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RESUMEN

La hemofilia es una enfermedad devastadora de origen genético, recesiva y ligada al
cromosoma X, en el cual se encuentran los genes que codifican los factores
hemostaticos VIII y IX. Algunas mutaciones especificas de estos genes condicionan
la aparicion de la hemofilia A o B. La hemofilia tipo A es causada por la reduccion
en la cantidad o la actividad del factor VIII de coagulacién, un fallo en este punto de
la cascada da como resultado la formacion de fibrina deficiente, lo que provoca que
la coagulacion sea mucho mas prolongada y el coagulo mas inestable.
Aproximadamente 1 de cada 5000 varones se ve afectado. La gravedad de la clinica
se correlaciona con los niveles del factor. El siguiente analisis de caso clinico se trata
de un paciente de sexo masculino de 4 afios de edad con antecedente personal
patolégico de traumatismo craneo encefalico leve a los 2 afios y antecedente personal
quirurgico de cauterizacion de herida a nivel de labio a los 2 afios 6 meses de edad,
que acude por presentar aproximadamente 3 dias de evolucion gingivorragia
posterior a extraccion molar, ademas refiere astenia, anorexia, debilidad marcada y
palidez generalizada, al examen fisico presenta: piel palida, a nivel de encia se
observa lesion en proceso de cicatrizacién, no se evidencia estigmas ni sangrado

activo a su ingreso, a la auscultacion presenta: taquicardia, ritmo regular, ruidos
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cardiacos normofonéticos, se ausculta soplo a nivel de foco tricuspideo,
holosistolico. En los examenes de laboratorio presenta hemoglobina de 5.9 g/dl,
hematocrito 20.1%. Es ingresado en el servicio de hospitalizacion de pediatria del
Hopital IESS Ambato donde se realizan examenes complementarios evidenciando un
proceso anémico severo con valores alterados de tiempo parcial de tromboplastina lo
que conlleva a realizar otros examenes complementarios para llegar al diagnostico de
hemofilia tipo A

PALABRAS CLAVES: COAGULACION, FACTOR VIII, HEMOFILIA, ANEMIA,
TIEMPO PARCIAL DE TOMBOPLASTINA, HEMORRAGIA.
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SUMMARY

Hemophilia is a devastating disease of genetic origin, recessive and linked to the X
chromosome, which contains the genes that code for the hemostatic factors VIII and
IX. Some specific mutations of these genes cause the appearance of hemophilia A or
B. Hemophilia type A is caused by the reduction in the amount or activity of
coagulation factor VIII, a failure at this point of the cascade of coagulation. The
result is poor fibrin formation, which causes the coagulation to be much longer and
the coagulum more unstable. Approximately 1 in every 5000 males is affected. The
severity of the clinic correlates with factor levels.

The following clinical case analysis is a 4-year-old male patient with a personal
pathological head trauma of mild cranial encephalic trauma at 2 years and a personal
surgical history of wound cauterization at the level of the lip when he was 2 years 6
months, that presents approximately 3 days of gingivorrhagia evolution after molar
extraction, also refers to asthenia, anorexia, marked weakness and generalized pallor,
to the physical examination he was: pale skin, at the level of the gingiva, there is an
injury in the process of healing, no stigmas or active bleeding on admission,
auscultation presents: tachycardia, rhythm regular, normofoneticos heart sounds,
ausculta murmur at the level of holosistolico tricuspid focus, has hemoglobin 5.9

g/dl, hematocrit 20.1 %. He’s admitted to the pediatric hospitalization service of
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Hopital IESS Ambato where complementary tests are performed showing altered
values of part time of thromboplastin what leads to perform other complementary
tests to arrive the diagnosis of hemophilia type A
KEY WORDS: COAGULATION, FACTOR VIII, HEMOPHILIA, ANEMIA,
PARTIAL TIME OF TOMBOPLASTINA, HEMORRHAGE.
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l. INTRODUCCION

La hemofilia es una coagulopatia hereditaria ligada al cromosoma X que determina
déficit de los factores VIII (hemofilia A) y IX (hemofilia B) de la coagulacion. La
deficiencia es el resultado de una mutacion en los genes de los factores respectivos
La hemofilia A es mas frecuente que la B, y representa 80% a 85% de los casos. Una
clasificacion util en la practica clinica es considerar el nivel de factor en deficit, lo
cual se correlaciona con el riesgo aumentado de hemorragia. La mayoria de los
nifios con formas severas de la enfermedad se presentan con episodios de sangrado
dentro de los dos primeros afios de vida.

Una de las complicaciones mas graves de estos pacientes es la presencia de un
inhibidor, anticuerpo que se produce contra el factor en déficit y que dificulta el
tratamiento de reposicion frente al sangrado. Se estima en estudios internacionales
que la frecuencia del desarrollo de inhibidores en personas con hemofilia A es de
20% a 33% Yy de 1% a 6% en los pacientes portadores de hemofilia B.

Los nifios portadores de hemofilia tienen un riesgo elevado de sufrir sangrados en
forma espontanea o ante minimos traumatismos y cualquier 6rgano puede verse
afectado. Los sitios mas comunes son las articulaciones, los musculos y el tracto
gastrointestinal. De igual forma estos pacientes pueden consultar por otras
condiciones de salud no relacionadas con su enfermedad coagulopatica.

La consulta de un nifio o adolescente hemofilico en un servicio de salud tiende a
generar dificultades y constituye un desafio para el pediatra que lo asiste.

Conocer la poblacién que se asiste y las condiciones por la cual consultan estos nifios
contribuye a planificar estrategias destinadas a mejorar la calidad de atencion de
estos nifios, evitando complicaciones y disminuyendo los riesgos.

El objetivo del presente analisis de caso es describir las caracteristicas clinicas de los
pacientes con hemofilia y las causas que motivan una investigacion adecuada para su

diagndstico, tratamiento y prevencion de complicaciones.



1. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL
Describir las manifestaciones clinicas, factores de riesgo, complejidades
diagndsticas, terapéuticas, prondstico y complicaciones en un paciente
pediatrico con Hemofilia tipo A

OBJETIVOS ESPECIFICOS
e Analizar mediante la historia clinica el protocolo diagndstico oportuno.
e Especificar el procedimiento médico realizado durante la estancia hospitalaria

e Considerar el uso de un tratamiento alternativo al actual.

1. RECOPILACION Y DESCRIPCION DE LAS FUENTES
DE INFORMACION DISPONIBLES

3.1. CAMPO:
Médico — Hospital Instituto Ecuatoriano de Seguridad Social, IESS Ambato

3.2.- FUENTES DE RECOLECCION:

» Entrevista con un familiar de la paciente (madre) muy util en la recopilacion
completa de los datos y consentimiento para el seguimiento y presentacion
del presente caso.

» Entrevista con el médico especialista y médicos residentes quienes realizaron

el seguimiento y tratamiento de la paciente.

» Historia clinica del paciente del Hospital IESS Ambato No. 99722877 de la
cual se obtuvieron la mayor parte de datos del presente caso clinico, desde su
atencién en el servicio de Emergencia, condicion clinica de ingreso y
evolucién subsecuente de la paciente, asi como tratamiento administrado,
interconsultas realizadas, resultados de examenes de laboratorio solicitados y

seguimiento por consulta externa.



» En cambio para el respectivo analisis del caso clinico se acudio a la revision
de articulos médicos de evidencia cientifica, Guias de préctica clinica
actualizadas, en conjunto con Base de Datos (Revisiones Bibliogréficas) de la
Universidad Técnica de Ambato a través de la cual se obtuvieron
definiciones, protocolos estandarizados, y medidas terapéuticas para la

actualizacion tedrica de la patologia presentada.

3.3.- DOCUMENTOS A REVISAR:

Registro médico del sistema as/400 en el servicio de Emergencia, anamnesis, nota de
ingreso, reporte de exdmenes de laboratorio e imagen, reporte de histopatologia,
epicrisis de alta y contrareferencia al Centro de Salud.

3.4.- PERSONAS CLAVE A CONTACTAR:

Expertos en el tema (Médicos tratantes del servicio de Pediatria del Hospital IESS
Ambato).

3.5.- INSTRUMENTOS:

Entrevista directa a la madre del paciente (historia clinica), computador, Internet,

boligrafo, papel, dinero, camara fotogréafica.

V. DESARROLLO

4.1. PRESENTACION DEL CASO

Datos de filiacion:
Paciente masculino de 4 afios 3 meses de edad, nacido y residente en Pelileo,
mestizo, prescolar, catolico, grupo sanguineo desconoce, lateralidad diestra
e MADRE: 36 afios, estado civil casada, instruccion superior , ocupacion
empleada privada, grupo sanguineo: ORh+

e PADRE: 42 afios, estado civil casado, instruccion superior, ocupacion agente
tributario, grupo sanguineo: desconoce



Antecedentes Perinatales:

PRENATALES
» Embarazo a los 32 afios

Gestas: 4 ; abortos: 0; partos : 4; cesareas : 0; hijos vivos: 4

Embarazo no planeado, deseado, bien controlado, bien tolerado

» Controles prenatales: 7

« Ecografia: 1, que reportan normalidad
« Suplementada con hierro + vitaminas.
» Toxoide tetanico: no refiere

« Complicaciones no refiere

NATALES

» Edad Gestacional: 40 semanas
» Parto eutécico
» Llanto inmediato

« Antropometria

Peso: 2735 gr
Longitud: 47.5 cm
Perimetro cefélico: 35 cm.
APGAR: 8 -9
POSTNATALES
- Desarrollo psicomotriz adecuado para la edad
- Recibid leche materna hasta el afio de tres meses de edad

- Inmunizaciones completas para la edad, no se verifica carnet de vacunacion



Antecedentes patolégicos:

Antecedentes patolégicos personales: Hospitalizado en el servicio de pediatria a los 2
afios de vida por traumatismo craneoencefalico leve en donde recibi6 tratamiento

analgésico durante 36 horas, con evolucion favorable, sin ninguna complicacion.

