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HEMOFILIA EN PEDIATRIA

“Taller sobre Hemofilia, von Willebrand y otras coagulopatias congénitas”
Prevencion, tratamiento y calidad de vida
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HEMOFILIA: GENERALIDADES

B [rastorno hemorragico congenito (X/r), provocado
por la deficiencia de factores de coagulacion

® Hemofilia A: Deficiencia de FVIII (incidencia 1/5.000 varones)
® Hemofilia B: Deficiencia FIX  (incidencia 1/30.000 varones)

Proceso de coagulacién normal Proceso de coagulacién

en la hemofilia

) |
- > g |
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B Hemorragias: cualquier parte del cuerpo

B Pueden estar presentes desde el nacimiento o
incluso en el feto

M| o mis tipico: hemartrosis
® A partir de la adquisicion de la marcha.
® Espontaneo o ante traumatismos minimos.

B Enfermedad con morbilidad importante
B Hemartros: artropatia




CLASIFICACION Y CLINICA

Hemofilia severa Hemofilia moderada Hemofilia leve

Generalmente <1% del nivel del Generalmente de 1 a 5% del nivel del  6-40% del nivel del factor
factor factor

Son caracteristicas las hemorragias ~ Pueden presentar hemorragias por  Generalmente solo presentan
espontaneas lesiones menores hemorragias con lesiones graves,
cirugia, Intervenciones mvasoras

Pueden tener hemorragiasde 1a2  Pueden tener hemorragias 1 vezal ~ Podrian no tener nunca un problema
veces por semana mes hemorragico

Caracterizada por hemorragias Pueden tener hemorragias articulares Las hemorragias articulares son poco
articulares (hemartrosis) COMUNES




Abordaje interdisciplinar
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B Condicionante, incluso desde el momento del parto

B El parto de un nifo con hemofilia diagnosticada o sospechada deberia ser
atraumatico * ¥ #*
® Disminuir el riesgo de sangrado.
W Individualizar vaginal Vs cesdrea
® No instrumental (incrementa riesgo de HIC)

*Perinatal management of newborns with haemophilia. British Journal of Haematology, 2001, | 12, 264+£274
**Pregnancy in carriers of haemophilia. C. Chi, C. A. Lee, N. Shiltagh, A. Khan, D. Pollard and R. A. Kadir. Haemophilia (2008), 14, 56-64
#+ Guideline on the management of haemophilia in the fetus and neonate. British Journal of HaematologyVolume 154, Issue 2



http://onlinelibrary.wiley.com/journal/10.1111/(ISSN)1365-2141
http://onlinelibrary.wiley.com/journal/10.1111/(ISSN)1365-2141
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/bjh.2011.154.issue-2/issuetoc
http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/bjh.2011.154.issue-2/issuetoc

PEDIATRIA: PREVENCION

B En la edad pedidtrica pueden aparecer las primeras complicaciones:

|:> Prevencion

B Objetivo:
W Desarrollo musculo-esquelético normal
® Vida similar a otros nifos

B Tratamiento profilactico médico

M La administracion regular y prolongada del factor deficitario, iniciada en edad temprana,
previene artropatia hemofilica

W Mejor antes o justo después de la primera hemorragia articular®

B Otras medidas preventivas

*Comparing prophylaxis with episodic treatment in haemophilia A: implications for clinical practice. M. Manco-Johnson. Haemophilia (2007), 13 (Suppl. 2),
4-9




ADHERENCIA AL TRATAMIENTO

B Problema:; Adherencia

m Al tratamiento médico
® A las medidas preventivas

Bl Segun la OMS

B La falta de adherencia de cualquier tratamiento farmacoldgico es del 50% (15- 93%)

B Vital en la profilaxis:
El éxito depende de mantener los niveles de factor
Especialmente desde la infancia.

B Consecuencias de la falta de adherencia
B Empeoramiento de la calidad de vida
Falta de control de la enfermedad
Efectos secundarios o intoxicaciones
Aumentar la morbilidad.
Falta de racionalizacidn en el gasto farmacéutico y sanitario




The Official Journal of the Workd Federation of Hemophilia,
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Haemophilia (2015), 21, 458—464 DOI: 10.1111/hae. 12618

ORIGINAL ARTICLE Clinical haemophilia

Adherence to prophylaxis and quality of life in children and

adolescents with severe haemophilia A - N: /8 pacientes

-14 Hospitales de Espafia
M. GARCIA-DASL* J. A. AZNAR,* V. [IMENEZ-YUSTE,t C. ALTISENT, S. BONANAD,*

E. MINGOT,§ F. LUCIA,J F. GIMENEZ,** M. FERNANDA LOPEZ,tt P. MARCO,$t R. PEREZ,§§ h HemOﬂllaA severa
M. A. l"ERN.ANDEZ,‘]'] M. J. PALOMA,*** B. GALMES,#¥f S. HERRERO{${{ and _ 6_20 aﬁos

J. A. GARCIA-TALAVERAS§§S , ,
*Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia; + Hospital La Paz, Madrid; {Hospital Vall &' Hebron, Barcelona; - HaemOQOL Cuestlonarlos
SHospital Carlos Haya, Malaga; YHospital Miguel Servet, Zaragoza; ** Hospital Torrecardenas, Almeria; {YHospital Juan { .

