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Resumen. La profilaxis en el tratamiento de la hemofilia ha sido crucial en la mejoria del
prondstico y calidad de vida en las personas con hemofilia (PCH). A pesar de ello, no esta
globalmente implementado y no ha sido ejecutado satisfactoriamente en Latinoamérica,
donde es dificil evaluar la situacion, y el manejo de las PCH no se ajusta a los estandares
ideales. El grupo GLAITH (Grupo Latino Americano para el Impulso del Tratamiento de la
Hemofilia) discuti6 el problema a través de una encuesta entre sus integrantes. Los hallazgos
fueron discutidos en Bogota en mayo del 2013 en donde los participantes definieron los
puntos esenciales a comunicar en un llamado a la accion. Las proporciones de casos de
hemofilia A reportados fueron entre 75 y 90% y entre 10 y 25%, los de hemofilia B. La
hemofilia grave representd entre el 26 y el 55% de los casos. Un alto porcentaje de PCH
tiene artropatia hemofilica. La atenciéon de PCH varia en cada pais, solo se cubre entre
el 50 y 60% del tratamiento, que es a demanda en el 85 a 95% de los casos. Solo 5 a
15% reciben profilaxis, la mayoria secundaria. Pocos paises tienen programa nacional o
registros homogéneos. En llamado a la accion y conclusion para la region se recomienda:
establecimiento de un registro latinoamericano unificado; estudios prospectivos de costo
efectividad y evaluacion de criterios en profilaxis secundaria; estudios comparativos de
calidad de vida, individualizacion del tratamiento e implementacion de la profilaxis en
forma global en Latinoamérica.
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Abstract. Prophylactic treatment in the management of hemophilia has been a crucial factor
in improving the prognosis and quality of life for people with hemophilia (PCH). However,
it is not globally implemented. In Latin America it is difficult to assess the status of PCH
and the its management does not conform to ideal standards. The GLAITH group discussed
the problem in Latin America. A survey of its members and its findings were discussed at a
meeting in Bogota in May 2013. Proportions of hemophilia A and B were 75-90% and 10-25%
respectively. Severe hemophilia represents 26-55% of cases. A high percentage of PCH have
hemophilic arthropathy. The general care and specific treatments of PCH vary by country,
only 50-60% of the treatment is covered and in 85-95% of the cases are performed on an on-
demand basis. Just 5-15% receives prophylaxis, most of them secondary. Few countries have
a national program or homogeneous records. Finally the GLAITH group proceeded to develop
a conclusion and call to action for the region where the following points are recommended:
the establishment of a unified Latin American registry; prospective cost-effectiveness studies
and evaluation criteria related to secondary prophylaxis; comparative studies of quality of life
with and without prophylaxis in the region; promotion of individualization of treatment and,

the increase of primary and secondary prophylaxis globally in Latin America.

Recibido: 04-12-2014 Aceptado: 26-03-2015

INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad genética,
hereditaria, recesiva, ligada al cromosoma X
que compromete la capacidad de la sangre para
coagular y predispone a las personas afectadas
a presentar sangrados espontineos y de mayor
intensidad en comparacion con las personas no
afectadas. La hemofilia A se caracteriza por la
deficiencia del factor VIII (FVIII) y la hemofilia
B por la deficiencia del factor IX (FIX). Las
mutaciones que causan la hemofilia son heredadas
en aproximadamente 70 % de los casos. Se estima
que la hemofilia afecta a 1/5000 varones en el
mundo, siendo mas comtn la hemofilia A que la B.

En la hemofilia, especialmente en la grave,
noventa por ciento de los pacientes presenta

episodios  recurrentes de  hemartrosis y
hemorragia muscular que usualmente comienzan
en la infancia. Las articulaciones mas afectadas
son los tobillos, las rodillas y los codos. Una
vez establecida la artropatia hemofilica, el dafio
articular es progresivo. Debido a la frecuencia
y cronicidad de la hemofilia, la artropatia es
una complicacion que se asocia con mayor
morbilidad y que afecta en alto grado la calidad
de vida y la productividad de las personas con
hemofilia (PCH). Por lo tanto uno de los objetivos
principales del tratamiento consiste en prevenir la
artropatia (1).