Antecedentes quirurgicos: a los 2 afios 6 meses se realiz6 cauterizacion de herida
de labio debido a traumatismo leve con objeto contundente, no se conoce con detalle
las caracteristicas de la herida ni del procedimiento.

Antecedentes patologicos familiares:

Linea materna: no refiere
Linea paterna: abuela HTA

Alergias: No refiere

Habitos:

e Alimenticio: 3 veces /dia

e Miccional: 4-5 veces /dia

e Defecatorio: 2 vez/dia

e Medicamentos de uso habitual: no refiere

e Suefio: 2 horas en la tarde, 12 horas en la noche

Historia Psicosocial y Condiciones socioeconomicas

Paciente de condicion socio econdmica y cultural regular, habita en zona urbana de
Pelileo, en casa propia de cemento, dos pisos la misma que cuenta con todos los

servicios basicos, existen 4 habitaciones, cocina y dos bafios viven 6 personas (



padre, madre, tres hermanos y paciente), las mismas que mantienen buenas

relaciones interpersonales

Grafico N° 1. Familiograma

Hombre D
e ®
Unién matrimonial " 36 42
Unidn libre L
Divorcio o separacidn

]

Unién entre hermanos

Ausencia de un miemhro

no por muerte 777

Ausencia de un miembro @ 14 11 8 4a 3m
por muerte

Edad de los integrantes O

Comunicaciin afectiva

fuerte

Rechazo afectivo W

Realizado por: Cesar Guerrero

Motivo de Consulta:
Vomito

Enfermedad Actual:

Madre refiere que hace aproximadamente 11 dias, a paciente se le realiza extraccion
de molar en mal estado , posterior a lo cual presenta sangrado continuo de
moderada cantidad, que no cede a medidas indicadas por odontélogo (colocacion de
algodon y consumo de bebidas frias), dos dias posteriores consultan a odont6logo
quien controla sangrado con medidas de compresion local y envia a domicilio con
medicacién que no especifica, con lo cual sangrado cesa parcialmente , 8 dias
después madre nota que paciente esta palido, no come, presenta nausea que llega al
vomito por 3 ocasiones de contenido hematico en abundante cantidad razén por la
cual padres deciden acudir con su nifio a facultativo particular quien valora y solicita
examenes complementarios evidenciando importante anemia y explicando la

necesidad de atencion en una institucion de mayor complejidad, razén por la cual



deciden acudir al servicio de emergencia del Hospital IESS Ambato en donde se
decide ingreso.

Revision de aparatos y sistemas:

Deposiciones oscuras desde hace aproximadamente 4 dias

Examen Fisico:

e Tension Arterial: no se registra
e Frecuencia Cardiaca: 118 Ipm
e Frecuencia respiratoria: 22 rpm
e Sat O2 98% Aire Ambiente
e Temperatura: 36.6 °C
e Peso:15kg Z-1
e Talla:1.55m z-0
e IMC: 13.6 kg/m2 z-1
Examen Fisico General.-
Paciente despierto, activo, reactivo, irritable al manejo, afebril
e Fascies : tranquila

e Piel : palidez generalizada
Examen Fisico Regional.-

e Cabeza: normocefélica, cabello de implantacién normal de acuerdo al sexo,
color negro.

e Ojos: pupilas isocdricas, normoreactivas a luz y acomodacion, escleras
anictéricas, conjuntivas palidas

e [Fosas nasales: permeables.

e Boca: Mucosas orales himedas, encia cicatrizada, no se evidencia estigmas
ni sangrado activo, orofaringe: no eritematosa, amigdalas eutroficas

e Oidos: CAE permeable con buena percepcién auditiva.



Cuello: movilidad conservada, no adenopatias.

Torax: simétrico, expansibilidad conservada, no retracciones.

Corazon: ruidos cardiacos ritmicos, 2 tonos, se ausculta soplo sistélico
GII/IV en borde paraesternal izquierdo entre 2do y 3er espacio intercostal
Pulmones: murmullo vesicular presente, buena entrada de aire
bilateralmente.

Abdomen: suave, depresible, no distendido, no doloroso a la palpacién
profunda ni superficial, ruidos hidroaereos presentes.

Region inguino-genital: genitales masculinos, testiculos en bolsa escrotal
Kayaba IV

Extremidades: Tono, fuerza y movilidad conservadas, pulsos distales
presentas, sensibilidad conservada, llenado capilar de 3 segundos.
Neurologico: Vigil, consiente, orientado en tiempo, lugar y persona,
valoracion segun escala de Glasgow 15/15. No signos de focalidad

neuroldgica ni signos meningeos.

Al analizar todo el cuadro clinico de la paciente se decide ingreso al servicio de

Pediatria el 5 de Enero del 2017 con una impresion diagnostica de Sangrado

Digestivo Alto + Anemia Aguda por perdida, con el objetivo de diagnostico y

tratamiento especifico.

Indicaciones en el servicio de Emergencia

1.

N g s~

Control de signos vitales

Nada por via oral

Semifowler

Padre adjunto permanentemente

Oxigenoterapia a 2 litros PRN

Examenes de sangre: biometria hematica, quimica sanguinea, coagulograma
Lactato de Ringer 1000 ml pasar I.V. a razon de 200 ml STAT (133ml/Kg)
y luego dejar a 40ml/h

Examen de heces: Coproparasitario + PMN + sangre oculta

Valoracién con resultados



10. Reportar novedades
11. Cuidados de enfermeria
12. Pase a observacién

Indicaciones en el servicio de hospitalizacion de Pediatria

1. Nada por via oral

2. Control de signos vitales cada 6 horas

3. Curva térmica cada 4 horas

4. Control ingesta y excreta

5. Bajar temperatura por medios fisicos para mantener temperatura entre 36,5 °C —
37,5°C

6. Dextrosa en agua al 5% 1000 cc + 5 cc de cloruro de potasio pasar IV A 50 cc
por hora (80 ml/kg/dia)

7. Ampicilina + IBL 500 mg cada 8 horas (100 mg /kg/dia)

8. Paracetamol 150 mg IV PRN (10 mg/Kg/dosis)

9. Omeprazol 15 mg IV cada 12 horas (2 mg/Kg/dia)

10. Paquete globular 225 cc (15 ml/kg) pasar 1.V. en 4 horas (56cc/h) y luego 15 mg
de Furosemida 1V (1 mg/kg) dosis Unica

11. Control de hematocrito post transfusion

12. Comunicar novedades

Indicaciones en el servicio de hospitalizacion de Pediatria

1. Dieta para la edad rica en hierro méas colacién

2. Control de signos vitales mas tension arterial cada 4 horas

3. Control ingesta y excreta

4. Vigilar signos de sangrado

5. Cabecera Elevada

6. Dextrosa al 5 % en sol. Sal. 0,9% 1000 cc mas 5 cc potasio pasar iva 50 cc hora
(66 ml/Kg/dia)

7. Ampicilina + IBL 500 mg cada 8 horas (100 mg /kg/dia)

8. Paracetamol 150 mg IV PRN (10 mg/Kg/dosis)

9. Realizar hematocrito de control



10. Interconsulta a Odontologia

Examenes complementarios realizados:

Tabla 1: Hemograma (5/01/2017)

RESULTADO REFERENCIA

Eritrocitos 2,5 41-51
millones/mm3

Leucocitos 10.440 /mm3 4.800 — 10.800
Neutrofilos 37,8 % 43.0 -65.0
Linfocitos 57.1% 20.5-45.5
Monocitos 3.7% 1.9-5.0
Hemoglobina 5.9 g/dl 12.10 - 16.20
Hematocrito 20.1 % 38.0-48.0
VCM 80.0 1l 80.0 -100.0
HCH 23.8 pg 27.0-31.0
Plaguetas 287.000/mm3 150.000 — 450.000

Tomado de: Laboratorio IESS. Elaborado por: César Guerrero
Analisis: en resultado de hemograma se evidencia anemia severa, normocitica

normocromica.

