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GLOSARIO

 
efectos de la presencia de sangre en el cartílago articular durante la hemartrosis y se refuerza con la 
sinovitis crónica persistente y hemartrosis recurrentes, causando daño irreversible a la articulación, pue-
de aparecer en cualquier momento dependiendo de la gravedad de las hemorragias y su tratamiento. 

 En este documento se utilizan estos tres términos indistintamente y hacen 
referencia a una persona con diagnóstico de la enfermedad.

 La dosis es determinada por el cálculo de la cantidad en unidades inter-
nacionales (UI) necesaria para lograr alcanzar las concentraciones plasmáticas del factor a administrar 
de acuerdo a la condición clínica y objetivo terapéutico. Por lo anterior, las dosis pueden ser variables 
y dependen de la localización de la hemorragia, presentación clínica y severidad. Una unidad interna-
cional de factor VIII equivale a la cantidad presente de factor VIII en un mililitro (ml) de sangre normal. 

 Para este documento, se entiende por un equipo conformado por hema-
tología, ortopedia, odontología y psicología o trabajo social.

Se entiende por la evaluación que se hace al paciente 

-

con cualquier combinación de los siguientes síntomas: dolor o sensación inusual en la articulación, 

de la coagulación VII

 

hemorragias espontáneas ocasionales, o ante eventos de estrés hemostático menor, como traumas o 



: 

Tratamiento utilizado para la erradicación de los inhibidores 

veces por semana) de dosis variables de factor VIII o IX, durante un periodo de semanas hasta años, en 
un esfuerzo por hacer que el sistema inmune tolere el factor VIII o IX; es decir, acondicionar al sistema 

-
res del factor IX. La ITI es exitosa cuando hay ausencia de anticuerpos residuales (título de Bethesda 

factor VIII o IX, después de la administración del tratamiento para reemplazar el factor carente. Este 
anticuerpo neutraliza o inhibe al factor VIII o IX exógeno y su capacidad para controlar una hemorragia. 

sospecharse cuando no hay control de la hemorragia en respuesta al tratamiento con los concentrados 

: Un paciente es inhibidor de baja respuesta cuando su nivel se mantiene 

respuesta, otros pueden progresar a inhibidores de alta respuesta.

 

: S

: 
inicia en ausencia de la enfermedad articular osteocondral documentada, antes del segundo sangrado 

: -
mienza después de dos episodios de hemorragia articular y antes del inicio de la enfermedad articular 

: T
después de la aparición de la enfermedad articular documentada por examen físico e imágenes diag-



: Tratamiento para prevenir las hemorragias por periodos que no exceden las 

: -
morragias reiteradas, particularmente en las articulaciones diana, y su objetivo es interrumpir el ciclo 

-
tado del tratamiento inadecuado de una hemorragia en tejido blando, generalmente de un músculo 
adyacente al hueso, el cual podría verse afectado de manera secundaria, provocando presión sobre las 

: Hace referencia a todos los sangrados en cualquier articulación ocurridos de 
forma espontánea o traumática durante el periodo. 

: Hace referencia a todos los sangrados ya sean articulares o en otras localizaciones, 
espontáneos o traumáticos, ocurridos durante el periodo.

: Es la estrategia del tratamiento que busca como objetivos 
la prevención de hemorragias y daño articular, tratamiento inmediato para los episodios hemorrágicos, 
manejo de complicaciones como el daño articular, seguimiento y manejo del desarrollo de inhibido-

: 

: 

hemorragias y especialmente la destrucción de las articulaciones, y así preservar la función músculo 

: Es uno de los desenlaces clínicos 

del medicamento en sí, como desde la perspectiva de la adherencia del paciente a su esquema de 
tratamiento. También es una de las medidas de desenlace que permite a los clínicos y tomadores de 

Es uno de los desenlaces clínicos 

medicamento en sí como desde la perspectiva de la adherencia de los pacientes a su esquema de 
tratamiento, permite a los clínicos y tomadores de decisiones evaluar la efectividad del esquema y del 
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PRESENTACIÓN

La cuenta de Alto Costo (CAC), en cumplimiento de las actividades misionales asignadas, ha realizado 
durante su gestión varios talleres de gestión del riesgo que han tenido como tema principal el diagnos-

mayor frecuencia en Colombia.

Es importante resaltar la complejidad con la que los diferentes equipos de salud deben afrontarse 
para hacer un adecuado diagnóstico y seguimiento a dichas enfermedades. Por esta razón la CAC, con 
el apoyo de la Asociación Colombiana de Hematología y Oncología (ACHO) y de la Asociación Colom-
biana de Hematología y Oncología Pediátrica (ACHOP), ha realizado las presentes herramientas técnicas 

suministra información clave frente al proceso de abordaje diagnóstico desde el punto de vista clínico y 

un plan de manejo terapéutico que responda a las necesidades de cada persona.
Adicionalmente se genera otra herramienta en donde se presentan las opciones terapéuticas dispo-

nibles en Colombia, de manera tal que los prestadores que lideran el seguimiento de las personas con 

ampliar respecto a alguno de los temas descritos y la información reportada a la CAC relacionada con 
los esquemas de tratamiento.

Es de vital importancia que estas herramientas técnicas junto con las actividades promovidas y reali-
zadas por la CAC en diferentes espacios, se puedan articular con la gestión de los diferentes actores, de 
manera que se logre impactar positivamente en los resultados en salud de la población.
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las necesidades de los pacientes. Por lo tanto, debe considerarse la presencia de esta enfermedad si el 
paciente presenta los siguientes antecedentes:

• Propensión a la aparición de hematomas durante la infancia.

• Hemorragias “espontáneas” (sin razón aparente o conocida), en especial en las articulaciones, 
músculos y tejidos blandos.

• Hemorragia excesiva luego de un traumatismo o una cirugía.

• Antecedentes familiares de hemorragias.

-
rragias, las cuales generalmente se presentan desde que los pacientes empiezan a caminar o a correr. 

La mayoría de las hemorragias son internas, afectando principalmente las articulaciones o los músculos, 
las cuales en algunas ocasiones pueden poner en riesgo la vida y requieren de un tratamiento inmediato 

Graves Ponen en riesgo la vida

*Articulaciones (hemartrosis). *Intracraneal.
*Músculos, en especial en los compartimientos profundos 
(iliopsoas, pantorrilla y antebrazo). *Cuello /garganta.

*Mucosas de la boca, encías, nariz y tracto génito urinario. *Gastrointestinal.

Más frecuente en las articulaciones en bisagra: tobillos, rodillas y codos.
Menos frecuente en las articulaciones esféricas: hombros, muñecas y cadera.

La gravedad de las hemorragias está determinada por el nivel del factor de coagulación, tal como se 
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Gravedad Nivel del factor de coagulación Episodios hemorrágicos

Leve del valor normal.
Hemorragias graves ante traumatismos o cirugías importantes. 

Las hemorragias espontáneas son poco frecuentes.

Moderada valor normal.
Hemorragias espontáneas ocasionales; hemorragias 
prolongadas ante traumatismos o cirugías menores.

Severa normal.

Hemorragias espontáneas en las articulaciones o músculos, 
en especial ante la ausencia de alteración hemostática 

Fuente: Srivastava A. Brewer A. Mauser-Bunschoten E. Key N. Kitchen S. LLinás A. Ludlam C. Mahlangu J. MUlder K. Poon M. Street A. Guías 

es de apoyo, una historia familiar negativa no se puede usar como evidencia contra el diagnóstico, ya 
que muchos casos ocurren a partir de mutaciones espontáneas.

revisión exhaustiva de los antecedentes personales de hemorragia y los antecedentes familiares del 

Síntomas

establecer su gravedad: para los recién nacidos y los niños, esto incluye el método de parto, la duración 
de la segunda etapa del parto, el uso de fórceps o extracción al vacío, y cualquier sangrado con parto y / 
o separación del cordón umbilical, los hematomas y / o hemorragias con procedimientos (p. ej., inmuniza-
ciones, circuncisión) y traumatismos menores, así como el sangrado espontáneo también son importantes 

Se debe preguntar a los adultos sobre todos los posibles desafíos hemostáticos, incluidos la menar-
quia, los ciclos menstruales, las extracciones dentales, los traumatismos y las intervenciones quirúrgicas.

Historial familiar
Los pacientes deben tener un historial familiar completo que incluya las hemorragias y las evaluaciones 

debido a la transposición o lectura errónea de números romanos (por ejemplo, prueba del factor VII en 
lugar del factor VIII; prueba del factor XI en lugar del factor IX).

hijos varones; aproximadamente, la mitad de los hijos varones de una mujer portadora se verán afectados. 
Las niñas de los varones afectados son portadores obligados. La transmisión de padre a hijo no ocurre. 

