio como el bajo consumo de FVIII en
comparacion con los paises que tienen programas profilacticos a muy temprana edad v
alta incidencia de inhibidor de FVIII (E.E.U.U.. Alemania, Suecia, etc.), la variabilidad
genélica v posiblemente menos mutaciones que favorezcan la aparicion de inhibidor o el
menor consumo de liofilizado de alta pureza por nuestros enfermos, sin embargo lo
anterior aun no esta esclarecido (38). En estos paises avanzados. no obstante. cuentan
con recursos suficientes para inducir tolerancia a los inhibidores producidos por el
paciente. asi como protocolos que logran disminuir o desaparecer el anticuerpo
inhibidor circulante. (39)

No es de admirarse que las hemartrosis ocupan el primer lugar en eventos hemorragicos
que presentaron los enfermos no obstante si encontramos alta incidencia de hemorragias
intracraneanas con un total de 7. llamando la atencion que de esas solo 1 ocurrié en un
enfermo con Hemofilia A grave v el resto en enfermos con hemofilia A moderada. lo
que nos mdica que esta existiendo una falla en el alcance e impacto hacia la famihia v el
entorno del enfermo lo que favorece que pacientes en quienes no se esperan sangrados
que pongan en peligro la vida tengan hemorragias graves. En un paciente con 3 eventos
hemorragicos intracraneanos se detecto inhibidor de alta respuesta (204.8 U Bethesda)
que posiblemente se desarrollo a consecuencia de transfusion de grandes cantidades de
FVIII v posiblemente ha contribuido a la perpetuacion de sangrados recurrentes en el
paciente

En nuestro hospital el mavor recurso utilizado como tratamiento de los pacientes son los
crioprecipitados encontrandose que del total de FVIII utilizado representa un 84.5%.
mientras que el resto (15.5%) fue obtemdo por medio de hofilizado de FVIIL lo que
contrasta en el rsto de los centros de primer mundo en donde la principal luente de
FVIII es el producto hofilizado (40. 41) Esto sin duda aumenta las posibilidades de
mfeccion por via hemadgena. no obstanie no se encontro ningun paciente en nuestra
serie con infeccion por HIV, Hepatitis B o C. CMV o Parvovirus B19. lo que nos indica
la efectividad de los métodos de deteccion por el banco de sangre (seleccion de



pacientes v procesamienio de muestras) asi como la aparente baja prevalencia de esos
agentes infecciosos en nuestro medio.

Los pacientes que mas utilizaron FVIII va sea proveniente de crioprecipitados asi cono
de liofilizado fue un paciente con Hemofilia A grave v uno con moderada ambos sin
inhibidor, lo que significa hasta este momento en estos pacientes el inhibidor no es un
factor determinante para que el paciente consuma mas FVIII. quedando que el ambiente
v la profilaxis no farmacologicas son los principales factores en lo que se ha estado
fallando. ya que de no ser asi. todos los pacientes con Hemofilia A moderada tendrian
un consumo similar, lo que no se observo en esta serie de pacientes.

Paradojicamente a lo anterior, en cuanto a los eventos de sangrado. se enconiré una
tendencia a ser mas sangradores en un enfermo con Hemofiha A grave (0.65%). en un
enfermo con inhibidor de alta respuesta v en uno con baja respuesta. reportandose 4. 8.6
v 7.6 eventos de sangrado por ano. en el hermano del enfermo con inhibidor de baja
respuesta. va diagnosticado como Hemofilia A moderada (1 7%) e incluido en esta serie
de enfermos, se encontré que tuvo el mismo numero de evenlos de sangrado que su
hermano sin tener inmbidor de FVIIL lo que nos orienta que en estos dos enfermos el
ambiente ha sido adverso. fomentando la aparicion de mayor nimero de complicaciones
hemorragicas v por ende secuelas. va que ambos presentan ariropatia hemolfilica.

El calculo estimado por afio para cada enfermo nos da una idea aproximada de lo se
utilizara en cada enfermo economicamente hablando, va que esas unidades se pueden
transpolar a recursos economicos derivados de la compra de liofilizado de FVIII como
de produccion de crioprecipitados. Se observa que en este caso los faclores
determinantes en la cantidad de FVIII utilizado son el peso del enfermo (lo que eleva el
costo del tratamiento) v la cantidad de eventos hemorragicos que tienen relacion directa
con el porcentaje de actividad de FVIII v la presencia de inhibidores de alta respuesta.
sin embargo se debera ampliar la serie v aplicar métodos estadisticos para determinar
causalidad.

Por altimo. se encontré que en el 50% de los enfermos estudiados va presentaban algun
tipo de secuela dentro de las que figuraron artropatias de codo derecho (dos enfermos) v
artropatias de codo izquierdo v rodilla derecha e izquierda (una por enfermo). No se
encontro relacion con el tiempo de evolucion. ni con la presencia de inhibidor ni con el
porcentaje de actividad del FVIIL lo que nos indica que nuevamente el factor que esta
determinando estas complicaciones es el entorno del enfermo. el curdado de la familia v
la profilaxis no larmacologica

CONCLUSIONES:

La atencion al hemofilico en el Hospital Infantil de Mexico Federico Gomerz. ha tenido
cambios desde su inicto. acoplandose a las necesidades v avances de cada tiempo. con
excelentes resultados a traves de mas de medio siglo.

Es por esto que este modelo propone la integracion de los se vicios hospitalarios con la
evaluacion personalizada de cada paciente. entendiendo el contexto socioeconomico en
el que el enfermo se desarrolla. asi como Ia incorporacion de un programa de profilaxis
ambulatona. no con el fin de ahorrar canudad de factor (se ha demostrado en estudios
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internacionales que el consumo de factor es tres veces mavor). sino con el objetivo de
disminuir el numero de secuelas. v por lo tanto tener a un enfermo hemofilico con
articulaciones integras v neurologicamente sin déficit que lo haga una persona
competitiva e independiente. El modelo estructura el cuidado a la salud del hemofilico y
propone una pauta para la atencion de la salud de estos enfermos

Por otro lado si bien es cierto que el porcentaje de actividad v la presencia de inhibidor
son factores importantes para la caracteristica sangradora v aparicion de secuelas en los
enfermos. es también de mucho peso el cuidado v control por parte de los familiares v
del medico incluyendo las medidas profilacticas no farmacologicas v la educacion del
enfermo v la familia.

Los resultados arrojados del analisis de la situacion de los enfermos hemofilicos. solo
reflejan la situacion clinica del grupo de pacientes observados lo que nos llevara a la
planeacion del tratamiento v la adquisicion de recursos para este grupo definido: para
que los valores sean extrapolados a los hemofilicos en general del Hospital Infantil de
México Federico Gémerz sera necesario ampliar el numero de casos analizados, asi
como incluir pruebas estadisticas que den validez a los datos obtenidos.

Como se describio al presentar el sistema operacional de este programa modelos. para
su funcionamiento se requiere una instalacion hospitalaria con la estructuracion v los
recursos humanos y materiales de un instituto de tercer nivel como es el Hospital
Infantil de México Federico Gomez y también un suministro de concentrados de
factores de coagulacion que en nuestro caso sera apoyado parcialmente por la
Federacion Mundial de Hemofilia (WFH) v la Federacion de Hemofilia de la Republica
Mexicana (FHRM).

