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La hemofilia es un trastorno congénito de la coa-
gulacién en la cual una deficiencia en el cromosoma
X es la responsable de un defecto en la sintesis de uno
de los factores de la coagulacidn : el factor VIII (He-
mofilia A) o factor IX (Hemofilia B). Es tipicamente
expresada en varones y portada por mujeres. La seve-
ridad entre los miembros de la familia es constante y
si bien es un trastorno hereditario, un 30% de los casos
no tienen antecedentes familiares y son causados por
nuevas mutaciones del gen.

La hemofilia A tiene una incidencia de 1 cada
5.000-10.000 varones y la hemofilia B 1 cada 30.000
varones, La hemofilia A es unas cinco veces mas fre-
cuente que la hemofilia B y no se distinguen en sus
manifestaciones clinicas

Segun el déficit del factor, las hemofilias se clasi-
fican en severas, moderadas y leves y esto va a deter-
minar las caracteristicas de los episodios de sangrados;
cuando los niveles de factores son bajos, mayor es el
riesgo de sangrado espontaneo o a causa de traumatis-
mos leves.

Estos pacientes no sangran mas rapido sino por mas
tiempo, debido a que no pueden fortalecer el tapén pla-
quetario y as{ formar un coagulo resistente al flujo de
circulacién sanguinea . La hemorragia puede ceder y
volver aparecer por este motivo.

El sangrado en las articulaciones (hemartrosis) es
caracteristico de esta enfermedad y provoca dolor, in-
flamacidn, calor y posturas de flexién. Las articulacio-
nes mas frecuentemente afectadas son: las rodillas, el
codo y los tobillos.

Las hemorragias de misculos y tejidos blandos, es-
pecialmente aquellos que afectan a los misculos flexo-
res de brazos y piernas, conllevan el riesgo de dafio de
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la funcién neuromuscular.

El tratamiento precoz de las hemorragias con la ad-
ministracidn del factor deficitario, idealmente, durante
lo que se conoce como “aura”, que es una sensacién de
burbujeo o cosquilleo y tirantez, es fundamental pues,
sin tratamiento oportuno las hemorragias repetidas
ocasionardn deterioro progresivo de articulaciones y
musculos, provocando una pérdida de funcidn debida a
la deformacion articular, pérdida de movilidad, atrofia
muscular y contracturas, al cabo de la primera o segun-
da década de la vida.

Consideraciones de Enfermeria

El tratamiento principal de la hemofilia consiste en
la prevencién de la hemorragias espontdneas adminis-
trando el factor deficitario y en la disminucién de los
riesgos de lesiones.

DIAGN(’)STIQOS POTENCIALES DE
ENFERMERIA.

1. Conocimientos deficientes en relacidon a las com-

plicaciones que origina la enfermedad y a los cui-

dados para evitar lesiones.

Dolor agudo en relacién a la hemartrosis y/o hema-

tomas intramusculares.

3. Deterioro de la movilidad fisica en relacién a las
lesiones ocasionadas por el sangrado.

4. Riesgo de traumatismo relacionado a lesiones titu-
lares accidentales.
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RESULTADOS ESPERADOS
El paciente sera capaz de:

e  Demostrar conocimientos sobre los cuidados para
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evitar sangrados accidentales

* Identificar los signos y sintomas de alteracion de la
movilidad de las articulaciones, y comunicarlas al
equipo de salud.

e Identificar las medidas que mejoran el fortaleci-
miento articular y muscular

e Demostrar estrategias que promuevan la integridad
tisular.

Las siguientes son pautas y recomendaciones en la
atencion de estos pacientes

1. Durante episodio hemorrdgico instaurar tratamien-

to precoz (en el transcurso de las dos horas del ini-

cio de los sintomas), administrando factores defici-
tarios.

Utilizar agujas mariposas de calibres pequefios 23-

25G.

3. Al reconstituir los factores no agitar. Usar aguja fil-
tro. No descartar remanente.

4. Reposo, hielo, compresion, elevacion del miembro
afectado RHCE.

5. Administrar analgésicos (paracetamol), evitar me-
dicacion que afecte la funcién plaquetaria (aspiri-
na, AINES).

6. Administrar dicta blanda y fria en episodios de san-
grado bucal.

7. Administracién de factores de coagulacion previo
a cualquier procedimiento invasivo, ej.: extraccion
dentaria.
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Evitar inyecciones IM y procedimientos invasivos

9. Recomendar deportes para fortalecer los miisculos
y articulaciones, como el ciclismo de paseo y la
natacién, con proteccion adecuada. Evitar deportes
de contacto.

10.Recomendar almohadillas protectoras de rodillas y
codos en nifios que gatean. Botas que protejan los
tobillos.

11. Administrar las vacunas para hepatitis A y B por
via SC, no IM.

12.Recomendar cuidados de higiene bucal para preve-
nir gingivitis y problemas periodontales. Cuidado
odontoldgico desde el comienzo de la denticidn.

13.Recomendar evitar el sobrepeso pues incrementa la
tensidén sobre las articulaciones y predispone a las
hemartrosis.

14.Recomendar uso de pulsera y tarjeta identificando
tipo de hemofilia, tratamiento y teléfono.

15.Enseflanza tedrico prdctica de la administracién de

factores para el tratamiento domiciliario y el auto-

tratamiento.
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