El tratamiento de la PCH se basa en la
administracion de los factores deficientes y el
manejo de soporte y tratamiento de lesiones y
complicaciones asociadas a las hemorragias. La
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administracion de los factores deficientes puede
hacerse a su vez en dos formas: el remplazo
episodico de los factores a demanda (cuando es
necesario por presencia de hemorragia); o, la
administracion profilactica. La administracion de
factores de coagulacion en forma profilactica ha
sido un factor crucial en la mejoria del pronostico
y calidad de vida de las PCH. A pesar de ello,
el tratamiento profilactico en hemofilia no esta
siendo ejecutado satisfactoriamente en paises en
via de desarrollo.

Existen dos tipos de profilaxis: profilaxis
primaria y secundaria. La profilaxis primaria es
la infusién de factor deficiente a largo plazo (al
menos 46 semanas por afio), que se inicia con el
primer sangrado articular o antes de los dos afos
de edad, con el fin de prevenir los sangrados y
sus consecuencias. La profilaxis secundaria es
la que no cumple los criterios de primaria, se
inicia después de los 2 afios de edad o después
de la segunda hemartrosis o con evidencia de
dafio articular. La superioridad de la profilaxis
primaria sobre la secundaria quedd establecida
con los resultados de un estudio en PCH en el
que aquellos que iniciaron la profilaxis primaria
en edades mas tempranas y antes del inicio de
lesiones articulares, mantuvieron puntuaciones
normales en la evaluacion articular ortopédica
y radioldégica, mientras que aquellos que
comenzaron a recibir infusiones profilacticas
secundarias, en edades mas tardias y con
evidencia de artropatia mostraron deterioro de la
estructura y funcion articular luego de periodos
equivalentes (2).

MATERIAL Y METODOS

El objetivo principal del presente trabajo
del Grupo Latino Americano para el Impulso
en el Tratamiento de la Hemofilia (GLAITH)
fue realizar recomendaciones para mejorar
el tratamiento actual de la hemofilia en
Latinoamérica basadas en los datos obtenidos de
la encuesta a los participantes y en una revision no
sistematica de la literatura cientifica (con énfasis

en publicaciones recientes entre 2002-2012).
Los objetivos secundarios fueron: presentar a
consideracion elementos que conduzcan a la
disminucion de complicaciones a largo plazo en
PCH (especialmente la artropatia) y enfatizar la
necesidad de considerar seriamente la inclusion
del tratamiento profilactico en el manejo de la
condicion en la region.

Losespecialistas participantes en este consenso
respondieron una encuesta abierta realizada antes
de la reunién que pretendid evaluar la situacion
de la hemofilia en sus paises de origen: Argentina,
Brasil, Chile, Colombia, Ecuador, México, Peru,
Uruguay y Venezuela. El grupo tuvo acceso a la
informacion de la encuesta antes de la reunidén
presencial y realizo la correspondiente busqueda
y revision critica de la literatura disponible, de
acuerdo a los siguientes topicos relevantes para
Latinoamérica propuestos para discusion:

Tratamiento profilactico de la hemofilia
(Definiciones, impacto, esquemas de tratamiento)

1. Profilaxis primaria

e [niciacidn de la profilaxis primaria
e Interrupcion de la profilaxis primaria
e Evaluacion de la eficacia y seguridad de
la profilaxis primaria
e Evaluacion clinica
e Evaluacion de laboratorio
e Evaluacion por imagenes
e Calidad de Vida
2. Profilaxis secundaria
e Dosis recomendadas y patrones de uso en
profilaxis secundaria
e Evaluacion de la eficacia de la profilaxis
secundaria
e Dispositivos para acceso vascular durante
la profilaxis
3. Tratamiento de la hemorragia aguda durante
la profilaxis.