El trabajo de tesis demuestra la factibilidad de la aplicacion de este programa



ANEXO 1

Tabulacion de datos
Tablas comparativas entre los enfermos con Hemofilia A y B
- Datos generales
- Eventos hemorragicos
- Recursos utilizados
- Calculo estimado por aflo



TABULACION DE DATOS

HEMOFILIA A
NOMBRE [EDAD | MESES EN 1L.UB. % ACTIV. |EVENTOS HEMORRAGICOS TOTAL
CONTROL INGRESO [HEMARTROSIS| HEMATOMAS [ 1 DELPSOAS] — Hic. [ H cAviDAD ORAL | EPISTAXIS |# DE EVENTOS
M.R.P. |3a6m 32 NO 5.17% 3 1 0 2 0 0 6
J.C.M. 9a 32 NO 2.04% 1 1 0 0 0 0 2
H.B.J. [3a6m 6 NO 0.65% 1 0 0 1 0 0 2
M.D.R. 7a 67 NO 1.91% 12 5 1 0 2 0 20
C.O0.C. 11a 14 NO 2.62% 1 3 0 0 0 0 4
R.MR. 10a 21 NO 9% 0 0 0 0 1 0 1
ZHL. |7a11im 85 2048 2.83% 3 5 0 3 1 0 12
G.CL. |3a1m 28 NO 10.40% 13 5 0 1 1 0 20
SREE.| 12a 125 1.40% 2.30% 60 0 0 0 14 5 79
S.RP.I [13a.n 137 NO 1.70% 72 1 0 0 1 13 87
TOTAL 54.7 166 21 1 7 20 18 233
TABULACION DE DATOS
HEMOFILIA B
NOMBREL | DAD | MESES EN LU.B. % ACTIV. |EVENTOS HEMORRAGICOS TOTAL
CONTROL INGRESO |HEMARTROSIS| HEMATOMAS | H DELPSOAS| ~ HIC | H CAVIDAD ORAL | EPISTAXIS |# DE EVENTOS
JAPB. | 6m 2 NO 0.80% 0 1 0 0 0 0 1
R.J.C.A. [1a3m 18 NO 1.50% 0 1 0 0 0 0 1

I.U.B.= Inhibidor en unidades Bethesda
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NOMBRE |SEROLOGIA [RECURSOS UTILIZADOS
VIRAL  [BOLSAS DE CRIOPRECIPITADO [U DE FVIIl DE CRIOS] U LIOFILIZADO FVIII| U LIOFILIZADO FIX] PLASMA (ML) | FEIBA (frascos) | TOTAL UNIDADES DE FVIIl
M.R.P. Negativa 24 2400 0 0 0 0 2400
J.C.M. Negativa 0 0 0 0 0 0 0
H.B.J. Negaliva 82 8200 0 0 910 0 8200
M.D.R. Negativa 203 20300 500 0 0 0 20800
C.0.C. Negativa 348 34800 0 0 0 0 34800
R.M.R. Negativa 10 1000 0 0 0 0 1000
ZHL. Negativa 584 58400 30170 0 165 12 88570
G.C.L. Negativa 69 6900 7250 0 0 0 14150
S.R.E.E. Negativa 864 86400 2000 0 0 0 88400
SRP.L Negaliva 910 91000 3000 0 0 0 94000
TOTAL 2184 218400 39920 0 1075 12 258320
NOMBRE |SERQLOGIA |[RECURSOS UTILIZADOS
VIRAL  |BOLSAS DE CRIOPRECIPITADO U DE FViIl DE CRIOS| U LIOFILIZADO FVIIl] U LIOFILIZADO FiIX| PLASMA (ML) | FEIBA | TOTAL UNIDADES DE Fix |
J.A.P.B. Negativa 0 0 0 0 0 0 0
R.J.C.A. Negativa 0 0 0 0 153 0 0
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NOMBRE

FVIll CRIOS/MESES| FVIIl LIOF/MESES | TOTAL FVIIIMESES BOLSAS CRIOS/MES EVENTOS DE SANGRADO/MES Eventos |[NOMBRE
EVOLUCION ACUM| EVOLUCION ACUM | EVOLUCION ACUM EVOLUCION ACUM EVOLUCION ACUM por ano
MRP 75.0 0 75 0.75 0.2 2.3 MR.P.
J.CM. 0.0 0.0 0.0 0.0 0.1 0.8 JCM.
H.B.J. 1366.7 0.0 1366.7 13.7 0.3 4.0 H.B.J.
M.D.R. 303.0 7.5 310.4 3.0 0.3 36 M.D.R.
C.O.C. 24857 0.0 2485.7 24.9 0.3 3.4 C.0.C.
RMR. 47.6 00 476 0.5 0.0 06 RMR.
ZH.L. 687.1 3549 1042.0 6.9 0.1 1.7 Z.H.L.
G.CL. 246.4 258.9 505.4 2.5 0.7 8.6 GCL.
S.REE. 691.2 16.0 707.2 6.9 0.6 76 SREE.
SRP. 664.2 21.9 686.1 6.6 0.6 76 SRP.I
TOTAL 5902.7 637.3 6540.0 59.0 2.7 32.4 TOTAL
NOMBRE EVENTOS DE SANGRADO Eventos |NOMBRE
FIX LIOF/MESES ] ML PLASMA/MES ] POR MES DE EVOLUCION por ano
JAPB. 0 0 0.5 6.0 JAPB.
R.J.CA. 0 8.5 0.1 0.7 RJCA.
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{
1

;CALCULO_ESTIMADO POR ANO SECUELAS
BOLSAS DE CRIOPRECIPITADOS U DE Fviii DE cRIOS| U LIoFILIZADO Fvin| u LIOFILIZADO Fix| PLASMA (ML) | FEIBA (frascos) | TOTAL UNIDADES DE Fviil
9.0 900.0 0.0 0.0 0.0 0.0 900.0 NO
0.0 0.0 0.0 0.0 0.0 00 0.0 NO
1640 16400.0 0.0 0.0 1820.0 0.0 16400.0 NO
36.4 3635.8 896 0.0 0.0 0.0 37254 Artopatia codo izq
| 298.3 29828 .6 0.0 0.0 0.0 0.0 29828.6 Artropatia codo der
53 571.4 0.0 0.0 0.0 nn 5714 NO
B2 4 82447 4259.3 0.0 233 1.7 12504.0 NO
2986 29571 3107 1 0.0 0.0 0.0 6064 .3 Artropatia rodilla 12q
829 8294 4 192.0 0.0 0.0 0.0 B486.4 Artropatia rodilla der
79.7 7970.8 262.8 0.0 0.0 0.0 82336 Artropatia codo der
708.3 708321 7648.0 0.0 1843.3 1l 784801
CALCULO ESTIMADO POR ANO SECUELAS