En una familia, los hombres que heredan la mutación familiar tendrán aproximadamente el mismo 

defecto genético.
Como se señaló anteriormente, una gran proporción de las personas afectadas tienen antecedentes 
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menor frecuencia, la historia familiar puede ser negativa debido a muertes neonatales o al paso del rasgo 
a través de una sucesión de portadoras (es decir, un árbol genealógico que carece de hombres evalua-
bles); o el historial familiar puede ser desconocido debido a la falta de información médica disponible 

Pruebas de laboratorio

tamizajes de detección de la hemostasia, incluido el tiempo de protrombina (PT), el tiempo de trombo-
plastina parcial activada (aPTT) y el recuento de plaquetas. Los estudios de mezcla para el ensayo de 
aPTT se realizan si el aPTT se prolonga. Si los estudios de mezcla muestran corrección consistente con 

-
ción es el diagnóstico en un recién nacido masculino con antecedentes familiares positivos, en el que los 
niveles de factor a menudo se miden directamente en la sangre del cordón umbilical. 

(EvW) mediante la prueba de antígeno del factor von Willebrand (FvW) (FvW: Ag), la cual se analiza por 

portadoras deben someterse a pruebas genéticas consideradas como evaluación de primera línea, con 

un valor normal del factor en una persona o posible portadora no descarta la condición de portadora.

Pruebas de tamizaje
Las pruebas de detección de hemostasia, que incluyen PT, aPTT y recuento de plaquetas, son apropiadas 

ciento, dependiendo de la sensibilidad del ensayo de aPTT utilizado. Por lo tanto, mientras que un aPTT 

realiza independientemente del resultado aPTT.
-

cia de factor o un inhibidor. Las personas con un aPTT prolongado aislado que se corrige en los estudios 
de mezcla, y aquellos con un recuento normal de PT, aPTT y plaquetas que tienen una historia clínica 
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Niveles de actividad del factor

Los niveles de actividad de factores (también llamados niveles de factores) deben medirse en las siguien-

• 

• En los pacientes con un aPTT prolongado, los niveles de factores son importantes para el manejo 
porque ayudan a predecir el riesgo de sangrado y la probabilidad de desarrollo de inhibidores.

• Si se sabe que los antecedentes familiares son precisos, los hombres afectados tienen una enfer-

• 
la historia clínica o un aPTT prolongado que se corrige en los estudios de mezcla.

• -
mente pueden ser portadoras, para quienes las pruebas genéticas no están disponibles.

• Los niveles de actividad del factor se miden para el factor relevante (es decir, factor VIII, IX o XI) si 
se conoce el defecto familiar y para todos estos factores en los casos nuevos.

El nivel de actividad del factor generalmente se mide en un ensayo basado en aPTT (es decir, un ensayo 
funcional). Los rangos normales de actividad se determinan a partir del plasma de referencia. General-

también puede depender del laboratorio que realiza las pruebas y de la edad del paciente. 

que la lectura se basa en la liberación de un producto coloreado, se utilizan cada vez más; estos ensayos 
-

ción completa.

Algunas pruebas se realizan como ensayos automatizados de una etapa que comparan el tiempo de 

utilizando dilución en serie para determinar el nivel de actividad del factor. Con menos frecuencia, se 
utiliza un ensayo basado en aPTT de dos etapas; en la primera, el plasma del paciente se agota de algu-
nos factores (II, VII, IX y X), y luego se agregan factores que permiten que la coagulación progrese a la 
formación del factor Xa, pero no más. En la segunda etapa, se agrega plasma normal para permitir que la 
coagulación progrese a la formación de coágulos. El tiempo de coagulación se puede medir mediante la 

difíciles de realizar, pero están menos sujetos a otras variables (por ejemplo, la variación en los niveles de 
otros factores de coagulación o la presencia de un anticoagulante lúpico). 

-

han disminuido los niveles de actividad del factor VIII, porque el factor von Willebrand (FvW) estabiliza 
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el factor VIII circulante. Todos los pacientes con niveles reducidos de actividad del factor VIII deben so-

Las condiciones que pueden interferir con las pruebas de actividad de factores incluyen las siguientes:

• -
fermedad o estrés intercurrente puede tener una elevación transitoria del nivel de factor VIII. Si 

• Los recién nacidos sanos tienen niveles más bajos de factor IX porque la síntesis de factores de-
pendientes de la vitamina K (p. ej., II, VII, IX, X) requieren del sistema de gamma carboxilasa, que 
no madura completamente hasta más tarde en la infancia.

• Un anticoagulante lúpico puede interferir con la coagulación in vitro, medida por la densidad óptica. 
Esto puede abordarse utilizando dilución en serie o sustratos colorimétricos. El tiempo diluido de 
veneno de víbora de Russell (dRVVT) también es útil en el establecimiento de un anticoagulante 
lúpico que causa un aPTT prolongado basal. En estos casos es común la disminución de un factor 
de la coagulación relacionado con la vía intrínseca.

• 

un ensayo de inhibidor. Esto generalmente se aplica a los adultos en un entorno clínico apropiado, 
como malignidad, enfermedad reumatológica o posparto.

las pruebas genéticas (también llamadas pruebas moleculares) son apropiadas en la mayoría de los pa-
cientes. Esta información ayuda a predecir el riesgo de formación de inhibidores en el paciente y facilita 

afectado (es decir, factor VIII o factor IX). En Colombia, representa una ventana de oportunidad en el 
diagnóstico y el manejo oportuno de las complicaciones.

• 

un antígeno FvW normal (VWF: Ag) para eliminar la posibilidad 

• 

del factor IX. Los recién nacidos tienen un rango normal más bajo de actividad del factor IX, el cual 
debe usarse como referencia al evaluar los niveles de factores en los recién nacidos.
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• 

de los portadores, pero no son óptimos para determinar o eliminar el diagnóstico de un portador 

enfermedad y de los otros trastornos hereditarios de la coagulación, el uso de concentrados derivados 
de plasma sometidos a procesos de inactivación o concentrados recombinantes a cambio de criopreci-
pitados o plasma fresco congelado.

Actualmente, los concentrados derivados de plasma elaborados que están ajustados a los estándares 
de las Buenas Prácticas de Fabricación (BPF) cuentan con un registro de seguridad ejemplar respecto 
a los virus de envoltura lipídica como el VIH y el VHC. Dicha seguridad se obtiene a partir de prácticas 
de la mejor selección de donantes (exclusión de donantes en situación de riesgo), mejores pruebas de 

de inactivación o eliminación viral incorporadas al proceso de fabricación. Sin embargo, existe el riesgo 
de contraer enfermedades provocadas por priones debido a la carencia actual de una prueba de rastreo 

de fabricación establecidos para la inactivación de este prion, para contrarrestarlo se está excluyendo el 
plasma de todos los donantes que se consideren en riesgo.

El grado de pureza de los concentrados disponibles en el mercado varía considerablemente. Los 
productos de pureza elevada tienen bajos rendimientos de fabricación, por lo tanto, son más costosos; 
mientras que los de menor pureza pueden provocar reacciones alérgicas. Para los pacientes que desarrollan 

inmediatamente posterior a la infusión o utilizar un concentrado de mayor pureza.

FIX a cambio de los concentrados de complejos de protrombina, los cuales contienen otros factores como 
el II, VII y X, los cuales podrían activarse durante el proceso de fabricación y generar una predisposición 
al tromboembolismo.

Concentrados de FVIII

Presentación: 
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Observaciones:

- Por cada unidad de FVIII por kilogramo de peso que se infunda por vía endovenosa, el nivel plas-

- 

- 

- 

del producto. Realice la supervisión de la bomba de infusión de manera frecuente.

- 
clínica del paciente.

- Una vez se haya reconstituido la ampolla del FVIII debe utilizarse completamente, sin embargo, se 
ha demostrado que muchos productos han permanecido estables por amplios períodos luego de 
su reconstitución.

- 
cuanto a que permanecen estables en soluciones intravenosas durante este tiempo, a temperatura 

Concentrados de FIX

Estos concentrados son de dos clases:

- Concentrados de FIX puros, derivados del plasma o recombinantes.

- Concentrados de FIX que contienen factor II, VII, IX y X, también conocidos como concentrados 
de complejo de protrombina (CCP). Se utiliza en condiciones especiales. 

Presentación: 

  aumento deseado del nivel de UI/dl x kg de peso.

 

Observaciones:

• 
enfermedad hepática, terapia prolongada con altas dosis, trombosis previa o tendencia trombótica 

-
líticos.

• Los productos de FIX puros se encuentran libres de riesgos de provocar trombosis o coagulación 
intravascular diseminada (CID), la cual podría ocurrir con el uso de altas dosis de CCP.

• Ante la ausencia de un inhibidor, cada unidad de FIX por kg de peso que se infunda vía endovenosa, 
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• 

• 

• El FIX recombinante posee una menor respuesta que los productos derivados del plasma, por cada 

• Los concentrados de FIX deben infundirse lentamente vía endovenosa, a una velocidad no mayor 

-
rán infundirse a la mitad de esta velocidad. Para conocer las indicaciones, consulte el inserto del 
producto.

• 

• En caso de aparecer reacciones alérgicas luego de la infusión de FIX en los pacientes con inhibidores 
anti-FIX, puede ser necesaria la aplicación de hidrocortisona previa a las infusiones. Se recomienda 
cambiar la marca del concentrado de factor de coagulación para reducir los síntomas.

