HEMOSTASIA'Y TROMBOSIS

Hemofilia. Retos en el manejo

Raul Ambriz-Fernandez*

Los retos en el manejo de la hemofilia para el
siglo XXl tienen relacion con una adecuada valora-
cion del problema. Las estadisticas previas esti-
maban que la poblacion de hemofilicos por defi-
ciencia del factor Vlll erade | : 10,000 varones. Sin
embargo hay que insistir que esta cifra ha descen-
dido hasta cerca de 50% debido a diversos facto-
res: el VIH; el control de la fertilidad y las crisis
economicas. También los principales retos del
manejo se encuentran en los enfermos con hemo-
filia“ grave o severa, “ quienes representan 30% de
los enfermos (cerca de 500 a 700 en nuestro pais),
tiene hemorragias frecuentes y el verdadero pro-
blema para el tratamiento integral.

Tratamiento especifico. Se utilizan concentra-
dos de factor VIl o IX inactivados para virus, con-
centrados de complejo protrombinico, factor VI
porcino, rVilay rVIll y cada vez menos el plasmay
los crioprecipitados. EI consumo minimo de factor
coagulante es de 20,000 U / paciente afio en los
paises industrializados. El programa de tratamien-
to domiciliario representa adn el principal reto a
vencer en nuestro pais. En especial aplicarlo para
los casos “ graves o severos”. En el programa de
tratamiento domiciliario el paciente o lafamilialleva
un control de tratamiento ambulatorio; mantiene
reservas de los concentrados en el refrigerador de
sudomicilio conunadotacion de factor VIll o IX para
meses. El tratamiento domiciliario se aplica a de-
manda de las hemorragias en su casa, su escuela
o trabajo y previo andlisis de las cantidades consu-
midas de factor VIII o 1X, los frascos utilizados son
entregados al médico encargado para reponer las
dosis utilizadas. Nuestros resultados con el trata-
miento domiciliario indican que elimina la depen-
dencia hospitalaria, evita las confrontaciones mé-
dico - autoridades - familia - paciente; integra al
enfermo a la vida social, escolar o laboral y al
proporcionar un tratamiento mas temprano, éste
permite reducir el consumo de los concentrados
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purificados y en esta forma abatir el costo y los
riesgos de los tratamientos profilacticos. En los
paises desarrollados se hainiciadoconrVlillyrVila.

Los lactantes y preescolares y los nifios pueden
recibir productos de donador Unico obtenidos por
hemaféresis, preferentemente después de 6 me-
ses de cuarentena y con nuevos estudios de
serologia a los donadores. Sin embargo este es-
guema se agota con facilidad por las dificultades
parasangrar al donador en forma repetida, conser-
var el producto y el natural incremento de los
requerimientos del enfermo al aumentar su edad y
peso. Los nifios deben estar vacunados contra la
hepatitis B y la hepatitis A.

Para el tratamiento de los enfermos hemofilicos
en cirugia o que desarrollan inhibidores, la mejory
mas rapida opcion es usar el factor coagulante
(crioprecipitados o concentrados purificados) en
infusién continua. En casos coninhibidores depen-
diendo del tipo de respuesta se utilizan los concen-
trados de complejo protrombinico, el factor VIII
porcino, el rVlla, los inmunodepresores, las
inmunoglobulinas en dosis altas para uso
intravenoso, quimioterpicos, los antagonistas de
los H,receptores (cimetidina) y lainmunoadsorcion

El reto de usar las terapias alternativas. De los
medicamentos, el DDAVP (desmopresina) se usa
como medida profilactica o terapéutica en enfer-
mos con hemofilia leve y moderada eliminando los
riesgos de las infecciones. Para evitar la degenera-
cion cartilaginosa y el deterioro osteoarticular irre-
versible que producen las hemartrosis recurrentes
(mas de una por mes en la misma articulacion)
secundarias ala sinovitis proliferativa, actualmente
esde eleccion usar la sinovectomia por artroscopia
o con radiois6topos y con farmacos como la
rifampicina. y también usar los esteroides intra-
articulares en casos de sinovitis crénica avanzada.
La hemostasia local con fibrinas adhesivas es el
tratamiento de eleccién en casos de heridas, par-
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ticularmente en las exodoncias y para cirugias. Los
hemostaticos locales reducen notablemente (90%)
la cantidad de terapia sustitutiva necesaria, que
incluso en muchos casos no es necesario aplicar.

