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Resumen

Las hemofilias A y B son las enfermedades hemorrdgicas hereditarias mds graves y fre-
cuentes. Su prondstico ha mejorado notablemente desde la introduccidn de la terapia sustitu-
tiva con crioprecipitados y factores humanos recombinantes. No obstante, no hemos de olvi-
dar que los estilos de vida constituyen uno de los determinantes fundamentales de la salud.
Por ello, este trabajo trata de establecer un catélogo de consejos sobre la vida cotidiana de los
nifios hemofilicos y sus familias, con el fin de conseguir una atencién integral y complementa-
ria a la que reciben en los servicios hematoldgicos de Atencidn Especializada.
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Abstract

Haemophilia A and B are the most severe and common inherited haemorrhagic diseases.
Their prognoses have been improved since substitutive therapy with recombinant human fac-
tors and cryoprecipitates has been introduced. Nevertheless we must not forget that lifestyle is
basic to determine health. This article tries to establish a guide of advices about daily life of
haemophilic children and their families, with the aim of getting an integral care complemen-
tary to the treatment they receive at the Haematology Service of their specialized attendance.

Key words: Haemophilia, Community services, Lifestyles.

Introducciéon deben, respectivamente, al déficit de los

Aunque se ha descrito una gran canti-  factores VIl y IX de la coagulacion. La in-
dad de deficiencias hereditarias de los  tensidad de sus manifestaciones clinicas
factores de coagulacion, las hemofilias A guarda relacion lineal con la magnitud
y B son las enfermedades hemorragicas  del déficit'. Aunque las hemorragias pue-
hereditarias mas graves y frecuentes. Se  den afectar a cualquier parte del cuerpo,
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y estar presentes desde el momento del
nacimiento o incluso en el feto, lo mas ti-
pico es la afectacion articular en forma
de hemartrosis a partir del momento de
adquisicion de la marcha. El sangrado ar-
ticular puede aparecer espontdneamente
0 ante traumatismos minimos. La intro-
duccién de la terapia con concentrados y
crioprecipitados de plasma primero, y de
factores humanos recombinantes des-
pués, supuso una revolucion terapéutica
considerable en el curso de estas enfer-
medades™.

Desde el punto de vista de la Aten-
cién Primaria también podemos desem-
pefiar una funcién importante en el tra-
tamiento de estos nifios. No olvidemos
que los estilos de vida condicionan la
salud de una manera crucial, y de la op-
timizacion de estos estilos podemos ob-
tener un resultado importante sobre la
evolucion de la hemofilia.

El objetivo de este trabajo es estable-
cer un catalogo de consejos sobre la vi-
da cotidiana de los nifios hemofilicos y
sus familias, con el fin de conseguir una
atencion integral y complementaria a la
que reciben en los servicios hematol6gi-
cos de Atencion Especializada.

Material y métodos
Se realiza una busqueda bibliogréfica
por Internet, tanto en buscadores estric-

tamente cientificos como en otros me-
tabuscadores de tematica amplia. Los
aspectos que se evaltian son los siguien-
tes: ocio y actividades recreativas, higie-
ne, ropa y calzado, actividades preven-
tivas, aspectos psicolégicos y calidad de
vida.

