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Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general

CIRCUNCISION EN PERSONAS CON HEMOFILIA:

UN PANORAMA GENERAL

Introduccidén

La Organizacion Mundial de la Salud define la salud como
estar “no solo fisicamente sano, sino también psicold-
gica y socialmente saludable”. Por tanto, al abordar los
problemas de salud de las personas con hemofilia, los
profesionales médicos deben atender los aspectos psi-
coldgicos, ademas de los aspectos fisicos de su cuidado.
El objetivo final del tratamiento moderno de la hemofi-
lia es la integracion cultural y social de las personas con
hemofilia a la sociedad (1). Este enfoque es fundamental
cuando se abordan aspectos relacionados con la circun-
cisién de personas con hemofilia.

Estado e importancia de la circuncision
en diversas sociedades

Aspectos religiosos y culturales

Aunque no se sabe con certeza cuando y donde se realiz6
por primera vez la circuncision, existen algunas pruebas
de que los egipcios realizaban la circuncision en el siglo
23 aC (2). En algunas sociedades, la circuncision es un
rito enteramente religioso, mientras que en otras podria
ser una practica tradicional o cultural.

La circuncision es obligatoria en el judaismo (3, 4). El
Antiguo Testamento afirma explicitamente que “el pro-
feta Abraham y sus sucesores seran circuncidados” (Gen.
17:10-14).

En el islam, la circuncision se realiza Ginicamente para
conformarse a la practica del profeta Mahoma y no es
una necesidad religiosa. Aun en las prédicas del profeta
Mahoma, las referencias se remontan a la practica del
profeta Abraham (5). Con el tiempo, la circuncision se ha
convertido en una tradicidén importante de la vida socio-
cultural de los musulmanes y se practica en casi todas las
sociedades musulmanas.

En algunas sociedades, tales como las culturas africanas,
entre ellas las de Nigeria y Senegal, la circuncision repre-
senta una tradicion local o una préctica cultural (6, 7).

Perspectiva del paciente y la familia

En sociedades en las que la circuncision constituye una
practica religiosa, social o cultural, las personas con
hemofilia y sus familias perciben el hecho de no estar
circuncidado como inaceptable (8, 9). Por ejemplo, en
Turquia, la circuncision es considerada el primer paso
para ser un hombre y un simbolo para convertirse en
miembro de la sociedad turca (10, 11). La situacion es
similar en otros paises donde tradicionalmente se realiza
la circuncision (12). En estas sociedades, un nifio no cir-
cuncidado no puede verse a si mismo como un hombre
y podria sufrir graves problemas psicologicos. Su fami-
lia también resiente fuertemente esta presion social. No
poder ser circuncidado podria causar sentimientos de
inferioridad tanto en la persona con hemofilia, como en
su familia. En un sondeo de 105 personas con hemofilia
y sus familias, efectuado por Kavakli et al, 94 por ciento
de las familias deseaban que sus hijos estuvieran circun-
cidados y 60 por ciento de los nifios y 82 por ciento de las
familias manifestaron sentimientos de inferioridad por
esta razon (11). Loutfi et al. manifestaron razones simi-
lares en su estudio y concluyeron que, para satisfacer las
creencias religiosas y sociales de las personas con hemo-
filia y sus familias, deben aceptarse los riesgos y costos
de la circuncisién (13). Dado que se considera un pro-
cedimiento ordinario, para la circuncisién de sus hijos,
las familias podrian acudir a centros que no cuentan con
los conocimientos y la experiencia sobre trastornos de la
coagulacion hereditarios.

Razones médicas para la circuncision
En paises en los que la circuncisién no es una practica

tradicional, los principales motivos para llevar a cabo el
procedimiento son médicos. Si bien hay debates sobre los
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beneficios médicos de la circuncision, esta tiene muchas
ventajas.

En varones circuncidados, la tasa de enfermedades
transmitidas sexualmente, incluyendo el VIH, es considera-
blemente menor (14, 15), y se demostré que la circuncision
tiene un efecto protector contra la aparicion de cancer del
pene (16). De manera similar, el riesgo de cancer cervi-
cal en parejas de varones circuncidados es menor que en
parejas de varones no circuncidados (17, 18). La circun-
cision también reduce o previene problemas relacionados
con el prepucio tales como fimosis, parafimosis o bala-
nitis (6, 19). Pero hay algunos estudios que reportan que
la fimosis puede recibir tratamiento con corticosteroi-
des topicos, por lo menos en algunos pacientes, con un
costo menor en comparacion con la circuncision (20, 21).