Tabla 2: Quimica Sanguinea (5/01/2017)

RESULTADO
Glucosa 95.4 mg/dl
Urea 11.7 mg/dl
Creatinina 0.3 mg/dl
AST 25 U/L
ALT 11 U/L
LDH 251 U/L
GAMA GT 11 U/L
Proteinas totales 7 g/dl
Sodio 138 mEq/I
Potasio 4.17 mEqg/I
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Tiempo de protrombina | 10.5 segundos
Tiempo de | 37.4 segundos
tromboplastina

Grupo sanguineo O POSITIVO

Tomado de: Laboratorio IESS. Elaborado por: César Guerrero
Andlisis: se evidencia en resultados de laboratorio aumento en el tiempo de

tromboplatina, orientando bisqueda de una enfermeda coagulopatica

Evolucion: (06/01/2017 Hora: 7:00)

Paciente quien es valorado por el servicio de emergencia por presunto cuadro de
sangrado digestivo alto es ingresado al servicio de hospitalizacion de pediatria para
ser valorada por médico tratante. Para llevar el aspecto evolutivo del paciente se basa
en el sistema SOAP

S (SUBJETIVO) - O (OBJETIVO) — A (ANALISIS) — P (PLAN)

S1: Paciente no presenta signos de sangrado activo

S1: Paciente no presenta vomito

O: FC: 97 Ipm ; FR: 28 ; SO2 94 % AA : T:36 °C ;PESO: 15 KG Z-1 ;
TALLA105 CM Z-0 IMC:13.6 z-1

Ingesta: 1930 cc, Excreta: 700 cc, Balance Hidrico: +1230 cc, Diuresis Horaria:
1,9 cc/Kg

Paciente despierto, activo y reactivo al manejo, afebril, hidratado

Piel: palidez generalizada

Ojos pupilas isocoricas normoreactivas, conjuntivas palidas

Corazédn: ruidos cardiacos ritmicos, se ausculta soplo sistélico GII/IV  panfocal

A: Paciente al momento hemodinamicamente estable, sin referencia de sintomas,
permanece con signos vitales dentro de parametros normales

P: Compensar e investigar

INDICACIONES:

1. Dieta para la edad rica en hierro mas colacién

2. Control de signos vitales + tension arterial cada 4 horas

3. Control ingesta y excreta, balance hidrico, diuresis horaria
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4. Vigilar signos de sangrado

5. Cabecera elevada

6. Dextrosa al 5 % en solucion salina al 0,9% 1000 cc méas 5 cc potasio pasar I.V. a
30 cc hora

7. Ampicilina + IBL 500 mg I.V. ¢/8h (100 mg /kg/dia)
8. Paracetamol 150 mg IV PRN (10 mg/Kg/dosis)

9. Solicitar biometria hemética de control

10. Interconsulta a odontologia

11. Interconsulta a Cardiologia

12. Solicitar Factor VI y IX

13. Ecocardiograma

14. Novedades

Valoracion de Odontologia
No hay registro

Evolucion (07/01/2017 Hora: 6:30)

S: Paciente sin evidencia de sangrado activo desde su ingreso

O: FC: 87 lpm; FR: 24 rpm ; SO294% A. A. : T:36°C ;PESO: 15 Kg (Z-1) ;
TALLA 105 cm (Z-0) IMC:13.6 (Z-1)

Paciente despierto, activo y reactivo al manejo ,afebril, hidratado

Piel: palidez generalizada

Ojos pupilas isocoricas normoreactivas, conjuntivas palidas

Corazédn: ruidos cardiacos ritmicos, se ausculta soplo sistélico GI/IV  panfocal

A: Paciente que ingresa por aparente cuadro de sangrado digestivo, sin evidecia del
mismo desde el momento de su ingreso. Permanece con estabilidad hemodinamica
clase funcional I, sin referencia de sintomas, con signos vitales dentro de parametros
normales, en espera de valoracion con resultado de examenes de laboratorio

P: Investigar

Indicaciones:

1. Dieta blanda para la edad rica en hierro mas colacién
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. Control de signos vitales mas control de tensién arterial cada 8 horas

. Vigilar signos de sangrado cada 6 horas

. Cabecera elevada

. Dextrosa al 5 % en ss 0,9% 1000 cc méas 5 cc potasio pasar iva 20 cc hora
. Ampicilina + IBL 500 mg I.V. C/8H (100 mg /kg/dia)

. Paracetamol 150 mg I.V. PRN (10 mg /kg/dia)

. Interconsulta a odontologia

. Factor VIII Y IX (en tramite)

10. Novedades

© 00 N O O B~ W DN

Evolucion (8/01/2017 Hora: 6:30)

S: Paciente sin evidencia de sangrado activo desde su ingreso

O: FC: 112 Ipm ; FR: 22 rpm ; SO2:94 % A. A.; T: 36 °C ;PESO: 15 Kg (Z-1)
TALLA 105cm (Z-0) IMC: 13.6 (Z-1)

Paciente despierto, activo y reactivo al manejo, afebril, hidratado

Piel palidez generalizada

Ojos pupilas isocoricas normoreactivas, conjuntivas palidas

Corazédn: ruidos cardiacos ritmicos, se ausculta soplo sistolico GI1/IV  panfocal

A: Paciente que ingresa por aparente cuadro de sangrado digestivo, sin evidencia del
mismo desde el momento de su ingreso. Permanece con estabilidad hemodinamica
clase funcional 1, sin referencia de sintomas, con signos vitales dentro de parametros
normales, se toma muestra de sangre para realizacion de exdmenes de laboratorio

P: Investigar

Indicaciones :

1. Dieta blanda para la edad rica en hierro mas colacion

2. Control de signos vitales mas control de tension arterial cada 8 horas
3. Vigilar signos de sangrado cada 6 horas

4. Cabecera elevada
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5. Dextrosa al 5 % en solucion salina al 0,9% 1000 cc méas 5 cc potasio pasar I.V. a

15 cc hora
6. Ampicilina + IBL 500 mg I.V. cada 8 horas (100 mg /kg/dia)
7. Paracetamol 150 mg IV PRN (10 mg /kg/dia)

8. Realizacion de Factor VIII Y IX

9. Novedades

Valoraciones por Cardiologia

Se valora paciente de sexo masculino de 4 afios de edad por soplo cardiaco. Al
momento hemodinamicamente compensado. Padre refiere nacimiento a término, no
historia de patologia cianotizante durante desarrollo. Ruidos cardiacos  ritmicos.
Soplo sistolico en focos de base grado 11/VI, se sugiere ecocardiograma para
descartar cardiopata congénita.

IDG. Soplo cardiaco en estudio.

RP.

1. Control por consulta externa de cardiologia con resultado de ecocardiograma

Evolucion (8/01/2017 Hora: 8:30)

S: Paciente sin evidencia de sangrado activo desde su ingreso

O: FC: 112 Ipm ; FR: 24 rpm ; S0O2:94% A.A. : T:36 °C ;PESO: 15 Kg (Z-1)
; TALLA105cm (Z-0) IMC:13.6 (Z-1)

Paciente despierto, activo y reactivo al manejo ,afebril, hidratado

Piel palidez generalizada

Ojos pupilas isocoricas normoreactivas, conjuntivas palidas

Corazén: ruidos cardiacos ritmicos, se ausculta soplo sistélico GII/IV  panfocal
Extremidades: tono fuerza movilidad y sensibilidad conservada, llenado capilar
menor de 3 segundos

A: Paciente que ingresa por aparente cuadro de sangrado digestivo, sin evidencia del
mismo desde el momento de su ingreso. Permanece con estabilidad hemodinamica
clase funcional 1, sin referencia de sintomas, con signos vitales dentro de parametros

normales, resultado de laboratorio (Factor VIII y FACTOR IX) se entregaran dentro
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de 15 dias, razon por la cual se decide dar el alta y realizar control ambulatorio por
el servicio de consulta externa dadas las condiciones clinicas favorables del paciente
el mismo

P: Investigar

Control y seguimiento

Indicaciones de Alta

PLAN PREVENTIVO

1. Alimentos blandos nada de cosas duras

2. Evitar Caidas

3. No introducir objetos a la boca

4. Evitar movimientos y deportes bruscos

PLAN TERAPEUTICO

1. Lavados de boca con agua de manzanilla con limon a las 8 de la mafiana y a las 8
de la noche

2. Ampicilina + IBL (250/5ml) ; dar de tomar 7ml después de desayuno, almuerzo,
merienda por 4 dias mas (70 mg /kg/dia)

PLAN DE SEGUIMIENTO

1. Control por consulta externa de pediatria

Valoracion por consulta externa de pediatria 2017/02/02

SIGNOS VITALES
e Temperatura (T) 36.5 °C

e Pulso (P) 105 I/m

e Peso 16 kg

e Talla 995 cm

o SAT 93 % Al aire ambiente

Se valora a paciente masculino, prescolar que acude a control post hospitalizacion
por presentar hemorragia post extraccion de pieza dentaria, resultado de examenes de
laboratorio reportan FACTOR VIII 11.8% (50-150%), FACTOR IX 70.5% (50-
150%)
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ECOCARDIOGRAMA
Descripcion:

Ventriculo izquierdo de diametro méaximo normal
Septo interventricular integro

Tabique inter auricular integro

Valvula mitral apertura conservada,

Valvula aortica normal.

Auricula izquierda de diametro normal.

Arteria pulmonar conservada

Cayado adrtico de didametro y anatomia normales.
Pericardio: normal. .

Funcion ventricular izquierda conservada.

Conclusion: rastreo normal

INDICACIONES

1-
2-

Puericultura

Medidas de alerta

3- Interconsulta a hematologia

Valoracion por Hematologia (2017/03/23)

El paciente es valorado por el hematélogo pediatra en el Hospital Carlos Andrade
Marin, transferido por sospecha de Hemofilia, resultados de laboratorio mismo que
reportan FACTOR VIII 11.8%, al momento no presenta ningun signo de sangrado,
el examen fisico y signos vitales se encuentran dentro de parametros normales.
Luego de la valoracion se confirma el diagndstico de Hemofilia tipo A, la conducta
adecuada en este paciente es tratar los episodios de sangrado segun protocolo de

manejo, por lo que se orienta a la madre sobre control, seguimiento y cuidados

generales de su hijo.
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4.2. DESCRIPCION DE LOS FACTORES DE RIESGO

4.2.1 RIESGO BIOLOGICO

Un factor de riesgo es cualquier rasgo, caracteristica o exposicion de un individuo

que aumente su probabilidad de sufrir una enfermedad o lesion.