Aspectos evaluados

Ocio y actividades recreativas

Deporte

Siempre se ha dicho que la practica re-
gular de ejercicio fisico es clave para el pa-
ciente hemofilico, si bien este hecho no
ha sido verificado en ensayos clinicos. En
la actualidad, est4 puesto en marcha un
ensayo clinico doble ciego que trata de
cubrir esta laguna®. Desde un punto de
vista estrictamente teérico, gracias a la ac-
tividad deportiva el nifio hemofilico mejo-
rard su tono muscular, protegera sus arti-
culaciones y reducird el riesgo de
desarrollar osteoporosis. No olvidemos,
ademds, que el deporte contrarresta la
tendencia al aislamiento que tienen mu-
chos enfermos cronicos. Ahora bien, hay
que escoger juiciosamente la practica que
se va a realizar”®. Los deportes que, desde
una perspectiva teérica, podrian perjudi-
car a los pacientes con hemofilia son
aquellos en los que se fuerza el arco arti-
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cular (gimnasia ritmica, gimnasia deporti-
va), se sobrecargan las articulaciones
(atletismo, levantamiento de pesas) o hay
riesgo de contacto brusco (boxeo, balon-
mano, baloncesto, futbol). En la tabla | se
exponen los deportes mas recomendables
para estos pacientes desde la perspectiva
expuesta. Recientemente, Van der Net y
cols han publicado un trabajo en el que se
concluye que la practica deportiva bien
escogida es lo suficientemente segura co-
mo para recomendarse en los pacientes
con hemofilia A grave’. Antes de comen-
zar a practicar deporte, para evitar la apa-
ricion de lesiones musculares, se precisa
un periodo de calentamiento. Los ejerci-
cios isométricos, que potencian el muscu-
lo sin movilizar las articulaciones, se consi-
deran ideales para este fin”.

Al paciente ha de resultarle atractivo el
deporte elegido, y el nivel de exigencia
debe estar adaptado a la patologia arti-
cular presentada. Los enfermos que es-
tén siguiendo un programa de profilaxis
pueden aprovechar el momento en que
tengan un nivel aceptable de factores
para desarrollar estas actividades depor-

tivas, con el fin de no presentar compli-
caciones hemorrégicas. En cualquier ca-
so, ante cualquier molestia muscular o
articular, por pequefia que sea, lo mas
prudente es interrumpir la actividad.

Juguetes

Lo ideal es que el paciente con hemo-
filia use juguetes blandos de cantos re-
dondeados, sin aristas ni piezas cortan-
tes. También debe evitar el juego con
objetos pesados™.

Juegos y actividades recreativas

El nifio hemofilico tiene que jugar
normalmente, como el resto de los ni-
fios. Es importante que no se vea como
alguien diferente. Unicamente habria
que limitar los juegos colectivos que im-
pliquen contacto fisico.

Si bien el consejo seria aplicable de
forma universal, el nifio con hemofilia
debe usar casco siempre que monte en
bicicleta. A su vez, cuando juegue con
monopatines, patines o patinetes, de-
berd utilizar métodos de proteccion, co-
mo rodilleras, mufiequeras y coderas.

Tabla I. Deportes aconsejables para los pacientes con hemofilia

- Natacion — Tenis de mesa
- Senderismo - Baile
— Béadminton - Golf
- Ciclismo — Bolos
— Pesca — Pédel
109 (467)

Revista Pediatria de Atencién Primaria
Volumen IX. Nimero 35. Julio/septiembre 2007



Carabafio Aguado I, y cols. Hemofilia: perspectiva y consejos desde Atencion Primaria

Higiene

Cuidado dental

La aparicién de complicaciones en el
contexto de dos fenémenos naturales,
como la eclosion y la caida de piezas
dentarias, puede constituir el indica-
dor de que estamos ante un paciente
con una coagulopatia. Asi, la presen-
cia de un sangrado importante coinci-
diendo con la salida de las piezas den-
tarias o con la caida de éstas puede
suponer formas de debut de la hemo-
filia.

Por lo tanto, desde el punto de vista
odontolégico, los nifios con hemofilia
son pacientes especiales, y lo son, no
solo desde estos dos hechos naturales,
sino también desde la perspectiva de la
patologia dental. Asi, practicas odonto-
l6gicas comunes, como las extracciones
dentarias, pueden poner en peligro su
vida, de modo que se ha de hacer espe-
cial hincapié en el cuidado primario de
los dientes de estos nifios (tabla Il). La
concienciacién de estos pacientes y sus
familias en la higiene dental es especial-
mente llamativa en los pacientes con

Tabla Il. Diez recomendaciones en salud bucodental

1. Recurrir a servicios odontolégicos especializados en el manejo de nifios con hemofilia.

2. |Insistir en las normas de salud preventiva bucodental lo antes posible.

