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Introduccioén

La hemofilia es la enfermedad hemorragica he-
reditaria mas comun, sin embargo, sigue siendo
una enfermedad rara, produciendo la deficiencia
del FVIII de la coagulacién (hemofilia A) o deficien-
cia del FIX de la coagulacién (Hemofilia B), ambos
factores necesarios para la coagulacion. La hemo-
filia A afecta 1:5-10,000 hombres de acuerdo a los
reportes de la literatura y la hemofilia B es alin mas
rara 1:50,000.

En México como en otros paises el desarrollo de
la hemofilia s6lo se ha logrado en algunas clinicas
de hemcofilia de las principales ciudades del pais,
por lo que no podemos hablar de un desarrollo
nacional sin contar con una infraestructura que
proporcione una cobertura nacional con los reque-
rimientos minimos para el tratamiento de un pa-
ciente con hemofilia. Estas diferencias han mante-
nido a la hemofilia en un ambito de subdesarrollo
gue hanimpedido una mejoria enla calidad de vida
del enfermo.

Como respuesta a esta necesidad de plantear
programas especificos de manejo en hemofilia, el
Comité Mexicano de Hemostasiay Trombosis llevo
a cabo una reunion de expertos en hemofilia en
noviembre de 1999 en Avandaro, Estado de México,
donde sé plantearon los siguientes objetivos:

1. Integrar un equipo multidisciplinario de exper-
tos en hemofilia comprometidos con la exigen-
cia de mejorar la calidad de la atencion al
paciente con hemofilia en un proyecto nacio-
nal.

2. Emitir recomendaciones o lineamientos para
eladecuado tratamiento del paciente hemofilico.

Para que el desarrollo de la Hemofilia en México
se adecue a las necesidades de los enfermos con
este raro, pero grave problema, es necesario plan-
tear una estrategia de desarrollo nacional que
involucre a los diferentes estados de la nacion. Los
expertos reunidos en Avandaro analizaron los dife-
rentes problemas a los que se enfrenta el paciente
hemofilico para tener acceso a una atencién médi-
ca digna que le brinde el maximo beneficio con el
minimo riesgo. Concientes del rezago que existe
en algunas regiones del pais se plantean las si-
guientes recomendaciones en hemofilia:

Registro nacional de pacientes hemofilicos

No hay datos disponibles en la literatura del
costo total del tratamiento multidisciplinario de los
pacientes con hemdfilia, en los cuales deberiamos
de incluir el costo de las visitas médicas con los
diferentes especialistas (pediatras, hematoélogos,
internistas, ortopedistas, etc.), el costo de las con-
sultas en los servicios de urgencias, dias cama de
hospital, cirugias, medicamentos, liofilizados utili-
zados, etc. El costo del liofilizado debe diferenciar
los productos de baja pureza, pureza intermedia 'y
altapurezay el producto recombinante. Es también
importante conocer el registro total de pacientes y
separar los pacientes leves, moderados y severos,
asi mismo, aquellos coninhibidor de alta respuesta
para obtener los parametros adecuados y realizar
el costo-beneficio del tratamiento de la hemofiliaen
México con el objeto de adecuar la cobertura del
tratamiento y los programas de atencion de acuer-
do a las necesidades de los pacientes.
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Centros especializados para la atencion del
paciente hemofilico

Las denominadas Clinicas de hemofilia constitu-
yenunmodelo que haresultado utilenlaatenciondel
paciente hemofilico, puesto que integra a un grupo
multidisciplinario de especialistas (hematologia, tra-
bajo social, enfermeria, asistente médica, pediatria,
ortopedia, reumatologia, medicina fisica, psicolo-
gia,, infectologia, etc) que proporciona unaatenciéon
integral al paciente y su familia.

La propuesta en México es integrar como mini-
mo una Clinica de Hemofilia virtual por cada estado
de la republica mexicana, es decir, el objetivo de
estas clinicas virtuales en hemofilia es contar con
un médico responsable, ademéas del soporte de
una secretaria, enfermera o asistente médico que
coordinen la atencién de los hemofilicos con los
diferentes especialistas que no necesariamente se
encuentren fisicamente en el sitio de ubicacion de
la clinica, sino contar con su colaboracién por
medio de interconsultas, citas programadas o in-
tercambio de ideas viainternet. Ademas cada clini-
cadebe contar con sistema de cémputo conectado
a internet que permite el enlace directo con los
diferentes centros de atencion de hemofilia en
México con el objetivo de aclarar dudas, intercam-
biar opiniones de diagnostico y tratamiento en he-
mofilia e incluso establecer contacto con especia-
listas del mundo de la hemofilia que acepten cola-
borar con esta propuesta de interaccion virtual.

