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Atencién de emergencias en casos de hemofilia

W. Keith Hoots

Introduccioén

Las hemorragias relacionadas con la hemofilia son
prevenibles si se infunde terapia de reemplazo de
factor de coagulacién para alcanzar y mantener con-
centraciones fisiologicas normales de factor VIII
(FVIII) o factor IX (FIX) respectivamente, en casos de
hemofilia A o B. Sin embargo, tales concentraciones
se alcanzan raras veces, por lo general dnicamente
durante el manejo hemostético perioperatorio a fin
de evitar hemorragias posteriores a una cirugia.
Atn en la bien establecida practica de infundir FVIII
o FIX de manera profilactica con el objeto de evitar
hemartrosis espontaneas, se utilizan estrategias de
dosificacion insuficientes para prevenir todas las
posibles hemorragias que un traumatismo pudiera
provocar. Por lo tanto, en circunstancias muy adversas,
todas las personas con hemofilia corren el riesgo de
padecer hemorragias graves que rapidamente podrian
evolucionar hasta poner en peligro una extremidad
o la vida y que requieren atenciéon de emergencia.
Esta monografia aborda diversos y posibles episodios
hemorragicos que requieren atencién de emergencia,
enfocandose a las estrategias terapéuticas para dis-
minuir el riesgo de resultados adversos, tales como
una disfuncién neuroldgica o hasta la muerte.

Hemorragia en el sistema nervioso central

Es probable que el episodio hemorragico de emergencia
mas comun en el tratamiento de la hemofilia sea la
hemorragia en el sistema nervioso central (SNC). La
mayoria de estos episodios, en los que se presenta
una hemorragia dentro del craneo o el canal espinal,
son causados por traumatismos. Sin embargo, dado
que los pacientes con hemofilia pueden presentar
hemorragias aun semanas después de una lesion
menor en la cabeza, podria resultar dificil documentar
el historial de traumatismo en la cabeza, particular-
mente en nifios [1, 2]. La hemorragia espontdnea en
el SNC en personas con hemofilia es poco comdn
excepto cuando existe un antecedente reciente de
hemorragia en el SNC (i. e., una hemorragia recurrente
en el lugar de una lesién anterior) o cuando existe
una lesiéon anatémica relacionada que predispone a

la hemorragia aguda (e. g., aneurisma o malformacion
arterio-venosa). La informacion del Proyecto Universal
de Recoleccién de Datos de los Centros para el Control
y Prevencién de Enfermedades de Estados Unidos
sefala que los factores de riesgo que predisponen a
una hemorragia intracraneal incluyen infeccién por
VIH, presencia de inhibidores, y una edad menor a
los cinco afios 0 mayor a los cincuenta y uno [3]. El
riesgo de episodios traumaéticos afecta a todo el
espectro de fenotipos de hemofilia. Para las personas
con hemofilia leve, el riesgo de hemorragia intracraneal
es por lo menos 50% que el que corren las personas
con hemofilia severa.

Hemorragia intracraneal

La hemorragia, ya sea dentro del craneo o del canal
espinal, dafia gravemente los tejidos del sistema
nervioso: el hematoma en rapida expansiéon comprime
y dana los tejidos. Este “efecto de ocupacién de espacio”
que afecta al sistema nervioso puede ocurrir aun
cuando el volumen total de la hemorragia sea pequefio,
ya que no hay espacio para dar cabida a la sangre. Es
por lo tanto absolutamente indispensable incrementar
de inmediato la concentracién de factor de coagulacion,
aun antes de que se documente la hemorragia mediante
estudios de imégenes, tales como una tomografia
computarizada (CT scan, en inglés).

La ubicacién de la hemorragia intracraneal del SNC
puede ser subdural, epidural o intraparenquimatosa.
En todos los casos puede deteriorarse rapidamente
la funcién cerebral, presentarse inflamacion cerebral
y, en las circunstancias mas extremas, producirse
una hernia en el tronco encefalico y una muerte rap-
ida. Si la hemorragia se detiene mediante la pronta
administracién de terapia de reemplazo de concen-
trado de factor de coagulacién (CFC), pueden evi-
tarse los efectos clinicos adversos. Sin embargo, en
caso de hemorragia intraparenquimatosa, aun
hemorragias pequenas pueden producir secuelas
estructurales y/o neurolégicas permanentes (espe-
cialmente si la hemorragia se ubica en sitios
anatémicos indispensables para funciones cerebrales
rutinarias) [4-8]. Dado que el grado de la lesiéon
depende tanto del volumen como de la duracién de
la hemorragia, algunas veces deberia realizarse una
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intervencion neuroquirdrgica [9] a fin de evacuar la
sangre de lugares quirdrgicamente accesibles (partic-
ularmente de hematomas subdurales). Esto requiere
que se administre una adecuada terapia de reemplazo
de CFC no s6lo para detener la hemorragia, sino como
cobertura hemostética para la intervencién misma.
La estrategia para la terapia de reemplazo hemostéatico
durante tales casos se abordard mas abajo. Ademas
de la terapia de reemplazo de CFC y la neurocirugia,
el control cuidadoso de las vias respiratorias es
indispensable en caso de pacientes comatosos o
incapacitados y podria requerirse también como
tratamiento complementario en caso de incremento
de la presion intracraneal provocado por lesiones [10].