Durante la reunién, y en la discusion de los
datos proporcionados por la encuesta, cada
asistente presentd la revision realizada de la
bibliografia correspondiente a su tema. El grupo
en pleno analizo los resultados de la revision y
procedid posteriormente a resumir los aspectos
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relevantes para este documento. Finalmente, el
grupo GLAITH revis6 todas las recomendaciones
y realizd una sesion de elaboracion de puntos
esenciales para un llamado a la accidén con el
fin de mejorar el tratamiento de la hemofilia en
Latinoamérica.

RESULTADOS

La encuesta revel6 que no todos los paises
cuentan con un programa nacional para el
tratamiento de la hemofilia y la atencion del
paciente varia porque cada pais tiene un sistema
de salud diferente. De acuerdo con la encuesta,
en Latinoamérica el 75 a 90% de los casos de
hemofilia corresponde a hemofilia A y el resto
(10 a 25%) a hemofilia B, lo que coincide con
lo reportado mundialmente. La hemofilia grave
tuvo un rango de presentacion de 26 a 55% y
se observod que aln persiste un subregistro de
pacientes con hemofilia leve. En algunos paises,
el Estado cubre totalmente el tratamiento de estos
pacientes, mientras que en otros los sistemas de
salud solo cubren entre 50 y 60%. La mayor parte
de los esquemas de tratamiento son a demanda
(852 95%) y so6lo de 5 a 15% recibe tratamiento
profilactico y, de este, la mayoria es tratamiento
profilactico secundario. Un alto porcentaje de
estos pacientes tiene artropatia hemofilica que
afecta la funcion de la articulacion y, por ende, su
calidad de vida. El analisis de los resultados de la
encuesta en cada uno de los topicos presentados
es expuesto a continuacion.

Tratamiento profilactico en hemofilia
(definiciones, impacto y esquemas)

Definiciones e impacto: La correccion
del factor deficiente tiene dos estrategias bien
definidas: el tratamiento episodico o a demanda
y el tratamiento profilactico. En el tratamiento

episoddico o a demanda, los pacientes reciben
concentrados de factores de coagulacion para
tratar la hemorragia. En el tratamiento profilactico
a las PCH severa o grave, se les administran
concentrados del factor de coagulacion
deficiente en un programa regular para
prevenir la hemorragia articular y en
consecuencia la artropatia hemofilica (1).

Este objetivo principal de la profilaxis se logra
mediante la consecucion de niveles de factores
suficientemente altos para mantener el control de
la hemostasia, evitando asi las hemorragias y sus
consecuencias. La profilaxis en el tratamiento de
las PCH disminuye los episodios de hemartrosis,
preserva la funcion articular y mejora la calidad
de vida. Dentro de los esquemas de tratamiento
de las PCH, la profilaxis es el que presenta mejor
evaluacion de costo-efectividad a largo plazo,
puesto que reduce los costos elevados asociados
con las complicaciones musculo-esqueléticas (3-
5).

Esquemas de tratamiento: El esquema
profilactico de las PCH se basa en dos pardmetros
importantes del manejo de la infusion de factores
de coagulacion: la dosis y la frecuencia de
administracion. Existen diferentes pautas pero
el grupo GLAITH recomienda un esquema de
frecuencia ascendente adaptado del protocolo
canadiense (6). Se aconseja administrar en la
mafiana antes del inicio de la actividad cotidiana
del paciente. El resumen de este protocolo de
tratamiento se presenta en la Tabla .

Es apropiado definir que la infusion regular
de concentrados de factor para el esquema
profilactico primario debe administrarse de
manera continua durante 52 semanas al afio (al
menos 46 semanas por afio) después del primer
evento de hemorragia articular, intracraneana o
cualquier hemorragia que ponga en riesgo la vida
del paciente (5).
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TABLA I