UMIDADES DE FIX

ML DE PLASMA

0

0 NO

0

102 NO
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ANEXO 2

Gréficas
Distribucion del tipo de Hemofilia
Eventos hemorragicos
Procedencia del FVIII utilizado en Hemofilia A
Comparacion entre meses de evolucion, presencia de
inhibidor, porcentaje de actividad, total de eventos de
sangrado y unidades de FVIII utilizadas



COMPARACION ENTRE MESES DE EVOLUCION, PRESENCIA DE INHIBIDOR,
PORCENTAJE DE ACTIVIDAD, TOTAL DE EVENTOS DE SANGRADO Y UNIDADES DE
FVIIl UTILIZADAS

OMESES EN CONTROL
O INHIBIDOR BETHESDA
O% ACTIV. INGRESO
OTOTAL # DE EVENTOS
O U. DE FVII x103

U. DE FVIIl x103
" TOTAL # DE EVENTOS
% ACTIV. INGRESO

* INHIBIDOR BETHESDA
MESES EN CONTROL

€
= I
o

™~

S.RE.E.
SRP.I
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EVENTOS HEMORRAGICOS

OHEMARTROSIS
OHEMATOMAS
OH DEL PSOAS
H. CAVIDAD ORAL EPISTAXIS OH.IC.
9% 8% OH. CAVIDAD ORAL
OEPISTAXIS

HEMATOMAS
9%
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PROCEDENCIA DEL FVIII UTILIZADO EN
HEMOFILIA A

OU LIOFILIZADO
FVII
15%
|

/DU DE FVIII DE CRIOS
‘OU LIOFILIZADO FVIII

O U DE FVIII DE
CRIOPRECIPITA
DOS
85%
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DISTRIBUCION DEL TIPO DE HEMOFILIA

O Hemofilia B
17%

‘OHemofilia A
'OHemofilia B

O Hemofilia A
83%
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APENDICE A

Formato de recoleccion de datos



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio:

IDENTIFICACION.
NOMBRE

EDAD

REGISTRO:

DIRECCION:

TELEFONO:

NOMBRE DEL PADRE:
NOMBRE DE LA MADRE:

VALORACION HEMATOLOGICA.
MOTIVO DE CONSULTA:
ANTECEDENTES:

CONDICION CLINICA:

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS:

LABORATORIOS.
BH:

TTPa: ACT. FVIIL: ACT. FIX:
TITULO DE INHIBIDOR:

Bl: TGO:

BD: TGP

BT: DHL:

ALB: ‘ GLOB: PROT. TOTALES:
SEROLOGIA:

HIV: HEPATITIS B: HEPATITIS C:
CMV: PARVOVIRUS B19:

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:
Ortopedia -

Rehabilitacion.-

Odontopediatria.-

Psicologia -

Genética.-

DIAGNOSTICO:

COMENTARIO:

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:
Estudio familiar y socioeconomico

Tratamiento de crisis.

Tratamiento profilactico farmacologico

Tratamiento profilactico NO farmacologico
Seguimiento
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APENDICE B

Datos de los pacientes incluidos en este protocolo de estudio



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Folio. 01

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Blancas Pérez Joseph Arturo.

EDAD: 6 meses.

REGISTRO: 7903.

DIRECCION: Zopilote mojado “133, Col. Benito Juarez, 1* seccion, Estado de Mexico.
TELEFONO: 57360142,

FECHA DE RECOLECCION DE DATOS: 27-junio-04.

VALORACION HEMATOLOGICA:

MOTIVO DE CONSULTA: Equimosis en extremidades superiores e inferiores y
parrilla costal.

ANTECEDENTES: Sin importancia para el padecimiento actual.

CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LA HEMORAGIA: Lactante menor con Hemofilia B grave.

LABORATORIQS.
BH: Hb=11.2g/dl, hto=34%, MCV=76 fL, MCH=27 pg, leucocitos=6900/ml,
plaquetas=241000/m]

TTPa: 124.7 seg. ACT. FVIIIL: 154.5% ACT. FIX: 0.8%
TITULO DE INHIBIDOR: Negativo.

BI: 0.4mg% TGO: 26 U/L

BD: 0.3mg% TGP: 30 U/L

BT: 0.7mg% DHL: 300 U/L

ALB: 2 9mg% GLOB: 3mg% PROT. TOTALES: 5.9mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo ~ HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Musculoesquelético sin alteraciones, buena movilidad y articulaciones en
buen estado.

Rehabilitacion - Ejercicios de estimulacion temprana.

Odontopediatria.- Inicia con denticion, por el momento sin patologia.

Psicologia.- Se trabaja con los padres para la aceptacion de la enfermedad.

Genética - Se da consejo genético a los padres.

DIAGNOSTICO: Lactante menor con Hemofilia B grave.

COMENTARIO:

El paciente se encuentra en buenas condiciones generales, sin embargo es un paciente
que tiene riesgo alto de sangrados repetitivos. Por el momento se dejara a evolucion sin
iniciar tratamiento farmacologico profilactico para evaluar si es muy sangrador o no.
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PILAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:
Estudio familiar y socioeconomico.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Vigilancia de actividades del menor como gateo o interaccion con otras personas.
Continuara con esquema nacional de vacunacion, con aplicacion de hielo y compresion
directa durante al menos 20 minutos cuando se apliquen vacunas intramusculares.

Seguimiento.

Durante el primer afio de vida= Consultas a revision mensual (2 consultas) al
diagnostico, posteriormente cada 3 a 4 meses de acuerdo a evolucion. Enfasis en
inmunizaciones contemplando Hepatitis B. BH de acuerdo a frecuencia de sangrados vy
valorar suplemento de hierro.

Después del primer afio y hasta los 2 afios de vida=> Consultas a revision cada 4 a 6
meses de acuerdo a evolucion. Enfasis en vigilancia y establecimiento de normas. BH
anual a semestral de acuerdo a episodios hemorragicos.

Después de los 2 anos de vida— Consultas de seguimiento cada 6 meses o de acuerdo a
evolucion. Enfasis en actividades de riesgo y formas de prevenirlas. BH anual o
semestral de acuerdo a episodios hemorragicos.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 02

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Pablo Mortera Rojas.

EDAD: 3 afos 6 meses.

REGISTRQ' 764379

DIRECCION: Esterlines #57, Colonia Simon Bolivar, Delegacion Venustiano Carranza,
México D.F., C.P.: 15410.

TELEFONO: 57607593

FECHA DE RECOLECCION DE DATOS: 21-Jul-2004.

NOMBRE DEL PADRE: Julio César Mortera Rojas.

NOMBRE DE LA MADRE: Naria de Lourdes Rojas Herrera.

VALORACION HEMATOLOGICA.

ANTECEDENTES: Negativos para enfermedad hematologica. Fecha de diagnostico:
28-enero-2002. Hemartrosis de codo izquierdo (1) y de rodilla izquierda (2).
CONDICION DE LA ENFERMEDAD HEMATOLOGICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Ninguna.

MOTIVO DE CONSULTA:

DIAGNOSTICO: Hemofilia A moderada (inicialmente con equimosis y hematomas).

LABORATORIOS.
BH: Hb=13.5g/dl, hto=38.1%, MCV=78.6 fl, MCH=27.9 pg, leucocitos=10600/mm3,

plaquetas=484000/mm3.