Se determinan los siguientes factores de riesgo para hemofilia tipa A:

La hemofilia A es causada por un rasgo hereditario recesivo ligado al cromosoma X,
con el gen defectuoso localizado en el cromosoma X. Las mujeres tienen 2 copias del
cromosoma X. Si el gen del factor VIII en 1 de los cromosomas no funciona, el gen

en el otro cromosoma puede hacer el trabajo de producir suficiente factor VIII.

Los hombres tienen unicamente 1 cromosoma X. Si el gen del factor VIII esta
faltando en el cromosoma X de un nifio, él tendra hemofilia A. Por esta razon, la

mayoria de las personas con hemofilia A son hombres.

Si una mujer tiene un gen defectuoso del factor VIII, se considera una portadora, lo
cual significa que puede transmitirles dicho gen defectuoso a sus hijos. Los nifios
nacidos de tales mujeres tienen un 50% de probabilidad de padecer hemofilia Ay las
nifias tienen un 50% de probabilidad de ser portadoras. Todas las hijas de hombres

hemofilicos son portadoras del gen defectuoso.

4.2.2. MEDIO AMBIENTE

En la entrevista e interrogatorio al responsable del paciente se evidencia que durante
el curso de las actividades recreativas del nifio presentaba por multiples ocasiones
traumatismos en diferentes partes del cuerpo los mismos que llaman la atencion ya
que cursaban con hematomas que no se resolvian en tiempo prudente, sin embargo
nunca fue motivo para llevar al nifio a valoracion médica puesto que familiares

desconocian de esta enfermedad.
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4.2.3 ESTILOS DE VIDA - SOCIAL

Paciente preescolar, con los siguientes habitos: alimentacion 3 veces por dia, miccién
de 4-5 veces por dia, defecatorio 2 veces por dia, suefio 7-8 horas diarias, sin
evidencia de exposicion a toxicos, que se desenvuelva en un ambiente de buenas
relaciones interpersonales, sin embargo debida a la falta de educacion preventiva por
parte de la familia, al igual la falta de adecuacion de los entornos de desarrollo y
diversién del nifio, mas de la ignorancia del manejo adecuado, presenta alto riesgo de
procesos hemorragicos

4.3 ANALISIS DE LOS FACTORES RELACIONADOS CON LOS
SERVICIOS DE SALUD

4.3.1. OPORTUNIDAD EN LA SOLICITUD DE LA CONSULTA

Paciente quien recibié atencion odontoldgica posterior a lo cual presenta sangrado
oral, es valorado por médico particular quien solicita exdmenes complementarios y
constata importante anemia, refiere a institucion de salud de mayor complejidad en
donde se logra realizar estudios y se realiza diagnostico, de esta manera recibe

atencién médica inmediata y oportuna

4.3.2 ACCESO:

Paciente vive en el canton de Pelileo, en una zona urbana con red vial en buen
estado, facilmente accesible, con disposicion de varios centros de salud tanto
publicos como privados

El cantén cuenta con Hospital Basico el cual cuenta con servicios de emergencia las
24 horas, segun informacion esta institucion de salud se encuentra a diez minutos de

su vivienda.
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4.3.3. CARACTERISTICAS DE LA ATENCION

Paciente sometido a extraccion molar, luego de lo cual presenta sangrado
abundante, recibi6 asesoramiento y atencion oportuna para control de dicho
problema, fue remitido a institucion de mayor complejidad para valoracion

exhaustiva

Hospital IESS Ambato: Paciente es atendido inmediatamente, le brindar
atencion médica oportuna y eficiente por parte de médico especialista en
Emergencias y médico especialista en pediatria, familiares fueron orientados
acerca de la condicidn clinica del paciente, su diagndstico definitivo, manejo

y cuidados en el hogar

Debido a la ausencia de profesional especialista en el Hospital IESS Ambato
y a la necesidad de valoracion en institucion de mayor complejidad de
atencién, paciente es valorado luego de aproximadamente un mes, por
hematologo pediatra en el Hospital Carlos Andrade Marin en la ciudad de
Quito.

4.3.4. OPORTUNIDADES EN LA REMISION

Personal de salud de institucion privada al no contar con la capacidad resolutiva y

métodos diagnosticos, refieren a paciente a Hospital IESS Ambato donde es aceptado

y valorado de forma oportuna

4.3.5 TRAMITES ADMINISTRATIVOS

Se realizaron en Hospital IESS Ambato sin mayor dificultad

4.4. IDENTIFICACION DE LOS PUNTOS CRITICOS

Falta de apego al sistema de salud por no asistir de manera oportuna

esperando al deterioro de su salud.
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Desconocimiento por parte de familiares de las caracteristicas globales de la
enfermedad.

La ignorancia del manejo adecuado del paciente por parte del personal de
salud

La falta de control adecuado de los procesos hemorragicos
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REVISION BIBLIOGRAFICA

HEMOFILIA
La hemofilia es un desorden hemorragico hereditario y congénito, originado por

mutaciones en el cromosoma X, caracterizado por la disminucion o ausencia de la
actividad funcional de los factores VIII o IX. La hemofilia afecta a los individuos
varones del lado materno y en un tercio de los casos surge como consecuencia de
mutaciones espontaneas (sin antecedentes familiares). La frecuencia de la hemofilia
A (deficiencia del FVIII) es de aproximadamente 1 cada 5.000 a 10.000 nacimientos
de varones y la de la hemofilia B (deficiencia del FIX) es de 1 cada 30.000 a 50.000
nacimientos.’
Por lo general, la hemofilia afecta a los individuos varones del lado materno. No
obstante, los genes del FVIII como del FIX son proclives a nuevas mutaciones, y 1/3
de los casos surgen como consecuencia de mutaciones espontaneas cuando no
existen antecedentes familiares.*?
Es fundamental contar con un diagndstico preciso de hemofilia para poder elaborar
un plan de tratamiento adecuado. Puede considerarse la posibilidad de padecer
hemofilia en casos de pacientes con antecedentes de*:

- Propension a la aparicion de hematomas durante la primera infancia;

- Hemorragias “espontaneas” (hemorragias sin razon aparente o conocida), en

especial en las articulaciones, masculos y tejidos blandos;
- Hemorragia excesiva posterior a un traumatismo o una cirugia.

Alrededor de dos tercios de los pacientes presentan antecedentes familiares de
hemorragias®.
El diagndstico definitivo dependera de la cuantificacion del factor para demostrar la

deficiencia de FVIII o FIX.?
DATOS EPIDEMIOLOGICOS

Si entendemos la epidemiologia como el estudio que se realiza sobre enfermedades
que afectan transitoriamente a muchas personas en un sitio determinado, sera facil
comprender que los epidemidlogos coinciden en que hay antecedentes hereditarios

conocidos en la familia. Lo hombres heredan la hemofilia de sus madres, aunque
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ellas no lo padecen, sino que son portadoras (y en muchas ocasiones ignoran que lo
son)

La incidencia de esta enfermedad es: de forma hereditaria aproximadamente un 60%;
y por mutaciones genéticas (sin antecedentes de la familia) el 40% restante. Aunque
es importante aclarar que con el avance cientifico, puede prevenirse el nacimiento de
bebés con padecimiento de la enfermedad, con lo que variara el porcentaje.’

La frecuencia de hemofilia en la poblacién general es de 1:5 000 a 10 000
nacimientos en varones para el déficit de factor VIII y de 1:30 000 a 60 000
nacimientos para el déficit de factor IX.°

Segun el Programa Nacional de Sangre del Ministerio de Salud Publica del Ecuador,
hasta diciembre del afio 2015 se encontraban registrados 695 pacientes con trastornos
congénitos de la coagulacion; de ellos 535 presentan hemofilia A, 87 con hemofilia
B. 66 con enfermedad de VVon Willebrand y 7 con deficiencia de otros factores.®

Fisiologia de la hemostasia y coagulacion

Tras la lesion vascular, se produce una vasoconstriccion y el flujo de sangre queda
expuesto a la matriz subendotelial. EIl factor de von Willebrand (FVW) producido
por las células endoteliales o el que fluye por el plasma, unido al factor VIII (FVIII),
entra en contacto con las proteinas de la matriz subendotelial, cambia su
conformacion y proporciona el pegamento al que se unen las plaquetas por medio de
un receptor para el mismo (adherencia plaquetaria). Una vez adheridas, las plaquetas
se activan y liberan unos granulos (ADP, tromboxano A2, etc.), que aumentan el
coagulo por medio de la interaccién plaquetaria (agregacion plaquetaria) y atraen
otras plaquetas hacia el coagulo plaquetario. Los fosfolipidos de la membrana
plaquetaria se exteriorizan e interaccionan con los complejos X-asa y protrombinasa
donde actian como cofactores el FVIII de la coagulacién y el factor V (FV),
respectivamente, regulando la velocidad del proceso de coagulacion, que precisa de
esa superficie fosfolipidica para su correcto funcionamiento’. A su vez, la lesion
vascular libera el factor tisular y altera la superficie vascular, iniciandose la cascada
de la coagulacién y la formacién final del codgulo de fibrina. Unos factores de la
coagulacion circulan por el plasma como proteinas precursoras inactivas, llamadas
zimégenos’®. Al iniciarse la coagulacién, los zimogenos se activan y, a su vez,
activan a otros, en una reaccién en cadena, en la que otros factores de la coagulacion
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actuan como cofactores, catalizando esas reacciones hasta que, finalmente, el
fibrindgeno se transforma en fibrina, formando el coagulo. Este se retrae y estabiliza
por medio del factor XII1 (FXIII). Las plaquetas proporcionan la superficie en la que
se producen las reacciones de los factores de la coagulacion, forman un tapon en el
lugar del dafio vascular y se contraen para limitar el tamafio del coagulo. EI modelo
clasico de coagulacion que separa las vias intrinseca (activada por factores de
contacto) y extrinseca (mediada por el factor tisular) es Gtil desde el punto de vista
didactico y para valorar los resultados de los estudios de laboratorio. Sin embargo, in
vivo, la realidad es mas compleja y ambos procesos estan imbricados: el factor VI
activado (FVIla) por el factor tisular, no s6lo activa el factor X (FX), sino también el
factor IX (FIX). El FXa puede activar tanto el FVIII como el FV. Ademas, en el
modelo actual de la coagulacion basado en la célula, la trombina juega un papel
fundamental, amplificando todo el proceso. Segun este modelo, la coagulacion
podria esquematizarse en tres estadios™*%:

1. Iniciacion: en la superficie de la célula portadora del factor tisular (FT).

2. Amplificacion: activacion de las plagquetas y de los cofactores, para poder generar
mayores cantidades de trombina.

3. Propagacion: generacion de grandes cantidades de trombina en la superficie
plaguetar''*2. La generacién de trombina, no sélo ayuda a producir una pequefia
cantidad inicial de fibrina por la accion del FVIla-FT (via extrinseca) sino que,
ademas, amplifica y propaga la coagulacion, activando las plaquetas, que son las que
proporcionan la superficie sobre la que se desencadena la via intrinseca de la
coagulacion in vivo y activando, ademas, los factores XI, VIII, V, y XIII. Eso explica
que el déficit del factor XI tenga relevancia clinica y, en cambio, no la tenga el
déficit de los factores de contacto; también, justifica que los hemofilicos sangren, a
pesar de la pequefia formacion inicial de trombina y fibrina desde la via extrinseca,
porque en ellos no se produciria esa amplificacion. Ademas, la trombina, al unirse a
la trombomodulina, su receptor endotelial, actia como anticoagulante, activando la
proteina C. De ese modo, cuando la trombina no encuentra un endotelio dafado,
cambia su funcion y actla como anticoagulante, impidiendo asi la formacién de
coagulos. La coagulacion esta regulada por anticoagulantes naturales: la proteina C y
la proteina S (que actla como cofactor) que inactivan el FVIII y FV; la antitrombina,

que inhibe principalmente al FXa y la trombina y, en menor grado, los factores 1Xa,
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Xla y Xlla; y el inhibidor del factor tisular. Finalmente, la restauracion de la
permeabilidad vascular se establece por la fibrindlisis: la plasmina, proteina final de
la via fibrinolitica, degrada la fibrina, apareciendo los productos de degradacion de la
fibrina (PDF) y los dimeros-D. La generacion de la plasmina desde el plasmindgeno
estd estimulada por el activador tisular del plasminégeno y la reaccion esta

limitada.®°

FISIOPATOLOGIA

La hemostasia normal requiere > 30% de las concentraciones normales de factor VIII
y IX. La mayoria de los pacientes con hemofilia tienen concentraciones < 5%;
algunos tienen concentraciones extremadamente bajas (< 1%). El nivel funcional
(actividad) de factor VIII o IX en la hemofilia A y B, y por lo tanto la gravedad de
sangrado, varian dependiendo de la mutacion especifica en el gen del factor VIII o
1X.1

Por lo general, los portadores tienen concentraciones de alrededor del 50%; rara vez,
la inactivacion aleatoria de su cromosoma X normal en la vida embrionaria temprana

determina que un portador tenga concentraciones de factor V111 o IX < 30%.

MANIFESTACIONES CLINICAS

La expresion clinica de la hemofilia es la hemorragia en diversas localizaciones del
organismo, siendo las mas caracteristicas y frecuentes las de articulaciones y
musculos. Las articulaciones mas afectadas son los tobillos, rodillas y codos. Las
hemartrosis repetidas originan una patologia caracteristica denominada artropatia
hemofilica que provoca una severa limitacion de la funcion articular y dolor cronico.
El objetivo primario del tratamiento es la prevencion de su desarrollo.™

Si bien las hemorragias se presentan generalmente desde el inicio de la vida, algunos
nifios con hemofilia severa podrian no presentar sintomas hemorragicos hasta que
empiezan a caminar o correr. =

Los pacientes con hemofilia leve podrian no presentar hemorragias excesivas sino en
caso de algun traumatismo o cirugia. La gravedad de las hemorragias por hemofilia
por lo general guarda relacién con el nivel del factor de coagulacion. La mayor parte
de las hemorragias son internas, es decir que se producen dentro de las articulaciones
o0 los masculos. Algunas hemorragias pueden poner en riesgo la vida y requieren un

tratamiento inmediato.'%*®
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TABLA N° 3. MANIFESTACIONES CLINICAS

LOCALIZACION

INCIDENCIA
APROXIMADA

Graves

Articulaciones: mas

frecuente en  tobillos,

rodillas y codos

70 % - 80%

Que ponen en riesgo la

vida

Musculos 10%-20%
Mucosas

Gastrointestinal 5%- 10%
Cuello, garganta

Intracraneal <5%

Tomado de: Federacion Mundial de la Hemofilia, 2012

CLASIFICACION

La severidad de la hemofilia depende del nivel plasmatico del FVII/FIX:
TABLA N°4. CLASIFICACION

GRAVEDAD NIVEL DE FACTOR EPISODIOS

Hemofilia severa <1% de factor Las hemorragias pueden
ser  espontaneas, Los
episodios  hemorragicos
son muy frecuentes.
Compromiso de varias
articulaciones.

Hemofilia moderada Entre el 1% al 5% Pueden  sangrar  por
traumatismos
insignificantes.
Hemorragias menos
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frecuentes 'y  pueden

presentar compromiso

articular.
Hemofilia leve >5% de factor Pueden  sangrar  por
traumatismos severos,

cirugias, etc. Hemorragias
muy infrecuentes y es raro

el compromiso articular.

Tomado de: Federacion Mundial de la Hemofilia, 2012

DIAGNOSTICO

El diagndstico para determinar tipo de hemofilia y su grado de gravedad se hace
mediante la historia clinica y un analisis de sangre para la medicion, en el
laboratorio, a través de pruebas especiales de coagulacion, de los niveles de los
diferentes factores. El objetivo es establecer el diagnostico y la severidad de la
enfermedad. De acuerdo con ello, se decidira el tratamiento mas adecuado a
seguir.*’

La hemofilia se sospecha por la prolongacion del tiempo de tromboplastina parcial
activado (TTPA) y es necesaria la determinacion del nivel de FVIII/FIX para su
diagnostico. (Tener en cuenta que en la enfermedad de von Willebrand, de mayor
incidencia, el dosaje de FVIII puede estar disminuido). En las siguientes situaciones
clinicas se debe considerar el diagnéstico de hemofilia: >°

- Neonatos: con presencia de hematomas musculares en los sitios de administracion
de vitamina K o vacunas, hemorragia intracraneal, cefalohematoma, hematomas en
sitios de venopuncidn, etc.

- Nifos: el inicio de la deambulacion (menos frecuentemente el gateo) puede originar
hematomas gluteos, subcutaneos en piernas, hemartrosis en tobillos o rodillas en
pacientes con hemofilia severa. El corte del frenillo o del labio superior (traumatico)

suele ser otra localizacion habitual de hemorragia persistente en estos pacientes.>®

Diagnostico precoz en pacientes con antecedentes familiares:
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Se aconseja obtener sangre del cordén umbilical (colocar en un tubo con citrato,
centrifugar y separar el plasma) y determinar el nivel de FVIII/FIX en caso de
neonatos masculinos de madres portadoras o con posibilidad de serlo. El diagndstico
de hemofilia B leve puede ser dificultoso por los niveles normalmente disminuidos

de FIX en los neonatos (que se normalizan alrededor del sexto mes).*#*14°

Diagnostico molecular
Constituye el método para identificar la mutacion responsable de la hemofilia y es el

método recomendado para deteccion de portadoras.'’

Diagnostico prenatal

Es posible realizar un diagnostico prenatal por medio del estudio genético de una
biopsia de vellosidades coridnicas entre las semanas 9 y 11 de gestacion, o de
amniocentesis (alrededor de la semana 20 de gestacion). Es preciso conocer la
mutacion de la familia con anterioridad para poder realizar el estudio. También, en
algunos casos, es posible realizar el estudio genético (preimplantatorio) en

embriones.’

Cuidados generales en pacientes con hemofilia e importancia de un centro de

atencion integral

El mejor tratamiento para las personas con hemofilia es el que puede ofrecer un
centro de atencidn integral. Las prioridades a tener en cuenta para mejorar la salud y
la calidad de vida de los pacientes incluyen: la prevencion de hemorragias y dafio
articular, la aplicacion inmediata de un tratamiento para las hemorragias y el manejo
de las complicaciones.>**¢1#

Las hemorragias deben ser tratadas lo mas precozmente posible. El tratamiento
consiste en la administracion por via endovenosa del concentrado que contiene el
factor plasmatico deficiente (FVIII o FIX). La demora en la administracion del
concentrado determina mayor dificultad en la resolucién del cuadro y mayores
secuelas. Comprimir en forma sostenida durante 5 minutos luego de toda

venopuncion.
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El tratamiento domiciliario es la forma ideal de manejo de los episodios leves (y
algunos moderados), para lo cual es importante aprender a reconocer las
hemorragias, determinar su severidad, contar con la medicacion en el domicilio,
infundir con la técnica correcta y realizar un uso responsable de los concentrados.
Los concentrados pueden producir (con poca frecuencia) reacciones alérgicas
(rinorrea, urticaria, fiebre, broncoespasmo, vAmitos, etc.) que se presentan, en
general durante la infusion o dentro de las horas siguientes. Los antihistaminicos
controlan los sintomas. Tener en cuenta que las reacciones alérgicas en pacientes con
hemofilia B pueden preceder o ser simultaneas a la presencia de un inhibidor. Se
recomienda que la administracion de las primeras 20 dosis de FIX sean realizadas en
un &mbito hospitalario.*®

Es importante que los pacientes asistan a los talleres educativos a fin de incorporar o
afianzar conceptos necesarios para un manejo més adecuado del tratamiento.>*%8
Los pacientes deben evitar aquellas actividades en las que podrian producirse
traumatismos. Hay que fomentar la practica regular de ejercicio y otras actividades
que estimulen el desarrollo psicomotriz normal para promover el fortalecimiento de
los musculos, el desarrollo del equilibrio y la coordinacién.