Esta propuesta pretende que exista una cobertura
nacional integral con una comunicacién dinamica
permanente que proporcione la infraestructura nece-
saria para poner en marcha los diferentes programas
de atencién en hemofilia en un proyecto de atencion
integral del paciente hemofilico que involucra; educa-
cién, integracion, prevencion, tratamiento, limitacion
de secuelas e incorporacion laboral.

Disponibilidad de concentrados de factor VI
y factor IX

El tratamiento de la hemofilia esta basado en el
reemplazamiento de la proteina deficiente (VIII o
FIX), estos productos generalmente son obtenidos
del plasma humano como crioprecipitados en caso
de la hemofilia A y plasma fresco congelado en el
caso de la hemofilia B. Actualmente, existen en el
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mercado una gran cantidad de liofilizados que se
diferencian entre ellos por la purezade las proteinas,
estos tratamientos son efectivos para controlar las
hemorragias sin embargo, existen problemas se-
cundarios a la transmision de enfermedades virales
transmitidas por la transfusion, entre ellas: VIH,
VHC, VHB, etc., el riesgo de estas enfermedades
disminuyo considerablemente con el desarrollo de
técnicas de inactivacion viral, sin embargo, incre-
mento el costo de los productos. Debido al alto costo
del producto, el tratamiento es poco accesible para
los paises en desarrollo, por lo tanto, uno de los
problemas en México para el tratamiento de la
hemofilia es la disponibilidad insuficiente del FVIIly
FIXanivel del sistemade salud; IMSS, Secretariade
salud, ISSSTE, PEMEX, SEDENA, etc.

Las propuestas son realizar estudios de evalua-
cion del costo-beneficio con los diferentes progra-
mas de atencién: Tratamiento oportuno ambulato-
rio, tratamiento domiciliario, tratamiento hospitala-
rio, tratamiento de las complicaciones; artropatia,
hemorragias potencialmente incapacitantes, trata-
miento de las infecciones secundarias a la transfu-
sion, etc., una vez completada esta evaluacion y
conocer el registro nacional de pacientes con he-
mofilia en nuestro pais realizar una comunicacion
oficial y solicitud de apoyo a la AMEH, OPS, OMS,
FMH y la industria farmacéutica para la presenta-
cion del problema a las autoridades institucionales
y gubernamentales. El planteamiento deberd ir
encaminado a solucionar el problema de abasteci-
miento del factor y lograr como un objetivo la
cobertura del 100% de los concentrados para el
tratamiento del paciente hemofilico. Asi mismo,
tenerlarepresentatividad oficial del grupo de traba-
jo en hemofilia del CMHT para la seleccién de un
producto farmacéutico de alta calidad y proporcio-
nar recomendaciones para abatir los costos de
adquisicion mediante la compra consolidada.

Programas de tratamiento
Tratamiento a demanda (oportuno)

Eselque serealizadentro de la primera horadel
evento hemorrégico, el tratamiento oportuno debe
ser un tratamiento obligado para todos los pacien-
tes con hemofilia grave, en la otra modalidad del
tratamiento oportuno es el tratamiento domiciliario
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con el mismo requisito que el anterior pero en casa.
Desgraciadamente, el tratamiento no se realiza al
100% en la mayoria de las instituciones de salud,
sin embargo, sabemos de su importancia para
evitar secuelas de estas hemorragias algunas de
ellas secuelas irreversibles. EI 90% del tratamiento
deberia ser domiciliario, para lo cual se requieren
de concentrados de factor, para lograr que todos
los pacientes con hemofilia grave se encuentrenen
tratamiento domiciliario el consenso establecio al-
gunas de las propuestas de solucion que se deben
de realizar para mejorar el problema de abasteci-
miento de factor son: Buscar estrategias de
financiamiento (programas de costo-beneficio)
demostrando el ahorro real del tratamiento oportu-
no y domiciliario, educacion de los pacientes y
familiares a través de la Clinica de hemofilia sobre
como y cuando aplicar los concentrados, entregar
instructivos de manejo, etc, establecer dosis ade-
cuadas de 15U/Kg con rangos que pueden variar
de 10-30 UI/Kgy en caso de hemorragias potencial-
mente mortales deberd aplicarse una dosis y tras-
ladarse inmediatamente al hospital.