ESQUEMA* DE PROFILAXIS PARA HEMOFILIA A RECOMENDADO POR EL GRUPO
GLAITH

Fases Dosis Frecuencia Observacion

Fase 1 50 Ul/Kg 1 vez por semana En caso de una hemartrosis iniciar fase 2

Fase 2 30 Ul/Kg 2 veces por semana  En caso de una hemartrosis iniciar fase 3

Fase 3 25 Ul/Kg 3 veces por semana  En caso de una hemartrosis iniciar fase 4

Aumentar
Fase 4 5 UI/Ke 3 veces por semana

* Esquema de frecuencia ascendente, adaptado del protocolo canadiense

2. Profilaxis Primaria

Iniciacién de la profilaxis primaria: Para decidir
el momento en que se inicia la profilaxis primaria
se deben considerar dos aspectos: la presencia de
hemartrosis y la edad del paciente. La mayor parte
de la evidencia recomienda el inicio de la profilaxis
primaria antes de los dos afos de edad o después del
primer evento de hemorragia articular y/o en PCH
con niveles de factor <2UI/dl (7, 8). Con respecto a
la edad, la mayoria de los estudios mencionan que
se debe iniciar la profilaxis primaria antes de los dos
afios de edad (9). El grupo GLAITH recomienda
que el inicio se extienda hasta los 3 afos, si no ha
habido evidencia de hemartrosis previa. La unica
indicacion para el inicio de profilaxis primaria desde
el nacimiento seria la presencia de una hemorragia
intracraneal (10).

Interrupcion de la profilaxis primaria: No
existe consenso en la literatura sobre el momento
ideal para suspender la profilaxis primaria. Definir el
momento mas adecuado y seguro para interrumpir el
tratamiento profilactico que se inici6 desde temprana
edad es un aspecto controvertido en el tratamiento de
las PCH. Sin embargo, existe un punto comiin en la
literatura que apoya la continuacion de la profilaxis
primaria hasta que el sistema musculoesquelético
esté completamente desarrollado, es decir, cuando

ocurra el cierre epifisiario y el crecimiento haya
terminado (11). La Organizacion Mundial de la
Salud recomienda que la profilaxis primaria se
administre de por vida, una vez que se manifieste
la primera hemorragia articular, ya que al suspender
la profilaxis, aumenta el riesgo de hemorragia. En
contrapeso, otros autores recomiendan continuar la
profilaxis primaria por lo menos hasta los 18-21 afios
de edad (12,13).

El grupo GLAITH recomienda considerar la
suspension la profilaxis en PCH con fenotipo de
menor gravedad y continuar bajo otras modalidades
de tratamiento. En este caso, el paciente requiere un
seguimiento estrecho y debe mantenerse siempre
abierta la posibilidad de reiniciar la profilaxis si es
necesario. Por otro lado, si al suspender la profilaxis
se presentan hemartrosis significativas o que
interfieran con las actividades cotidianas del paciente,
debe reiniciarse la profilaxis a fin de preservar la
integridad de las articulaciones y la calidad de vida.

Evaluacion de la eficacia y seguridad en
profilaxis primaria: La eficacia de la profilaxis se
evalua con base en la capacidad de la terapia para
mantener a las PCH en ausencia de hemorragia y
sus consecuencias. La evaluacion de la seguridad
se basa en la determinacion de dos complicaciones
importantes de la hemofilia: la aparicion de
inhibidores y la presencia de infecciones transmitidas
por transfusiones (Virus de la Inmunodeficiencia
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Humana -VIH-, Hepatitis B y C). Ademas debe
hacerse evaluacion de la calidad de vida de las
PCH, usando escalas estandarizadas y validadas.
Existen tres areas en las cuales se evaluan la eficacia
y seguridad de la profilaxis primaria: clinica,
laboratorio y radiologia (11, 14).

Evaluacion clinica. El grupo GLAITH considera
que esta la forma de evaluacion que proporciona
mayor informacion con relacion al tratamiento. El
médico entrenado en hemofilia debe realizar un
examen clinico adecuado y emplear la Haemophilia
Joint Health Score, una escala recomendada por
la World Federation of Hemophilia (2). Esta
escala valora el estado articular del paciente y su
empleo ha mostrado buenos resultados al inicio de
la profilaxis. La escala puede ser aplicada por el
médico, el fisioterapeuta o cualquier persona con
el entrenamiento y capacitacion apropiados. La
valoracion clinica debe incluir el estudio minucioso
de las hemorragias que presenta el paciente: cantidad
y frecuencia, su relacion con el tipo y dosis de factor
utilizado, si son espontaneas o de origen traumatico
y, las limitaciones que producen en el paciente para
realizar sus actividades cotidianas. Se recomienda
una evaluacion clinica periddica, inicialmente cada
mes hasta cumplir los primeros 50 dias de exposicion
y después minimo dos veces al afio.