• 

reduce el número de infusiones necesarias para tratar los episodios de hemorragias agudas y ex-

más convenientes que pueden mejorar la adherencia. Los avances recientes en el tratamiento de 

moléculas diseñadas para prolongar la residencia intravascular de la molécula. Las estrategias ac-
tuales empleadas para extender la vida media de la proteína terapéutica son: la unión con la región 
de fragmento cristalizable (Fc) de anticuerpos humanos, la unión al polietilenglicol (PEG) de varios 
tamaños (PEGilación) y a la albúmina recombinante.

Factores unidos a Fc 

Una sola molécula de rFIX o de rFVIII con dominio B suprimido se fusiona de forma covalente y directa-

celular humana (riñón embrionario) en un medio libre de suero. La Fc prolonga la residencia intravascular 

de la Fc. La Fc utiliza la vía del organismo mediante el cual las proteínas son endocitadas y la unión al 
receptor neonatal de Fc impide la degradación proteica y es conducida a la vía de la exocitosis. La unión 

Factores unidos a PEG 
La conjugación del PEG con una proteína, generalmente mejora sus propiedades debido a que aumenta 
su vida media, causa una reducción del reconocimiento de la proteína por el sistema inmune, aumenta 
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-

FIX unido a albúmina 
-

células del ovario del hámster chino con la albúmina vinculada al C-terminal del rFIX. Los niveles de FIX 

en los estudios fase III.

Otros productos de plasma

uso de los concentrados de factor de coagulación en vez del crioprecipitado o plasma fresco congela-
do (PFC), pero así mismo, reconoce que estos últimos son la única opción de tratamiento disponible o 
asequible en muchos países.

En vista de lo anterior, se deben tener en cuenta las siguientes consideraciones:

- El crioprecipitado y el PFC no se someten a procesos de inactivación viral (calor o tratamiento 
con solvente o detergente), lo cual incrementa el riesgo de transmisión de patógenos virales. 
Por tanto, para contrarrestar dicho riesgo se recomienda: poner en cuarentena el plasma 
hasta que donante haya sido sometido al análisis o se haya vuelto a evaluar respecto a VIH, 

-
cipalmente para los crioprecipitados.

- Las reacciones alérgicas son frecuentes después de la infusión de crioprecipitados.

-
se el PFC y el plasma desprovisto de crioprecipitado, los cuales contienen FIX, teniendo en cuenta las 
precauciones de seguridad y de calidad mencionadas anteriormente.

Es posible aplicar algunos tipos de tratamiento virucida a las unidades de PFC no tratadas, sin em-
bargo, los mismos pueden ocasionar ciertos efectos sobre los factores de coagulación, tal como se ha 
demostrado durante el procesamiento a gran escala de pools de plasma sometidos a tratamiento con 
solvente /detergente se reduce la proporción de los multímeros de FvW de mayor tamaño.

Presentación:

 .
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Crioprecipitado

-

centrifugación. 

denomina plasma desprovisto de crioprecipitado y contiene otros factores de coagulación: FVII, IX y XI.
No se recomienda su uso para el tratamiento de trastornos congénitos de la coagulación y su uso se 

La fabricación de los concentrados de crioprecipitado con inactivación viral a escala pequeña no ha 

concentrados de fabricación convencional a gran escala.
 

Medicamento Ácido tranexámico Ácido épsilon 
aminocaproico

Indicaciones

Para controlar las hemorragias en la 

(por ejemplo, hemorragias orales, 
epistaxis, menorragia).

Es mucho menos utilizado, 
tiene vida media menor, 
menos potente y mayor 

toxicidad.

Tratamiento o prevención de 
hemorragias en las mujeres portadoras 

Útil para controlar hemorragias 
orales relacionadas con la erupción o 
la exfoliación dentaria en el contexto 

de las cirugías dentales.

Puede utilizarse con seguridad durante el 
parto y el post-parto en un embarazo sin 

complicaciones adicionales. Durante la exodoncia se recomienda 

las hemorragias postquirúrgicas, 
iniciando desde la noche anterior.

En los trastornos hemostáticos 
incluyendo algunos trastornos 

plaquetarios congénitos es útil para 
controlar hemorragias y reducir el tiempo 

de sangría.
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Medicamento Ácido tranexámico Ácido épsilon 
aminocaproico

Contraindicaciones

No debe utilizarse en los casos de 
preeclampsia y eclampsia en vista de sus 

niveles elevados de FvW.

No se debe utilizar para el 
tratamiento de la hematuria por 
cuanto a que puede impedir la 
disolución de coágulos en los 

uréteres, generando con ello una 
uropatía obstructiva y la potencial 
pérdida permanente de la función 

renal.

No debe utilizarse en los niños menores 

convulsionar como consecuencia de 
edema cerebral ocasionado por la 

retención de líquidos.

Presentación

mg por dosis medida en aerosol nasal. 
Tabletas

Ampollas

Tabla 
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Tabla 

Medicamento Ácido tranexámico Ácido épsilon 
aminocaproico

Dosis

Puede esperarse que una dosis única de 

por vía intravenosa o subcutánea, 
incremente el nivel de FVIII entre tres y 

seis veces.

Para las indicaciones aprobadas la 

kg/día. Sin embargo, los datos sobre 

son limitados. En general, estos 
rangos de dosis varían según la vía 

Vía oral o endovenosa: 

adultos.

Para administración IV, se debe diluir en 

Para administración aerosol nasal, adulto 

una dosis única en una fosa nasal. La 
administración intranasal puede ser 

Oral: 

Endovenosa:

veces día

Dosis

Vía oral o endovenosa: 

adultos.

por día.

Si no está disponible la presentación 
en jarabe, se puede triturar una 

tableta y disolverla en agua 
limpia para uso tópico en lesiones 

hemorrágicas de las mucosas.

Puede administrarse solo o junto a 
dosis estándar de concentrados de 

coagulación.
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Medicamento Ácido tranexámico Ácido épsilon 
aminocaproico

Efectos adversos

Su uso reiterado a intervalos cortos 
durante varios días puede generar 

concentrados de factor para alcanzar 
niveles de factor más elevados durante 

un período prolongado.

En raras ocasiones pueden 
presentarse trastornos 

gastrointestinales (náuseas, vómitos 
o diarrea), usualmente desaparecen 

si se reduce la dosis. La infusión 
rápida podría provocar mareos o 

hipotensión.

Malestar gastrointestinal, 
el cual mejora al disminuir 

la dosis.

Efectos adversos

Su infusión rápida puede generar 
taquicardia, rubor, temblor y malestar 

estomacal.

Miopatía es un efecto 
adverso poco común, 

ocurre luego de la 
administración de altas 

dosis durante varias 
semanas. Esta miopatía 

es dolorosa y está 
relacionada con los niveles 

elevados de creatinina 
kinasa y mioglobinuria. Su 

recuperación se da una 
vez cesa el tratamiento con 

este medicamento.

Dada su acción antidiurética puede 
ocasionar retención de líquidos e 

hiponatremia.

Se han informado casos de trombosis 
luego de su infusión.

Precauciones

Se debe medir la osmolalidad del plasma 
o la concentración de sodio durante la 

administración repetida.

Dado que su excreción es renal, en 
los pacientes con disfunción renal se 

evitar la toxicidad.

Debe emplearse con precaución en 
los niños pequeños y en los pacientes 
con antecedentes de enfermedades 

cardiovasculares o con riesgo de 
padecerlas.

No se debe administrar en los 

FIX tratados con concentrados 
de complejo de protrombina 

porque se incrementa el riesgo de 
tromboembolismo.

Si se requiere el tratamiento conjunto 
con CCPA, se recomienda dejar 

de éste y la administración del ácido 
tranexámico.
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que se aplica vía endovenosa con el objetivo de prevenir posibles hemorragias, la destrucción de las 

pacientes con hemorragias a repetición, especialmente en las articulaciones diana, mediante su utilización 

o sinoviórtesis, lo cual conlleva a retrasar la progresión de la enfermedad articular y mejorar la calidad 
de vida de los pacientes. Se ha documentado que su utilización es favorable incluso cuando los niveles 

Protocolo

Tratamiento por 
episodios (“a demanda”) Tratamiento que se aplica cuando hay evidencia clínica de una hemorragia.

Tratamiento regular y continuo que comienza a aplicarse ante la ausencia de una enfermedad 
articular osteo-cartilaginosa documentada, determinada mediante un examen físico y/o estudios 

con imágenes, y antes de que exista evidencia clínica de una segunda hemorragia en alguna 

más hemorragias en alguna articulación grande y antes del inicio de una enfermedad articular 
documentado mediante un examen físico y estudios con imágenes.

Tratamiento regular continuo que comienza a aplicarse a continuación del inicio de la enfermedad 
articular que se ha documentado mediante un examen físico y radiografías simples de las 

articulaciones afectadas.

(“periódica”) semanas por año.