La causa més comun de hemorragia intracraneal
neonatal es un traumatismo al momento del
nacimiento [11]. Los partos vaginales dificiles (que a
menudo requieren el uso de férceps o de extraccion
con ventosas) constituyen factores que predisponen
a recién nacidos hemofilicos a hemorragias
intracraneales [12]. Un amplio estudio sobre hemor-
ragias intracraneales neonatales sefiala una incidencia
de 3.58% [6]. Dado que casi un tercio de los casos
nuevos de hemofilia A severa representan mutaciones
nuevas (sin historial familiar), todos los recién nacidos
varones que presentan hemorragia intracraneal
deben ser sometidos de inmediato a una prueba de
tiempo de tromboplastina parcial activado (TTPA) y
a ensayos clinicos de FVIII y FIX tan pronto como
sea posible [11]. La sospecha de hemorragia
intracraneal es indicacién para realizar de inmediato
una ecografia del cerebro a través de la fontanela.

Hematoma espinal

La cirugia de descompresién por laminectomia
podria ser necesaria a cualquier edad para el
tratamiento de hematomas que oprimen la médula
espinal. No obstante, el reconocimiento precoz de
hematomas espinales y la terapia con CFC hasta
alcanzar concentraciones fisioldgicas normales
(como en el caso de la hemorragia intracraneal)
podrian evitar la necesidad de una neurocirugia
[13]. Ademas, ayudan a prevenir posteriores defor-
maciones espinales en nifios [14]. Si no se logra dis-
minuir la presién durante las primeras horas criticas
posteriores a una hemorragia, la cirugia serd necesaria
para reducir el riesgo de pardlisis de los nervios en
el lugar de la compresion o debajo del mismo.
Como en el caso de la hemorragia intracraneal, la
rapida administracién de terapia de reemplazo con

CFC inmediatamente después de la hemorragia es
indispensable para reducir al minimo el volumen de
la hemorragia. La terapia de reemplazo debe contin-
uarse durante por lo menos 10 a 14 dias, aun cuando
no se requiera la laminectomia [13]. La confirmacién
mediante estudios de imégenes deberia esperar hasta
después de la infusion inicial de una elevada dosis
de CFC. Una vez confirmado el hematoma, cualquier
persona con sintomas neurolégicos deberia ser hos-
pitalizada, de preferencia en la unidad de terapia
intensiva. Aun cuando la persona no presente sin-
tomas, la hospitalizacién en un area de cuidados no
intensivos sera necesaria si los estudios de imagenes
confirman una hemorragia en el SNC.

Estrategias de dosificaciéon para hemorragias
en el SNC

La estrategia de dosificaciéon de CFC para el
tratamiento de hemorragias en el SNC en casos de
hemofilia A y B se fundamenta en tres importantes
principios:

1. Infundir cantidades suficientes con el objeto de
garantizar una concentracion fisiolégica normal
inicialmente (por lo menos 100% dentro del
rango normal).

2. Infundir tan frecuentemente como sea necesario
a fin de garantizar que la concentracion de FVIII
o FIX nunca disminuya hasta concentraciones no
fisiolégicas (i. e., un minimo de 50% con un
“colchén” de 10-20% como respaldo).

3. Monitorear las concentraciones de FVIII o FIX tan
frecuentemente como sea posible para garantizar
que se alcancen dichas concentraciones fisioldgicas.

Dosis de FVIII y FIX

Los casos de hemofilia A por lo general implican la
administracién de un bolo inicial de FVIII de aprox-
imadamente 50 Ul/kg, seguido de bolos repetidos
cada 8-12 horas. La frecuencia exacta depende de las
concentraciones séricas de FVIIL Si se necesitara
neurocirugia, es probable que la segunda dosis (y
posiblemente también las dosis subsecuentes) se
requiera mucho antes debido a la elevada depuracion
de FVIII durante la cirugia. Por consiguiente, se
requerird un mayor monitoreo de las concentraciones
de FVIII en tales situaciones clinicas.