TTPa: 81 segundos ACT. FVIL: 5.17% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: Negativo.

BI: 0.05mg% TGO: 44 U/L

BD: 0.28mg% TGP. 44 U/L

BT: 0.33mg% DHL: 217 U/L

ALB: 4mg% GLOB: 3 8mg% PROT. TOTALES: 7.8mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo

CMV: Negativo

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia - Equimosis de antebrazo izquierdo, se aplico vendajes. Se recomendo
natacion al menos 2 veces por semana

Rehabilitacion.- Indicaciones para ejercicios en casa de flexion, extension y aumento de
la fuerza muscular (Fase 111 del programa de Hemofilia)

Odontopediatria - Mala higiene bucal. acumulo de placa dentobacteriana, se cita en 3
meses para aplicacion de fluor.

Psicologia - Se trabajo con los padres la aceptacion de la enfermedad y cuidados del
paciente

Geneética.- Valoracion inicial. con explicacion de la forma de herencia de la enfermedad

COMENTARIO:
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Paciente hematologicamente estable. hasta el momento con pocas ocasiones con
hemorragias. No se ha reportado hemorragias que pongan en peligro la vida o la
funcion. No es candidato para tratamiento profilactico.

PLAN DE TRATAMIENTOQ PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

El paciente es de medio socioeconomico bajo, tiene un hermana aparentemente sana. El
padre es el que aporta recursos economicos a la familia, por lo anterior el paciente y su
familia deberan extremar cuidados ya que no estan en condiciones de solventar los
costos de tratamientos profilacticos ni de tratamiento del paciente.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Continuar con la rutina de terapia fisica y ejercicios propuestos:

Fase Il de terapia de rehabilitacion del paciente hemofilico que incluye ejercicios de

fortalecimiento de extremidades, extension y flexion.

Se continta con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Ejercicios recomentados: Natacion con esfuerzo leve.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.
Citas cada 4 a 6 meses. Se solicitara serologia para HIV, Hepatitis A, B y C, parvovirus
B19 vy CMV anuales. Controles de BH y tiempos de coagulacion cada 12 meses.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 03

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Jacobo Garay Mario

EDAD: 9 afios.

REGISTRO: 764540.

DIRECCION: Calle Cedro, manzana 8, lote 31, seccion Nopalera 11, Cd. Cuahutémoc.
Ecatepec Estado de México. C.P.: 55067.

TELEFONO: 59354235

NOMBRE DEL PADRE: Jacobo Contreras Hector.

NOMBRE DE LA MADRE: Garay Mascorro Claudia.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Consulta de control.

ANTECEDENTES: Primo materno con Hemofilia A. Fecha de diagnostico el 18 de
enero del 2002.

CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Ninguna,

LABORATORIOS.
BH: Hb=11 5g/dl, hto=36.7%, MCV=71.2 fL, MCH=22.3 pg. plaquetas=449000/mm3,
leucocitos=10900/mm3.

TTPa: 49 seg. ACT. FVIIIL: 2.04% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR' No detectable.

BI: 0.3mg% TGO: 48 U/L

BD: 0.09mg% TGP: 46 U/L

BT: 0.39mg% DHL: 276 U/L

ALB: 2.9mg% GLOB: 3.2mg% PROT TOTALES: 6.1mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo HEPATITIS B: Negativo HEPATITIS C: Negativo

CMV: Negativo, PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia - Sin afeccion articular, continua con vigilancia.

Rehabilitacion - Requiere aumento de la fuerza muscular, se indican ejercicios
Odontopediatria - Requiere rehabilitacion dental ya que presenta 2do molar superior
derecho con caries dental.

Psicologia - Se trabajo con el menor para aceptacion de la enfermedad, se trabajo con
los limites de las actividades del paciente.

Genetica - Se explico a los padres y al paciente la forma de herencia de la enfermedad.

DIAGNOSTICO: Escolar con Hemofilia A moderada
COMENTARIO:

Paciente con escasas manifestaciones de sangrado. sin secuelas de su enfermedad. En
caso de continuar con cuidados establecidos podra ser un adulto competitivo
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PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADQ:

Estudio familiar y socioecondmico.

Paciente de bajos recursos economicos, el padre es el que sustenta a la familia. El
paciente por su condicion clinica no debera acarrear problemas economicos a la familia
siempre y cuando se sigan las indicaciones establecidas. Habitat urbano con servicios

intra y extradomiciliarios presentes,

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Se continiia con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia. no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria,

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas).

e) Ejercicios recomendados: Natacién, caminata, bicicleta bajo vigilancia y con
proteccion (casco, coderas y rodilleras), juegos de pelota sin contacto fisico.

Hielo local v vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Se continuaran con citas cada 6 meses revisando aspectos generales del crecimiento y
desarrollo. asi como laboratoriales del tipo de Biometria hematica y tiempos de
coagulacion anuales. En caso de recibir transfusion de cualquier derivado hematico se
debera de realizar serologia para HI'V, Hepatitis B y C, Parvovirus B19 y CMV 3 meses
posterior a aplicacion de hemoderivados.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 04

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Hernandez Bautista Jonathan.

EDAD: 3 afos 6 meses.

REGISTRO: 774233.

DIRECCION: San Agustin 3* seccion, Ser 12, Manzana 6, Lote 23.
TELEFONO: 51151020

NOMBRE DEL PADRE: Hernandez Hernandez lgnacio
NOMBRE DE LA MADRE: Bautista Ruiz Martha.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Consulta de control. Fecha de diagnostico 26 de marzo del
2004.

ANTECEDENTES: Dos tios maternos con Hemofilia A. Un episodio de hemorragia
intracraneana vy otro de hemartrosis de codo izquierdo.

CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Ninguna.

LABORATORIOS.
BH: Hb=13.6 g¢/dl, hto=409%, MCH=80, MCHC=33.3, RDW=I2.1,
leucocitos=7500/mm3, plaquetas=271000/mm3

TTPa: 93 sea. ACT. FVIIIL: 0.65% ACT. FIX:
TITULO DE INHIBIDOR: Negativo.

Bl 0.5mg% TGO: 36 U/L

BD: 0.2mg% TGP: 30 U/L

BT: 0.7% DHL: 240 U/L

ALB: 3 5mg% GLOB: 4.3mg% PROT. TOTALES: 7.8mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo PARVOVIRUS B19: negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia - Clinicamente sano, sin alteraciones musculo esqueléticas

Rehabilitacion - Se indico manejo para evitar sindrome de reposo y aumento de fuerza
muscular

Odontopediatria.- Clinicamente sano. se indico cepillado dental y medidas higiénicas
Psicologia.- Se trabajo con los padres el proceso de aceptacion.

Genetica - Se explico modo de herencia de la enfermedad v se dio consejo genetico a
los padres.

DIAGNOSTICO: Preescolar con Hemofilia A grave
COMENTARIO:
Paciente actualmente estable sin secuelas de sangrado, ha tenido algunos internamientos

que si enfatizamos los cuidados es posible se disminuyan. Por el momento no amerita
terapia profilactica
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PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconémico.