Articulaciones grandes hace referencia a tobillos, rodillas, caderas, codos y hombros.

Administración y plan de aplicación

- 

- 

Se recomienda que el protocolo sea lo más individualizado posible, teniendo en cuenta aspectos como: 
edad, acceso venoso, fenotipo hemorrágico, actividad y disponibilidad de concentrados de factor de 
coagulación y farmacocinética. En los niños pequeños, se recomienda como alternativa comenzar la 
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durante el día.

su participación en ellas.

Terapia en casa
La terapia en casa es una alternativa que puede tenerse en cuenta siempre y cuando sea apropiada y po-
sible. Esta permitirá que el paciente reciba el tratamiento de forma oportuna y óptima, lo que redundará 
en disminución del dolor, y del tiempo de incapacidad, optimizando con ello su calidad de vida.

Esta terapia se lleva a cabo mediante la utilización de concentrados del factor de coagulación u otros 

La terapia en casa siempre debe realizarse bajo la supervisión del equipo de atención integral y puede 
iniciarse una vez los interesados hayan sido capacitados. 

En este sentido, la enseñanza a las familias interesadas se enfocará en los aspectos generales de la 

auxilios, el cálculo de la dosis, la preparación, el almacenamiento y la administración de los concentrados 
del factor de coagulación, la técnicas de asepsia, la realización de punción venosa (o acceso a catéter 
central), el registro de información de las hemorragias (fecha y localización) y su tratamiento (dosis, núme-
ro del lote del producto utilizado, efectos secundarios), el correcto almacenamiento y la eliminación de 
agujas así como de elementos cortantes, al igual que el manejo de la sangre. Se sugiere en estos casos, 

Esta alternativa de terapia puede considerarse para los niños pequeños que cuenten con un acceso 
venoso adecuado, cuya familia esté interesada y capacitada. En el caso de los niños mayores y de los 
adolescentes, pueden aprender a realizarse autoinfusiones con la ayuda de su familia. 

Para estos casos, los dispositivos de implantación para acceso venoso (Port-A-Cath) pueden facilitar 

embargo, antes de su implantación se deben considerar aspectos tales como los riesgos de la cirugía, 
las infecciones locales y los riesgos de trombosis, respecto a las ventajas de comenzar un tratamiento de 

Se recomienda que el acceso venoso permanezca limpio y debe lavarse luego de cada administración 
por parte de personal entrenado en el manejo de este catéter para prevenir la formación de coagulos e 
infecciones del mismo.

Manejo del dolor

venoso, una hemorragia articular o muscular, durante los periodos postoperatorios, o aquel provocado 
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Acetaminofén, si no 

(celecoxib, meloxicam, 
nimesulida, entre otros;
Acetaminofén + codeína 

Acetaminofén + tramadol 

producto de liberación 
lenta con un rescate de 

liberación rápida. 
Aumente el producto de 
liberación lenta si el de 

liberación rápida se 

Cabe resaltar que, si por alguna razón se suspendieron los medicamentos durante un tiempo, los pa-
cientes que hubieran estado tomando y tolerando drogas narcóticas en altas dosis deberán reiniciar el 
tratamiento con una dosis menor o bien utilizar un analgésico menos potente, siempre con la supervisión 

disfunción renal.
En los casos de dolor originado por hemorragia articular o muscular, además de administrar tan 

pronto sea posible los concentrados de factor de coagulación, se debe tener en cuenta la utilización de 
analgésicos, tales como los que fueron descritos anteriormente.

Para el manejo del dolor postoperatorio se debe evitar la vía intramuscular, se aconseja que preferible-

analgésico narcótico por vía endovenosa y posteriormente seguir con algún opioide como tramadol, co-
deína, hidrocodona, entre otros, vía oral. Cuando el dolor empiece a ceder se puede utilizar acetaminofén.

Finalmente, el tratamiento del dolor provocado por la artropatía hemofílica crónica incluye un entre-
namiento funcional, adaptaciones y una correcta analgesia. Debe evitarse el uso de AINEs. Si el dolor 
persiste pese al manejo médico, se recomienda la remisión del paciente al servicio especializado para el 
manejo del dolor. Si el dolor genera una importante incapacidad, puede recurrirse a cirugía ortopédica.

Cuidados y tratamientos dentales

dentición, con el objetivo de evitar la aparición de enfermedad periodontal y caries, las cuales, a su vez, 
pueden generar sangrado de las encías. 

valoración por ortodoncia para evaluar la existencia de problemas de superposición de piezas dentales, 
los cuales provocarían enfermedades periodontales en caso de no recibir tratamiento.

En relación a los procedimientos quirúrgicos de odontología, el cirujano oral debe incluirse dentro del 
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durante consulta con el hematólogo se podrá elaborar un plan para el manejo de la hemostasis cuando se 
considera realizar exodoncia u otros procedimientos quirúrgicos que se lleven a cabo en la cavidad oral.

-

Tenga en cuenta que para el manejo del dolor dental se debe evitar el uso de los AINE y de las aspi-

Tratamiento coadyuvante

Primeros auxilios Fisioterapia / Rehabilitación

La técnica de protección (con entablillado), reposo, hielo, 
comprensión y elevación (PRHCE), puede emplearse para 

las hemorragias musculares y articulares.

Importante para el mejoramiento y recuperación funcional luego 
de hemorragias músculo-esqueléticas y para los pacientes con 

artropatía hemofílica establecida.

extracciones dentales. articulares posteriores a una hemorragia aguda y en casos de 
artritis crónica.

con su enfermedad o por otras no relacionadas, sin embargo, estos procedimientos exigen una mayor 
-

hacerlo en consulta con dicho centro.
El anestesiólogo debe tener experiencia en el trato de pacientes con trastornos de la coagulación, así 

de coagulación y la realización de pruebas de inhibidores.
Se debe tener en cuenta la realización de pruebas de detección y ensayos de inhibidores dentro de los 

estudios prequirúrgicos, en especial si la recuperación del factor reemplazado es inferior a la esperada.

contar con el apoyo adecuado de laboratorio y del banco de sangre, en caso que sea necesario.
-

centrados de factor de coagulación, tanto para el procedimiento como para mantener una cobertura 
adecuada durante el postoperatorio y durante el tiempo que lleve a la recuperación y/o rehabilitación.

Si no hubiese disponibilidad de concentrados de factor de coagulación, se debe recurrir al apoyo del 
banco de sangre para la obtención de los correspondientes componentes de plasma.

La efectividad de la hemostasis en los procedimientos quirúrgicos podrá ser evaluada según los cri-

y hemostasis.

reciben aplicación intensiva de reemplazo de factor por primera vez, tienen mayor riesgo de desarrollar 
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semanas después de la cirugía. Adicionalmente, se debe realizar un control estricto de los inhibidores 

Es necesario que previo a la realización de los procedimientos diagnósticos invasivos (punción lumbar, 
determinación de gases arteriales, cualquier endoscopia con biopsia), los pacientes reciban infusión de 
concentrados de factor o agentes hemostáticos.

Excelente - No se requieren dosis extra (no previstas) de FVIII, FIX, agentes de puente, y
- Las transfusiones de componentes sanguíneos que se necesitan son similares a las que necesitaría un 
paciente no hemofílico.

Buena
- No se requieren dosis extra (no previstas) de FVIII, FIX, agentes puente, y
- Las transfusiones de componentes sanguíneos que se necesitan son similares a las que necesitaría un 
paciente no hemofílico.

- Se necesitan dosis extra (no previstas) de FVIII, FIX, agentes puente, o

Nula
- Surge hipotensión imprevista o traslado imprevisto de terapia intensiva debido a una hemorragia, o

Portadoras

Portadoras obligadas

del normal pueden tender a una mayor propensión a presentar hemorragias. De otro lado, algunas porta-
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poco comunes pueden estar entre los rangos moderado a grave por lionización extrema, manifestando 
de igual forma todo el espectro clínico de la enfermedad.

En estas pacientes, la enfermedad puede manifestarse a través de menorragias o hemorragias poste-
riores a intervenciones médicas, por tanto, aquellas portadoras con bajos niveles de factor de coagulación 

-
vamente. Se recomienda que antes de someter a estas gestantes a un procedimiento invasivo, o durante 
el parto, o si se presenta algún síntoma de sangrado, conocer los niveles de factor de coagulación de 
familiares femeninas con mayor grado de consanguinidad (madre, hermanas e hijas). Idealmente se deben 
tener los valores antes del embarazo, así como el seguimiento de los valores en el postparto para evaluar 
si requiere soporte con factor.

Se recomienda ofrecer la realización de pruebas genéticas y el consejo genético para la detección de los 
portadores dentro de la familia y el diagnóstico prenatal en caso de que la familia lo solicite, este se ofrece 
generalmente, cuando se está considerando la terminación del embarazo si se llegase a detectar que el 
feto está afectado, sin embargo, puede realizarse para ayudar a la familia a prepararse y planear el parto. 

requerir soporte hemostático para prevenir posibles hemorragias durante estos procedimientos.
Es importante tener presente que todos los métodos invasivos de diagnóstico prenatal pueden generar 

hemorragia feto-materna, por tanto, si la madre es Rh negativo, debe administrarse inmunoglobulina anti-D.