Es probable que la dosis de factor IX en caso de
hemofilia B sea especifica al tipo de producto
administrado. Si se utiliza FIX recombinante (FIXr),
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una dosis inicial minima de 120 UI/kg con infusién
recurrente cada 18-24 horas, ajustada de acuerdo a
las necesidades que dicte el monitoreo de las con-
centraciones de FIX, constituye una estrategia
razonable. Si se utilizan concentrados de FIX derivados
de plasma, de alta pureza (monoclonales y de otro
tipo), 100 Ul/kg por dosis, con una frecuencia de
administracion similar (basada en las concentraciones
plasmaticas de FIX) es un régimen razonable. Si se
utilizan concentrados de complejo de protrombina
(CCP) derivados de plasma, los cuales tinicamente
deberian utilizarse en estas situaciones cuando el
FIXr o los concentrados derivados de plasma de alta
pureza no se encuentren disponibles, una dosis inicial
de 100 Ul/kg se considera razonable; sin embargo, las
dosis subsiguientes necesitaran ser considerablemente
menores debido al riesgo de trombosis aguda y
coagulacion intravascular diseminada relacionado
con los CCP. Para lograr un equilibrio entre el riesgo
de hemorragia y el de trombosis, podrian necesitarse
dosis menores a las concentraciones fisiol6gicas de
FIX deseadas (i. e., debajo de 50%). EI monitoreo
clinico de las concentraciones de FIX, si estuviera
disponible, es particularmente importante cuando
se utilizan CCP y deberia incluir marcadores de
coagulacién intravascular diseminada y trombosis
(e. g., conteo plaquetario, tiempo de protrombina,
TPPA, fibrin6égeno, productos de degradacién de la
fibrina, dimero-D, etc.).

Manejo de inhibidores

La literatura médica aborda otras estrategias para
hemorragias del SNC en pacientes con hemofilia A
o B, tales como la infusién continua de terapia de
reemplazo, y ofrece opciones de manejo viables [15].
La discusién sobre aspectos de dosificacion y monitoreo
relativos a las metodologias de infusién continua queda
fuera del ambito de esta monografia. Ademas, estas
recomendaciones de infusién de CFC parten del
critico supuesto de que no hay inhibidores de FVIII
o FIX presentes. Cabe sefalar que el acceso venoso
inicial para la infusién de CFC en un paciente que
se sospecha tiene una hemorragia del SNC podria
también utilizarse para tomar una muestra de sangre
a fin de detectar inhibidores de FVIII o FIX. En circun-
stancias en las que el efecto hemostatico observado es
menor al esperado, contar con la confirmacién respecto
al estado de los inhibidores puede ser muy oportuno.

Cuando se sabe que una persona con una hemorragia
grave en el SNC (o cualquier otra hemorragia que

ponga en peligro las extremidades o la vida) presenta
inhibidores, seran necesarias estrategias alternas de
reemplazo hemostatico. Esto podria abarcar la infusién
de dosis més elevadas de FVIII o FIX, o de los llamados
“agentes bypaseantes”, tales como concentrados de
complejo de protrombina activados (CCPA) o factor
VIla recombinante (rFVIIa). En este documento no
es posible abordar en profundidad el uso adecuado
de estas u otras estrategias para el tratamiento de
pacientes con hemorragias del SNC e inhibidores
clinicamente importantes. En muchas instancias, la
literatura sobre inhibidores en casos de hemorragias
del SNC consiste en pequenas series de informes de
casos. Aun asi, la disponibilidad de CCPA y rFVIla
ha mejorado considerablemente las posibilidades de
un resultado clinico positivo en pacientes con
inhibidores que presentan hemorragia del SNC. Una
drastica terapia de reemplazo hemostatico utilizando
cualquiera de estas opciones o, en casos poco comunes,
todas ellas, parece justificada dado que la morbilidad
y mortalidad posteriores a una hemorragia no
controlada del SNC es muy elevada.

Duracién de la terapia

La duracién de la terapia de reemplazo con CFC luego
de una hemorragia en el SNC esta menos bien definida
que la dosis. El riesgo de hemorragia recurrente en
los dias o0 semanas posteriores a tal hemorragia
parece ser muy elevado, particularmente cuando se
permiten concentraciones de FVIII o FIX menores a
las concentraciones fisiol6gicas normales. Muchos
investigadores intentan mantener las concentraciones
circulantes de factor por arriba del 50% en todo
momento hasta tres semanas después de una
hemorragia en el SNC, a fin de reducir al minimo el
riesgo de una nueva hemorragia. Podria necesitarse
una mayor duracion en caso de que el paciente
hubiera requerido una intervencién neuroquirtrgica
extensa. Ademads, aun después de haber mantenido
concentraciones fisiolégicas dentro del rango normal
durante un periodo amplio, deberia considerarse la
disminucién paulatina de la terapia de reemplazo.
Esto podria incluir un periodo de profilaxis secundaria
si el paciente no serd sometido nuevamente a un
régimen de profilaxis primario. La duraciéon de
cualquier régimen de profilaxis secundario dependera
de muchos factores, tales como la disponibilidad de
CFC, la gravedad de la lesién y trastornos conexos,
la disponibilidad del paciente para adherirse al
régimen, los regimenes de rehabilitacion, etc.
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Otros episodios hemorragicos que
requieren atencidon de emergencia

Hemorragia traqueal

Si bien la hemorragia del SNC es posiblemente el
traumatismo hemofilico grave mas frecuentemente
observado (debido a caidas de bebés, lesiones rela-
cionadas con la préctica de deportes y otras actividades
de nifios y adolescentes, y lesiones relacionadas con
vehiculos automotores en adultos), el traumatismo
que pudiera requerir la respuesta terapéutica clinica
mas rapida es la hemorragia que comprime o com-
promete las vias respiratorias [16]. El tiempo entre
el momento en que ocurre la lesién y en el que la
traquea se comprime podria ser largo, en algunos
casos muchas horas. No obstante, una vez que la
compresion es suficiente para causar dificultades
respiratorias, el momento oportuno para administrar
la infusion que detenga la hemorragia podria ser muy
breve. Si no fuera posible detener la hemorragia al
llegar a este punto, es probable que se requiera una
traqueotomia para evitar la asfixia, ya que la com-
presiéon muy por debajo del nivel de la laringe
podria prevenir el intubamiento eficaz, aun cuando
lo realizaran las manos mas expertas. Por ende, el
reconocimiento de la hemorragia es indispensable
en estos casos [17].