Evaluacion de laboratorio. El riesgo de inhi-
bidores en pacientes sin tratamiento previo o mi-
nimamente tratados se puede presentar después

de iniciar la infusion del factor deficiente, por lo
cual debe realizarse la determinacion periddica de
inhibidores contra el factor VIII o IX (Tabla II).
En el caso de no respuesta al tratamiento, a pesar
del cambio de frecuencia ascendente de factor,
debera sospecharse la presencia de inhibidores.
La literatura recomienda realizar determinacion
basal de inhibidor contra el factor VIII o IX, des-
pués de 5, 20 y 50 infusiones y, posteriormente
cada 3 a 6 meses. Existe una gran cantidad de evi-
dencia acerca de los inhibidores, anteriormente se
pensaba que la aplicacion repetida del factor de-
ficiente fomentaba su desarrollo. (7, 15). Un me-
taanalisis que incluyo 25 estudios prospectivos
concluy6 que no existe evidencia que sustente la
hipotesis de que los concentrados de factores re-
combinantes tienen mayor riesgo de desarrollar
inhibidores, comparados con los derivados de
plasma (16).

El empleo de concentrados de factores de la coa-
gulacion conlleva actualmente un riesgo minimo de
adquirir infecciones por transfusion. Estos productos
usados en la profilaxis en PCH se someten a procedi-
mientos de doble inactivacion viral, solvente-deter-
gente y filtracion, por lo que estos derivados plasma-
ticos ofrecen seguridad frente a infecciones causadas
por el virus de la hepatitis B, hepatitis C y del VIH.
A pesar de lo anterior, queda el riesgo de transmision
de priones, incluso con el proceso de nanofiltracion,

asi como de virus emergentes (8, 16).

TABLA I1
RESUMEN DE LA EVALUACION DE EFICACIA'Y SEGURIDAD DE LA PROFILAXIS EN EL
PERSONAS CON HEMOFILIA

., Visita Posterior a Posterior a Posterior a Cada Alos 5
Evaluacion . - 9 -
basal 5 exposiciones 20 exposiciones 50 exposiciones  3-6 meses anos
Hematologia
Hemoterapia X X X X X X
Ortopedia X X* X
Factor VIII X
Busqueda de
Inhibidores X X X X X X
Panel viral* X X
Imagen X

*El grupo GLAITH recomienda evaluacion anual
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Evaluacion por imagenes. Lo mas importante
es la evaluacion del desarrollo de lesiones
articulares. Una gran cantidad de evidencia
ha demostrado que los pacientes sometidos a
tratamiento profilactico tienen una disminucioén
significativa en el nimero de hemorragias y dafio
en las articulaciones (9). La evaluacion se auxilia
con la escala de Peterson para determinar el estado
articular del paciente, sin embargo, no resulta muy
util para evaluar el efecto de la profilaxis en las
PCH, por lo que el grupo GLAITH considera que
si no existe alguna indicacion clinica especifica,
no es necesario realizar evaluaciones rutinarias
por imagenes.

Calidad de vida: El grupo GLAITH
recomienda evaluar periodicamente la calidad de
vida con herramientas de valoracion desarrolladas
especificamente para PCH tales como el Haemo-
QoL y el Canadian Hemophilia Outcomes — Kids
Life Assessment Tool (CHO-KLAT) (17,18)
Para los adultos con hemofilia, pueden usarse
el Hemophilia-QoL y el Hemolatin-QoL (17).
Asimismo se han desarrollado encuestas para
determinar los factores psicopatologicos de
riesgo en PCH, sus creencias y actitud hacia
su condicion y su funcionamiento social que
recomiendan hacer mayor énfasis en la atencion
de su salud mental y la de su entorno familiar
(19,20).