Como se comentó anteriormente, el nivel de FVIII se incrementa hasta alcanzar el rango normal hacia el 
tercer trimestre, se recomienda su medición para estimar la necesidad de cobertura con factor durante 
el parto. 

reemplazo del factor de coagulación en los casos de procedimientos quirúrgicos o invasivos incluyendo 
el parto.

ventosas durante el parto vaginal, y durante la atención neonatal se deberá evitar la extracción de sangre 
de piel cabelluda y la inserción de electrodos internos en la misma.

Inmunizaciones

intradérmica, excepto que cuenten con adecuadas coberturas del factor de coagulación.
Si se requiere la aplicación de una vacuna intramuscular, tenga en cuenta lo siguiente: 

 - El mejor momento para llevarlo a cabo es luego de recibir una dosis de terapia de reemplazo 
de factor.
 -
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 -

 -
aplicación.

Los pacientes con infección por VIH deben evitar recibir vacunas con virus vivos atenuados, a cambio 

en las personas con VIH.

Aspectos psicosociales
Los pacientes y sus familiares deben recibir apoyo psicológico con respecto a:

 -

 - Cuidado del paciente.

 - Soporte emocional.

 - -
fermedad.
 - Alentar a los pacientes a participar en actividades productivas y recreativas en el hogar y el 
trabajo.
 - Grupos y organizaciones de apoyo.

Sexualidad
Si bien es cierto que un paciente puede mantener actividad sexual de manera normal, esta puede en oca-
siones generar alguna hemorragia muscular (ej.: musculo iliopsoas), por tanto, el dolor o el temor al dolor 
pueden afectar el deseo sexual al igual que la artropatía hemofílica puede generar limitaciones durante 
las relaciones sexuales. También, este aspecto se ve afectado por las infecciones crónicas (hepatitis C y 
VIH), enfermedades relacionadas con la edad (hipertensión, diabetes mellitus) y algunos medicamentos. 

-
mente la agregación plaquetaria y pueden provocar epistaxis por congestión nasal.

A continuación, se presentan las principales recomendaciones para el manejo de las principales enfer-

Osteoporosis

Las artropatías generan inactividad física, lo que a su vez lleva a pérdida de movilidad articular y 

Se recomienda la práctica de actividad física con ejercicios de levantamiento de peso dado que 
son útiles para el desarrollo y mantenimiento de una adecuada densidad ósea.
Puede utilizarse suplementos de calcio y vitamina D, y si es necesario puede considerarse la 
utilización de bifosfonatos previa evaluación dental en caso de considerarse tratamiento a largo 
plazo.
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Obesidad

La falta de actividad física puede contribuir al aumento del IMC y del peso.
Un IMC alto se puede relacionar con: limitaciones importantes en la amplitud de movimientos, 
mayor artropatía, mayor riesgo de generar articulaciones diana, mayor riesgo de padecer 
diabetes mellitus, ateroesclerosis y enfermedades cardiovasculares.
Se recomienda la actividad física regular, pero en casos de los pacientes con limitaciones 
funcionales a causa de la artropatía hemofílica crónica, es necesaria la valoración por un servicio 
de terapia física para determinar cuáles son las alternativas de ejercicio apropiadas para estos 
pacientes.
Es recomendable la valoración por nutrición en algunos casos.

Hipertensión
la normal, por tanto, tienen el doble de probabilidades de tener hipertensión, además utilizan el 
doble de antihipertensivos que la población general.
Ante la ausencia de otros factores de riesgo cardiovascular, la presión arterial de estos pacientes 

Diabetes mellitus forma anual, principalmente en aquellos que tengan sobrepeso.
Si el paciente debe recibir tratamiento con insulita, ésta se puede aplicar a través de inyecciones 
subcutáneas sin presentar complicaciones hemorrágicas.

Hipercolesterolemia

población general.

de desarrollar enfermedad cardiovascular.

Enfermedades 
cardiovasculares

Se ha evidenciado que la mortalidad por enfermedad cardiovascular isquémica se está 

Enfermedades
cardiovasculares

Se ha descrito una posible relación entre los infartos de miocardio y la administración previa 
de concentrados de factor de coagulación. Sin embargo, estos pacientes deben recibir su 

En los casos de síndrome coronario agudo que necesiten intervención coronaria percutánea, 
tenga en cuenta los siguientes aspectos:
Hacer la corrección respectiva de los concentrados de factor de coagulación antes de someterse 

Enfermedades
cardiovasculares

Evitar que el nivel del factor alcance valores altos para prevenir la aparición de trombos oclusivos. 
Durante la PCI puede administrarse heparina de acuerdo con las dosis establecidas por los 
protocolos estandarizados de cardiología, y pueden administrarse inhibidores de glicoproteína 

percutáneas con colocación de stent.

respecto a su uso en estos casos.

Impacto psicosocial
En los pacientes con edad avanzada, se debe propender por fortalecer la calidad de vida y la 
independencia, por tanto, se encuentran indicados la utilización de dispositivos de adaptación 
para la casa o el trabajo y un plan de manejo del dolor 
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para el tratamiento de otros trastornos de la coagulación:
 - Management of von Willebrand disease: a guideline from the UK Haemophilia Centre Doctors’ 

 - The Diagnosis, Evaluation and Management of von Willebrand Disease. US Dept of Health 

 - Von Willebrand Disease: An Introduction for the Primary Care Physician. David Lillicrap and 

 -

 - The Rare Coagulation Disorders. Paula Bolton Maggs, World Federation of Hemophilia Treat-

local, asociado a la pérdida de la amplitud de los arcos de movimiento de la misma. Es frecuente que 

articulación, lo cual se ha denominado como “aura”.

A su vez, la ocurrencia de un re-sangrado puede considerarse si se presenta la exacerbación de los 

cambiarla ocasiona dolor. Esto se acompaña de espasmos musculares secundarios, originado en la in-
tensión del paciente de evitar cualquier movimiento, lo ocasiona que la articulación durante la valoración 
pareciese “congelada”.

Es de suma importancia que el tratamiento de la hemartrosis aguda se realice tan pronto sea posible, 
idealmente en cuanto el paciente reconozca el “aura” en vez de cuando tenga toda la sintomatología 
completamente instaurada.

Para el diagnóstico utilice la valoración clínica, usualmente no se indican radiografías ni ultrasonido.

Respecto al tratamiento, administre la dosis adecuada de concentrado de factor de acuerdo al nivel 

Recomiéndele al paciente que debe evitar levantar pesos, aplicar compresión y elevar la articulación 
afectada, en cambio, puede considerarse inmovilizar la articulación con un entablillado hasta que el dolor 
haya disminuido, también se pueden aplicar compresas frías o de hielo alrededor de la articulación du-



Tenga en cuenta que si la hemorragia no se detiene, considere necesario realizar una segunda infusión, 

Se recomienda, en presencia de retracciones musculares activas, el inicio de terapia física con activida-

muscular y prevenir la pérdida crónica de la movilidad articular, así como el entrenamiento propioceptivo 
hasta alcanzar la amplitud de los arcos de movimiento, la funcionalidad articular y los signos de sinovitis 
aguda hayan cesado. Si se incrementa la exigencia de los ejercicios, de forma moderada, es posible que 
no sea necesaria la administración del tratamiento de reemplazo de factor antes del ejercicio.

Recomendaciones de nivel pico de factor plasmático y duración de la administración (cuando no hay 

Tipo de 
hemorragia Nivel deseado (UI/dl) Nivel deseado (UI/dl)

Articular respuesta es inadecuada si la respuesta es 
inadecuada

Muscular 

compromiso NV 
(excepto iliopsoas)

respuesta es inadecuada si la respuesta es 
inadecuada

Iliopsoas y muscular profundo con lesión NV o pérdida considerable de sangre
Inicial

Mantenimiento

Inicial
Mantenimiento

Inicial
Mantenimiento

Gastrointestinal
Inicial
Mantenimiento
Renal
Laceración 
profunda

Preoperatorio

Postoperatorio

Preoperatorio

Postoperatorio procedimiento procedimiento
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Recomendaciones de nivel pico del factor plasmático y duración de la administración (cuando hay una 

hemorragia Nivel deseado (UI/dl) Nivel deseado (UI/dl)

Articular respuesta es inadecuada si la respuesta es 
inadecuada

Muscular 

compromiso NV 
(excepto iliopsoas)

respuesta es inadecuada si la respuesta es 
inadecuada

Inicial

Mantenimiento

Inicial

Mantenimiento

Inicial
Mantenimiento

Inicial
Mantenimiento
Renal
Laceración 
profunda

Preoperatorio

Postoperatorio

Preoperatorio

Postoperatorio procedimiento procedimiento
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Excelente hemorragia después de la inyección inicial, sin que sea necesaria otra terapia de reemplazo dentro de 

Buena aproximadamente de haber aplicado una sola inyección, pero requiriendo más de una dosis de terapia 

Moderada aproximadamente de haber aplicado una sola inyección inicial y requerimiento más de una inyección 

aproximadamente después de haber aplicado la inyección inicial.