Canalejo, A Corunia; ttHospital General de Alicante, Alicante; §5Hospital Virgen del Rocio, Sevilla; YYHospital Central de - |nd Ice de a—bSO'Uta—
Asturias, Asturias; ***Hospital Virgen del Camino, Pamplona; {11 Hospital Son Espases, Mallorca; 111 Hospital General de

Guadalajara, Guadalajara; and §55Hospital de la Candelaria, Tenerife, Spain ad herenCIa

Haemophilia (2008), 14, 931-938 DOL 10.1111/).1365-2516.2008.01843 x

- n: 180 pacientes
- Hemofilia A severa sin
ORIGINAL ARTICLE Clinical L

inhibidor
A survey of adherence to haemophilia therapy in six - 6 paises
European countries: results and recommendations - Encuestas a pacientes
P. DE MOERLOOSE,* W. URBANCIK,¥ H. M. VAN DEN BERG{ and M. RICHARDS§ B EncueStaS a méd|COS >/

*Haemostasis Unit, University Hospital of Geneva, Geneva, Switzerland; tBaxter, Vienna, Austria; {Meander Medical enfe rmeras
Centre, Amersfoort, the Netherlands; and §Department of Clinical Haematology, St James’s University Hospital, Leeds, UK

CONCLUSIONES:

- La adherencia mejora la calidad de vida.

- La autopercepcion de riesgo mejora la adherencia.
- La adolescencia es un punto critico.

(en nuestro medio autotratamiento mas tarde).

- Importante trabajar con las familias.




Dificultad: acceso venoso

B 2 necesidad de un acceso venoso adecuado

® Problema crucial en pediatria

M ;Catéter venoso central?
® Permite el tratamiento domiciliario

® Complicaciones posibles
Infecciones (mas riesgo si presencia de inhibidor de FVIII)
Oclusiones, roturas y trombosis
Especial preocupacion en pediatria




Via venosa periferica

M2 via ideal para la administracion de los
concentrados de factor de coagulacion:

venosa periférica

Se pueden administrar
liquidos y medicamentos
a través del catéter Catéter




Accesos venosos centrales

B Dispositivo de acceso venoso central
® No punciones periféricas de repeticion.
® Particularmente utll

en ninos pequenos

en pacientes con dificil puncion venosa.




Accesos venosos centrales

B TIPOS:

® Cateter central de insercion periferica (PICC)
® Cateter venoso central de insercion central

® Puertos subcutaneos (port-a-cath)




Accesos venosos centrales

B Cateter central de insercion periferica (PICC)

Extremo final del Catéter

Apéndice del Catéter

\ con Capuchén

\3 Catéter Central de
Insercion Periférica




Accesos venosos centrales

B Cateter venoso central de insercion central

Tunelizados

: . o No tunelizados
(implantacion quirurgica)




Accesos venosos centrales

M Puertos subcutaneos (port-a-cath)

De eleccion por menor riesgo de infeccion
Cumplir normas de manejo




Haemophilia (2015), 21, 465468 DOI: 10.111Vhae. 12638

ORIGINAL ARTICLE Clinical haemophilia

Long-term follow-up of children with haemophilia — low
incidence of infections with central venous access devices

A. HARROCHE,* |. MERCKX,f N. SALVL{ J. FAIVRE,f O. JACQMARCQ,¥ D. DAZET,}

M. MAKHLOUFI,§ M. CLAIRICIA,§ M.-F. TORCHET,* A. AOUBA* and C. ROTHSCHILD*
*Department of Haematology, Haemophilia Care Centre ; ¥ Department of Anaesthesia; {Specialist Nursing, Department of
Haematology, Haemophilia Care Centre; and §Specialist Nursing, Home Care Education Centre for Children Hopital
Universitaire Necker-Enfants Malades, Paris, France

- |5 aflos de experiencia en un Hospital de Francia
- 50 pacientes con hemofilia y acceso venoso central
- 25 complicaciones

- 9 hematomas

- 5 infecciones sistémicas (2 recambios)

La mayoria de las infecciones por de accesos venosos
centrales son evitables




Tratamiento domiciliario

Ventai as Facilita el tratamiento precoz de las hemorragias, aumentando su eficacia y reduccién del dolor.
Reduccion del numero de visitas a las unidades de hemofilia y servicios de urgencias.