Una lesion grave del cuello o una hemorragia retro-
faringea provocada por intervenciones quirtrgicas
dentales u orales podria desembocar en un hematoma
disecante del plano facial. Esto, a su vez, podria algunas
veces provocar compresion y afectar gravemente las
vias respiratorias. Pocas veces la hemorragia que
antecede podria manifestarse como inflamacién
facial [18]. De manera similar, la inflamacién de la
lengua (e. g., provocada por un hematoma de la
arteria lingual) [19] podria indicar una probable
afectacion de las vias respiratorias aun cuando no
hubiera un obvio antecedente de traumatismo. En
caso de cirugia oral maxilofacial, una terapia de
reemplazo con CFC adecuada, previa a la operacién,
es la clave para evitar esta complicacién [20].
Asimismo, evitando manipulaciones riesgosas tales
como el bloqueo del nervio dentario inferior puede
prevenir este peligroso resultado. No obstante, en caso
de traumatismo en el cuello, aun habiéndose admin-
istrado la terapia de CFC preoperatoria adecuada,
podria presentarse un hematoma en expansion (por
lo general de craneal a caudal), lo cual requeriria
una infusién inmediata para lograr concentraciones

plasmaticas 100% normales (1 UI/ml). Ademas,
deberia concertarse de inmediato la consulta con un
especialista en otorrinolaringologia, asi como una
consulta con anestesiologfa, si la afectacion de las vias
respiratorias resultara inminente. En caso de personas
estables cuyos estudios de imédgenes indiquen un
hematoma que pudiera expandirse, es prudente la
hospitalizacién en una unidad de terapia intensiva.
Si el hematoma provocara compresion y afectara las
vias respiratorias, deberia consultarse con especialistas
respecto a la intervencion quirtrgica.

Luego de la infusién inicial de CFC, se requieren
infusiones repetidas o continuas hasta que la infla-
macioén del cuello se haya resuelto y cualquier
manipulacién quirdrgica haya cicatrizado parcialmente.
La duracion total dependera de las circunstancias
individuales. En caso de cualquier hematoma disecante
obvio, la administraciéon de infusiones de elevada
intensidad que mantengan las concentraciones fisi-
oldgicas iniciales y que se vayan disminuyendo
gradualmente (conforme sea adecuado dependiendo
de concentraciones plasmaticas, resultados clinicos y
estudios de imagenes), probablemente haré necesaria
la hospitalizacién durante un periodo minimo de siete
dias. Es recomendable el seguimiento con infusiones
de CFC después de que el paciente haya sido dado
de alta del hospital.

Hemorragia gastrointestinal

Hay un amplio espectro de hemorragias esofagicas
y gastrointestinales (GI). Un estudio de 41 episodios
hemorrégicos gastrointestinales, realizado en una
institucién durante un lapso de 10 afios, determiné
tlcera duodenal (22%) y gastritis (14%) como las
causas mas comunes [21]. En 22% de los casos no se
identific6 la causa. El sindrome Mallory-Weiss también
se ha citado como causa de hemorragias del tracto GI
superior en pacientes con hemofilia [22].

En caso de hemorragias originadas en el tracto GI
inferior, la hematoquecia o melena leves por lo general
requieren de un régimen rutinario de reemplazo con
CFC, seguido de los estudios de diagnéstico adecuados
(normalmente endoscopia o colonoscopia) si la
hemorragia volviera a presentarse después de haberse
retirado la terapia de reemplazo. Esto rara vez da lugar
a una situacion hemorragica de emergencia en la que
la terapia de reemplazo con CFC sea proporcional a
la gravedad y duraciéon de la hemorragia [21]. En
comparacion, la melena o hematoquesia lo suficien-
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temente graves para provocar una disminucion
drastica de las concentraciones de hemoglobina rep-
resentan una emergencia hemostatica. Pocas veces, la
melena y/o hematoquecia en el recién nacido pueden
constituir la presentacion de novo de la hemofilia [23].
Al otro extremo del espectro de la edad, el paciente
adulto con hemofilia que recibi6 tratamiento antes
de que los CFC fueran sometidos a procesos de
inactivacion viral podria algunas veces presentar
una hemorragia GI grave como resultado de varices
esofagicas causadas por hepatitis C crénica, con o sin
presencia de coinfeccién por VIH [22, 24].