-

el caso de los pacientes con inhibidores que reciben agentes de puenteo como la cobertura hemostática 
o aquellos pacientes que reciben concentrados del factor con una mayor vida media.

Considere necesaria la realización de artrocentesis por parte de personal entrenado, del reumatólogo u 
ortopedista preferiblemente, en las siguientes situaciones:

 -
haber recibido un tratamiento conservador, y que persiste tensa y dolorosa. Considere en este 
caso la medición de inhibidores previa a este procedimiento.
 - Persistencia del dolor articular.

 - Evidencia de compromiso neurovascular en la extremidad.

 - Aumento inusual de la temperatura local o sistémica, u otros síntomas y signos que conlleven 
a sospechar la presencia de artritis séptica.

Recuerde que la artrocentesis debe realizarse inmediatamente después de la hemorragia, bajo estrictas 

este procedimiento si no es posible hacer efectivo el reemplazo del factor, y ante la presencia de inhibidores 
se deben utilizar otros agentes hemostáticos adecuados para llevarlo a cabo, según sea necesario. Utilice 

tal como se indicó anteriormente.



Cuenta de Alto Costo  ~ Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo
www.cuentadealtocosto.org

HERRAMIENTA TÉCNICA DE DIAGNÓSTICO Y TRATAMIENTO
HEMOFILIA

Este tipo de hemorragias se presentan luego de un golpe directo o un estiramiento repentino, que se 

antiálgica de la extremidad, dolor intenso a la extensión del músculo, así como durante la contracción 
-

miento oportuno son primordiales para evitar contracturas permanentes, re-sangrados y pseudotumores.
Tenga en cuenta los siguientes grupos musculares por cuanto a que la ocurrencia del episodios de 

hemorragia puede ocasionar compromiso neurovascular y por tanto, requiere el tratamiento inmediato:
 - Músculo iliopsoas, riesgo de parálisis del nervio femorocutáneo, crural y femoral.

 - Compartimiento superior posterior y posterior profundo de la parte inferior de la pierna, 
riesgo de lesión del nervio tibial posterior y peroneo profundo.
 - .

Para su tratamiento, es necesario elevar el nivel del factor del paciente lo más pronto posible, mejor 
durante los primeros síntomas de incomodidad o después del traumatismo. En caso de compromiso 

Así mismo, mantenga la parte lesionada en reposo y eleve la extremidad, entablille el músculo en una 
posición cómoda y ajuste a una posición de acuerdo al dolor, aplique compresas frías o de hielo alrededor 

sobre la piel).

Cuando la hemorragia ocurre en lugares críticos que causan síndrome compartimental y requieren 
-

ciente desarrolla compromiso neurovascular debe ser monitoreado permanentemente para establecer 
la necesidad de fasciotomía.

con el objetivo de recuperar la función, la fortaleza y la longitud del músculo. Tenga en cuenta que un 
-

tipo férula en los que se pueda observar la evolución, y de aparatos ortopédicos de apoyo en caso de 
lesión de nervios periféricos.

Este tipo de hemorragia puede manifestarse mediante dolor en el abdomen inferior, la ingle y/o la re-
gión lumbar, la extensión de la cadera, pero no durante la rotación; también puede haber parestesia en 
la parte medial del muslo u otros síntomas de compresión del nervio femoral (por ejemplo, pérdida del 

aguda e incluso puede cursar con signo de Blumberg positivo.

Contractura isquémica de Volkmann: es una deformidad de la mano, los dedos de la mano y la muñeca causada por una 
lesión de los músculos del antebrazo.
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acuerdo con la sintomatología del paciente. Hospitalice al paciente para su observación y control del 
dolor, manteniendo el reposo absoluto en cama. 

tomografía computarizada o las imágenes de resonancia magnética.

Este tipo de hemorragia corresponde a una verdadera emergencia médica, de tal forma que cuando 

fuerte y repentino en la espalda, no espere a que aparezcan más síntomas, resultados de laboratorio o 
radiológicos. Realice la interconsulta al servicio de neurología de forma temprana y considere diagnós-
ticos diferenciales como meningitis en los pacientes inmunocomprometidos.

administrar dosis adicionales dependerá de los resultados de los exámenes de imagenología. Mantenga 

meses), principalmente en pacientes con alto riesgo relativo de recurrencia, por ejemplo, pacientes con 
inhibidores y con infección por VIH.

Corresponde a una emergencia médica dado su riesgo de obstrucción de la vía aérea. Administre trata-
miento antes de evaluar, elevando inmediatamente el factor y mantenga los niveles hasta que desaparez-
can los síntomas. En pacientes con amigdalitis grave, además de recibir el tratamiento con factor, realice 
cultivo de bacterias y antibioticoterapia.

sea el caso. Para su tratamiento se deben elevar inmediatamente los niveles del factor y mantenerlos hasta 

-
trados de complejo de protrombina.

Este tipo de hemorragia puede confundirse con cuadros infecciosos y quirúrgicos, en vista del tipo de 
dolor que generan y la distención, por lo tanto, se recomienda realizar estudios radiológicos adecuados. 
Para su tratamiento deben elevarse inmediatamente los niveles del factor y mantenerlos hasta que se 
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Este tipo de hemorragia puede relacionarse con un traumatismo o una infección, por tanto, requiere que 
el paciente sea valorado lo más pronto posible por el servicio de oftalmología. Para su tratamiento debe 

 

En caso de que el paciente consulte por hematuria indolora, el manejo se realiza con hidratación intensa 

-

(micro o macroscópica) persiste o si los episodios se presentan a repetición, con el objetivo de determinar 
una causa local.

Ante los primeros síntomas de sangrado y un antecedente de: extracción dental, sangrado gingival ori-
ginado por mala higiene oral, o trauma, consulte al odontólogo, cirujano oral o maxilofacial. 

Entre los tratamientos locales se encuentran: 

 -

 - Suturar la herida.

 - Hemostáticos locales.

 - Antibioticoterapia en caso de que el sangrado se haya debido a una mala higiene bucal.

 - Uso de AEAC o tranexámico como enjuague bucal.

protrombina o en aquellos con inhibidores tratados con concentrados de complejo de protrombina ac-
tivados (CCPA). Es posible que se necesite terapia de reemplazo del factor de acuerdo con la indicación 

Brinde las siguientes recomendaciones al paciente: evitar tragar sangre y usar enjuagues bucales 
hasta un día después de que se haya detenido la hemorragia; comer dieta blanda por unos días. Evalúe 
la presencia de anemia y brinde el tratamiento respectivo. En los niños con sangrados de la cavidad oral, 
es preferible hacer manejo hospitalario.

Epistaxis

necesario utilizar terapia de reemplazo del factor a menos que la hemorragia sea grave o recurrente, en 
este último caso, evalúe la presencia de anemia e inicie su tratamiento. Es útil aplicar AEAC local con 
una gaza húmeda. Solicite una valoración por parte del servicio de otorrinolaringología si el episodio 
persiste o es recurrente. 
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Puede utilizar antihistamínicos o descongestivos durante las epistaxis relacionadas con alergias, infec-
ciones de la vía aérea superior o cambios estacionales. Además, pueden prevenirse incrementando la 
humedad del entorno, aplicando geles (por ejemplo, vaselina o gel/gotas o aerosol de solución salina) 
en la mucosa nasal.

Los síntomas de este tipo de hemorragias dependerán del lugar donde ocurran, por tanto, se debe 
evaluar la gravedad y la posibilidad de lesiones neurovasculares. Tenga en cuenta que una hemorragia 
compartimental abierta, como aquella que se produce ya sea en la cavidad retroperitoneal, el escroto, 
las nalgas o los muslos, puede conllevar a una pérdida de sangre considerable, por tanto, si sospecha 
este tipo de situaciones, administre inmediatamente el tratamiento con factor. Realice un control estricto 
de la hemoglobina y los signos vitales.

Laceraciones y abrasiones
Realice la limpieza de la herida, aplique presión y vendaje esterilizado. En caso de lesiones profundas, 

aplicado una cobertura de concentrado de factor.
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Es aconsejable que luego de cada episodio hemorrágico grave, los pacientes deban consultar con el 
equipo de atención multidisciplinaria.
En el control, tenga en cuenta los siguientes aspectos para revisar:

 - Acceso venoso.

 - Los registros de hemorragias.

 - El uso de los productos para la terapia de reemplazo y la respuesta del paciente.

 -
clínico en las articulaciones y músculos, evaluación radiológica anual o cuando sea indicada.
 - Infecciones que se transmiten a través de las transfusiones: VIH, VHC y VHB, entre otras.

 - Desarrollo de inhibidores.

 - Estado psicosocial general.