Facilita la adherencia a los programas de profilaxis, y reduce el absentismo escolar y laboral.
Flexibiliza la vida familiar con un impacto positivo en la calidad de vida de los pacientes y familiares.

Cuando se utiliza correctamente reduce el coste global del tratamiento.

Desventajas Diagnostico incorrecto del episodio hemorragico agudo por parte del paciente lo que conlleva

demoras, infradosificaciones, o sobretratamientos con subyacente pérdida de eficacia e incremento

de costes.
Falta de adherencia a los tratamientos indicados

Mal uso: por mal acceso venoso, mala preparacion del producto, incorrecto almacenamiento, etc

Problemas psicologicos derivados de inseguridad, estrés, etc

B Periodo de formacién dirigido a padres o tutores. Al il R

HEMOPHILIA

B A partirde los 10 afos los nifios suelen tomar el relevo FEDERATION MONDIALE DE LHEMOPHILIE
. . . FEDERACION MUNDIAL DE HEMOFILIA
B Garantizar seguimiento adecuado

Economic benefits of home therapy




Rapidez de accion

B Dispositivos de identificacion:

B Se recomienda que los nifnos con hemofilia lleven un
dispositivo identificador (collar, pulsera, etc.)

® Ayuda a tratamiento precoz con menor morbilidad

B Facilitar acceso a su tratamiento y administrar rapidamente el
SUyo propio ante una emergencia

EMERGENCY DEPARTMENT CARE FOR PATIENTS WITH HEMOPHILIA AND
VON WILLEBRAND DISEASE

Tammuella Singleton, mMp, Rebecca Kruse-Jarres, mp, and Cindy Leissinger, Mp
Department of Medicine, Tulane Urivarsity Schodl of Medicine, New Oreans, Louisiana
Raprint Addrass: Cindy A. Leissingar, mo, Section of Hamatology/Oncology, Tulane University Scheol of Medicine,
1430 Tulana Avenus, Box SL-78, New Oreans, LA 70112

doi:10.1016/).Jemermed.2007.12.024




Vacunas

B Los ninos con hemofilia deben recibir:
INFANTIL DE

=
(AL[NDAKIOV;Q AI_. FUSKAD] 2022

2 MISES 4 M{STS 11 MISTS 12 MISIS IS MISES

Hepatitis B Hepatitis B Hepatitis B Sarampion Varicela
Difteria Difteria Difteria Rubéola

Tétanos Tétanos Tétanos Parotiditis

Tosferina Tosferina Tosferina

Poliomielitis

Haemophilus
influenzae b

Poliomielitis

Haemophilus
influenzae b

Meningococo C

Poliomielitis

Haemophilus
influenzae b

Meningococo C

Neumococo
conjugada

Neumococo
conjugada

Neumococo
conjugada

_ 4An0S 12 ANOS
Sarampién Difteria Varicela? Papiloma?3

Rubéola Tétanos
Parotiditis Tosferina
Varicela Poliomielitis

Osakidetza
[

Difteria“
Tétanos*4
Meningococo ACWY

1 Para quienes hayan nacido a partir del 1 de enero de 2017.

2 Para quienes hayan nacido antes del ano 2015, sélo poblaciéon no vacunada y
qgue no haya pasado la enfermedad. Dos dosis, 2* dosis al mes de la primera.

3 Sdlo ninas. Dos dosis: 2® dosis a los seis meses de la primera.

4 Se recomienda una dosis de recuerdo a los 65 anos de edad.




Vacunas

B Mayor riesgo de sangrado tras inyeccion 1.m.

B Hay que administrar sistematicamente todas las
vacunas por via subcutanea?

® | 3 administracion s.c. de vacunas inactivadas adyuvadas
No respuesta inmune optima
Mayor reactogenicidad.

W | 3 vacunacion por via intramuscular

; Segura y mas eficaz ?

; Riesgo de sangrado significativo minimo ¢ f




Vacunas

B VACUNACION SUBCUTANEA: (La mayorfa)

Vacunas de virus atenuados
Vacunas inactivadas que no contienen adyuvantes.

BVACUNACION INTRAMUSCULAR:

Vacunas inactivadas adyuvadas.
Lo mas rdpidamente posible tras la terapia sustitutiva.