Dado que la hemorragia varicosa en si misma no es
de origen coagulopatico, sino vascular, en este caso
el manejo hemostatico es complementario a la inter-
vencion gastrointestinal (e. g., derivacion porto-
sistémica transyugular intrahepatica) [24]. No
obstante, se requiere terapia de reemplazo con CFC
a fin de garantizar que la intervencion no produzca
nuevas hemorragias en el paciente con hemofilia y
que, una vez atendidos los problemas de presién
relacionados con las varices, el flujo posquirtrgico
sea controlado.

Ademas, los pacientes con cirrosis hepatica y varices
también podrian presentar coagulopatias provo-
cadas por la sintesis inadecuada de deficiencias de
las proteasas no relacionadas con la hemofilia (e. g.,
deficiencias de factores VI, 1I, X). Juntas, estas
causas podrian resultar en un riesgo hemorragico
muy elevado. En consecuencia, la terapia de reem-
plazo con CFC podria tener que acompafiarse con
terapia de reemplazo de plasma fresco congelado a
fin de lograr un resultado hemostatico adecuado
una vez que la hemorragia varicosa sea controlada.

En caso de hemorragias GI del tracto inferior no
relacionadas con vérices, la hemofilia rara vez con-
stituye la etiologia primaria de una melena masiva.
Hemorragias con telangiectasias, ruptura de mal-
formaciones arteriovenosas abdominales u otras
vasculaturas aberrantes podrian ser el evento desen-
cadenante [25]. Al igual que en el caso de hemorra-
gias relacionadas con vdrices, la terapia de reemplazo
con FVIII o FIX permite la realizacion de estudios de
diagnoéstico adecuados y, de necesitarse, el inicio de los
procedimientos terapéuticos requeridos. La terapia
de reemplazo con CFC es necesaria antes y después
del procedimiento. La duracién de la infusién con CFC
dependeré en gran parte del régimen terapéutico

requerido y de que la cirugia abdominal necesaria se
realice ya sea mediante laparoscopia o laparotomia.

Perforacion de un érgano o hematoma capsular
de una viscera abdominal

Con frecuencia se cita un traumatismo abdominal
contuso como causa de la evolucién de una hemorragia
intraperitoneal con riesgo de pérdida de sangre
masiva y aun exangiie. No obstante, se ha informado
de casos de hemorragia en el interior de una viscera
que evoluciona hasta la perforacién del érgano sin
que haya un historial de traumatismo [26, 27].
Padecer hemofilia (en particular hemofilia severa)
parece incrementar la posibilidad de que un impacto
fisico, aun de poca fuerza, en el bazo, higado, rifiones,
pared intestinal o pancreas, pueda provocar una
hemorragia peri-capsular que evolucione hasta un
hematoma en expansién debido al trastorno hemo-
statico. En el caso de un hematoma en expansion de la
pared intestinal, podria existir el riesgo adicional de
oclusion intestinal [28].

Inicialmente, el dolor abdominal (o la distensiéon
abdominal en un recién nacido con hemofilia) [29]
podria ser la tinica sehal de la existencia de tal
hemorragia en evolucion. Un antecedente de cualquier
traumatismo abdominal y la aparicién de un nuevo
dolor abdominal en un paciente con hemofilia deberian
despertar sospechas. De no reconocerse un hematoma
en expansion e iniciarse de inmediato y de manera
intensiva la terapia de reemplazo con CFC, podria
producirse la ruptura aguda del hematoma [25].
Tales hematomas rara vez se presentan cuando no
existe un traumatismo evidente [30].

El sangrado inmediato es un riesgo muy real si se
rompe un hematoma capsular de gran tamafio de
una viscera abdominal. La pérdida de volumen
podria ser tan grave que la terapia de reemplazo con
concentrados de glébulos rojos y expansores de vol-
umen pudiera no ser suficiente para mantener una
circulacién adecuada y la perfusién del SNC. En este
altimo caso se requiere una laparotomia inmediata
para extirpar quirdrgicamente el 6rgano hemorragico
(bazo) [31, 32] o para repararlo (higado, rifién o pared
intestinal) [33]. Por otro lado, si la infusién de CFC
suficientes para lograr concentraciones fisiolégicas
se inicia antes de la expansién del hematoma, los
riesgos de hemorragia intra o retroperitoneal
pueden disminuir considerablemente [33].
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Algunas veces, la hemorragia retroperitoneal del
miusculo psoas o del muisculo obturador puede ser
tan severa como para producir una disminucién
importante de hemoglobina. Al contrario de lo que
ocurre en caso de la perforacion de un érgano o la
ruptura de una capsula, la hemorragia se bloqueara
antes de que ocurra una hemorragia que ponga en
peligro la vida. Sin embargo, el dolor intenso y la
afectacion considerable de los nervios del plexo sacro
podrian provocar una morbilidad importante [34].
La terapia de reemplazo con CFC hasta que los sin-
tomas disminuyan es la terapia recomendada. Rara
vez se requiere otro tipo de intervenciones.