En la Tabla II presentamos los criterios
del grupo GLAITH para evaluar la eficacia y
seguridad de la profilaxis en PCH. Para evaluar
la seguridad del tratamiento profilactico se
recomienda la busqueda mensual de inhibidores
hasta llegar a 50 dias de exposiciéon y continuar
cada 6 meses o, por lo menos, una vez al afio.
Los estudios de imagen se recomiendan si los
pacientes han presentado mas de dos episodios
de hemartrosis en una misma articulacion y las
evaluaciones ortopédicas deben realizarse cada
aflo. También es recomendable realizar un panel
viral que incluya virus de la hepatitis B, hepatitis
C y del VIH antes de iniciar el tratamiento de
reemplazo y posteriormente cada afio.

Profilaxis secundaria

No existe consenso, en la escasa literatura
disponible, acerca de la profilaxis secundaria. Esta
puede ser temporal o a largo plazo. Se definen tres
tipos de profilaxis secundaria: temprana: iniciada
luego de los 3 afios de edad o después de dos o mas
episodios de hemartrosis; tardia: que se inicia en
la edad escolar o en la adolescencia y profilaxis
secundaria en adultos (21). Se recomienda la
implementacion de profilaxis secundaria porque
disminuye y detiene la hemorragia articular,
evita la progresion del dafio articular y mejora la
calidad de vida de PCH (21).

Dosis recomendadas y patrones de uso de la
profilaxis secundaria: La dosis y frecuencia de
las infusiones deben ajustarse con base al fenotipo
hemorragico del paciente y a la farmacocinética
individual (22). En un estudio Van den Berg
reportd la comparacion del tratamiento a
demanda con la profilaxis en dosis intermedias o
altas y demostr6 que los pacientes bajo profilaxis
tuvieron un mejor estado articular, comparados
con los que recibieron tratamiento a demanda.
En este estudio, se analizaron dos regimenes de
profilaxis, el holandés que emplea 15-25 Ul/kg
dos a tres veces a la semana en pacientes con
hemofilia A y el sueco que emplea 25-40 Ul/kg
tres veces a la semana en pacientes con hemofilia
A (23).

Enprofilaxis secundaria ennifios serecomienda
la dosis de 25 Ul/kg 2-3 veces por semana. En
profilaxis secundaria en adultos, se recomienda
individualizar la dosis de acuerdo con el resultado
de la evaluacion clinica y farmacocinética, si
esta disponible. Se recomienda iniciar con dosis
de 15-25 Ul/kg, 2-3 veces por semana (24).
Este esquema es el recomendado por el grupo
GLAITH para profilaxis secundaria.

Evaluacion de la eficacia en profilaxis
secundaria: Los criterios de evaluacion de la
eficacia de la profilaxis secundaria, al igual que la
primaria incluyen la frecuencia de presentacion
(ocurrencia) de hemartrosis y otros eventos
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hemorragicos; el desarrollo de inhibidores; el
numero de hospitalizaciones, consultas por
urgencias y nimero de aplicaciones adicionales
de tratamiento. Otros elementos de evaluacion
son la necesidad de apoyo con estudios por
imagenes en el caso de articulaciones diana,
control del dolor y mejoria de la funcion articular.
El grupo GLAITH recomienda que la evaluacion
sea mensual, trimestral o semestral, de acuerdo
con la conveniencia de cada pais y las condiciones
y evolucion de las PCH evaluadas en forma
individual. Es importante llevar un diario de
infusiones, eventos y ausentismo escolar o laboral.
Soélo los rastreos por resonancia magnética son
capaces de demostrar una diferencia significativa
en la evolucidn articular (25, 26).

Dispositivos para acceso vascular en
profilaxis: Para el grupo GLAITH el acceso
venoso periférico es el ideal. La via central se
recomienda Unicamente en pacientes en quienes
el acceso por via venosa periférica no es posible.
En caso de que sea necesaria la utilizacion de via
central, debe retirarse inmediatamente luego de
que se haya garantizado un acceso periférico o en
un plazo no mayor de 5 afios. Es indispensable
considerar en todo momento el riesgo de
infecciones y trombosis asociadas con el catéter
(27-29). El catéter venoso central implantable
y de larga duracion es el dispositivo de eleccion
en caso de requerir un dispositivo para acceso
venoso central (30).