La circuncisién precoz disminuye considerablemente el
riesgo de infecciones del tracto urinario en nifios. La tasa
de infecciones del tracto urinario en ninos no circuncida-
dos es de 8 a 10 veces mayor a la de nifios circuncidados
(22, 23, 24). Si bien no se ha confirmado con multiples
estudios, se sugirio que la circuncision reduce la incidencia
de cancer de prostata (25). A pesar de las ventajas demos-
tradas de la circuncision, un estudio realizado en Israel
demostré un incremento en la prevalencia de infecciones
del tracto urinario después de la circuncision ritual pre-
coz (26). No obstante, la mayoria de estas circuncisiones
rituales no fue realizada por médicos. De manera similar,
estudios que analizan las complicaciones posquirurgicas
de la circuncision demuestran que el riesgo de complica-
ciones es mayor cuando el procedimiento no lo realizan
meédicos calificados (27, 28).

A pesar de las pruebas de las ventajas arriba indicadas,
que han sido aceptadas por la Organizaciéon Mundial de
la Salud (29), organizaciones de salud de muchos paises
consideran que las pruebas son demasiado vagas y esta-
blecen que el riesgo de complicaciones y el papel funcional
del prepucio hacen inaceptable la circuncision habitual.
Aun asi, sugieren que la decision respecto a la circuncision
puede tomarse teniendo en consideracion la opinion de la
familia y del nifio, si el nifio tuviera la edad suficiente para
declarar su deseo de ser circuncidado (30, 31). Si bien un
repaso de la literatura podria crear la impresiéon de que
las ventajas de la circuncision superan las desventajas, el
nifo y sus padres no deberian ser sometidos a ningtin
tipo de presion para tomar una decision. Cuando se toma

una decision a favor de la circuncision, el procedimiento
deberia entonces realizarlo profesionales médicos cali-
ficados, como una intervencién quirurgica segura, bajo
medidas preventivas adecuadas para el dolor, y en cir-
cunstancias higiénicas. Luego de un taller realizado en
2012, el Consejo Alemén de Etica (Deutscher Ethikrat)
decidié que la circuncision podria realizarse bajo ciertas
condiciones como las enumeradas arriba, con base en un
examen de legislacion médica, religiosa, cultural, crimi-
nal y constitucional (32).

Equilibrar deseo social, riesgo y costo

En paises en vias de desarrollo, las personas con hemo-
filia enfrentan muchos problemas, tales como la falta de
un abastecimiento adecuado de productos de factor y la
realizacion de procedimientos quirurgicos sin las precau-
ciones adecuadas, lo cual pone en peligro la vida de las
personas con hemofilia. Un sondeo efectuado en Turquia
descubridé que una de cada tres familias con hemofilia
ha padecido una muerte relacionada con la circuncision
(33). Se ha informado que, particularmente en paises en
desarrollo, las hemorragias perioperatorias pueden ser
mortales. En un estudio realizado en Nigeria se observo
hemorragia poscircuncision en el 52 por ciento de personas
con hemofilia (6). Una revision de la literatura determiné
que hay 101 informes publicados de hemorragias por cir-
cuncision en recién nacidos (34). Cabe hacer notar que la
importancia de este problema persiste incluso en publi-
caciones de afnos recientes (35, 36). Sin embargo, cuando
se toman las precauciones necesarias es posible realizar la
circuncision en pacientes con hemofilia, con bajas tasas
de complicaciones (9, 37, 38). Un problema grave que
puede observarse como resultado de la circuncision es
la aparicién de inhibidores debido a la exposicién a con-
centrados de factor (39).

Uno de los principales obstaculos para la circuncision de
personas con hemofilia es el alto costo de la operacion, que
puede llegar a 10 mil délares estadounidenses, principal-
mente debido al costo de los concentrados de factor que
no se encuentran facilmente disponibles. En un pais en
vias de desarrollo con recursos limitados es casi imposi-
ble para los padres pagar la circuncision de sus hijos sin la
cobertura de un seguro médico (40). No obstante, a pesar
de los altos costos, la presion social impuesta por creen-
cias religiosas y culturales sigue siendo elevada, incluso



para ninos con hemofilia (1, 13). Esta demanda es tan
fuerte que la mayoria de las familias pondréan en riesgo
la vida de sus hijos, haciéndolos circuncidar por personas
no autorizadas, sin tomar las precauciones necesarias, o
sin revelar su estado hemorragico. Gracias a innovacio-
nes en terapias con factor de coagulacion y productos sin
factor de reemplazo, ahora son posibles una coagulacién
mas rapida, la sanacion de heridas en menor tiempo, y un
menor costo de los productos de reemplazo (36, 41, 42).
Ademas, el uso de terapias guiadas por la farmacociné-
tica en los periodos perioperatorios permite una menor
necesidad de productos de factor, en comparacion con las
dosificaciones habituales basadas en el peso corporal (43).