Nivel socioeconomico bajo, el padre es inico sostén de la familia, ocupacion ayudante
de comercio, sin embargo no alcanzan a cubrir necesidades basicas; habitan en casa
rentada. Lo anterior aunado al riesgo importante de sangrado del paciente, lo coloca en
una situacion de desventaja ya que se espera que la atencion farmacologica sea limitada
en virtud de que no se podran cubrir los gastos generados por ésta. El plan con el
paciente es establecer redes de apoyo a través de trabajo social para fomentar la
donacion de sangre y afiliacion a asociaciones altruistas. El hermano se estudiara para
descartar sea también enfermo de Hemofilia.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Se contintia con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Vigilancia de las actividades del paciente, principalmente en la deambulacion.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.
Citas de control cada 4 a 6 meses poniendo énfasis en desarrollo fisico v psicomotor, asi
como evaluacion de extremidades. Se deberan realizar Biometria hematica y tiempos de
coagulacion de forma anual, si el paciente recibe transfusiones de cualquier derivado
hematico se realizara serologia para Hepatitis B y C, HIV, parvovirus B19 y CMYV de
forma anual.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio' 05

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Martinez Demha Raymundo.

EDAD: 7 anos.

REGISTRO: 744523,

DIRECCION: Avenida Altamina #96, Col. Ampliacion Altamira, Naucalpan Estado de
Mexico.

TELEFONO: 53700.

NOMBRE DEL PADRE: Martinez Martinez Raymundo

NOMBRE DE LA MADRE: Demha Penca I'lvia.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Revision.

ANTECEDENTES: Multiples hemartrosis y transfusiones, fecha de diagnostico el 11
de febrero de 1999. Hematoma de partes blandas (5), gingivorragia’hemorragia en
cavidad oral (2), hemartrosis de: tobillo derecho (3), tobillo izquierdo (4), rodilla
izquierda (1), rodilla derecha (2) y codo izquierdo (2) y hematoma del psoas (1).
CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Artropatia de tobillo derecho.

LABORATORIOS.
BH: hb=13.4g_dl, Hto=40.7%, MCH=27.6, MCV=83.8 MCHC=33, RDW=I13,
leucocitos=6300/mm3, plaquetas=483000/mm3.

TTPa: 50 seg. ACT. FVIII: 1.91% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

BI: 0.5mg% TGO: 27 U/L

BD: 0.2mg% TGP: 25 U/L

BT: 0.7% DHL: 210 U/L

ALB: 2.9mg% GLOB: 3.2mg% PROT. TOTALES: 4 1mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia - Se detecto marcha claudicante con aumento de volumen de rodilla derecha
10/7, se indico hielo local dos veces al dia durante 1 semana. Se diagnostico artropatia
de tobillo derecho.

Rehabilitacion - Fase 111 del plan de Hemofilia y ejercicios de Risser.

Odontopediatria - Rehabilitacion dental por presentar caries de primer grado ademas de
gingivitis. Se aplicaron selladores en OD 46, 36 sin anestesia. Se espera erupcion de los
OD 16 y 26 para sellar.

Psicologia.- Se trabajo con el menor para la aceptacion y comprension de la
enfermedad

Genetica - Se dio valoracion inicial a su ingreso a este hospital con consejo genético

DIAGNOSTICO: Escolar con Hemofilia A moderada v artropatia de tobillo derecho
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COMENTARIO:

Paciente estable, sus secuelas de sangrado son minimas ya que no limita la funcion, no
amerita por el momento profilaxis farmacologica, sdlo continuar con moderacion de la
actividad fisica y plan de rehabilitacion. Serologia viral negativa.

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar vy socioeconomico.

Nivel socioeconomico bajo, el padre es el que aporta dinero a la familia, ocupacion
jardinero, viven en casa rentada (vecindad), piso de cemento, paredes de tabique y techo
de loza, cuenta con servicios intra y extradomiciliarios. El plan de manejo estara
orientado a fomentar el tener familiares disponibles para donacion altruista de sangre.
Por otro lado se hara conciencia de la creacion de un fondo familiar para solventar la
adquisicion de FVIII en caso de urgencia.

Tratamiento profilactico NO farmacologico

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Se citara cada 4 a 6 meses dependiendo de la actividad hemorragica que presente. Se
solicitara biometria hematica, tiempos de coagulacion, serologia para HIV, Hepatitis B
y C, Parvovirus b19 y CMV anualmente.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio 06

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Cuéllar Olivares Christian.

EDAD:11 anos.

REGISTRQ_ 706942,

DIRECCION: Domicilio conocido, Soyatla, Mpio. Tianguistengo Hidalgo.
TELEFONO: 43200.

NOMBRE DEL PADRE: Cuéllar Avila Mateo.

NOMBRE DE LA MADRE: Olivares Chavez Maria Felix.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Cita de control.

ANTECEDENTES: Multiples hematomas en extremidades inferiores. Fecha de
diagnostico en julio de 1993, Fractura diafisiaria de cubito y radio izquierdo y
hematoma facial.

CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Artropatia de codo derecho.

LABORATORIOS.

BH: Hb=13.8g/dl, hto=41%, leucocitos=8600/mm3, plaquetas=401000/mm3.

TTPa: 32.5 seg. ACT. FVIIL: 2.62% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

BI: 0.6mg% TGO: 29 U/L

BD: 0.4mg% TGP: 33 UL

BT: Img% DHL: 265 U/L

ALB: 4mg% GLOB: 4.5mg% PROT. TOTALES: 8.5mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Valorado previamente por fractura metafisiaria distal de radio y cubito
izquierdo. Actualmente limitacion de la movilidad del codo izquierdo.

Rehabilitacion - Ejercicios de extension y movilizacion de codo izquierdo
Odontopediatria.- Caries grado 11 en organos dentarios, candidato a rehabilitacion
dental.

Psicologia - Se solicito interconsulta para seguimiento

Genetica - Se dio valoracion inicial con explicacion de modo de herencia y probabilidad
de transmitir la enfermedad a futuras generaciones.

DIAGNOSTICO: Adolescente con Hemofilia A moderada y Artropatia de codo
derecho

COMENTARIO:

Paciente que no ha tenido buen control por parte de los familiares, ya que a pesar de ser
moderado presenta secuelas de la enfermedad a nivel articular. Por el momento no
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amerita profilaxis farmacologica, solo continuar con programa de rehabilitacion
establecido.

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

Nivel socioeconomico muy bajo, el padre es peon de campo, habitan padre, madre
hermana y enfermo en un solo cuarto con piso de tierra vy paredes de adobe, utilizan
letrina. El paciente no ha presentado multiples manifestaciones de sangrado, por lo que
es posible atenderse por demanda de crioprecipitados fomentando en la familia la
donacion altruista. Se trabaja con los padres en el cuidado del paciente ya que a pesar de
no ser muy sangrador, ha tenido traumatismos importantes llegando a la fractura

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Continuar con la rutina de terapia fisica y ejercicios propuestos:

Extension y flexion de codo izquierdo de forma gentil, aumento de la fuerza en resto de

extremidades.

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dieteticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas).

e) Ejercicios recomendados: Natacion con esfuerzo leve.