Orientar el no usar medicamentos que afecten la funcion plaquetaria,
particularmente el &cido acetilsalicilico; el uso de analgésicos como paracetamol es
una alternativa segura. Los antinflamatorios se indican en dosis mas bajas que las
habitualmente recomendadas y por periodos cortos de tiempo. Los pacientes con
hemofilia tienen mayor riesgo de presentar hemorragia del tubo digestivo, por lo que
se recomienda la proteccion gastrica cuando se administran antinflamatorios en
forma prolongada.?

Si el paciente va ha ser sometido a cualquier procedimiento invasivo se debe elevar
los niveles de factor a los valores adecuados. %

Las inyecciones intramusculares deben evitarse. De ser necesarias, se debera
administrar una dosis de factor previa para evitar una hemorragia muscular.
Considerando el riesgo de hemorragia cerebral, los pacientes con hipertension
arterial deben ser controlados y tratados adecuadamente. 2°

El sobrepeso corporal impacta de manera negativa en los pacientes con hemofilia,

produciendo disminucién del rango articular, aumento del dolor artropatico, aumento
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del desarrollo de lesiones articulares, asi como incremento del riesgo de diabetes,
hipertension arterial y enfermedad cardiovascular.'® %

Los pacientes con serologia positiva para HIV-HCV deben ser controlados por
especialistas en forma periddica.*?

Los nifios deben recibir el plan de vacunacion habitual en forma completa. En caso
de ser posible, las vacunas deberan ser aplicadas en forma subcutanea. En caso de
administracion intramuscular, se deberd administrar una dosis de factor previo a la
vacunacion. Todos los pacientes deben estar inmunizados para las hepatitis A y B.*®
Los controles de hemostasia se realizan en forma periédica desde el inicio de la
administracion de los concentrados (ver determinacién de inhibidores). Las mujeres
familiares de un paciente con hemofilia (madre, hermanas, hijas) deben tener
determinado el nivel de FVIII/IX, sobre todo antes de una cirugia, antes de un
embarazo, del parto o en presencia de sintomas de sangrado.?

A Las mujeres portadoras o con posibilidad de serlo que cursen un embarazo de feto
masculino, se les realiza un control estricto del embarazo y se integra
recomendaciones escritas al obstetra en relacion a los niveles de FVIII/FIX de la
paciente (y el riesgo de sangrado) como las relacionadas al neonato®%:

- Evitar el uso de férceps, ventosas, electrodos o muestras de cuero cabelludo
- Evitar inyecciones intramusculares y procedimientos quirirgicos

- Obtener sangre de corddn (para dosaje del factor)

- Realizar ecografia transcraneana, sobre todo en caso de parto laborioso

- Compresion sostenida (5 min) luego de toda venopuncion

TRATAMIENTO
Tratamiento coadyuvante

Los tratamientos coadyuvantes son importantes, particularmente donde los
concentrados de factor de coagulacién son limitados o no estan disponibles, ya que
tales coadyuvantes podrian disminuir la cantidad de productos de tratamiento
requeridos.®

Primeros auxilios: Ademas de aumentar los valores de factor con concentrados de
factor de coagulacion (o desmopresina para el caso de hemofilia A leve), la técnica

de proteccion (con entablillado), reposo, hielo, compresién y elevacién (PRHCE)
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puede emplearse como tratamiento coadyuvante para las hemorragias musculares y
articulares.'**8%

La fisioterapia o la rehabilitacion son especialmente importantes para el
mejoramiento y la recuperacion funcional después de las hemorragias musculo-
esqueléticas y para los pacientes con artropatia hemofilica establecida.®

Los medicamentos antifibrinoliticos (por ejemplo, el &cido tranexdmico o el &cido
épsilon aminocaproico) son eficaces como tratamiento coadyuvante para
hemorragias en mucosas y para el caso de extracciones dentales. 2%

Algunos inhibidores COX-2 pueden usarse con prudencia para inflamaciones

articulares posteriores a una hemorragia aguda y en casos de artritis cronica. 2%

Terapia de reemplazo de factor profilactico

La profilaxis es el tratamiento con concentrado de factor que se aplica via
intravenosa a fin de prevenir posibles hemorragias.

La profilaxis fue concebida a partir de la observacion que los pacientes con hemofilia
moderada y nivel de factor de coagulacion >1 Ul/dl rara vez padecen hemorragias
espontaneas y tienen una mejor preservacion de la funcion articular.

La profilaxis previene las hemorragias y la destruccion de las articulaciones y es el
objetivo de los tratamientos destinados a preservar las funciones mausculo-
esqueléticas normales.*® 202

Se ha demostrado que el reemplazo profilactico de factor de coagulacién resulta util
incluso cuando los niveles de factor no logran mantenerse por sobre 1 Ul/dl en todo
momento.®

AUln no se ha determinado si debe mantenerse con profilaxis por tiempo indefinido
todos los pacientes en la etapa de transicion hacia la adultez. Si bien algunos datos
sugieren que un porcentaje de adultos jovenes pueden vivir bien sin profilaxis , es
necesario contar con mas estudios antes de poder hacer una recomendacién precisa.’
En los pacientes con hemorragias reiteradas, particularmente en las articulaciones
diana, la profilaxis a corto plazo durante cuatro a ocho semanas puede utilizarse para
interrumpir el ciclo hemorréagico. Puede combinarse con fisioterapia intensiva o

sinovidrtesis.*®’
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La profilaxis no revierte el dafio articular establecido; no obstante, disminuye la
frecuencia de las hemorragias y puede retrasar la progresion de la enfermedad
articular y mejorar la calidad de vida. %

La profilaxis, como se aplica en la actualidad en los paises que no presentan
limitaciones importantes de recursos, es un tratamiento costoso y s6lo resulta posible
si se asignan una gran cantidad de recursos a la atencién de la hemofilia. Sin
embargo, resulta un tratamiento rentable a largo plazo debido a que elimina los altos
costos relacionados con el consiguiente tratamiento de las articulaciones lesionadas y
mejora la calidad de vida.® 2°?2

En los paises con grandes limitaciones de recursos, una opcion eficaz podria ser la
aplicacion de dosis menores de profilaxis con una frecuencia mayor.

Se requieren estudios de costo-beneficio para identificar las dosis minimas a fin de

permitir el acceso a la profilaxis en mas lugares del mundo.*?

Agentes hemostaticos y tratamiento

Concentrados de factor de coagulacion

Concentrados de factor VIII y IX fraccionados del plasma: el procesamiento
actual ha disminuido significativamente el riesgo de infecciones, por lo que se
consideran altamente seguros.'21¢-2022

Concentrados recombinantes de FVIII y FIX Otros productos del plasma
Crioprecipitados (CP): no se recomienda su uso y sOlo puede justificarse en
situaciones en las que los concentrados de FVIII no estén disponibles. (1 bolsa de
CP: > 80 Ul de FVIII). 1212022

Plasma fresco congelado (PFC): no se recomienda su uso y solo puede justificarse
en situaciones en las que los concentrados de FIX no estén disponibles. 1212022
Otras opciones terapéuticas

Desmopresina: es el tratamiento mas recomendable para los pacientes con hemofilia
A leve, cuando el FVIII puede elevarse hasta un nivel terapéutico adecuado. Dosis:
0,3 ng/kg/d. (Se debe realizar el test de desmopresina previamente).™
Antifibrinoliticos:

« Acido tranexamico: es (til como terapia coadyuvante, principalmente en
sangrados mucosos. Su uso estd contraindicado en hematuria. Dosis: 25 mg/kg cada

8 hs por via oral (15 mg/kg EV). 2%
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« Acido £ amino caproico: 50-100 mg/kg cada 6 horas (dosis max 24 g/d).
Seleccion de productos terapéuticos

Los pacientes deben ser tratados de preferencia con productos recombinantes si
nunca estuvieron expuestos a productos derivados del plasma humano. Los aspectos
mas importantes a tener en cuenta son la seguridad y eficacia. También deben
considerarse el costo, volumen, facilidad de reconstitucion, condiciones de

preservacion, disponibilidad, etc.*®

Modalidades de tratamiento

>A demanda: administracion de los concentrados sélo ante la aparicién de un
evento hemorrégico

> Profilaxis: administracion de concentrados para disminuir o evitar la presencia de
hemorragias articulares.™

Tratamiento de las hemorragias

El tratamiento de los eventos hemorragicos debe instaurarse lo mas temprano
posible.