 - Salud oral.

las distintas escalas disponibles para la valoración del paciente:
 - Valoración clínica: WFH Physical Examination Score (puntuación para exámenes físicos de la 
FMH, conocida como Puntaje Gilbert) y Hemophilia Joint Health Score (HJHS) (puntaje de salud 

 - Valoración radiológica: puntaje de Pettersson, de imágenes de resonancia magnética (IRM), 
puntaje de ultrasonido.
 - Valoración de actividades: Hemophilia Activities List (HAL) (lista de actividades para personas 

 - Calidad de vida: HaeoQol, Canadian Haemophilia Outcomes: Kid’s Life Assessment Tool (CHO-
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Complicaciones músculo-esqueléticas
Los lugares más frecuentes de las hemorragias son los músculos de las extremidades y las articulaciones, 
por tanto, sin un tratamiento adecuado, los episodios hemorrágicos los deterioran progresivamente, 

deformidad articular y contracturas durante la primera y la segunda década de vida.

Sinovitis
El objetivo del tratamiento es desactivar la membrana sinovial y preservar la función articular, para lo cual 
se utilizan las siguientes opciones:

 -
para prevenir la ocurrencia de futuras hemorragias, así: si existe la disponibilidad de concentra-

 - Ejercicios diarios para fortalecer los músculos y conservar el movimiento articular, y para reducir 

 -

 - Los aparatos ortopédicos de apoyo son útiles para prevenir nuevas hemorragias en la medida 
que garantizan que la articulación se mueva, pero limitan el movimiento en los extremos del 
rango durante el cual la membrana se puede pinzar.
 - Sinovectomía.

Sinovectomía
Este procedimiento se encuentra indicado en los casos de sinovitis crónica a causa de hemorragias recu-
rrentes o episódicas que no pueden controlarse de otra forma. Incluye las siguientes opciones:

 -
-

del isótopo, la rehabilitación es menos intensa que la que se requiere para la sinovectomía qui-
rúrgica; química en caso de no disponer de un radioisótopo, para lo cual se utiliza rifampicina 
o clorhidrato de oxitetraciclina, requiere inyecciones semanales hasta lograr el control de la 
sinovitis, utilización de xilocaina intraarticular así como analgesia (acetaminofén y un opioide) y 
una dosis de concentrado antes de la inyección, requiere igualmente rehabilitación.
 - Sinovectomía quirúrgica, la cual puede ser abierta o artroscópica, se encuentra indicada cuan-

Este procedimiento requiere de un importante suministro del factor de coagulación durante la 
cirugía y por largo período durante la rehabilitación.
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Artropatía hemofílica crónica

Esta complicación se presenta, por lo regular, a partir de la segunda década de la vida o a veces antes, 
dependiendo de la gravedad de los episodios de hemartrosis y su tratamiento. El daño articular se genera 

sinovitis crónica persistente, al igual que las hemartrosis a repetición. Esta artropatía se acompaña de con-

membrana sinovial y la cápsula, y si la articulación se anquilosa, el dolor puede disminuir o desaparecer.

como los de resonancia nuclear magnética evidenciarán los cambios osteocondrósicos tempranos y de 
tejidos blandos. La pérdida del espacio articular será desde mínima hasta completa. Aparecerán erosiones 

Los objetivos del tratamiento serán mejorar la función articular, mitigar el dolor y ayudar a mejorar la 
calidad de vida de los pacientes, por tanto, el mismo dependerá de la etapa de evolución de la artropatía, 
los síntomas del paciente, la afectación de la calidad de vida y los recursos disponibles.

El dolor se puede controlar con los analgésicos adecuados, entre los cuales se puede utilizar ciertos 

Entre las otras alternativas conservadoras de tratamiento están: las series de yesos para corregir las 
deformidades, las ortesis y aparatos ortopédicos para brindarle apoyo a las articulaciones inestables y 
dolorosas, los soportes para caminar o moverse para mitigar el esfuerzo durante la marcha, las adapta-
ciones en el hogar, la escuela o el trabajo para facilitar las actividades de la vida diaria.

Si las medidas conservadoras no mitigan el dolor ni mejoran la función, se debe considerar la interven-
ción quirúrgica. Dependiendo de la afección, se puede realizar: la liberación de tejido blando extra-arti-
cular para el tratamiento de contracturas, artroscopia para liberar adhesiones intra-articulares y corregir 
la compresión, la osteotomía para corregir deformidad angular, las prótesis articulares de reemplazo, 
principalmente en los casos de afectación grave de las articulaciones grandes (rodilla, cadera, hombro, 
codo); la sinovectomía del codo con escisión de la cabeza radial, la artrodesis del tobillo y la cirugía de 
reemplazo del tobillo para mitigar el dolor y mejorar la función.

Pseudotumores
Esta complicación se presenta frecuentemente en un hueso largo o en la pelvis, resultado del tratamiento 
inadecuado de una hemorragia en el tejido blando, por lo regular, el músculo adyacente al hueso. Cuando 
no recibe tratamiento puede alcanzar un tamaño considerable, provocando presión sobre las estructuras 
neurovasculares adyacentes, fracturas patológicas y una fístula en la piel que lo cubre.

-
ciente, los estudios de radiología evidencian una masa de tejido suave con destrucción ósea adyacente, la 
tomografía computarizada y la resonancia nuclear magnética pueden brindar mayor detalle de esta lesión.
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El tratamiento depende del tamaño, el lugar, la tasa de crecimiento y el efecto que tenga sobre las es-
tructuras adyacentes. Entre las opciones terapéuticas están la terapia de reemplazo del factor y el moni-

semanas seguido por otra resonancia nuclear magnética, en caso de que el tumor esté disminuyendo, se 
debe continuar con el factor y repetir la resonancia durante tres ciclos de seis semanas. Algunas lesiones 

embolización arterial o la radioterapia. Las escisiones quirúrgicas están indicadas en caso de pseudotu-
mores de gran tamaño, particularmente si erosionan huesos grandes.

Fracturas
Las fracturas alrededor de las articulaciones se presentan con mayor frecuencia en los pacientes con 
artropatía hemofílica y en aquellos con osteoporosis.

Su tratamiento requiere de la administración inmediata de terapia de reemplazo del factor, elevando 
-

debe evitar la inmovilización prolongada ya que puede ocasionar limitación de los arcos de movimiento 
en las articulaciones adyacentes.

Inhibidores

la coagulación y corresponde a una de las complicaciones más graves de esta enfermedad por cuanto a 
que disminuye la expectativa de recuperación y de la vida media del factor de coagulación que se trans-
funde. Esta situación se debe sospechar en un paciente que no responda al tratamiento con factores de 
coagulación cuando en anteriores ocasiones si lo hacía. 

luego de una exposición intensiva al FVIII durante un procedimiento quirúrgico.

adquirida (debido a autoanticuerpos al FVIII), con mayor predominancia de sitios hemorrágicos muco-
cutáneos, urogenitales y gastrointestinales. Por tanto, el riesgo de complicaciones graves e incluso la 
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Se recomienda que todo paciente que sea sometido a terapia con un factor, debe someterse a pruebas 

En relación a los pacientes pediátricos, se deben realizar una prueba de inhibidores así:

 -

 -

 -

y en todo paciente en que se sospeche la presencia de un inhibidor. También en todo paciente que ha 

Las pruebas para la detección del inhibidores de igual forma, se deben realizar antes de un proce-
dimiento quirúrgico, si los análisis de recuperación no evidencian los resultados esperados y cuando el 

de alta respuesta tienden a ser persistentes, pero si no se les trata durante un período prolongado, sus 
niveles pueden ser mínimos hasta imposibles de detectar, pero pueden generar una respuesta inmune de 

meses de su observación inicial pese a una exposición antigénica reciente con concentrado del factor, 
pero podrían detectarse con la prueba de Bethesda si ha ocurrido una mala recuperación o si poseen 
una vida media reducida, luego de infusiones con concentrado del factor de coagulación.

Respecto al manejo de las hemorragias de los pacientes con inhibidores, este debe realizarse en la 

hemorragia se lleva a cabo teniendo en cuenta los títulos de inhibidor, los registros de respuesta clínica 
al producto, el lugar y la naturaleza de la hemorragia. 

Si el paciente posee inhibidores de respuesta baja, éste debe recibir tratamiento con terapia de reem-
plazo de factor en dosis lo más elevadas posible, con el objetivo de neutralizar el inhibidor con actividad 
de factor excesiva. Pero si se trata de un paciente con inhibidores de alta respuesta y con títulos bajos, 
éste puede recibir un tratamiento similar al que se administra durante una emergencia hasta tanto no se 
genere una respuesta inmune de memoria. Sin embargo, en un paciente con inhibidores de alta respuesta, 

dosis altas son pocas. 

Respecto a los medicamentos alternativos disponibles, se encuentran los agentes de puenteo como el 
factor VII recombinante activado (rFVIIa) y los concentrados de complejo de protrombina (CCP) además 

CCPA para el tratamiento de la hemartrosis es prácticamente equivalente, sin embargo, se debe tener en 
cuenta la respuesta individual de los pacientes frente a uno u otro producto, por lo cual se recomienda 
la individualización de la terapia. 