Se daran platicas de consejo genético:

a) Explicacion de la enfermedad en general.

b) Modo de herencia de la enfermedad.

c) Calculo y explicacion del porcentaje de que sus hijos(as) tengan hemofilia.

Hielo local v vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Citas de control cada 4 a 6 meses de acuerdo a frecuencia de hemorragias. Biometria
hematica cada 6 meses. Tiempos de coagulacion, serologia para HIV, Hepatitis B y C,
CMYV y Parvovirus B19 cada afo.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 07

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Ramirez Jandite César Andreés.

EDAD: 1 ano 3 meses.

REGISTRO: 769151,

DIRECCION: Calle Amosoli, Manzana #304, Lt #, Col. Santa Elena, Chimalhuacan,
Estado de Meéxico.

TELEFONO: 80444561

NOMBRE DEL PADRE:

NOMBRE DE LA MADRE:

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Revision.
ANTECEDENTES: Tio materno con Hemofilia B.
CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Ninguna.

LABORATORIOS.
BH: Hb=11.7g/dl, hto=36.7%, indices eritrocitarios bajos, leucocitos=11700/mm3,

plaquetas=408000/mm3.

TTPa: 96 seg. ACT. FVIIIL: ACT. FIX: 1.5%
TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

BI: 0.7mg% TGO: 40 U/L.

BD: 0.2mg% TGP: 36 U/L

BT: 0.9mg% DHL: 310 U/L

ALB: 3 2mg% GLOB: 3.7mg% PROT. TOTALES: 6.9mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia - Clinicamente sano, sin secuelas en aparato locomotor.
Rehabilitacion.- Se solicito valoracion.

Odontopediatria - Clinicamente sano. Se sugiere mejorar aseo dental
Psicologia.- Se trabajaron aspectos de limites y explicacion de la enfermedad.
Genetica.- Se dio valoracion inicial a su ingreso a! hospital

DIAGNOSTICO: Lactante menor con Hemofilia B moderada

COMENTARIO:

Se espera que este paciente no tenga problemas graves de sangrado va que se ha
observado que los pacientes con hemofili €8 son menos sangradores. Este paciente no
es candidato a profilaxis farmacologica. sin embargo se deberan reforzar los cuidados
va que en esta etapa la marcha puede ser inestable
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PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:
Estudio familiar y socioeconomico.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.
b) Deambulacion y actividades supervisadas.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Citas cada 4 a 6 meses con registro de talla y peso, asi como habilidades ganadas en el
desarrollo psicomotor. Biometria hematica y tiempos de coagulacion anuales. Serologia
para HIV, Hepatitis By C, CMV y Parvovirus B19 si se transfunde el paciente.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 08

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Reyna Martin Ricardo.

EDAD: 10 anos.

REGISTRO: 772289,

DIRECCION: Calle San Marcos Modulo C, Etapa 4, Edificio S, Depto 101, Ecatepec
Estado de Mexico.

TELEFONO: 51209037.

NOMBRE DEL PADRE: Reyna Gonzalez Fausto.

NOMBRE DE LA MADRE: Marin Mendoza Maria Teresa.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Revision.

ANTECEDENTES: Dos tios y un primo maternos con Hemofilia A. Fecha de
diagnostico el 27 de diciembre del 2002.

CONDICION CLINICA: Un solo evento de sangrado en su vida (gingivorragia) a su
ingreso.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Ninguna.

LABORATORIOS.

BH: Hb=12.6g/dl, hto=37%, leucocitos=8700/mm3, plaquetas=230000/mm3.

TTPa: 49 8 seg ACT. FVIIL: 9% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

Bl: 0.3mg% TGO: 33 U/L

BD: 0.1mg% TGP: 40 U/L

BT: 0.4mg% DHL: 220 U/L

ALB: 3. 1mg% GLOB: 4mg% PROT. TOTALES: 7.1mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo HEPATITIS C: Negativo

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Sin alteraciones musculoesqueleticas.

Rehabilitacion - No amerita plan de rehabilitacion.

Odontopediatria - Caries grado 1, pendiente rehabilitacion dental.

Psicologia.- Se realizo la prueba de WISC-RM con ejecucion lenta y distraccion. El test
Gestaltico visomotor de Bender con dificultad en la elaboracion de las figuras “A”, "6,
"7y 8", edad equivalente a 7 anos 11 meses. Pruebas grafoproyectivas mostraron
ansiedad, rebeldia, impulsividad v agresividad. Se sugirio tratamiento con muestras
continuas de apovo y afecto.

Genetica - Se dio consejo genetico a su ingreso.

DIAGNOSTICO: Escolar con Hemofilia A moderada
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COMENTARIO:

Paciente en buenas condiciones generales gracias al porcentaje de actividad de FVIII,
por el momento no amerita tratamiento profilactico. Se espera que el paciente sea un
adulto funcional y competitivo.

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

La familia esta integrada por padre, madre y tres hijos incluyendo al enfermo. el medio
socioeconomico es medio-bajo, habitan en departamento con 2 recamaras, sala v cocina.
Cuentan con servicios intra y extradomiciliarios. El padre es taxista, por lo que s
posible en este paciente tener un ahorro para usarse en caso de emergencia y
porporcionarle al paciente el liofilizado de FVIII:

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas).

e) Ejercicios recomendados: Todos excepto los de contacto.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Cita de control cada 6 meses con BH y tiempos de coagulacion anuales. Serologia viral
solo en caso de que inicie con transfusiones.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 09

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Zamora Hernandez Luis.

EDAD: 7 anos 11 meses.

REGISTRO: 732714.

DIRECCION: Domicilio conocido, Chignahuapa Puebla.
TELEFONO: 019779779090.

NOMBRE DEL PADRE: Zamora Lopez Santiago
NOMBRE DE LA MADRE: Hernandez Vela Norma.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Control.

ANTECEDENTES: Tio materno con hemofilia A. Fecha de diagnostico el 27 de agosto
de 1997. Ha presentado 5 eventos de hemorragia intracraneal (1998, 1999, 2001, 2002 y
2003). Multiples sangrados a diferentes niveles.

CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Crisis convulsivas por hemorragias
intracraneanas las cuales no se han presentado desde hace 3 afios, ya se suspendio
tratamiento con DFH hace 1 ano.

LABORATORIOS.
BH: Hb=13g/dl, hto=40%, MCV=82, MCH=26, RDW=12.7, plaquetas=258000/mmS5,
leucocitos=6000/mm3.

TTPa: 76.8 seg. ACT. FVIIIL: 2.83% ACT. FIX:
TITULO DE INHIBIDOR: 204.8 U Bethesda.

BI: 0. 4mg% TGO: 42 U/L

BD: 0.5 mg% TGP: 38 U/L

BT: 0.9mg% DHL: 258 U/L

ALB: 2.8mg% GLOB: 3.3mg% PROT. TOTALES: 6 1mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Musculoesquelético sin alteraciones.

Rehabilitacion - No amerita programa de rehabilitacion

Odontopediatria - Clinicamente sano.