En una persona con hemofilia puede presentarse un
apéndice perforado sin el antecedente de un trauma-
tismo, en contraste con la perforacion de cualquier otra
viscera abdominal [25]. (Un pequefio hematoma
intestinal previo podria llegar a crear una “pseudo
apendicitis”, aunque los modernos estudios de ima-
genes deberian confirmar este diagnoéstico, evitando
la realizacién de una laparotomia innecesaria [35]).
De cualquier manera, la necesidad de una terapia de
reemplazo preventiva es fundamental, independien-
temente de que se requiera o no cirugia abdominal
si llegara a presentarse un episodio abdominal
agudo [36].

Sindrome compartimental y compresion de
nervios

Al igual que la hemorragia en el SNC es susceptible
de provocar un dafio neuronal importante debido al
volumen que ocupa la sangre en un espacio confinado,
una lesién permanente puede ocurrir cuando los
paquetes vasculares y/o neurales que irrigan y
drenan una extremidad (e. g., brazo o pierna) resultan
sumamente comprimidos por la sangre. Dicha com-
presion de nervios debida a una hemorragia en un
espacio cerrado, conocida como “sindrome compar-
timental”, puede poner en riesgo la funcion de las
extremidades. Las lesiones que predisponen a esta
situacion incluyen traumatismo contuso, canalizacién
arterial con hemorragia iatrogénica debida a la
puncién y, particularmente en neonatos e infantes
pequefios, perforacién de venas grandes al intentarse
la puncién venosa. De persistir la hemorragia, la
inflamacion y la congestion iniciales provocaran
pérdida de pulso y extremidades frias. Ademas, la
compresion de nervios suele estar acompanada de
parestesia o paresia.

El reconocimiento precoz de hemorragias importantes,
con base en la inflamacién del compartimento de una
extremidad (e. g. antebrazo, mufeca o pantorrilla)
es indispensable para que pueda iniciarse o acelerarse
la infusién de CFC. En la mayoria de los casos, la
hemorragia que se reconoce de manera precoz puede
detenerse antes de que resulten afectadas las funciones
vasculares y neuronales (sefialadas por parestesia
periférica). Sin embargo, una vez que la parte distal
de la extremidad se torna mas palida y fria que la
correspondiente parte distal opuesta de dicha
extremidad, la intervencién quirtrgica mediante
fasciotomia podria ser la tinica manera de preservar
la funcién de la extremidad. En estas circunstancias,
las fasciotomias resultan dificiles y la hemorragia
perioperatoria respectiva podria ser grave aun después
de la administracion de los CFC “adecuados”. El
reconocimiento y la intervencién precoces con dosis
adecuadas (por lo general concentraciones para
alcanzar 1 UI/ml de plasma o 100% inicialmente) con
frecuencia evitaran la necesidad de una fasciotomia.

Emergencias oftalmolégicas

Si una persona presenta sangre en la cAmara anterior
del ojo o humor vitreo constituye una situaciéon
oftalmolégica de emergencia. Dentro del contexto
de la hemofilia, la propensién a que la sangre no
coagule incrementa la posibilidad de que cualquier
hemorragia en el espacio cerrado del ojo afecte la
visién. Lo anterior se aplica de manera similar a
hemorragias relacionadas con desprendimientos de
retina, cuando las perspectivas de pérdida de la vista
también se incrementan en personas con hemofilia.
En cualquiera de estas situaciones oftalmolégicas,
incluido el hipema, la hemorragia vitrea o aun el
glaucoma hemorragico (ya sea que se trate de un
diagnostico o de una sospecha basada en un examen
oftalmoscépico), es indispensable la infusiéon
inmediata al 100% de la actividad (1 UI/ml de plasma),
seguida de la valoracién de emergencia por un
oftalmoélogo [37-39]. La hospitalizacion esta indicada,
ya sea que se recomiende o no la cirugia, hasta que la
situacion clinica se considere lo suficientemente estable
para el manejo ambulatorio del paciente por parte
tanto del oftalmélogo como del hematélogo [40].

Emergencias clinicas poco comunes

Es evidente que cualquier episodio hemorragico que
pudiera requerir tratamiento de emergencia en un
paciente sin tendencia hemorréagica se complica si la
persona padece hemofilia. Ejemplo de esto es la
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hemorragia pericérdica que, en personas con
hemofilia, predispone a un taponamiento o a una
hemorragia pulmonar. Dado que es probable que se
requiera una intervencion quirtrgica, el paciente con
hemofilia necesita recibir tratamiento hematolégico
como si la intervencién fuera una cirugia mayor
programada. Luego de la infusién inicial de CFC
inmediatamente después del diagnéstico, las infusiones
postoperatorias subsecuentes deberian ser similares
a las anteriormente descriptas en caso de intervenciones
neuroquirtrgicas o de laparotomia. Al igual que en
tales situaciones, mantener al paciente en un estado
de coagulacién fisiol6gica normal (concentraciones
normales de FVIII o FIX) es indispensable hasta que
se haya logrado la recuperacién.