El riesgo de infeccion viral residual con los
hemoderivados tiene relacion al plasma de origen.
En el afio 2000 los concentrados no tienen riesgo
de transmitir VIH, sin embargo, adn hace pocos
afos, a pesar de estar sometidos a métodos de
inactivacion viral produjeron unaepidemiade hepa-
titis A y siguen transmitiendo Parvovirus B 19.

Trombosis - Es particularmente peligrosa cuan-
do se hace cirugia y se usa concentrados de
complejo protrombinico (CCP) activados y sin ac-
tivar por su contenido de factores coagulantes.
Inhibidores. Altransfundir productos de alta pureza,
inactivados con S/D sometidos a pasteurizacion o
recombinantes se ha sugerido una prevalencia
hasta de 50%, pero cuya trascendencia clinica no
es mayor a la inicialmente informada. Deficiencia
adquirida del factor von Willebrand. Ha ocurrido
cuando se usan dosis altas de concentrados
recombinantes, se presume que es por deplecion
en los depdsitos del factor von Willebrand del
enfermo. Incremento de las hemorragias: los medi-
camentos inhibidores de proteasas utilizados para
tratar el SIDA producen aumento significativo de las
hemorragias en los hemofilicos. Reacciones
anafilacticas: las hemos observado personalmen-
tey estanreferidas enlaliteratura al usar productos
poco purificados y con los sometidos a anticuerpos
monoclonales. Incluso estas reacciones son posi-
bles al administrar los productos recombinantes;
se deben a aloinmunizacién de los componentes
del plasma, a las proteinas de ratdbn monoclonales
o al oxido de etileno que se usa para esterilizar
equipo médico y para la infusion.

El principal reto para tratar a los hemofilicos es
facilitar al enfermo un acceso rapido a la terapia y/
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o la Unidad Terapéutica. Para el manejo éptimo se
requiere de un equipointerdisciplinariominimointe-
grado por: 1 hematd6logo,1 médico de transfusio-
nes (debe controlar el abastecimiento y el almace-
namiento la terapia sustitutiva: plasma, crioprecipi-
tados y concentrados) adscrito al Banco de Sangre
tipo Regional o de Referencia, 1 terapista de Medi-
cinaFisica, 1 trabajadorasocialy 1 enfermera. Con
esta meta se puede ubicar los servicios, teniendo
en cuenta que se requiere una sala de transfusio-
nes parapacientes ambulatorios. También se debe
contar con laboratorios de coagulacién y para la
deteccién y seguimiento de enfermedades asocia-
das como el VIH, las hepatitis y de los otros proble-
mas condicionados por las transfusiones.

El departamento de terapia fisica debe estar
situado cerca paralograr éxito, y asi evitar abando-
no de esta actividad cuando durante la misma se
producen hemorragias. Las actividades de terapia
fisica y de terapia ocupacional realizadas por ex-
pertos en hemofilia, logran mayor estabilidad mus-
cular y osteoarticular, que evita la aparicion de
hemorragias recurrentes, disminuyendo el consu-
mo de hemoderivados y las secuelas articulares.

Cuando los enfermos son manejados en la
forma antes descrita, en nuestra experiencia los
servicios hospitalarios sélo son requeridos para
tratar los cuadros hemorragicos graves.

Con base a estas consideraciones hay que enfa-
tizar que la atencion de los hemofilicos es mejor
integrarla con un equipo multidisciplinario minimo,
tomando en cuenta que no es indispensable crear
centros practicamente Unicos, donde estén ubica-
dos todos los especialistas, sino que por el bajo
nuimero de enfermos mas bien es necesario un
concepto de coordinacion de los servicios y sobre
todo, como principal reto de una regionalizacion
adecuada, para dar la atencion utilizando en forma
Optima y racional los recursos existentes.
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