3. Evitar, en la medida de lo posible, la aplicacién de inyecciones anestésicas profundas, extraccio-
nes e implantes dentales y bloqueos anestésicos locales.

4. En pacientes con hemofilia grave se precisa el reemplazo de factor antes de la cirugia (en la he-
mofilia A, una dosis de factor VIII de 50 Ul/kg; en la hemofilia B, una dosis de 100 Ul/kg).

5. En pacientes con hemofilia A leve, es posible realizar limpiezas bucales y algunas cirugias meno-

res bajo la cobertura de desmopresina.

6. Enlos pacientes con hemofilia leve o moderada, el tratamiento dental puede hacerse bajo cober-
tura antifibrinolitica (acido tranexamico o acido épsilon-aminocaproico).

7. El uso tépico de dcido tranexdmico puede ayudar a reducir las hemorragias significativamente
(enjuagarse la boca con 10 ml de solucion al 5% durante dos minutos, cuatro veces al dia, duran-
te cinco dias). También se puede aplicar de forma preventiva, antes de la intervencion dental.

8. Usar como analgésico paracetamol o paracetamol con codeina. Evitar los antiinflamatorios no es-

teroideos.

9. Se le explicard a los padres del nifio que acudan al servicio de urgencias si apareciera una hincha-

z6n importante, disfagia o disfonia.

10. Después de una extraccion dental, se recomendara el consumo de sélidos blandos y liquidos frios

durante 7-10 dias.
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hemofilia grave. De hecho, se ha de-
mostrado que los nifios con hemofilia
tienen una prevalencia de caries signifi-
cativamente menor que los controles
sanos'"".

Chupete

En los nifios con hemofilia grave sin
un adecuado tratamiento, el efecto
traumético producido por el roce del
chupete puede ser fuente de gingivo-
rragias’. De hecho, la presencia de éstas
debe hacernos sospechar la existencia
subyacente de una coagulopatia®.

Menstruacion

Otro de los aspectos que vigilar en
nuestras pacientes mas mayores es la
menstruacion. Si bien no hay un gran
numero de estudios que evalten de for-
ma fiable este aspecto, recientemente
se ha revisado la relacion entre mens-
truacion y hemofilia secundaria al déficit
de factor VII™. Hay una diferencia esta-
disticamente significativa en cuanto a
cantidad y duracién de la regla con res-
pecto a los controles sanos de su misma
edad. La menometrorragia es el proble-
ma fundamental de las adolescentes he-
mofilicas por déficit congénito de factor
VII. De este hecho se derivan dos as-
pectos: un mayor riesgo de desarrollar
anemia ferropénica que en la poblacion

normal y una repercusiéon negativa so-
bre su calidad de vida. Queda por de-
terminar si esto mismo ocurre en muje-
res portadoras de las hemofilias més
frecuentes (Ay B).

Ropay calzado

Ropa

La presién de botones, hebillas, gomas
de pantalén o cremalleras sobre la piel de
un nifio puede derivar en la aparicién de
equimosis y/o nédulos equimaticos en los
pacientes con hemofilia grave™. Por tal
razon, estimamos conveniente que este
aspecto se tenga en cuenta. De igual mo-
do, cuando el nifilo comienza a dar sus
primeros pasos, puede ser recomendable
que use ropa acolchada.

La comodidad ha de ser una constan-
te en la ropa de los nifios con hemofilia,
sobre todo en los méas pequefios. Debe
asegurarles libertad en sus movimientos
y no suponer un obstaculo que les en-
torpezca en la marcha o en sus juegos
facilitindoles las caidas. Por ello, es con-
veniente evitar el uso de pantalones y
faldas demasiado largos, lazos de vesti-
dos que se puedan desatar, etc.

Dispositivos de identificacion
Se recomienda que los nifios con he-
mofilia lleven un dispositivo identifica-
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dor (collar, pulsera, etc.) donde conste,
de forma clara, el problema que pade-
cen'”,

Calzado

Independientemente de la convenien-
cia 0 no de usar zapatos ortopédicos si
sobrevienen problemas articulares, en
todos los hemofilicos se recomienda utili-
zar un calzado comodo, facilmente mol-
deable y, a ser posible, de horma ancha.
Siempre que se pueda, y para no singula-
rizar al nifio, el zapato debe ser lo mas
normal posible™ ™.