Ruptura de pseudotumor

Si bien los pseudotumores en pacientes con hemofilia
no constituyen una emergencia por si mismos, la
ruptura aguda de un pseudotumor grande en la pelvis
o el muslo podria provocar una severa hipotensiéon
debida a la pérdida de sangre. Si se presentara este
problema, estd indicada la correccién inmediata de
las concentraciones de FVIII o FIX, teniendo en cuenta
que la presencia de codgulos crénicos con fibrinolisis
en el pseudotumor podria también predisponer al
paciente a méds hemorragias [41]. Por lo general se
requieren anélisis de laboratorio en caso de hiperfib-
rinolisis sistémica. La terapia antifibrinolitica con
acido epsilon aminocaproico o con acido tranexamico
puede ser indicada para complementar la terapia
con CFC si se presentara esta complicacion.

Conclusion

Los episodios hemorragicos de emergencia, si bien
son poco comunes en personas con hemofilia, necesitan
ser reconocidos y atendidos de inmediato mediante
infusién de altas dosis de CFC. Es probable que
también deban administrarse urgentemente otro
tipo de cuidados, como cirugfa. No obstante, el
reemplazo de FVIII o FIX debe realizarse primero o
de manera paralela a cualquier intervenciéon en un
paciente con hemofilia que se encuentre enfermo de
gravedad. Unicamente el retiro de un agente causante
de lesiones agudas o la resucitacién cardiovascular
preceden al reemplazo de factor en un paciente con
hemofilia enfermo de gravedad. No solamente debe
infundirse suficiente CFC inicialmente a fin de dis-
minuir o detener la hemorragia, sino que debe
administrarse tan frecuentemente como sea nece-
sario para permitir la recuperacién de la lesion.
Idealmente, se mide la concentracién de factor in
vivo de manera frecuente y continua, con el objeto
de garantizar que se mantengan las concentraciones
plasmaticas deseadas. Puede haber consideraciones
de tratamiento especiales relacionadas con la ubi-
cacion anatémica de la hemorragia y la colaboracion
de expertos en el campo médico respectivo es indis-
pensable para lograr resultados clinicos éptimos. @}
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Anexos

Cuadro 1: Episodios hemorragicos del alto
riesgo para la morbilidad o mortalidad agudas
en casos de hemofiliaAy B

Hemorragia en el sistema nervioso central
* Hemorragia intracraneal
* Hematoma espinal

Hemorragia en tejidos blandos que predispone

a la afectacion de las vias respiratorias

* Hemorragia retrofaringea posterior a una
extraccién molar mandibular que provoca
hemorragias a lo largo de los planos faciales

* Hematoma del cuello provocado por una disec-
cion

* Hemorragia traqueal posterior a la instru-
mentacién del acceso respiratorio

* Hematoma mayor en la lengua

Hemorragia gastrointestinal

* Hematemesis por lesién en el eséfago o
ulceracién de la mucosa duodenal o gastrica

* Hemorragia de vérices esofagicas perforadas

* Hematoquecia o melena por hemorragia de
telangiectasia, polipos, etc.

Perforacion de un drgano abdominal o

hematoma capsular de una viscera abdominal

* Perforacién del bazo, perforacion capsular del
rifién, laceracién hepatica

* Hematoma en la pared intestinal

* Apéndice perforado

* Pseudotumor pélvico o abdominal perforado

Sindrome compartimental agudo
* Hematoma que afecta nervios, vasculatura de
extremidades

Hemorragia ocular o alrededor del ojo

* Hipema

* Hemorragia vitrea

* Hematoma posterior a una fractura orbital

Cuadro 2: Guias para la atencion de emergencia
de hemorragias graves en casos de hemofilia
AyB

1. Garantizar la via aérea, respiracion y
circulacién adecuados mediante una
valoracién de respiracién, pulso y presion
arterial (guias basicas de resucitacion
cardiopulmonar).

2. Lograr acceso venoso tan rdpidamente como
sea posible.

3. Infundir el FVIII (en caso de hemofilia A) o FIX
(en caso de hemofilia B) adecuado, en una dosis
que permita alcanzar concentraciones fisiolégicas
inmediatamente (50 Ul/kg de peso corporal de
FVIII 0 100-120 Ul/kg de FIX de alta pureza,
respectivamente; 70-80 Ul/kg de concentrado
de complejo de protrombina en caso de no
disponer de FIX de alta pureza).

4. Obtener tomografia computarizada, ecografia
u otros estudios de imagenes segiin sea
indicado a fin de determinar la ubicacién y la
fuente de la hemorragia.

5. Solicitar consulta con el medico asesor
adecuado, dependiendo de la ubicacién de la
hemorragia (e. g., un oftalmdélogo en caso de
hemorragia en el ojo o alrededor del mismo).

6. Hospitalizar al paciente.

7. Monitorear frecuentemente las concentraciones
de FVIII/FIX respectivamente a fin de
mantenerlas en el rango fisiol6gico medio.

8. Continuar las infusiones de bolos frecuentes o
infusiones continuas de CFC, ajustadas de
acuerdo con las concentraciones plasmaticas de
FVIII o FIX, hasta que el episodio hemorrégico
agudo se haya resuelto. Las dosis pueden dis-
minuirse una vez que el riesgo de otra hemor-
ragia disminuya considerablemente.