Tratamiento hospitalario

Es aquel paciente que requiere hospitalizacion
por su gravedad (hemorragia intracraneana, he-
morragia en cuello y faringe, hematoma de psoas
o cualquier lesion que amenace afectar lalesion de
un érgano vital).

Los problemas que se enfrenta el paciente
hemofilico son el acceso hospitalario, la insuficien-
ciade camas disponibles, y generalmente el pacien-
te no tiene acceso directo a los servicios de transfu-
sion 0 hematologia cuando entra por urgencias.

Las estrategias fueron: Tener un carnet de iden-
tificacion para entrar directamente en hematologia
y/o servicio de transfusion avalado por el servicio.
Que el servicio de urgencias cuente con lainforma-
cién adecuada para remitir al paciente. El paciente
debera acudir con su instructivo y carnet a los
servicios de urgencias cuando requiera este servi-
cio. En caso de no haber camas, urgencias debera
encargarse del tratamiento. Establecer dosis ini-
ciales de 40 Ul/Kg promedio hasta 60 Ul/Kg como
maximo, dosis subsecuentes deberan ser evalua-
das por los expertos.
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Tratamiento Profilactico

En nuestro pais no tiene la definicion inter-
nacionalmente conocida por el alto costo que re-
presenta dicho tratamiento, por lo que se define
como la aplicacion del factor previo a ciertos proce-
dimientos: rehabilitacion, exodoncia, intervencio-
nes quirdrgicas programadas, ejercicio intenso o
ante un riesgo conocido.

Tratamiento de las complicaciones

Artropatia

Lamayoria de los pacientes graves tienen algun
grado de artropatiay algunos problemas relaciona-
dos a la artropatia se pueden prevenir o evitar el
grado méas avanzado de la artropatia, algunas de
estas estrategias de solucién son: Iniciar el trata-
miento domiciliario en casos seleccionados, edu-
cacion del paciente parapromover larehabilitacion,
tener una adecuada cobertura de medicina fisica
con medidas de prevencion, tratamiento de la
sinovitis proliferativa con radioisétopos cuando exis-
tan hemartrosis de repeticién (mas de dos episo-
dios en el transcurso de un mes) en la misma
articulacién, uso de esteroides intrarticulares, tra-
tamiento quirdrgicoy contemplar la artrodesis como
altimo recurso.

Inhibidores de alta respuesta

La presencia de inhibidores en los pacientes
hemofilicos implican problemas graves para el
control de las hemorragias y mas aun cuando
estas se presentan en sitios potencialmente mor-
tales (cerebral, cuello, psoas, postcirugia, etc.). En
nuestro pais, uno de los problemas es que existe
poca informacion de esta complicacion y no se
conoce la incidencia. Por este motivo se requiere:
Recopilar informacion sobre los casos existentes,
realizar un estudio prospectivo de la caracteriza-
cién de inhibidores, por medio de protocolos de
manejo para el tratamiento agudo y tratamiento
cronico de pacientes que presentan inhibidores
coordinados por el CMHT.
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Conclusiones

Los acuerdos emitidos en Avandaro preten-
den difundir una serie de recomendaciones en
hemofilia con el objetivo de mejorar la calidad de
atencion del paciente hemofilico. Sin embargo,
este inicio requiere de la union de esfuerzos entre
instituciones de salud, sociedad médica, asocia-
ciones de pacientes y familiares, asi como del
apoyo de la industria farmacéutica.

Los acuerdos de Avandaro

e México requiere de una cobertura nacional
ideal en el tratamiento sustitutivo del hemofilico,
con concentrados purificados de factor VIII, factor
IX, factor VIl y recombinante.

» En sitios donde aun no se disponga de con-
centrados purificados, el requerimiento minimo para
el tratamiento del hemofilico debe ser con criopre-
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cipitados y plasma fresco congelado, en el enten-
dido que este tratamiento debe ser temporal hasta
que se implementen una serie de programas que
logren una cobertura nacional con concentrados.

» Crear una infraestructura basica de cobertu-
ranacional para garantizar laatencion del hemofilico
atraves de clinicas de hemofilia virtuales conecta-
das a traves de internet.

e Esimperativo contar con un registro nacional
en hemofilia para adecuar los programas de aten-
cion integral en hemofilia.
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