En resumen, necesitamos un enfoque 6ptimo a fin de
abordar la demanda social para la circuncision de per-
sonas con hemofilia, a pesar de los riesgos y costos. Las
personas con hemofilia que tienen muchas necesidades
insatisfechas podrian percibirse a si mismas como discapa-
citadas durante toda su vida. Deberia ser responsabilidad
de los profesionales médicos proteger a estos nifos (o
adultos que toman la decisién en una etapa posterior de
su vida) de los problemas psicosociales adicionales gene-
rados por no estar circuncidados. Actualmente, debido al
amplio uso de factores profilacticos, el costo de los con-
centrados de factor necesarios para la circuncision se ha
vuelto mas tolerable.

Medidas sugeridas para la circuncisién de
personas con hemofilia

La circuncision de personas con hemofilia no deberia con-
siderarse un procedimiento menor y no deberia realizarse
sin tomar las precauciones adecuadas. Antes de operar a
un paciente con hemofilia u otro trastorno de la coagula-
cién deberian realizarse todas las pruebas de laboratorio
necesarias para confirmar la deficiencia de factor, el nivel
de factor y la presencia de inhibidores. Deberia obtenerse
el consentimiento informado de la familia. La compaiiia
aseguradora o agencia de reembolso deberia ser notifi-
cada, y los productos necesarios (concentrados de factor,
concentrados de eritrocitos, etc.) y otros medicamentos
(acido tranexamico, desmopresina, pegamento tisular de
aplicacion local, analgésicos, antibidticos, etc.) deberian
obtenerse con anterioridad.

Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general

Incrementar la hemostasia local en la incisidén quirargica
puede disminuir el riesgo de hemorragia posoperatoria. El
riesgo general de hemorragia posoperatoria en personas
con hemofilia es de entre 15y 20 por ciento. Por lo tanto,
antes de cualquier procedimiento quirurgico, incluyendo
la circuncision, deben tomarse las precauciones adecua-
das. Deberia informarse a los padres o a los pacientes
que podria presentarse una hemorragia a pesar de todas
estas precauciones (inclusive la administracion de factor
de reemplazo) (44, 45).

Entre las medidas sistémicas y locales para evitar una
hemorragia se cuentan las siguientes:

o Factor de reemplazo (1, 46, 47)
o Desmopresina (DDAVP) (1, 46, 47)
« Inhibidores de la fibrinolisis (10, 38, 47)
- Acido tranexdmico
— Acido épsilon aminocaproico (AEAC)
 Pegamento tisular de aplicacion local (goma de
fibrina, tapones hemostaticos, etc.) (48, 49, 50, 51)
o Cirugia laser (52, 53)
o Técnica quirtrgica y hemostasia meticulosas
(13, 36)

La aplicacion de la goma de fibrina, que reduce la cantidad
de factor usado y por lo tanto el costo, puede considerarse
segura. Martinowitz et al. usaron goma de fibrina para
circuncision en 1992 (49). Avanoglu et al. combinaron
goma de fibrina con infusién continua de factor durante
48 horas y redujeron la duracién de la terapia con factor
de reemplazo y los costos (48, 50). De manera similar,
Yilmaz et al. demostraron que el uso de acido tranexamico
y goma de fibrina redujeron las dosis necesarias de factor
y el costo (54). Oner et al. seialaron que, en un paciente
con hemorragia continua a pesar de la administracion de
factor de reemplazo antes y después de la circuncision, el
tapon hemostatico de marca Ankaferd produjo resultados
en minutos (51). No obstante, tales resultados necesitan
ser respaldados con mayores estudios.