Célculo de dosis  FVIII (Ul): peso (kg) x nivel deseado x 0,5 ; FIX (Ul): peso (kg)
x nivel deseado. (Si se utiliza FIX recombinante, la dosis debera multiplicarse por
1,2 en adultos y 1,5 en nifios). 121¢-2022

Manejo de hemorragias especificas

> Hemartrosis: elevar el nivel del factor al 30% con los primeros sintomas o
después del trauma. Para una hemorragia articular mas significativa elevar el nivel al
50-60%. Continuar tratamiento durante 2 a 3 dias hasta que los sintomas hayan
mejorado significativamente. Repetir la dosis cada 12-24 hs, 12162022

Medidas adyuvantes: hielo local intermitente, reposo temporal y analgésicos.
Movilizar la articulacién tan pronto como sea posible, cuando el dolor haya

mejorado. Completar con fisioterapia de rehabilitacion. 2% 2022

> Hematomas musculares: Elevar el nivel de factor al 30% con los primeros
sintomas o inmediatamente después del trauma. Segun la severidad de la hemorragia
se continuara el tratamiento sustitutivo, asi como las medidas adyuvantes. En caso de

hematomas en miembros superiores o inferiores, se debera evaluar el compromiso
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neurovascular. (En presencia de un sindrome compartimental se recomienda internar
al paciente, administrar dosis de factor que mantenga niveles plasmaticos superiores
al 50%, durante al menos 7 dias). Evitar todo procedimiento quirurgico y/o invasivo.
Una vez finalizado el tratamiento diario, el paciente debe continuar con profilaxis por
al menos 2-4 semanas. 12'% 2022

Hematoma de musculo psoas-iliaco: esta hemorragia puede presentarse simulando
un abdomen agudo (diagnostico diferencial con apendicitis, en la localizacion
derecha) con dolor en fosa iliaca, ingle y/o region lumbar, dolor y limitacion en la
extension del muslo (pero no en la rotacion de la cadera). Puede haber parestesias e
hipoestesia en muslo. Ante sospecha de hematoma de psoas se recomienda internar al
paciente, reposo absoluto y elevar inmediatamente el nivel de factor por encima del
50% durante 48 a 96 horas. Mantener luego niveles superiores a 30% durante 5 a 7
dias més. Si la evolucion es adecuada, disminuir paulatinamente los niveles del
factor y continuar con profilaxis durante 4 a 12 semanas, mientras se inicia la
actividad fisica. Realizar estudios por imagenes (ecografia o tomografia computada),
para confirmacion diagnostica y seguimiento. La fisioterapia es necesaria, una vez

resuelto el hematoma, para restaurar la fuerza muscular y la actividad plena. 2%

> Hematuria: No usar antifibrinoliticos. Indicar hidratacion abundante durante 48-
72 horas y reposo. Evaluar causas de hematuria (infeccion, litiasis, etc.). Si persiste
(por mas de 72-96 hs), elevar el nivel del factor al 30%. Tener en cuenta que la
administracion del factor puede llevar a la formacion de coagulos en la via urinaria.

En presencia de dolor tipo célico utilizar analgésicos y antiespasmddicos. 2°%

> Hemorragia en cavidad bucal: Algunas hemorragias pueden ser controladas con
el uso de antifibrinoli- ticos solamente, otras requieren el agregado del factor (nivel a
alcanzar >30%). Se debe asegurar una adecuada hemostasia para la cicatrizacion, por
lo que en general, el tratamiento es de 3-4 dias. Indicar dieta blanda y fria durante

varios dfas. En nifios evitar el uso de chupete hasta la resolucion del cuadro. 2%

> Epistaxis: en algunos casos es suficiente la aplicacion de un taponaje adecuado y

la administracion de antifibrinoliticos. Aplicar presién firme en la parte blanda de la
nariz durante al menos 20 minutos. Si continda el cuadro clinico administrar

tratamiento sustitutivo con factor (nivel >30%).20%
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> Hematomas subcutaneos: en general no requieren terapia sustitutiva. Puede ser
atil la aplicacién de presion firme y hielo. Evaluar en nifios la extension para

determinar la necesidad de tratamiento con factor. 2%

> Heridas cortantes: en heridas superficiales realizar limpieza de la herida y
aplicar presion. En heridas profundas, elevar el nivel de factor al 50% vy realizar
sutura correspondiente. Continuar tratamiento durante 3-4 dias. Para retirar los

puntos de sutura generalmente se requiere otra infusion de factor. 2%

> Fracturas: elevar nivel factor >50% y mantener durante 5 dias. Continuar con

niveles de 30% durante 5-10 dias. Considerar profilaxis por 1 a 3 meses. Tratar de
evitar colocacion de yeso completo. En caso de necesidad de resolucion quirdrgica,
manejar esquema de cirugia mayor. 2%

Manejo de hemorragias graves

Ante hemorragias severas (toda hemorragia que ponga en riesgo la vida del paciente
0 la vitalidad de un miembro u 6rgano), administrar factor inmediatamente, antes de
la confirmacion diagndstica, con el objetivo de alcanzar un dosaje de factor del 70 al

100%.%%%

> Traumatismo de craneo/hemorragia en SNC: ante traumatismos de craneo y/o
sintomas/signos sugestivos de hemorragia en SNC administrar el factor de inmediato.
Luego solicitar estudio por imagenes. En presencia de hemorragia en SNC continuar
con factor diario durante al menos 15 dias (nivel 50%). Luego indicar profilaxis por
al menos 6 meses. En caso de recurrencia de la hemorragia, la profilaxis debera ser

de por vida. 2%

> Via aérea superior: los traumatismos de cuello, amigdalitis severas, procesos o
procedimientos odontol6gicos pueden producir hemorragias que comprometen la via
aérea, poniendo en riesgo la vida del paciente. Hospitalizar al paciente, puede ser
necesaria la intubacién orotraqueal para mantener permeable la via aérea. Continuar

tratamiento sustitutivo diario hasta resolucion del cuadro. 20?2

> Hemorragias digestivas: evaluar causa de la misma y requerimiento de

tratamiento local de ser necesario. Indicar tratamiento diario con factor hasta
resolucién del cuadro. Continuar con profilaxis por al menos 3 semanas. 2%

Manejo odontolégico
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Administrar factor para alcanzar un nivel plasmatico cercano al 50% antes de
procedimientos que requieran anestesia troncular. Para extracciones dentales
administrar factor 10-15 minutos antes de la anestesia para alcanzar un nivel minimo
del 50% del factor correspondiente. Continuar tratamiento con una dosis diaria por
48 hs. (nivel requerido >30%). En caso de procedimientos extensos iniciar
tratamiento con agentes antifibrinoliticos 12 horas antes del procedimiento, continuar
con el mismo por 5-7 dias. Para los procedimientos extensos o las intervenciones en
pacientes con inhibidor se sugiere hospitalizacién para un manejo médico apropiado.
Cuando se recambian los dientes primarios pueden ocurrir hemorragias. Realizar
compresién y colocar hielo para controlar el sangrado. Si esto no resulta efectivo,
iniciar terapia con antifibrinoliticos. En pocos casos, podria ser necesario administrar

factor.*

Manejo de cirugias

El manejo del paciente que requiere cirugia debe ser abordado en un servicio
asistencial en contacto con un profesional entrenado en el tratamiento de la
hemofilia. La respuesta individual del paciente al factor correspondiente debe ser
documentada antes de la cirugia (prueba in vivo). Si el paciente no responde
adecuadamente, se debe descartar la presencia de un inhibidor (anticuerpo especifico
anti-FVII/1X). Inmediatamente antes del procedimiento (o de la intubacion, en caso
de anestesia general), indicar una dosis de factor para elevar el nivel plasmatico a 80-
100%. Mantener niveles superiores al 50% en el postoperatorio inmediato. Es
preferible una terapia de infusién continua monitoreada y ajustada al dosaje diario
del factor correspondiente. Mantener un nivel apropiado de factor durante 5 a 7 dias
para cirugias menores y de 10 a 14 dias para cirugias mayores y/o traumatoldgicas.
Indicar profilaxis post quirargica durante 1 a 3 meses. Procedimientos quirargicos
menores: (Ej.: puncién lumbar, arterial, endoscopias, artrocentesis, sinovectomias
quimicas, etc.) infundir factor 10 minutos antes de la realizacion de los mismos para
alcanzar nivel plasmatico del 50%. Continuar con niveles > 30% durante 48 hs.™®

20,22

Profilaxis en pacientes con hemofilia
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La profilaxis continua desde temprana edad (primaria) es el tratamiento ideal del
paciente con hemofilia severa y es el Unico capaz de prevenir la artropatia
hemofilica. Los pacientes con hemofilia moderada que presenten hemartrosis
recurrentes deberian recibir tratamiento profilactico a corto o largo plazo.*?

Dosis: FVIII: 20-40 Ul/kg tres veces por semana; FIX: 30-50 Ul/kg dos veces por
semana. El esquema deberé ajustarse en forma individualizada. Se puede iniciar un
esquema de una dosis por semana e ir escalando hasta administrar el esquema
6ptimo.*

Administracion: en forma ideal la profilaxis debe ser llevada a cabo en el domicilio.
La administracién del factor se realiza por via endovenosa periférica a cargo de los
padres (inicialmente) y/o del paciente, para lo cual es fundamental el entrenamiento
adecuado. En casos en que sea imprescindible la colocacion de un dispositivo venoso
central, se preferiran los catéteres implantables. Las complicaciones comunes a los
dispositivos son la infeccion, la trombosis y la falla mecanica. E| catéter debera ser
removido tan pronto como se pueda utilizar la via endovenosa periférica.'* 20?2
Evaluacion: los pacientes deberan ser controlados clinicamente en forma periodica.
Se realizaran controles de recuperacion in vivo (antes y después de la dosis
correspondiente de la profilaxis). Se controlara adherencia al tratamiento y técnicas
correctas de infusion del factor.?