-
ria y un inhibidor del FIX, tratado con complejo de protrombina (activados o no) por cuanto a que éstos 



Cuenta de Alto Costo  ~ Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo
www.cuentadealtocosto.org

HERRAMIENTA TÉCNICA DE DIAGNÓSTICO Y TRATAMIENTO
HEMOFILIA

memoria y un inhibidor cuando se trata con concentrados de complejo de protrombina (activado) variará 
respecto al concentrado y su contenido de FVIII, que por lo general es mínimo. Se estima que los CCPA 

con inhibidores.

a partir de la administración de FIX. Estas reacciones son el primer síntoma de desarrollo de inhibidores. 

familiares y/o defectos genéticos que los predisponen al desarrollo de inhibidores, deberán recibir aten-
ción en un entorno clínico u hospitalario con capacidad para tratar reacciones alérgicas graves durante 

pero éstas podrían ser menos graves. 
-

diante una terapia de inducción de la tolerancia inmune. La recomendación actual de iniciar de inmediato 
ITI en los pacientes con inhibidores, contrasta con la práctica anterior, donde la mayoría de los médicos 

ITI lo antes posible después de que aparece el inhibidor es para evitar hemorragias en los pacientes con 
altos títulos pre-ITI y con la esperanza de suprimir la maduración de las células plasmáticas de larga vida 

Ha sido una práctica común usar el mismo concentrado de FVIII para ITI con el cual el paciente desa-
rrolló originalmente el inhibidor. Sin embargo, no hay evidencia corroborante para apoyar o refutar esta 
práctica. De hecho, varios informes sugieren una alta tasa de éxito de ITI cuando se usa un FVIII /FvW 
derivado de plasma (pd) para ITI en los pacientes que desarrollan un inhibidor con rFVIII. Sin embargo, 

Las dosis recomendadas para iniciar la ITI, dependen de los factores de riesgo presentes para fallar a 
-

UB como un grupo de pronóstico muy pobre se basa en la experiencia personal de los miembros del 
Grupo FIT. Los nuevos grupos pronósticos se traducen en nuevas recomendaciones de selección del 

-
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tratamiento en estos pacientes son similares, pero el porcentaje de éxito es mucho menor, especialmente 
en las personas cuyos inhibidores están relacionados con una diátesis alérgica. 

desarrollar durante la terapia de ITI un síndrome nefrótico, el cual no siempre es reversible al suspender 
la terapia. Se ha informado que otros tratamientos alternativos, incluso las terapias inmunosupresoras, 
son exitosos en estos casos. Para la gran mayoría de los pacientes, el cambio de productos no ocasiona 
el desarrollo de inhibidores. Sin embargo, en casos poco comunes, los pacientes previamente tratados 
han desarrollado inhibidores con la administración de nuevos concentrados de FVIII. En dichos pacientes, 
el inhibidor por lo general desaparece después de suspender el producto nuevo. Debe vigilarse a los 
pacientes que cambian a un nuevo concentrado del factor para detectar el desarrollo de inhibidores. 

Infecciones transmitidas a través de las transfusiones y otras complicaciones relacionadas con las 
infecciones

El avance en el desarrollo de los concentrados del factor recombinante, principalmente en los países de-

centra actualmente en el desarrollo de técnicas para eliminar los virus sin envoltura lipídica y los priones.

procesos adecuados de inactivación viral, de acuerdo al programa de hemoviligancia, deben realizarse 

No existe diferencia respecto al diagnóstico, asesoramiento, tratamiento inicial y monitoreo del VIH, 

con el virus que los que se aplican para la población no hemofílica. Tampoco existe contraindicación 
respecto al uso de medicamentos contra el VIH en estos pacientes. 

exposición; reacción en cadena de la polimerasa (PCR) para detección del VHC en los pacientes que son 
antiVHC positivos; establecer el genotipo del VHC en los pacientes con un resultado positivo en la PCR 

y estudiar la arquitectura del hígado.
Así mismo, el tratamiento estándar actual del VHC es interferón pegilado (PEG-INF) y ribavirina, con 

terapia anti-VHC. Cuando no se puede lograr erradicar el VHC, se recomienda vigilar en forma regular 

procesos adecuados de inactivación viral, de acuerdo al programa de hemoviligancia, deben realizarse 
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La infección activa de VHB debe ser manejada de acuerdo con las guías y los protocolos locales que se 
aplican a las enfermedades infecciosas.

Las personas sin inmunidad al VHB deben recibir la vacuna contra la hepatitis B. Luego de recibirla, 
se debe volver a controlar la seroconversión.

de la vacuna contra la hepatitis B.

para el acceso venoso, la artroplastia quirúrgica y otras intervenciones quirúrgicas.
En general, se debe evitar la aspiración articular para tratar la hemartrosis, salvo que se realice habién-

dose aplicado una cobertura adecuada de reemplazo del factor y con estrictas precauciones de asepsia 
para prevenir infecciones.
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durante el día.

su participación en ellas.

Terapia en casa
La terapia en casa es una alternativa que puede tenerse en cuenta siempre y cuando sea apropiada y po-
sible. Esta permitirá que el paciente reciba el tratamiento de forma oportuna y óptima, lo que redundará 
en disminución del dolor, y del tiempo de incapacidad, optimizando con ello su calidad de vida.

Esta terapia se lleva a cabo mediante la utilización de concentrados del factor de coagulación u otros 

La terapia en casa siempre debe realizarse bajo la supervisión del equipo de atención integral y puede 
iniciarse una vez los interesados hayan sido capacitados. 

En este sentido, la enseñanza a las familias interesadas se enfocará en los aspectos generales de la 

auxilios, el cálculo de la dosis, la preparación, el almacenamiento y la administración de los concentrados 
del factor de coagulación, la técnicas de asepsia, la realización de punción venosa (o acceso a catéter 
central), el registro de información de las hemorragias (fecha y localización) y su tratamiento (dosis, núme-
ro del lote del producto utilizado, efectos secundarios), el correcto almacenamiento y la eliminación de 
agujas así como de elementos cortantes, al igual que el manejo de la sangre. Se sugiere en estos casos, 

Esta alternativa de terapia puede considerarse para los niños pequeños que cuenten con un acceso 
venoso adecuado, cuya familia esté interesada y capacitada. En el caso de los niños mayores y de los 
adolescentes, pueden aprender a realizarse autoinfusiones con la ayuda de su familia. 

Para estos casos, los dispositivos de implantación para acceso venoso (Port-A-Cath) pueden facilitar 

embargo, antes de su implantación se deben considerar aspectos tales como los riesgos de la cirugía, 
las infecciones locales y los riesgos de trombosis, respecto a las ventajas de comenzar un tratamiento de 

Se recomienda que el acceso venoso permanezca limpio y debe lavarse luego de cada administración 
por parte de personal entrenado en el manejo de este catéter para prevenir la formación de coagulos e 
infecciones del mismo.

Manejo del dolor

venoso, una hemorragia articular o muscular, durante los periodos postoperatorios, o aquel provocado 
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Acetaminofén, si no 

(celecoxib, meloxicam, 
nimesulida, entre otros;
Acetaminofén + codeína 

Acetaminofén + tramadol 

producto de liberación 
lenta con un rescate de 

liberación rápida. 
Aumente el producto de 
liberación lenta si el de 

liberación rápida se 

Cabe resaltar que, si por alguna razón se suspendieron los medicamentos durante un tiempo, los pa-
cientes que hubieran estado tomando y tolerando drogas narcóticas en altas dosis deberán reiniciar el 
tratamiento con una dosis menor o bien utilizar un analgésico menos potente, siempre con la supervisión 

disfunción renal.
En los casos de dolor originado por hemorragia articular o muscular, además de administrar tan 

pronto sea posible los concentrados de factor de coagulación, se debe tener en cuenta la utilización de 
analgésicos, tales como los que fueron descritos anteriormente.

Para el manejo del dolor postoperatorio se debe evitar la vía intramuscular, se aconseja que preferible-

analgésico narcótico por vía endovenosa y posteriormente seguir con algún opioide como tramadol, co-
deína, hidrocodona, entre otros, vía oral. Cuando el dolor empiece a ceder se puede utilizar acetaminofén.

Finalmente, el tratamiento del dolor provocado por la artropatía hemofílica crónica incluye un entre-
namiento funcional, adaptaciones y una correcta analgesia. Debe evitarse el uso de AINEs. Si el dolor 
persiste pese al manejo médico, se recomienda la remisión del paciente al servicio especializado para el 
manejo del dolor. Si el dolor genera una importante incapacidad, puede recurrirse a cirugía ortopédica.

Cuidados y tratamientos dentales

dentición, con el objetivo de evitar la aparición de enfermedad periodontal y caries, las cuales, a su vez, 
pueden generar sangrado de las encías. 

valoración por ortodoncia para evaluar la existencia de problemas de superposición de piezas dentales, 
los cuales provocarían enfermedades periodontales en caso de no recibir tratamiento.

En relación a los procedimientos quirúrgicos de odontología, el cirujano oral debe incluirse dentro del 