Método turco para la circuncisién de
personas con hemofilia

En Turquia hemos desarrollado una técnica para la circun-
cision de personas con hemofilia. Desde 1996 hemos usado
una técnica de circuncision sin sangrado, a la que llamamos
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el método turco, que reduce a la mitad la cantidad de fac-
tor necesaria (55). Nuestro objetivo era desarrollar un
método seguro, practico, aceptable y comodo tanto para
el paciente, como para su familia. Este enfoque reduce al
minimo los dos principales obstaculos para la circunci-
sion: el riesgo y el costo.

Nuestra novedosa técnica ha sido citada en las guias de
urologia pediatrica de la Asociacion Europea de Urologia
(AEU), en 2018 y 2021, bajo el capitulo de “fimosis”. El
Panel de las guias de urologia pediatrica de la AEU, que
esta conformado por un grupo internacional de médicos
con experiencia en este campo, declar6 que la circunci-
sion puede realizarse en nifos con coagulopatias, con
una tasa de complicaciones (hemorragias) de entre 1y 5
por ciento, si se utilizan agentes hemostaticos o un bis-
turi diatérmico (56).

En la clinica de los autores, hasta el 2010 se habia cir-
cuncidado a 147 personas con hemofilia A, hemofilia
B, deficiencia de factor VII, deficiencia de factor XIII,
deficiencia de factor V, trombastenia de Glanzmann, y
enfermedad de Von Willebrand (EVW) (cuadro 1). En
todos los casos se utilizé el mismo método quirurgico. No
obstante, los concentrados de factor y otros agentes hemos-
taticos cambiaron durante el curso del procedimiento,
segun el tipo de trastorno. Los resultados de estos pacien-
tes, entre ellos la duracién de su estancia en el hospital, la
cantidad de concentrados de factor utilizada, el plan de

CUADRO 1. Caracteristicas de pacientes
circuncidados usando el método turco en el
periodo 1996-2010

tratamiento hemostético y el costo total (en dolares esta-
dounidenses) se han publicado anteriormente (38, 55).

El protocolo de tratamiento actual de los autores, con
concentrados de factor habituales, se muestra en el cua-
dro 2. En este protocolo, el periodo de hospitalizacion se
limita a 48 horas. La duracién del apoyo con factor varia
desde 4 dias en casos de hemofilia de tipo leve-moderado,
EVW y otras deficiencias poco comunes de factores de la
coagulacion, hasta 11 dias en casos graves. Sin embargo,
podria variar en casos con inhibidores.

Recientemente se circuncidé con el mismo método a dos
personas con hemofilia A grave que recibian profilaxis con
factor VIII de vida media prolongada. Ambos casos reci-
bieron dos dosis adicionales de FVIIIr PEGilado (50 UI/
kg/dosis) y acido tranexamico durante 7 dias, con resul-
tados exitosos (41). Otro paciente de 10 afios de edad,
con hemofilia A grave e inhibidores de titulo alto, quien
participaba en un ensayo clinico con emicizumab, fue cir-
cuncidado sin necesidad de agentes de desvio, utilizando
Unicamente 4cido tranexamico (57).

Durante la pandemia de COVID-19, el niimero de circun-
cisiones disminuyd, al igual que el de otros procedimientos
quirdrgicos; sin embargo, se circuncido a tres pacien-
tes que tenian fimosis. Las circuncisiones se reanudaron
durante el periodo pospandemia.

CUADRO 2. Protocolo con factor de reemplazo
(método turco)

FACTOR DE REEMPLAZO (Ul/kg) *, **

Year 1996-2010 PROTOCOL I
Nuimero total de pacientes 147 Hemofilia Hemofilia moderada/
grave leve y EVW

Con hemofilia A 122

- Dia 1 Preoperatorio 25 15
Con hemofilia B 12 Postoperatorio 15 10
Con enfermedad de Von Willebrand 9 Dias 2-7 15 10 *xx
Con trombastenia de Glanzmann 1 Dias 9, 11y 13 15 10 (solo dia 9)
Con deficiencia de factor VI 1 Total 175 Ul/kg 95 Ul/kg
Con deficiencia de factor XIll ! *  Dosis dobles para hemofilia B, no se usa DDAVP
Con deficiencia de factor V 1 ** +Acido tranexdmico 25 mg/kg/dia durante 7 dias + 10 mg/kg

Edad — mediana (rango) 11 (1.5-37) afios

Peso corporal — mediana (rango) 33 (9-102) kg

durante la cirugia
*** Mas 0.3 mcg/kg/dia de DDAVP durante los primeros 3 dias



Otros 41 pacientes se circuncidaron durante cirugia mayor
y bajo anestesia general. En estos casos, el prepucio se
escindié quirurgicamente y después se aplicaron sutu-
ras. La fase de preparacion fue similar en estos casos; no
obstante, el programa de reemplazo de factor se diseni6
de acuerdo con el procedimiento quirdrgico primario.

