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Para la elaboracion de esta guia hemos recogido los
testimonios de cuidadores de nifios hemofilicos que
pertenecen a la asociacion ASHEGUI. Asimismo, la
guia de apoyo psicoldgico a las familias elaborada por
la Federacion Mundial de Hemofilia fue de gran
ayuda.

A continuacion, se trataran los temas que suelen
causar preocupacion a las familias hemofilicas.
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E ES LA HEMOFI

| proceso de coagulacién es un mecanismo de proteccién

uestro cuerpo que evita que la sangre se pierda de los vasos

anguineos.

En el proceso de coagulacion intervienen diferentes factores para

que la hemostasia sea adecuada.

e La hemofilia es un trastorno de la coagulacion en el que hay falta
o insuficiencia de uno o varios factores de coagulacién, lo que
dificulta la detencién de la sangre.
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TIPOS INCIDENCIA
Existen dos tipos de Hemofilia: La A Hemofilia, es mas comuan que
¢ A hemofilia: Deficiencia del factor VIII. la B Hemofilia.

¢ B hemofilia: Deficiencia del factor IX.
¢ A hemofilia: 26,4 kasu 100000
Dependiendo la cantidad de factor: gizoneko.
e Grave ¢ B hemofilia: 5 kasu 100000
¢ Moderada gizoneko.
e Leve
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HERENCIA

La hemofilia, en general, se transmite por herencia del cromosma X dafiado.

Las mujeres tienen cromosoma XX y los hombres XY. Los hombres tienen un solo

cromosoma X, por lo que si éste se encuentra dafiado, sufriran la enfermedad. Las

mujeres, sin embargo, tienen dos cromosomas X, por lo que son portadoras de la
enfermedad, y es por ello que se da mas en los hombres.

Homibre sano y Hoembire hemefilico Hombre hemofilico
mujer pertadora ¥ mujer sana  mujer pertadera
8 8 98
XY XK XY XX XY XX
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XU XX XY XX | XU XK MY XX | XT XN XY XX 1
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MANIFESTACION

¢ La manifestacion clinica principal es la tendencia a las hemorragias!
e Tendencia a los moratones.

e Hemorragias internas ﬁ

- En articulaciones ~ * ==
- En musculos = o
- En 6rganos P -,

¢Cémo identificar una hemorragia?

DOLOR INFLAMACION INMOVILIDAD

TRATAMIENTO

La principal posibilidad de tratamiento de la hemofilia son los concentrados del factor de
coagulacién que se administran por via venosa.

Tipos de administracion

Endovenoso Subcutaneo

lucién de 28 de abril de 1982 de la Subsecretaria de Sanidad regula la posibilidad de
iento (BOE, n°131 de 02/06/1982), asi como que la edad recomendada para iniciar esta
practica es de ocho afios. 2



INHIBIDORES

El temor habitual de los cuidadores, asociados al
tratamiento, es el desarrollo de inhibidores, es decir,
la respuesta del sistema inmunolégico que empeora
la eficacia del tratamiento y la hemostasia basica.

“A pesar de recibir
informacién sobre la
patologia, todo puede
cambiar cuando aparece el
inhibidor.”

¢Existe tratamiento?

Para eliminar el inhibidor se utiliza la
inmunotolerancia, que  consiste  en
administrar dosis altas del factor de ( )
concentracion correspondiente.

FUTURAS TERAPIAS

El tratamiento mas prometedor es la terapia
génica, que consiste en transferir la copia sana
de la deficiencia génica. Esto permite que el
cuerpo genere por si mismo el factor de
coagulacién suficiente.

Hasta la fecha, se ha
aprobado un Unico
producto para el
tratamiento de la
Hemofilia B.

Por otro lado, se han producido factores de coagulaciéon
con una vida media mas larga y gracias a la via
subcutdnea de la profilaxis, se ha conseguido mejorar el
confort del paciente y de sus familias.




EQUIPO MULTIDISCIPLINAR

La hemofilia es una enfermedad crénica, por lo que es
necesario que el paciente reciba una atencién integral,
cercana y individualizada durante el resto de su vida. Por
ello, la atencion integral debe estar presente en el
diagnéstico, tratamiento y manejo de ésta.

Odontologia

Psicologia /
Trabajadora
Social

Enfermeria

Pediatria PACIENTE Traumatologia
HEMOFILICO

Rehabilitacion Hematologia

Ginecologia

En este proceso tendréis el apoyo de profesionales de la salud que desempefian un papel de
conduccién, entrenamiento y educacién en los aspectos teéricos y practicos de la hemofilia.

¢Cobmo voy a
aprender a pinchar?

Papel de la enfermera

Las enfermeras os ensefiaran la tecnica de puncion.

iASHEGUI organiza cadal
afio un taller sobre el
autotratamiento!




OMENTO DEL DIAGNOSTICO

Quéesloquele
pasa? Podra llevar
una vida normal?

Miedo
Preocupacion

“Lo pasamos mal.
Con miedoy
preocupados de
cémo iba a ser su

“No fue un vida

momento
agradable !

“El diagnostico es
una fase de total
incertidumbre”

para nosotros”

~
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El momento del
diagnéstico no es una
fase facil para las familias.
Es normal que la familia
tenga miedo, ya que nos
enfrentamos a una
enfermedad desconocida
para nosotros.
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¢COMO ACTUAR ANTE UNA
HEMORRAGIA?

La hemorragia mas compleja es el hemartros, es decir, la
hemorragia que se produce dentro de la articulacién.

Sintomatologia: sensacion de excitacion, inmovilidad,
inflamacion.

En qué articulaciones?

Rodilla Tobillo Codo

Aplica el método RICE

Administracion del factor de \
coagulacién

N

Reposo

n Aplicar hielo

Contacta con el cetro de
referencia para definir el
tratamiento a seguir.

J

Compresién

/

Elevaciéon de la articulacion




CUIDAR VS SOBREPO

Ante el miedo a sufrir lesiones, a los cuidadores les
puede resultar cémodo prohibir ciertas actividades
propias del nifio. Sin embargo, el nifio debe ser capaz
de sentir su propio cuerpo para aprender a confiar en
sus sensaciones y controlar sus movimientos.

"Es un impulso

EXPLICALE AL NINO SUS \involuntario, se nos})
LIMITACIONES ' olvida
Proteger las articulaciones H

EJERCICIO FiSICO

Fomentar la practica de actividad fisica,

imprescindible para que el nifio tenga una q iDeportes de contacto NO! &

buena condicién fisica y un desarrollo
neuromuscular normal.

Recuerda que la decisién
debe ser orientada por el

hematélogo y que debe V
gustar al nifio.

Natacion Futbol
Correr Baloncesto
Badminton Volleyball
Tenis de mesa Boxeo
Ciclismo Hockey
Golf Hipica
Karate / Judo
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CONSEJOS A PADRES PRINCIPIANTE

‘

"Es dificil decirle a los "Entender la enfermedad, no
padres que esten tener miedo. Basarse en el
tranquilos, pero es lo conocimiento de los
mejor. Por otro lado, pedir hematélogos, enfermeras y

mucha |nfo‘rmaC|on alos familias que han pasado por
profesionales. " alli.
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“Informarse, tranquilidad,
esperanza en las medicinas
y, sin duda, buscar el apoyo

de asociaciones
conocedoras de la
enfermedad.”

N
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ASHEGUI

"Un apoyo y comprension imposible de conseguir
ntre gente que desconoce la enfermedad. Siempre
on las puertas abiertas para tratar de ayudar . "