El riesgo de sangrado estd en relacion con el calibre de la aguja vy
no con la longrtud
(calibre mdximo 23 G).

Aplicar una firme presion sobre la zona de puncion durante 2
minutos




Vacunas: CONTROVERSIA

Immunization of patients with bleeding disorders

M. MAKRIS,* C. P. CONLONT and H. G. WATSON}
*Sheffield Haemophilia and Thrombosis Centre, Royal Hallamshire Hospital, Sheffield; *Nuffield Department of

Medicine, Jobn Radcliffe Hospital, Oxford; and { Department of Haematology, Aberdeen Royal Infirmary, Aberdeen, UK

Haemophilia (2003), 9, 541-546

PERINATAL MANAGEMENT OF NEWBORNS WITH HAEMOPHILIA

Rosmun: Kumxann:®
Juaxxn Losum?

British Journal of Haematology, 2001, 112, 264-274

B Conclusion:

M [os pacientes con trastornos hemorrdgicos deberan ser vacunados
preferiblemente por via subcutdnea mejor que intramuscular o
intradérmicamente, salvo que se cubra con infusion de concentrado de
factor de coagulacion




Farmacos

BEvitar el acido acetil salicilico.

B Restringir el uso de los AINEs *

recomendada la proteccion gastrica cuando se administran
de forma prolongada.

B Paracetamol en dosis habirtuales.

BECvitar la administracion intramuscular
riesgo de hematomas musculares severos.

* Eyster ME ,Asaad SM , Gold BD , Cohn SE , Goedert ||, Second Multicenter Hemophilia Study Group. Upper gastrointestinal bleeding in haemophiliacs:
incidence and relation to use of non-steroidal anti-inflammatory drugs. Haemophilia 2007; | 3: 279-86.




Ejercicio fisico

B Forma amena de mantener el tono muscular.
protege las articulaciones. ﬁ *‘ m

B bxcelente forma de relacion social.

B Escoger una actividad satisfactoria individualizada.
gue no suponga un riesgo superior al posible beneficio.

B No sobrecargar articulaciones con lesiones previas.

B Potenciacion muscular mediante ejercicios isometricos.
contraen el musculo sin movilizar la articulacion adyacente.




REVIEW ARTICLE

Exercise and sport in the treatment of haemophilic patients:
a systematic review

v

M. GOMIS,* F. QUEROL, %, J. E. GALLACH,* L. M. GONZALEZ* and J. A AZNARS
*Departments of Physical Education and FPhysiotherapry, University of Valencia; and {Coagulopathy Unit, University
Hospital LA FE, Valencia, Spain

Haemophilia (2009), 15, 43-54

Haemophilia: exercise and sport

Felipe Querol*®>* Sofia Pérez-Alenda®®, José Enrique Gallach<, José Devis-Devis®,
Alejandra Valencia-Peris®, Luis Millan Gonzalez Moreno*

*Department de Fisioterapia, Universitat de Valéncia, Valéncia, Spain

bUnitat d"Hemostasia i Trombosis, Hospital Universitari La Fe, Valencia, Spain
<Department d’Educacio Fisica, Universitat de Valéncia, Valéncia, Spain
Received on May 9, 2010; accepted on September 9, 2010

Apunts Med Esport. 2011;46(169):29-39

Problemas:

Sesgos
Opinion de
expertos
Disefio?




Deporte

Se consideran peligrosos:

B todos los deportes que conllevan una cierta violencia (boxeo, motociclismo) o contacto
fisico (balonmano, baloncesto).

Fdtbol:
B no es recomendable dado el riesgo de contacto.

Calentamiento y suaves ejercicios de estiramiento al finalizar
W para prevenir lesiones musculares

Utilizar un calzado adecuado que controle bien el pie y el impacto del talon.
En caso de molestias: interrumpir inmediatamente la actividad.
Si existen lesiones articulares o musculares, esperar a su completa resolucién.

Los enfermos que estan en tratamiento profildctico:

B coordinar de manera que la maxima actividad coincida con los niveles mas altos de
factor.