9. Examinar al paciente después de la hospital-
izacién a fin de garantizar que cualquier secuela
reciba tratamiento adecuado a largo plazo.
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Glosario

Canalizacion arterial: Insercion de un canula en
una vena, principalmente para la administracién de
fluidos y medicamentos intravenosos, utilizada
durante operaciones mayores y en dreas de
cuidados intensivos a fin de medir la presion
arterial, latido por latido y de tomar multiples
muestras sanguineas.

Cirugia oral maxilofacial: Cirugia para corregir
lesiones y defectos en cabeza, cuello, cara,
mandibulas, y tejidos duros y blandos de la region
oral y maxilofacial.

Coagulacion intravascular diseminada: Proceso en
el que la sangre empieza a coagularse en todo
territorio vascular, privando al mismo de sus
plaquetas y factores de coagulacion, con un
incremento paradéjico del riesgo de hemorragias.

De craneal a caudal: De la cabeza a las
extremidades inferiores.

Derivacién portosistémica transyugular
intrahepatica: Canal artificial en el higado que va
de la vena porta a una vena hepatica (para sangre),
creado por los médicos a través de la vena yugular.

Exangiie: Proceso mortal de pérdida total de sangre,
mas cominmente conocido como “desangrarse
hasta morir”.

Fasciotomia: Procedimiento quirtrgico mediante el
cual se corta la fascia a fin de eliminar la tensién o
presion que provoca pérdida de circulacién de la
sangre a un area de tejido o musculo. La fasciotomia
es un procedimiento que salva a las extremidades
cuando se utiliza para el tratamiento del sindrome
compartimental agudo.

Fontanela: Ventana entre los huesos craneales de un
bebé que no se han desarrollado completamente.

Hematemesis: Vomito de sangre, generalmente del
tracto gastrointestinal superior.

Hematoquecia: Presencia de heces con sangre de
color rojo brillante del recto. Por lo general se le
relaciona con hemorragias del tracto gastrointestinal
inferior.

Hipema: Acumulacién de sangre en la cAmara
anterior del ojo.

Humor vitreo: Gel transparente que llena el espacio
del globo ocular entre el lente y la retina.

Iatrogénico: Provocado accidentalmente por algo
que un médico hace o dice.

Intraparenquimatoso: Que ocurre dentro de las
partes funcionales de un érgano. La hemorragia
intraparenquimatosa puede ser provocada por un
traumatismo cerebral o puede ocurrir de manera
espontdnea en un derrame hemorragico.

Intraperitoneal: Dentro de la cavidad peritoneal. El
peritoneo es la membrana serosa que forma el
revestimiento de la cavidad abdominal.

Laminectomia: Extirpacién quirtrgica de parte del
arco posterior de una vértebra a fin de brindar
acceso al canal espinal y disminuir la presién sobre
la médula espinal.

Laparoscopia: Cirugia poco invasora la que requiere
pequefias incisiones en el abdomen.

Laparotomia: Procedimiento quirdrgico durante el
que se realiza una incisién en la pared abdominal
para tener acceso a la cavidad abdominal.

Melena: Heces con sangre que han sido alteradas
por la flora intestinal y tienen apariencia negra o
alquitranada, relacionadas con hemorragias
gastrointestinales.

Misculo obturador: Musculo que se extiende de la
pelvis al fémur.

Misculo psoas: Musculo de la cadera y el muslo,
que se extiende desde las caras de la columna
vertebral hasta el extremo superior del fémur.

Nervio dentario inferior: Rama del nervio
mandibular.

Otorrinolaringologia: Rama de la medicina que se
especializa en el diagnéstico y tratamiento de
trastornos de los oidos, nariz, garganta, cabeza y
cuello.

Paresia: Afectacion o pérdida parcial del
movimiento.

Parestesia: Sensaciones anormales de la piel, tales
como adormecimiento, cosquilleo o picazén.

Plexo sacro: Paquete de nervios que surge de las
vértebras sacras y que conforma los nervios de la
pelvis y miembros inferiores.
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Retrofaringeo: Atras de la faringe.

Retroperitoneal: Fuera del peritoneo, detrds de la
cavidad abdominal.

Sindrome Mallory-Weiss: Lesién de la mucosa
esofagica con hemorragias causadas por desgarros
de la mucosa en el sitio donde se unen estémago y
esofago, generalmente provocadas por fuertes
arcadas, tos o vomito.

Taponamiento: Compresion patolégica de un
organo, trastorno que detiene el flujo sanguineo ya
sea por constriccion de un vaso o debido a una
fuerza exterior.

Telangiectasias: Pequenos vasos sanguineos
cercanos a la superficie de la piel.

Traqueotomia: Procedimiento quirtrgico realizado
en el cuello para abrir una via de aire directa
mediante una incisién en la traquea.

Varices: Venas distendidas.

Viscera: Organo interno, en particular del térax o
abdomen.
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