4. Tratamiento de la hemorragia aguda
durante la profilaxis

La aparicion de hemorragias en PCH que se
encuentran bajo tratamiento profilactico dependen
de varios factores los cuales son: el cumplimiento
del tratamiento y el horario de administracion del
mismo; el periodo acumulativo por semana que
permanece el factor deficiente en el nivel minimo
(< 1%), la farmacocinética de cada paciente; la
ocurrencia de hemorragias en pacientes en edades
tempranas y que se asocian con un fenotipo grave,
el desarrollo musculoesquelético, la actividad

fisica y la presencia de una articulacion afectada
(31-33).

El grupo GLAITH recomienda en caso de un
episodio hemorragico, en PCH en profilaxis, la
infusion adecuada del factor deficiente, considerando
el sitio y gravedad de la hemorragia, en dosis
suficiente y por el tiempo necesario para lograr su
resolucion completa y reevaluar la profilaxis (21).
Antes de iniciar el tratamiento debe tomarse una
muestra de plasma para determinar la presencia de
inhibidores.

Es importante actuar de inmediato ante el
primer evento de hemorragia articular, puesto que
la mayoria de los estudios publicados coinciden
en un esquema que consiste en un tratamiento
oportuno con el factor deficiente de 20-40 Ul/kg
en pacientes con hemofilia A y 30-40 Ul/kg en
pacientes con hemofilia B.

Si la hemartrosis es a tension podria
considerarse, de acuerdo a la experiencia del
centro, realizar aspiracion del contenido articular,
idealmente por imagen ecografica, previa
administracién de FVIII o FIX (segtn sea el tipo
de hemofilia) en las dosis antes sefialadas. Debe
hacerse cada 12 a 24 horas, inmovilizando la
articulacion durante 24 horas, con aplicacion local
de hielo y fisioterapia a las 24 horas. La duracion
del tratamiento dependera de la evaluacion
clinica, la meta es lograr la ausencia de contenido
hemorragico intraarticular. (31,32).

DISCUSION

La profilaxis en niflos con hemofilia grave
puede prevenir las hemorragias que ponen en
riesgo su vida, la enfermedad articular cronica, la
discapacidad asociada a las anteriores y la necesidad
de intervenciones quirurgicas, contribuyendo a
mejorar la salud y el bienestar de las PCH (14,16).
Una ventaja adicional en los pacientes que reciben
profilaxis primaria, a una edad temprana, es la
asociacion con una disminucion en la probabilidad
de desarrollar inhibidores (6, 34-37).

El esquema de profilaxis primaria debe ser
iniciado por un médico hematélogo o un médico
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que acredite el entrenamiento para esta finalidad,
debe mantenerse por mas de 46 semanas al afio
y debe hacerse seguimiento con la participacion
activa de un equipo multidisciplinario que garantice
el abordaje integral del paciente para mejorar su
calidad de vida. (18). El equipo multidisciplinario
debe estar integrado por un médico hematdlogo o
un médico acreditado para el manejo de las PCH
que, una vez realizado el diagnostico inicial, realice
el seguimiento del tratamiento y la coordinacién
del equipo que debe estar integrado por: cirujano
ortopédico, médico fisiatra, técnico en fisioterapia,
odontologo, enfermera, trabajador social y un
psicologo (38-41).

La profilaxis secundaria es mas costosa
y puede realizarse a corto o a largo plazo. Los
pacientes con artropatia de larga evolucion
y discapacidad pueden beneficiarse con el
tratamiento profilactico secundario si los
episodios hemorrdgicos recurrentes interfieren
con el movimiento o el desempefio. Un periodo
prolongado sin hemorragias puede mejorar la
calidad de vida, el movimiento y la musculatura,
lo que permite que estos pacientes se sometan a
programas de fisioterapia mas intensivos (21).