Antes de la operacion se realizaron pruebas a cada paciente
para determinar conteo sanguineo completo, niveles de
factor y presencia de inhibidores. Enseguida se diseii6
un plan hemostatico. Se abastecieron los medicamen-
tos necesarios, tales como factores, acido tranexamico,
desmopresina y ungiientos. Todos los pacientes fueron
hospitalizados el dia de la circuncision, cuatro horas antes
de la cirugia.

El Método turco se realiza de la siguiente manera:
Todos los pacientes se hospitalizan cuatro horas antes de
la cirugia, se obtiene el consentimiento o asentimiento
informado, y se administra el factor de reemplazo nece-
sario. Se inyecta anestesia local (2-4 mL de clorhidrato
de lidocaina al 2%) alrededor de la base del pene a fin de
lograr un bloqueo por anillo.

Se aplica distalmente al glande del pene una pinza recta
modificada, similar a la pinza Mogen, empujando el glande
hacia atras con los dedos indice y pulgar (técnica Shield) a
fin de evitar dafio glandular involuntario (figura 1). Luego
de limpiar y preparar la zona genital se hace un estira-
miento distal del prepucio con dos pinzas rectas en las
posiciones 6 y 12 de las manecillas del reloj (figuras 2, 3).

El prepucio prensado es comprimido y apretado (opri-
mido) entre las dos tenazas de la pinza Mogen modificada.
Enseguida se corta el prepucio que sostiene la parte dis-
tal de la pinza, usando el bisturi diatérmico diseiado
para la circuncision sin sangre en nuestro pais. Una vez
activado, el electrodo cortante de este dispositivo senci-
llamente se aplica de manera paralela a la superficie distal
de la pinza Mogen modificada. La escisiéon no toma mas
de 10 segundos (figura 4).

Al terminar la extirpacion del prepucio no se observa
sangrado en el campo quirdrgico. Los bordes de la piel y

Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general

mucosa restantes se unen mediante 5-10 suturas frecuen-
tes interrumpidas, con hilo de poliglactina de absorcién
rapida (figura 4).

Se aplica ungiiento antibiotico a la herida y no se requiere
aplicar apositos. En caso necesario se administran 15 mg/
kg/dosis de paracetamol (acetaminofeno) por via oral con
fines analgésicos. Después de la operacion se mantiene a
los pacientes en observacion y tratamiento en el hospital
durante un promedio de 2 (1-3) dias.

No hubo hemorragias o infecciones de consideracion en
la herida. Sdlo siete pacientes [4.7% (7/147)] tuvieron
hemorragias pasajeras minimas debido al retraso en el
abastecimiento de factor’, y respondieron rdpidamente
al suministro del mismo. Uno de los pacientes requirié
suturas. En uno de los casos, al noveno dia después de la
operacidn, se observé un hematoma en la parte ventral de
la herida, a la altura de la unidn frenular, el cual fue tra-
tado exitosamente mediante limpieza, vendaje de presion
e inyeccion de factor. El edema y la hiperemia de leves a
moderados observados a lo largo de la linea de sutura en
casi todos los casos permanecieron de tres a cinco dias.
No se presentaron otras complicaciones.

Diversas biopsias tomadas de la linea de extirpacion a fin
de evaluar el efecto histologico del bisturi diatérmico sobre
el tejido del pene revelaron el mismo caracter y profun-
didad del efecto diatérmico producido por una incisiéon
con rayo laser. No hubo efectos dafiinos en tejidos, vasos
o nervios profundos.

El periodo de sanacion total de la herida vari6 entre siete
y 21 dias. Los pacientes retomaron sus actividades coti-
dianas en el lapso de una semana, y se reporto excelente
satisfaccion personal y familiar.