Actividades preventivas

Vacunaciones

Los pacientes con hemofilia deben se-
guir el mismo calendario vacunal que
los nifios sanos, y ademas deben recibir
la vacuna de la hepatitis A™. Se reco-
mienda que la inoculacion de éstas se
haga por via subcuténea, y no por via
intramuscular. Sobre la zona de pun-
cion, se aplicard presion durante 5-10
minutos'.

Prevencion de accidentes en nifios

con la movilidad limitada

No es infrecuente que, por la presen-
cia de hemartrosis o hematomas mus-
culares, el apoyo de los miembros infe-

riores esté limitado y la marcha deba ser
sustentada por muletas o suplida por si-
llas de ruedas. Ambos dispositivos pue-
den ser fuente de accidentes. En la tabla
Il se exponen los consejos para evitar-
los.

Aspectos psicolégicos y calidad
de vida

Manejo psicoldégico

Un estudio realizado en la poblacién
cubana en el afio 2002 describi6 a los ni-
fios hemofilicos como reservados, emoti-
vos y dependientes. Esta personalidad
grupal provocaba que aproximadamente
un 20% de ellos tuviese dificultades de
integracién social””. Los problemas de la
esfera social guardan mds relacién con
aspectos educacionales (padres sobrepro-
tectores, ansiosos y temerosos), que con
el hecho de tener secuelas fisicas. La pre-
sencia de rasgos entusiastas de personali-
dad, asi como la existencia de unos pa-
dres no excesivamente permisivos y que
enfoquen el problema del nifio de forma
realista, hacen que éstos alcancen un ma-
yor nivel educacional. Esta dindmica, que
también consigue buenos resultados en el
nifio sano, es especialmente importante
en esta enfermedad por ser cronica, im-
plicar riesgo vital y exigir un alto grado de
responsabilidad y autocontrol™*.
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Tabla lll. Consejos para prevenir accidentes en nifios hemofilicos con movilidad limitada

1. Compruebe que el equipo de su hijo esta correctamente adaptado y dispone de todos los
dispositivos de seguridad. Vigile, especialmente, el estado de los frenos, los cinturones

y los apoyabrazos de las sillas de ruedas.

2. Esesencial que el acceso a su bloque de pisos esté adaptado segun la legislacion vigente.

3. Dentro de su casa, los pasillos deben estar libres de obstaculos. Vigile, especialmente, alfombras

torcidas, mesas bajas y cables de electricidad.

4. Antes de que su hijo camine con apoyo de muletas, debe plantearse si estd realmente preparado

para hacerlo.

5. No sobreproteja a su hijo. Animelo para que salga a la calle. Es importante que se socialice

y juegue con otros nifios de su misma edad.

Rendimiento escolar

La hemofilia, como casi todas las en-
fermedades crénicas, puede alterar, en
mayor o menor medida, la escolariza-
cién normal del nifio. De hecho, se ha
demostrado que existe una correlacion
lineal entre el nimero de episodios de
sangrado y el desarrollo de fracaso es-
colar en nifios con hemofilia grave®?'.
Por lo tanto, hay que destacar que la in-
clusién en un programa adecuado de
profilaxis no sélo produce un beneficio
sobre las complicaciones musculoes-
queléticas, sino que también mejora el
rendimiento, las cifras de absentismo y
la socializacion del nifio en el medio es-
colar.

Calidad de vida

La calidad de vida de los nifios con he-
mofilia depende del desarrollo de un
adecuado programa de profilaxis y de su

aplicacién por parte de las familias™. Esta
profilaxis condiciona, a su vez, el riesgo
de desarrollar artropatias, que son el
principal condicionante de la calidad de
vida en los hemofilicos adultos®.