La profilaxis secundaria puede disminuir
el nimero de episodios hemorragicos en
articulaciones y sistema nervioso central, aunque
no puede revertir el dafo existente. Ademas,
permite la fisioterapia con la finalidad de mejorar
la funcion de las articulaciones dafiadas. Debe
iniciarse profilaxis secundaria en toda PCH grave
si se retraso el inicio de la profilaxis primaria, es
decir, aquellos que no cumplen los criterios para
profilaxis primaria. Otro criterio para el inicio
de la profilaxis secundaria es que debe indicarse
en PCH moderada que presentan una frecuencia
mas alta de hemartrosis. La profilaxis secundaria
puede ser eficaz para mejorar la artropatia y
prevenir nuevas lesiones articulares, pero no en la
prevencion de la artropatia hemofilica (24, 42,43).
No existe consenso acerca de cuando terminar la
profilaxis secundaria a largo plazo.

En profilaxis secundaria, al igual que en la
primaria, es recomendable incluir evaluaciones de

calidad de vida al comenzar la profilaxis y luego
anualmente o cada periodo de tiempo establecido
previamente por cada centro de tratamiento de
hemofilia. Se utilizan las herramientas descritas
anteriormente en evaluacion de calidad de vida en
profilaxis primaria (Haemo-QoL y CHO-KLAT
en nifios y Hemophilia-QoL y Hemolatin-QoL en
adultos) (17).

Existe justificacion solida para la necesidad
de implantar accesos venosos en pacientes bajo
profilaxis. La disponibilidad de un acceso venoso
adecuado es esencial para mantener un régimen
de profilaxis con infusiones regulares y por
tiempo prolongado. Aunque las venas periféricas
son la mejor opcion, este abordaje es poco comun
en nifios muy pequenos y puede adoptarse el uso
de dispositivos de acceso venoso central para
garantizar la profilaxis. Debe tenerse en cuenta
la opcion mas apropiada de acuerdo con varios
factores como: la edad del nifio, el cumplimiento
del cuidador y el régimen de tratamiento prescrito,
es decir, frecuencia de la infusion (27).

Estamos entrando en una era en la que cada
vez es posible tratar a PCH individualmente,
en lugar de tratar su condicion. Para ser mas
eficaz, un protocolo de profilaxis debe adaptarse
a la persona en funcion de su edad, patrén de
sangrado, estado de las articulaciones, nivel y
tiempo de la actividad fisica que realiza, titulo del
factor de coagulacion deficiente y, su capacidad
de adherirse a un protocolo. Los regimenes
profilacticos también deben ser lo suficientemente
flexibles para cambiar con el tiempo a medida que
cambian las circunstancias (44).

El manejo de la hemofilia se basa en una
evaluacion y tratamiento global que incluya
no solo la correccion del factor deficiente
sino también el manejo de todos los aspectos
asociados en PCH (22,45). El grupo GLAITH
considera, tal como esta reportado en la literatura
que el tratamiento profilactico es el ideal en la
actualidad para PCH debido a que se asocia con
mejor prondstico y menores complicaciones,
como son las articulares agudas y cronicas
(46). En el llamado a la accion para la region
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latinoamericana, el grupo GLAITH recomienda
los siguientes puntos: el establecimiento de un
registro latinoamericano unificado; estudios
prospectivos de costo efectividad y evaluacion de
criterios especialmente relacionados con profilaxis
secundaria; realizar estudios comparativos de
calidad de vida con y sin profilaxis en la region;
promover la individualizacion del tratamiento; y
buscar la implementacion de profilaxis primaria
y secundaria en forma global en Latinoamérica.

El grupo GLAITH esta formado por los
siguientes investigadores:

Mercedes Elena Mijares (Venezuela), Juan M.
Acuriia (Colombia), Monica Martinez (Argentina),
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Carlos Carrera-Calero (Ecuador), Adolfina
Bergés (Mexico), Carlos Martinez-Murillo
(México), Lidiane Andino (Paraguay), Gloria
Chumpitaz (Peru), Ismael Rodriguez (Uruguay),
Carlos Ramirez (Colombia), Mauro Ruben
Davoli (Argentina), Apsara Boadas de Sanchez
(Venezuela)
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