Después del 2005, usando este mismo método quirur-
gico, el consumo promedio de factor fue menor: 175 UI/
kg (rango: 165-210) en casos de hemofilia grave, y 95
Ul/kg (rango: 85-215) en casos de hemofilia moderada,
hemofilia leve y EVW. En casos de deficiencia congénita
de factor VII se usaron 125 Ul/kg de FEIBA (total: 8500
UI). En casos de deficiencia congénita de factores V'y

* El retraso en la aplicacion del factor se debe a que el paciente no siguid las instrucciones que se le dieron, y retrasé la administracion de

factor pensando que la herida ya habia sanado.
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FIGURA 1. Pinza modificada para circuncisién FIGURA 2. Estiramiento
de la piel del pene.

y bisturi diatérmico de baterias.

FIGURA 3. Sujecidon del prepucio.

FIGURA 4. Sujecién del prepucio, escisiéon con bisturi diatérmico, y
apariencia final después de la circuncision (recuadro).

XIII se usaron 6 unidades de plasma fresco congelado.
En casos de trombastenia de Glanzmann se usaron 16
unidades de plaquetas. La sanacién precoz de la herida
durante el primer periodo fue el determinante para un
menor consumo de factor.

Cuarenta y una personas con hemofilia que fueron cir-
cuncidadas con otras indicaciones operativas quirtrgicas
recibieron anestesia general y estuvieron hospitalizadas
durante una mediana de 10 dias (rango de 5 a 22 dias).
Utilizaron mads factor como resultado de su problema
primario, sin que se observara hemorragia en el sitio de

la circuncision en dichos 41 pacientes. La sanacion de la
herida empez6 después del quinto dia. Al cuarto dia, los
pacientes iniciaron un programa de fisioterapia debido a
su problema primario, y el procedimiento de la circunci-
sion no complicé el tratamiento de su trastorno primario.
El consumo de factor en este grupo de pacientes fue de
550 Ul/kg (rango: 500-590) en casos de hemofilia grave,
y de 405 UlI/kg (rango: 360-480) en casos de hemofilia
moderada y leve. No fue posible calcular el costo total de
estos procedimientos porque cada paciente fue sometido
a una operacion diferente.



Comparacién de técnicas

Como lo demuestra nuestro estudio, un enfoque de ciru-
gia abierto consistente en “técnica quirdrgica meticulosa +
hemostasia escrupulosa + terapia con factor de reemplazo”
(es decir, distinto del método turco) para la circuncision
de personas con hemofilia no resulta econémico debido
a la gran cantidad de factor necesaria. La desmopresina
y los inhibidores de la fibrindlisis no son suficientemente
potentes para detener una hemorragia y deberian combi-
narse con otros agentes.

En un estudio al azar de 230 nifos, entre ellos algunos con
hemofilia, Méndez-Gallart et al. encontraron que aquellos
en quienes el procedimiento se realizé con tijeras bipolares
presentaron menor hemorragia que en quienes se utilizo
la técnica quirurgica clasica (58). Si bien se informé que
hay menor hemorragia en circuncisiones realizadas con
diferentes dispositivos laser en comparacién con la cir-
cuncision quirurgica clasica, no hay suficiente literatura
de apoyo para recomendar el uso de estos dispositivos en
pacientes con hemofilia (59, 60, 61).

Algunos estudios han reportado que el uso local de goma
de fibrina es un método seguro y rentable para el tra-
tamiento de pacientes con problemas hemorragicos en
procedimientos quirurgicos menores, entre ellos la cir-
cuncision (48, 49). En nuestro estudio, el método usado
para la circuncision ha demostrado ser seguro, eficaz y
mas econdmico que la aplicacion local de goma de fibrina
en varones con hemofilia. Ademas, este rdpido y practico
procedimiento puede efectuarse bajo anestesia local, evi-
tando el riesgo adicional de la anestesia general. Avanoglu
et al. informaron que el costo promedio de la terapia de
reemplazo con factor fue de 366 $US/kg/caso en un grupo
de pacientes con hemofilia moderada y grave, circunci-
dados utilizando goma de fibrina, y de 472 $US/kg/caso
en el grupo de control, mientras que, en nuestro estudio,
usando el protocolo I, el costo promedio fue de 127.8
$US/kg/caso para pacientes con hemofilia moderada y de
225 $US/kg/caso para aquellos con hemofilia grave (48).