-

®

NATIONAL HEMOPHILIA FOUNDATION
for sll Heedimg and clotting disorders

Playing It Safe

BLEEDING DISORDERS,

“SPORTS AND EXERCISE




Table 5. Sports Ratings by Activity Activity
Activities have been divided into five ratings: [nfine Skafing

Cardiovasculer Training Equipment

Eliiptical Machine

Rowing Machine

Ski machine

Stafionary Bika

Stepper

Treadmill

Chaerleading

Circuit Training

Dence

Diving/Compefifiv

Dwing/Recreational

Exercise Classas

Body Scuipfing

Cardio Kick-Boxing

Physiotall

Spinning

Fishing

Football

Frisbea

Frisbea Golf

Hockey (Field, lo2, Sireet)

Horsaback Riding

Ica-Shkafing

18 = National Hemophilia Foundation

Jat Skiing

Jumping Rope

Kayaking

Lacrosse

Martel Arts — Karaie/
Kung Fu/Tze Kwon Do

Martel Ats/Tai Chi

Motorcycling/ Motor Cross Racing

Mountain Biking

Pilates

Power Lifing

Racquethall

River Hafting

Rock Climbing {Indoor/Challenge Courss)

Fock Climbing {Nafural Seffing)

Rodeo

Roller-skafing

Rowing/Craw

Rugby

Rurning and Jogging

Scooter (motarized)

Scooter (non-motorized)

Scuba Dving

Skateboarding

Skiing/Cross Country

Skiing/Downhill

Sking/Telemark

Snorkaling

Snowboarding

Snowmcbiling

Socoer

Softbel|

Surfing

Swimming

T-Ball

Tennis

Track and Fiald

Trampoline

Volleyball

‘Walking

“Waker-skiing

“Waight LiftingMesistance Training

“Waight Lifting/Power Liffing

Wrestling

Yoga

Play it Safe= 19




Deporte

B bt |2 vida cotidiana existen situaciones que comportan mucho
mMas riesgo que la practica deportiva.

B Un nino bien musculado podra evitar los accidentes diarios o
recuperarse mas facilmente de ellos.

B Efecto positivo del deporte en la hemofilia

no solo a nivel del aparato locomotor y cardio-respiratorio, sino
también, a nivel psicologico.

Como conclusion:

B [a actividad fisica, la motricidad, todo ello integrado
a traves del deporte ha de formar parte de las fases
educativas y terapeuticas del nino hemofilico.




Juguetes

B Lo ideal:

W juguetes blandos de cantos redondeados,
W sin aristas ni piezas cortantes.
W cvitar el jJuego con objetos pesados.

B £l nino hemofilico debe jugar normalmente
® Como el resto de los nifios.
B £s importante que no se vea como alguien diferente.

B Limitar juegos colectivos que impliquen contacto fisico.




Juguetes

BUsar casco siempre que
monte en bicicleta.

BUtllizar metodos de proteccion
(rodilleras, muiequeras, coderas)

® cuando juegue con monopatines,
patines o patinetes




Cuidado dental

B Un sangrado importante con la salida o caida de piezas
dentarias

B Puede suponer formas de debut de la hemofilia.

B | as practicas odontoldgicas comunes (extracciones ...)

® Pueden tener una morbilidad importante

B Importante: cuidado primario dental




Chupete

B En ninos con hemofilia grave sin un adecuado tratamiento

B E| traumatismo del roce del chupete puede causar gingivorragias.

B | 3 presencia de éstas debe hacernos sospechar una coagulopatia.




Ropa y calzado

B2 presion de botones, heblllas, gomas o
cremalleras

® equimosis y/o nddulos equimadticos

B Cuando el nino comienza a andar:
B puede ser recomendable que use ropa acolchada.

® [mportante ropa comoda
Asegurar libertad en sus movimientos
No deben suponer un obstaculo facilitandoles las caidas.

® Calzado cdmodo, moldeable, de horma ancha.




Rendimiento escolar

B La hemofilia puede alterar la escolarizacion normal.

® Correlacion lineal entre el nimero de episodios de sangrado v el
desarrollo de fracaso escolar.

B Importante un programa adecuado de profilaxis.
B beneficio sobre las complicaciones musculoesqueléticas,

B mejora el rendimiento, las cifras de absentismo vy la socializacion.




Defining the Impact of Hemophilia: The Academic Achievement in
Children With Hemophilia Study

Amy D. Shapiro, MD*; Sharyne M. Donfield, PhD}; Henry S. Lynn, PhD}; Valerie A. Cool, PhDS;
James A. Stehbens, PhDS; Scottie L. Hunsbergert; Sharon Tonetta, PhD|; Edward D. Gomperts, MD)||; and
the Academic Achievement in Children with Hemophilia Study Group

Pediatrics 2001;108(6):105.

Conclusiones:

Cada nino deberia tener la oportunidad de alcanzar su potencial.
Incluir tambien este objetivo en el control de una enfermedad crdnica.

Asociacion importante entre el nimero de hemorragias y los logros
academicos en los nifios con hemofilia severa.

Los programas terapéuticos no solo deben ser evaluados en términos
de costes para conseguir adecuados objetivos musculoesqueléticos.

También deberan ser importantes los objetivos individuales y sociales
en el drea académica
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