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Introduccion

Los pacientes con hemofilia A o B, independien-
temente de su severidad, tienen mayor riesgo de
sangrado luego de una lesion de cualquier origen.
Incluso en aquellos pacientes con hemofilia severa
que reciben profilaxis para reducir o evitar las he-
martrosis, una significativa parte de su vida diaria
transcurre con niveles plasmaticos sub-fisiologicos
de su factor deficiente. Por lo tanto, las estrategias
terapéuticas para el tratamiento de lesiones que pon-
gan en peligro la vida o la vitalidad de un miembro,
siguen principios comunes a todos los pacientes.
Es importante tener en cuenta que un paciente con
hemofilia con una hemorragia grave puede presen-
tarse en cualquier sala de emergencia y requerir la
actuacion de profesionales que no estan habituados
al manejo de estos pacientes.

Las hemorragias con elevada morbi-mortalidad y
que requieren un tratamiento de emergencia son las
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detalladas en el cuadro 1 y que se analizan a conti-
nuacion:

Hemorragias graves

La hemorragia de sistema nervioso central
(HSNC) es la principal causa de muerte por sangra-
do en los pacientes con hemofilia. La hemorragia
intracraneal (HIC) puede presentarse en cualquier
edad (aunque su mayor incidencia esta en la pri-
mera infancia y después de los 50 afos) asociada
a un traumatismo o ser referida como espontanea.
La mayoria de las HIC en los nifios esta asociada
a traumatismo de craneo. Tener en cuenta que has-
ta un 25% de las HIC (traumaticas) se presentan en
pacientes que estan en tratamiento de profilaxis. La
infeccion por VIH, VHC, la presencia de inhibidor,
el antecedente de una HIC previa y la hipertension
son factores de riesgo independientes. La hemo-
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rragia puede ser subdural, subaracnoidea, epidural
o intraparenquimatosa. Los sintomas de presenta-
cion pueden ser una cefalea persistente asociada o
no a déficit sensitivo/motor, vomitos, alteracion de
la conciencia, convulsiones, etc. Sin embargo, lue-
go de un traumatismo de craneo, un paciente con
HIC puede presentarse asintomadtico a la consulta.
El re-sangrado y la recurrencia no son infrecuentes.
La incidencia de HIC en neonatos con hemofilia
es de 2 a 4%, lo que significa 40-80% superior a
la de la poblacion normal. El parto vaginal asistido
(uso de ventosa o forceps) y la cesarea de emergen-
cia son factores de alto riesgo, por lo que deben ser
evitados. Por otra parte, una hemorragia extracra-
neal (cefalohematoma o hemorragia subgaleal) en
el neonato con hemofilia puede producir un shock
hipovolémico. Es importante realizar el tratamiento
con factores en forma precoz.

La hemorragia espinal se suele presentar inicial-
mente con sintomas inespecificos que determinan la
demora en el diagnostico, sobre todo en los nifios.
La localizacion mas frecuente es la epidural.

Ante la sospecha de HSNC se debe infundir de in-
mediato el concentrado de factor correspondiente.
La confirmacion a través de estudios por imagenes
debe ser posterior. La conducta quirtrgica sigue los
lineamientos del paciente sin hemofilia.

La hemorragia en proximidad de la via aérea
puede, en el curso de horas o dias, producir su obs-
truccion. Las causas pueden ser diversas:

* procesos o procedimientos odontologicos (fle-

mones, anestesia troncular, exodoncias, etc.)

* traumatismo cervical

* cirugia maxilofacial

* hematoma de lengua

» faringitis, epiglotitis (menor frecuencia)

La hemorragia gastrointestinal se presenta en
hasta el 25% de los pacientes con hemofilia, pue-
de tener cualquier localizacion, y la recurrencia es
comun. Las causas mas frecuentes son la gastritis
y la tlcera duodenal. Los pacientes con hemofilia
tienen mas riesgo que la poblacion general de pre-
sentar estas hemorragias. El uso de antinflamatorios
y los corticoides aumentan este riesgo. El sangrado
por ruptura de varices esofagicas esta relacionado a
la cirrosis por virus de la hepatitis C. La infusion del
factor debera ser inmediata, independientemente de
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la localizacion de la hemorragia y se debera luego
investigar el origen.