Psicologia - Se trabajo con el paciente sobre la aceptacion de la enfermedad
Genetica - Valoracion inicial a su ingreso

Neurologia® Ya suspendido el tratamiento farmacologico, continuara con citas de
control

DIAGNOSTICO: Escolar con Hemofilia A moderada con titulo de inhibidor elevado
Crisis convulsivas secundarias
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COMENTARIO:

El paciente por sus repetidos eventos de hemorragia intracraneana amerito multiples
transfusiones de crioprecipitados y de liofilizado de FVIII, que de acuerdo a la
literatura, lo anterior mas predisposicion genética asi como mutaciones genéticas
producen la aparicion de inhibidores. El paciente debera continuar con medidas
especiales para evitar nuevos eventos hemorragicos. Por presencia de .inhibidor de alto
titulo el paciente no es candidato a tratamiento profilactico farmacologico. Por
limitaciones economicas el paciente no es candidato a la aplicacion del Modelo de
Malmo.

PLAN DE TRATAMIENTQ PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

Nivel socio econdomico medio-bajo; el padre es empleado de una pizzeria, habitan en
casa propia el padre, la madre, el enfermo y su hermano. Se ampliaran las redes de
apoyo incluyendolo en asociaciones altruistas ya que el paciente necesitara altas dosis
de FVIII o en su defecto FEIBA o FVIla que son mucho mas caros. Por falta de
recursos economicos no es posible integrar a protocolos de desensibilizacion como el de
Malmo.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Se continiia con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Ejercicios recomendados: Natacion con esfuerzo leve.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.

Citas cada 4 a 6 meses con BH cada 6 meses. El titulo del inhibidor asi como tiempos
de coagulacion se realizaran cada 90 dias. Serologia viral anual.

54



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 10

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Granados Cabrera Leonardo.

EDAD: 3 afios 1 mes.

REGISTRO: 765723,

DIRECCION: Calle Clavellina, Manzana A17, lote 21, Mexico D.F.
TELEFONO: No tiene.

NOMBRE DEL PADRE: Granados Gutiérrez Alberto.

NOMBRE DE LA MADRE: Virginia Cabrera Reynoso.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Hemorragia intracraneana, Crisis convulsivas secundarias
e Infeccion de vias aéreas superiores.

ANTECEDENTES: Fecha de diagnostico en mayo del 2002. Hemartrosis de rodilla
derecha (4), rodilla izquierda (5), codo derecho (2), tobillo derecho (2), hematoma de
partes blandas (4), hemorragia de cavidad oral (1) y hemorragia intracraneana (1).
CONDICION CLINICA: Estable.

SECUELAS DE LAS HEMORRAGIAS: Artropatia de rodilla izquierda.

LABORATORIOS.
BH:  Hb=115g/dl,  hto=343%, MCV=77fl,  MCH=25pg, RDW=17,

leucocitos=8600/mm3, plaquetas=330000/mm3.

TTPa 89.5 seg. ACT. FVIII: 10.4% ACT. FIX:
TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

BI: 0.2mg% TGO: 26 U/L

BD: 0.3mg% TGP: 23 U/L

BT: 0.5mg% DHL: 223 U/L

ALB: 3.3mg% GLOB: 4.4mg% PROT. TOTALES: 7.7mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Artropatia de rodilla izquierda, tratamiento: ejercicios por familiar de
extension y flexion.

Rehabilitacion.- Manejo para evitar probable inmovilizacion y fortalecimiento
muscular.

Odontopediatria - Buena higiene oral, pigmentacion por hierro

Psicologia - Se trabajo con la madre para entendimiento de la enfermedad. proceso de
separacion u busqueda de otros recursos de apoyo. Escala de maduracion de Gesell
evaluando 2 de las 4 areas (lenguaje y personal social): Edad cronologica—> 3 anos |
mes y 10 dias. Coeficiente de desarrollo de las 2 areas evaluadas=72.9%. deficit
giobal=27.03%. Dx. Retraso moderado en el desarrollo. Plan: Estimulacion temprana.
Genética.- Consejo genetico y explicacion de las probabilidades de heredar la
enfermedad

DIAGNOSTICO: Preescolar con Hemofilia A leve v Artropatia de rodilla izquierda.
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COMENTARIO:

Paciente con mal cuidado por parte de los padres ya que a pesar de que su actividad de
FVIII lo cataloga dentro de las hemofilias leves, da la impresion de comportarse como
grave (con multiples eventos de sangrado asi como hemorragia en SNC vy artropatia de
rodilla izquierda). El paciente por el momento estable, no amerita tratamiento
profilactico farmacoldgico pero si insistir en las medidas no farmacologicas.

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

Nivel socio economico bajo, los padres son comerciantes ambulantes sin ingreso fijo,
habitan en vivienda prestada, convive con hermanos de 14, 12 y 3 afios. Los recursos
economicos no son suficientes para cubrir las necesidades basicas, por lo que se espera
que el paciente no tenga acceso al tratamiento adecuado. Se trabajara en redes de apoyo
para donacion altruista, asi como integracion a asociaciones de apoyo.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Continuar con la rutina de terapia fisica y ejercicios propuestos:

Ejercicios de flexion y extension, asi como fortalecimiento muscular.

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

¢) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas).

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia.

Seguimiento.
Control por consulta externa cada 3 a 4 meses con BH y tiempos de coagulacion
anuales. Si el paciente necesita de una gran cantidad de transfusiones al afio se debera

realizar serologia viral cada 6 meses.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 11

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Sandoval Rocha Edgar Eduardo.

EDAD: 12 afios.

REGISTRO: 712795.

DIRECCION: Calle Dolores #1153, Colonia Rancho Nuevo, Centro. Yautepec, Morelos.
TELEFONO: 017353943085.

NOMBRE DEL PADRE: Sandoval Lopez Hermenegildo.

NOMBRE DE LA MADRE: Rocha Lopez Margarita Elizabeth.

VALORACION HEMATOLOGICA:

MOTIVO DE CONSULTA: Hemartrosis de rodilla derecha.

ANTECEDENTES: Fecha de diagnostico el 26 de abril de 1994. El paciente ha tenido
multiples hemartrosis, siendo la mas afectada la de la rodilla derecha con mas de 26
episodios de hemorragia, siendo los ultimos 5 episodios en agosto del 2004,
CONDICION CLINICA: Paciente con secuelas importantes de sangrado articular el
cual se ha hecho recurrente e incapacitante.

SECUELAS DE LA HEMORAGIA: Artropatia hemofilica de rodilla derecha.

LABORATORIOS.
BH: Hb=13g/dl, hto=38.4%, leucocitos=10200/mm3, plaquetas=304000/mm3,

MCH=79 fL., MCH=27 pg.

TTPa: 89 seg. ACT. FVIII: 2.3% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: 1.4%

Bl 0.3mg% TGO: 21 UL

BD: 0.2mg% TGP: 27 U/L

BT: 0.5mg% DHL: 219 UL

ALB: 3.9mg% GLOB: 4mg% PROT. TOTALES:7.9mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo.

CMV: Negativo PARVOVIRUS B19: Negativo

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Contractura en flexion 807 de rodilla izquierda que llega a 50° a la
manipulacion gentil. Se indico fisioterapia.

Rehabilitacion - Continua en fase 111 de rehabilitacion para mejorar arco de movilidad
de rodilla derecha.