Los programas preventivos de infusion
domiciliaria de factores han logrado re-
ducir el tiempo de hospitalizacién y las
tasas de absentismo escolar*. Por otro
lado, gracias a la profilaxis, el nifio consi-
gue hacer una vida practicamente nor-
mal, obtiene el beneficio de no singulari-
zarse como enfermo, logra una mejor
integracion grupal y experimenta menos
dolor, al reducirse el riesgo de desarrollar
problemas articulares. No olvidemos
tampoco que el marco donde se desarro-
lla la profilaxis es el domicilio del nifio, y
este medio, por razones obvias, es mejor
aceptado que el nosocomial®.

No solo el nifio mejora su calidad de
vida con los programas preventivos do-
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miciliarios: también se beneficia la fami-
lia. Los padres, al infundir los factores,
perciben positivamente que estan parti-
cipando en el proceso de curacién de su
hijo, sienten menos miedo, ansiedad y
depresion ante esta enfermedad, y re-
ducen el tiempo empleado en desplaza-
mientos hacia los centros médicos y los
dias de absentismo laboral®.

Profesorado

Segln lo que se ha expuesto sobre es-
tas lineas, el profesorado de un nifio he-
mofilico debe conocer el curso, las ca-
racteristicas y las situaciones de riesgo
de esta enfermedad.

Conclusion

El abordaje terapéutico de la hemofilia
es multidisciplinar. El pediatra de Aten-
cién Primaria ocupa un papel secundario,
aunque importante. Como figura de refe-
rencia para el nifio y su familia, debe
aportar consejos sobre los estilos de vida
que seguir por el paciente hemofilico: en

especial, parece juicioso recomendar la
préctica de ejercicio fisico que no sobre-
cargue las articulaciones ni implique con-
tacto fisico violento, extremar el cuidado
y la higiene de los dientes, fomentar el
uso de ropa y calzado cdmodos, vacunar
frente a la hepatitis A y evitar la sobrepro-
teccion por parte de los padres.

Anexo 1. Correo electronico
de contacto y/o paginas web de
asociaciones de hemofilia en Espaiia

- Federacion Espafiola de hemofilia:
fedhemo@hemofilia.com /
www.hemofilia.com
- Asociacion Andaluza de Hemofilia:
andaluza@hemofilia.e.telefonica.net
¢ Delegacion de Cadiz:
hemocadiz@ono.com

* Delegacién de Cordoba:
apheco@hotmail.com

* Delegacién de Granada:
aghemofilia@hotmail.com

¢ Delegacién de Mélaga:
hemofiliamalaga@hotmail.com

* Delegacion de Sevilla:
hemofilia@supercable.es
- Asociacion de Hemofilia de Aragén-
La Rioja: hemo_aralar@terra.es
— Asociacion Asturiana de Hemofilia:
ahemas@wanadoo.es
- Asociacion Gallega de Hemofilia:
agadhemo@cogami.es
* Delegacién de Lugo:
deludhemo@cogami.es

e Delegacién de Ourense:
deordhemo@cogami.es

* Delegacién de Pontevedra:
devidhemo@cogami.es

- Asociacion Madrileia de Hemofilia:
secretaria@ashemadrid.org /
www.ashemadrid.org
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- Asociaciéon Murciana de Hemofilia:
hemofiliamur@teleline.es /
www.dai2000.com/hemofiliamur

- Asociacion Navarra de Hemofilia:
asociacionnavarradehemofilia@
hotmail.com

- Asociacién de Hemofilia de Tenerife:
info@hemofiliatenerife.com /
www.hemofiliatenerife.com

- Asociacion de Hemofilia
de la Comunitat Valenciana:
www.usuarios.lycos.es/ashecova/
principal.html

- Asociacion Guipuzcoana de
Hemofilia: ashegui@teleline.es /
www.hemofiliaguipuzcoa.org

- Asociacion Vizcaina de Hemofilia:
www.web.jet.es/asalhe

- Associacié Catalana de I'Hemofilia:
info@hemofiliacat.org /
www.hemofiliacat.org
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