En los pacientes con hemofilia puede descubrirse un
hematoma intramural intestinal (en general sin
antecedente traumatico) que se presenta con dolor
abdominal, signos de ileo paralitico y obstruccion
intestinal. El tratamiento conservador y la adminis-
tracion de factor suele ser suficiente para el manejo
de este cuadro.

La presencia de dolor abdominal con antecedente
de un traumatismo (sin importar su gravedad) puede
indicar la presencia de una hemorragia intrabdo-
minal que ponga en riesgo la vida del paciente. El
origen de la hemorragia puede ser la ruptura de un
organo o de un hematoma capsular. El hematoma
de musculo psoas rara vez puede ser responsable de
un descenso marcado de la hemoglobina. En todas
las circunstancias la inmediata administracion de la
terapia de reemplazo con el factor es crucial, atn si
no esta contemplada la cirugia abdominal.

El sangrado en un compartimiento anatomico cerra-
do puede originar la compresion del paquete vas-
culo-nervioso con la consecuente morbilidad (de-
terioro sensitivo-motor y riesgo de amputacion del
miembro afectado). Este cuadro conocido como sin-
drome compartimental se puede presentar en la re-
gion distal o proximal de los miembros, secundario
a una hemorragia traumatica (hematoma muscular)
0 iatrogénica (venopuncion o puncion arterial). Los
sintomas comienzan con dolor, edema y aumento
del volumen de la zona y, si el sangrado continta en
el espacio limitado, aparecen parestesias o incluso
paralisis. La compresion arterial produce pérdida de
pulso y una extremidad fria. Es importante prevenir
esta evolucion con la administracion oportuna del
factor. En presencia de palidez y frialdad del miem-
bro puede ser necesaria una fasciotomia extensa de
emergencia, la cual conlleva un riego elevado de he-
morragia ain con el nivel de factor corregido.

Otras localizaciones raras de hemorragias que re-
quieren tratamiento de emergencia son el derrame
pericardico, la hemorragia pulmonar y la ruptura de
un pseudotumor hemofilico de pelvis o de cadera.

Manejo del paciente en la sala de emergencia

El tratamiento de una hemorragia grave debe ser in-
mediato, ya que la demora aumenta la morbi-morta-
lidad del paciente. Es fundamental tener presente las
siguientes premisas:
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¢ el examen fisico puede no ser relevante en el
momento de la evaluacion. Por ello son impor-
tantes la anamnesis y los antecedentes.

4 la decision de tratamiento debe estar basada en
la sospecha de una hemorragia antes que en la
documentacion de la misma.

¢ confiar en lo que refiere el paciente o el familiar.
En general, estan instruidos acerca de las hemo-
rragias con riesgo de vida y/o llevan consigo los
concentrados necesarios para su tratamiento.

4 comunicarse con el médico del Centro de refe-
rencia en hemofilia esta firmemente recomen-
dado, aunque esto no debe demorar el inicio del
tratamiento.

¢ frente a la sospecha de una hemorragia que
pueda comprometer la vida del paciente o la
vitalidad de un miembro, la dosis de factor
correspondiente debe administrarse de in-
mediato y antes de cualquier estudio diag-
noéstico.

DIAGNOSTICO DOSIS ADMINISTRACION OBJETIVO
HEMOFILIA A FVIII 50-100 Ul/kg
En bolo endovenoso Alcanzar nivel
durante 1 a 3 minutos plasmatico de FVIII/
HEMOFILIA B FIX 100-120 Ul/kg FIX 80-100%

- permitir que el paciente o el familiar reconsti-
tuyan los concentrados de factor para evitar de-
moras. Administrar todo el contenido del frasco
ampolla (no descartar el excedente si la dosis
no es exacta).

- en cualquier sangrado grave en el que el nivel
basal del paciente sea desconocido, éste se de-
bera asumir como inferior al 1%.

- evite las venopunciones traumaticas, las inyec-
ciones intramusculares y las punciones arteria-
les si no son imprescindibles. Para todo proce-
dimiento invasivo diagnoéstico/terapéutico el
nivel de FVIII/IX debera ser > 50%.