Odontopediatria.- Regular higiene bucal, hay presencia de sarro. Se dan
recomendaciones para aseo dental.

Psicologia - Orientacion a los padres para el cuidado de los enfermos.

Genetica - Consejo genetico a su ingreso, explicando modo de herencia y probabilidad
de transmision de la enfermedad

DIAGNOSTICO: Adolescente con Hemofilia A grave con inhibidor circulante de bajo
titulo v Artropatia hemofilica de rodilla derecha.
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COMENTARIO:

El paciente por presentar inhibidor no es candidato a terapia profilactica.

En algunas ocasiones el inhibidor cuando tiene bajo titulo, tiende a desaparecer cuando
se encuentra sin exposicion antigenica. por lo que el paciente sera vigilado.

PLAN DE TRATAMIENTO PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

Es una familia nuclear completa en la que conviven el padre, la madre y los hermanos;,
cuentan con servicios intra y extradomiciliarios, sin embargo el nivel socioeconomico
es bajo. Particularmente por tener dos enfermos hemofilicos, esta familia no ha tenido la
oportunidad de tratamientos adecuados con liofilizado de FVIII; por otro lado es dificil
el que se establezcan redes familiares para el apovo transfusional. Se trabajara junto con
trabajo social el incluirse en asociaciones altruistas para apoyo.

Tratamiento profilactico NO farmacologico.

Continuar con la rutina de terapia fisica y ejercicios propuestos:

Flexion y extension de rodilla derecha, ejercicios de natacion leves, aumento de la

fuerza en las 4 extremidades.

Se continua con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 veces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto.

¢) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas).

e) Ejercicios recomendados: Natacion con esfuerzo leve.

Se daran platicas de consejo genético:

a) Explicacion de la enfermedad en general

b) Modo de herencia de la enfermedad.

c¢) Calculoy explicacion del porcentaje de que sus hijos(as) tengan hemofilia,

Inmovilizacion de rodilla derecha y limitacion de la actividad fisica.

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia

Seguimiento

Citas cada dos meses. Se solicitara serologia para HIV. Hepatitis A, B y C cada 6
meses v serologia para parvovirus B19 y CMV anuales. Controles de BH se realizaran
cada 4 meses. Titulos de inhibidor cada 90 dias

58



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
Folio: 12

IDENTIFICACION.

NOMBRE: Sandoval Rocha Pedro Ignacio.

EDAD: 13 anos 3 meses.

REGISTRO: 701197.

DIRECCION: Calle Dolores #115, Colonia Rancho Nuevo, Centro. Yautepec, Morelos.
TELEFONO: 017353943085

NOMBRE DEL PADRE: Sandoval Lopez Hermenegildo.

NOMBRE DE LA MADRE: Rocha Lopez Margarita Elizabeth.

VALORACION HEMATOLOGICA.

MOTIVO DE CONSULTA: Hemartrosis de codo izquierdo.

ANTECEDENTES: El paciente ha tenido multiples hemartrosis, siendo la mas afectada
la del codo izquierdo.

CONDICION CLINICA: Secuelas importantes de sangrado articular el cual se ha hecho

recurrente,
SECUELAS DE LA HEMORAGIA: Artropatia hemofilica del codo derecho.

LABORATORIOS.
BH: Hb=13.6g/dl, hto=40.6%, MCV=86 fl, MCH=28.8 pg, leucocitos=4500/mm3,
plaquetas=280000.

TTPa: 68.3 seg. ACT. FVIIL: 1.7% ACT. FIX:

TITULO DE INHIBIDOR: No detectable.

BI: 0.3mg% TGO: 39 U/L

BD: 0.1mg% TGP: 25 U/L

BT: 0.4mg% DHL: 189 U/L

ALB: 4.2mg% GLOB: 3. 1mg% PROT. TOTALES: 7.3mg%
SEROLOGIA:

HIV: Negativo. HEPATITIS B: Negativo. HEPATITIS C: Negativo

CMV: Negativo. PARVOVIRUS B19: Negativo.

VALORACION POR OTROS SERVICIOS:

Ortopedia.- Arcos de movilidad de cuello normales. equimosis y dolor en rodilla
derecha, tratamiento con fisioterapia y vendaje de algodon

Rehabilitacion.- Aumento de volumen de codo izquierdo con limitacion a la extension
en <10° y flexion de 130°; resto de articulaciones normales. Se da plan de estiramiento
gentil a tolerancia, flexion de codo izquierdo tratando de completar extension
Odontopediatria - Extraccion de OD 74 y 75 sin sangrado. se continuo con consultas de
revision.

Psicologia - Se trabajo con inquietudes que presenta el paciente en cuanto a su
tratamiento y pronostico.

Genetica.- Se dio valoracion inicial.

DIAGNOSTICO: Adolescente con Hemofilia A grave v Artropatia hemofilica de codo
derecho



COMENTARIO:

El paciente al momento no es candidato a profilaxis farmacologica sin embargo se
debera llevar a cabo de forma estricta el plan propuesto por el servicio de rehabilitacion
para limitar el dafio articular el cual en estos momentos es irreversible ya que tiene
limitacion en la movilidad de dicha articulacion

PLAN DE TRATAMIENTQ PERSONALIZADO:

Estudio familiar y socioeconomico.

Es una familia nuclear completa en la que conviven el padre, la madre y los hermanos;
cuentan con servicios intra y extradomiciliarios, sin embargo el nivel socioeconomico
es bajo. Particularmente por tener dos enfermos hemofilicos, esta familia no ha tenido la
oportunidad de tratamientos adecuados con liofilizado de FVIII; por otro lado es dificil
el que se establezcan redes familiares para el apoyo transfusional. Se trabajara junto con
trabajo social el incluirse en asociaciones altruistas para apoyo.

Tratamiento profilactico:

NO farmacologico.

Continuar con la rutina de terapia fisica y ejercicios propuestos:

Estiramiento gentil a tolerancia, flexion de codo izquierdo tratando de completar

extension.

Se contintia con reforzamiento de medidas higiénico-dietéticas.

a) Higiene dental con cepillado 3 wveces al dia, no comer entre comidas y citas
periodicas por el servicio de dental.

b) Limitacion de las actividades de riesgo de sangrado o contacto

c) Evitar exposicion a medicamentos que interfieran la agregacion plaquetaria.

d) Dieta balanceada (60% de carbohidratos, 30% de lipidos y 10% de proteinas)

¢) Ejercicios recomendados: Natacion con esfuerzo leve.

Se daran platicas de consejo genetico:

a) Explicacion de la enfermedad en general.

b) Modo de herencia de la enfermedad.

c¢) Calculo y explicacion del porcentaje de que sus hijos(as) tengan hemofilia.

Inmovilizacion de rodilla derecha y limitacion de la actividad fisica

Hielo local y vendaje en casos de hemorragia

Seguimiento.

Sus citas se daran cada 4 meses poniendo énfasis en su estado articular. Se solicitara
serologia para HIV, Hepatitis A, B v C cada 6 meses v serologia para parvovirus B19 y
CMYV anuales Controles de BH se realizaran cada 8 meses
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