Duracion de la profilaxis: la profilaxis continua debe realizarse hasta que los
pacientes alcancen la madurez fisica (alrededor de los 18 afos). Luego, se
recomienda continuar la profilaxis ajustando esquema (dosis y frecuencia) en base al
fenotipo. Los pacientes que suspendan profilaxis luego de los 18 afios deben ser
controlados cuidadosamente. En caso de presencia de hemartrosis frecuentes, se
deberia restaurar el esquema de profilaxis con el objeto de prevenir artropatia y
mantener la calidad de vida."**°

Profilaxis en adultos: debe considerarse profilaxis a corto o largo plazo en pacientes
con artropatia avanzada si los episodios de sangrado recurrentes interfieren de
manera significativa con el trabajo o la motilidad.'® 2%

Inhibidores en hemofilia

Definicién. Diagndstico. Clasificacion. Seguimiento

Los inhibidores son anticuerpos dirigidos contra el FVIII o FIX. Interfieren con la

accion del concentrado de factor infundido, haciéndolos ineficaces. Implican la
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necesidad de utilizar agentes hemostéaticos alternativos (bypaseantes) de mayor costo
y menor eficacia. El desarrollo de inhibidores es actualmente la complicacion del
tratamiento més significativa observada en pacientes con hemofilia. La mayoria de
los inhibidores en hemofilia son de tipo I, que neutralizan completamente a los
factores. EI 20-30% de los pacientes con hemofilia A severa y menos del 5% de los
pacientes con hemofilia B severa desarrolla inhibidores. La presencia de un inhibidor
no modifica la frecuencia o severidad de las hemorragias, pero hace mas dificultoso
el manejo de las mismas. En un paciente con hemofilia, un APTTprolongado que no
corrige con el agregado de plasma normal, constituye un importante indicio de la
presencia de inhibidor.>*® 2022

El diagndstico de los inhibidores se debera realizar con el método de Bethesda
modificado o Nijmegen. Se considera un titulo positivo a > 0,6 UB/ml. El mayor
riesgo de desarrollo de inhibidor se presenta en las primeras 20 exposiciones al

FVIHI/IX. Los inhibidores se clasifican en inhibidores de:

> Baja respuesta: los titulos persisten por debajo de 5 UB/ml, adn después de la
administracion de FVIII o FIX.

> Alta respuesta: determinacion del titulo de inhibidor mayor a 5 UB/ml en

cualquier momento, que en general aumenta con la administracion de FVIII/IX
(respuesta anamnesica). Estos pacientes pueden presentar en algin momento titulos

bajosl,5,8, 20,22

Manejo de los pacientes con inhibidores

El manejo de los pacientes con inhibidor comprende:

* Tratamiento de inmunotolerancia (IT) para intentar erradicar el inhibidor

* Tratamiento de los episodios hemorragicos

* Profilaxis con agentes bypaseantes

Los agentes bypaseantes disponibles para el tratamiento de los pacientes con

inhibidor de alta respuesta son:
> Concentrado de complejo protrombinico activado (CCPa): producto derivado

plasmatico; contiene FII, IX y X no activados y VII activado; contiene trazas de
FVIII. Dosis maxima: 100 Ul/kg. Dosis maxima diaria: 200 Ul/kg.
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> FVII activado recombinante (rFVIla): producto recombinante; no produce
respuesta anamnésica. Si bien la eficacia de ambos agentes ha sido ampliamente
demostrada, esta asociada a variaciones significativas intra e inter-individuales.
Tratamiento de eventos hemorragicos en pacientes con hemofilia e inhibidor

El anticuerpo contra el FVIII/IX es la complicacion méas temida con respecto al
tratamiento de la hemofilia. La inmunotolerancia es la Unica estrategia demostrada
exitosa para erradicar el inhibidor. EI manejo de los sangrados en los pacientes con
hemofilia e inhibidor depende del sitio y severidad del sangrado, del titulo y del tipo
de respuesta del inhibidor, de la historia de respuesta del paciente al agente
bypaseante, de la disponibilidad de los agentes terapéuticos. > 2022

Inhibidor de baja respuesta

> Hemorragias menores: FVIII-1X 50-100 Ul/kg en bolo EV por dia. La duracion
del tratamiento es de 2-3 dias o hasta resolucion del cuadro clinico.

> Hemorragias mayores: FVIII-1X 100 Ul/kg en bolo EV como dosis inicial,
seguida de 50-100 Ul/kg cada 8-12 horas en bolo EV o 10 Ul/Kg/hora en infusion
continua. Monitorear en forma regular el nivel de factor VIII-1X deseado (>50%). Si
no hubiera respuesta, administrar tratamiento indicado en sangrados severos en
pacientes con inhibidor de alta respuesta. Si la respuesta clinica no es adecuada y/o
no se alcanzan los valores plasmaticos de FVIII o FIX deseados, se recomienda
aumentar las dosis y/o disminuir intervalos entre aplicaciones. Ante la persistencia de
los sintomas administrar tratamiento indicado en pacientes con inhibidor de alta
respuesta.

Inhibidor de alta respuesta:

> Hemorragias menores: (independiente del titulo actual de inhibidor) - rFVlla:
270 ng/kg/dia en bolo EV, o 90 pg/kg cada 2 horas de 1-3 dosis/dia 6 - CCPa: 50-
100 Ul/kg en bolo EV por dia . La duracion del tratamiento es de 2-3 dias o hasta
resolucion del cuadro clinico. Si no hubiera respuesta al tratamiento, implementar

esquema de manejo de hemorragia mayor. **%2°

> Hemorragias mayores: Iniciar el tratamiento en forma inmediata con rFVIla 90-

120 pg/kg cada 2 horas o CCPa 100 Ul/kg. Evaluar titulo de inhibidor actual: - titulo
bajo (50%). Considerar que alrededor del 5° dia de inicio de FVIII/IX el titulo de

inhibidor aumenta (>5 UB/ml). En este Gltimo caso se deberd utilizar agentes
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bypaseantes. - titulo alto de inhibidor (> 5 UB/ml): rFVIIa: 90-120 pg/kg en bolo EV
cada 2 horas durante las primeras 24-48 horas; luego prolongar intervalo de
aplicacion cada 3-6 horas, segln evolucion clinica. (En nifios puede ser necesario
utilizar una dosis mayor a 120 pg/kg). 2%

- CCPa: 50-100 Ul/kg cada 6-12 horas. (Es posible que en estas circunstancias la
dosis méxima diaria de 200 Ul/kg sea excedida. En este caso debe evaluarse
riesgo/beneficio). Se recomienda incrementar la dosis o disminuir los intervalos de
dosis si la respuesta clinica es parcial. Ante la falta de respuesta o deterioro del
cuadro, se sugiere cambiar por el agente bypaseante alternativo. Si la respuesta al
tratamiento con el agente alternativo no es adecuada deberia considerarse el
tratamiento secuencial con ambos productos. (Terapia secuencial: CCPa 100 Ul/kg, a
las 6 horas rFVIla 90 pg/ kg cada 2 horas por 2-3 dosis; a las 4 horas nuevamente
CCPa 100 UI/kg).

- En caso de hemorragias musculares extensas o hematoma de musculo psoas, se
sugiere realizar tratamiento indicado en hemorragia mayor. & 2022

- Considerar las medidas adyuvantes en el tratamiento de las hemorragias, asi como
la rehabilitacion kinésica y la profilaxis post evento (ver en capitulo profilaxis en

pacientes con inhibidor).
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4.5 CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORA
TABLA N 5. OPORTUNIDADES DE MEJORA

OPORTUNIDADES ACCIONES DE FECHA DE RESPONSABLE FORMA
DE MEJORA MEJORA CUMPLIMIENTO ACOMPANAMIENTO
Replantear a los nuevos médicos la | Acentuar practicas | Largo plazo Docencia Valoracion.
importancia de realizar una historia | semioldgicas de pregrado. universitaria
clinica completa y detallada
Deteccion oportuna de alteraciones | Capacitacion sobre signos | A corto plazo MSP Tecndlogos en atencion
del sistema hematologico en la | y sintomas de alarma que Médicos primaria de salud, Médicos

zona rural.

ameriten referencia.

Centros de Salud

rurales, Médicos

ocupacionales en zona

rural.

Concientizar a la poblacion rural

sobre el Sistema Nacional de Salud

Charlas y capacitaciones

en grupos

A mediano plazo

MSP
Médicos

Centros de Salud

Valoracién y estadisticas
por personal capacitado del
MSP.
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Elaborado por: César Andrés Guerrero Casquete
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V. CONCLUSIONES

Se determind las manifestaciones clinicas, factores de riesgo, complejidades
diagndsticas, terapéuticas, pronosticas y complicaciones en un paciente con
Hemofilia Tipo A

Existen maltiples caracteristicas que conllevan a tener una sospecha clinica
diagnostica las cuales a pesar de no ser tan claras son imprescindibles en la

Hemofilia.

Se describid los procedimientos diagnosticos y terapéuticos utilizados

durante manejo del paciente desde su ingreso hasta su egreso hospitalario.

Los examenes complementarios se realizaron de forma correcta de acuerdo a
los protocolos establecidos en las guias de préactica clinica y a la evidencia

registrada en la historia clinica logrando la mejoria sintomatica de la paciente.

Se analizd los datos recogidos en la historia clinica para la deduccion

diagnostica.
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