- una vez estabilizado el paciente y habiendo re-
cibido la dosis correspondiente de factor, se de-
beran realizar los estudios diagnosticos necesa-
rios. El paciente debera permanecer internado.
(Es importante comunicarse con el centro de se-
guimiento del paciente durante su internacion,
asi como referirlo luego del alta institucional).

- el acido acetil salicilico esta contraindicado en
pacientes con hemofilia. Los AINES deben ser
administrados con cautela por el riesgo incre-
mentado de hemorragia gastrointestinal.

Cuando la hemorragia esta confirmada y se localiza
en los sitios antes mencionados, se deberan mante-
ner los niveles de factor por encima de 50%. Para

ello, luego del bolo inicial, administrar una nueva
(misma) dosis cada 8-12 hs de FVIII y cada 12 hs

106

de FIX. Es necesario monitorear los niveles plasma-
ticos de factor. También se podra realizar infusion
continua de FVIII/IX (luego del bolo inicial) 2-4 Ul/
kg/hora, ajustando la dosis segun niveles obtenidos.
En el cuadro 1 se detalla el tiempo de tratamiento
estimado, segun la localizacion de la hemorragia.
Luego de este periodo en todos los casos se debe-
ria indicar una profilaxis secundaria (intermitente)
durante aproximadamente 4 semanas, excepto en el
caso de HSNC donde la profilaxis debera extenderse
durante al menos 6 meses. Se pueden usar antifibri-
noliticos en caso de hemorragias mucosas.
Pacientes con inhibidor de alta respuesta: La pre-
sencia de inhibidores determina un incremento de la
morbimortalidad en cualquier hemorragia. El mane-
jo general sigue los lineamientos antes enunciados.
Se debera administrar: FVII activado recombinante
(rFVIla) 90-120 pg/kg (cada 2 horas) o una dosis de
Concentrado de complejo protrombinico activado
(CCPa) 100 Ul/kg. Luego, evaluar titulo de inhibi-
dor actual. Ante la presencia de un:

- Titulo bajo (<5 UB/ml): FVIII-IX 100 Ul/kg en
bolo EV como dosis inicial, seguida de 50-100
Ul/kg cada 8-12 horas en bolo EV o 10 UI/Kg/
hora en infusion continua. Monitorear en for-
ma regular el nivel de factor VIII-IX deseado
(>50%). Considerar que alrededor del 5° dia
del inicio de FVII/IX el titulo de inhibidor au-
mentara por lo que se deberan utilizar agentes
bypaseantes.
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- Alto titulo de inhibidor (> 5 UB/ml): continuar
con el mismo agente bypass inicial:

* rFVIIa: 90-120 pug/kg en bolo EV cada 2 ho-
ras durante las primeras 24-48 horas; luego
prolongar intervalo de aplicacion cada 3-6
horas, segiin evolucion clinica. (En nifios
puede ser necesario utilizar una dosis mayor
a 120 ug/kg).

* CCPa: 50-100 Ul/kg cada 6-12 horas.

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 alternati-
vo. Si la respuesta al tratamiento con el agente alter-
nativo no es adecuada deberia considerarse el tra-
tamiento secuencial con ambos productos. (Terapia
secuencial: CCPa 100 Ul/kg, a las 6 horas rFVIla
90 ng/kg cada 2 horas por 2-3 dosis; a las 4 horas
nuevamente CCPa 100 Ul/kg).

Pacientes con inhibidor de baja respuesta: se po-
dran utilizar dosis altas de FVIII/IX, con el monito-
reo correspondiente de los niveles alcanzados.

LOCALIZACION DE LA HEMORRAGIA

DURACION DEL TRATAMIENTO

HEMORRAGIA SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

15-21 dias

HEMATOMA QUE COMPROMETE ViA AEREA

Hasta resolucion completa

HEMORRAGIA GASTROINTESTINAL

7 dias (0 48-72 hs luego de haber desaparecido la melena)

HEMATOMA INTRABDOMINAL

Hasta resolucion (o 10-14 dias post eventual cirugia)

HEMATOMA OCULAR

7 dias

SINDROME COMPARTIMENTAL

Hasta resolucion completa

Cuadro 1: Localizacion de las hemorragias graves y duracion del tratamiento.
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