Circuncision en bebés con hemofilia

Las personas con hemofilia pueden someterse a la cir-
cuncision al ser recién nacidas, cuando su peso corporal
es poco. Esto reduce la cantidad de factor utilizada y, por
ende, el costo. Los cambios hemostaticos del desarrollo

Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general

podrian incrementar la tendencia hemorragica del bebé
(debido a niveles y actividad mas bajos de la vitamina K,
a factores de contacto y a la funcién plaquetaria alterada),
mientras que niveles mds altos de factor Von Willebrand
y sus multimeros, junto con una actividad reducida de las
proteinas naturales inhibidoras de la coagulacién, des-
empefian un papel procoagulante protector durante el
periodo posnatal temprano (62).

En la tradicion judia se recomienda realizar la circuncision
de manera precoz (dentro de los primeros 10 dias pos-
teriores al nacimiento). Sin embargo, dado que el riesgo
de aparicion de inhibidores es elevado durante el periodo
neonatal, es preferible posponer la circuncision después
de los seis meses de edad, y entre 6 y 18 meses se con-
sidera una mejor edad para la circuncision. A pesar del
riesgo, en dos diferentes estudios realizados en Israel no se
encontraron inhibidores cuando la circuncision se realizé
de manera precoz. No obstante, entre 2010 y 2018, fue-
ron admitidos a la clinica 16 de 20 bebés diagnosticados
con hemofilia A grave esporadica debido a hemorragia
posterior a la circuncision (63).

En términos de reducir el contacto con concentrados de
factor resulté prometedor que solo se presentaron hemo-
rragias en 3 de 40 bebés sometidos a la circuncision, a los
cuales se les administré una dosis de factor y acido trane-
xamico durante 3 dias del periodo preoperatorio a fin de
reducir el riesgo de aparicion de inhibidores (64). A pesar
de estas practicas, también deberia recordarse la opcion
de utilizar el método turco, en el que la técnica quirtr-
gica es importante incluso durante el periodo neonatal.

Sugerencias para la circuncisién
econémica de personas con hemofilia

Las siguientes son sugerencias relacionadas con el método
turco en particular, y con la circuncisién en general, a fin
de lograr que esta resulte mas econémica para las perso-
nas con hemofilia:

o Sila circuncisiéon fuera un procedimiento
programado y el paciente fuera a someterse a terapia
dental, intervencion ortopédica o cirugia en la que la
terapia de reemplazo es inevitable, puede efectuarse
la circuncision al mismo tiempo. Esto ahorra el
consumo de factor y disminuye el miedo.
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« Las personas con trastornos de la coagulacion
hereditarios que fueron circuncidadas deberian
incluirse en el programa profilactico y vigilarse
estrechamente para detectar la aparicion de
inhibidores.

« Si fuera posible reducir el costo de los factores de
coagulacién o si pudieran usarse productos sin
factor de reemplazo, el costo general se reducira
considerablemente.

« En personas con hemofilia, el procedimiento de
la circuncision deberian realizarlo de manera
programada un cirujano y un equipo hematolégico
con experiencia, en un centro de tratamiento
hematoldgico con recursos y con acceso a
concentrados de factor de coagulacion (45).

+ En personas con hemofilia que se sometan a la
circuncision, la atencidn intraoperatoria deberia
abarcar la cauterizacion de todos los vasos
sanguineos que presenten sangrado (45).

o Para personas con hemofilia que se sometan a la
circuncision, la FMH recomienda ajustar el factor
de coagulacion de reemplazo de acuerdo con la
evolucion médica del procedimiento. Si se requiriera
factor de coagulacion de reemplazo de manera
continua, la meta deberia ser mantener niveles de
factor superiores a 50 UI/dL durante los primeros
3 dias, y superiores a 30 UI/dL durante los 4-8 dias
subsecuentes (45).

Conclusién

La atencién médica de personas con hemofilia abarca no
solamente el reemplazo de los factores de coagulacién fal-
tantes, sino también el mantenimiento de la salud social,
economica y psicologica de estas personas. Por tanto, para
quienes la solicitan, la circuncisién es muy importante a
fin de mejorar no solo su salud fisica, sino también su
salud psicoldgica y su bienestar social. En todo el mundo
se han utilizado varias técnicas con considerable éxito. En
sociedades en las que la circuncision se considera una obli-
gacion religiosa, sociocultural o psicoldgica, no hay duda
de que el procedimiento deberia realizarse si la persona
con hemofilia desea ser circuncidada, independientemente
de las razones médicas. El objetivo es realizar la operacion
con el método mas seguro, eficaz y econémico. La reali-
zacion de la circuncision a cargo de personal médico con
experiencia y bajo condiciones ideales evitara resultados
negativos (6, 11). A este respecto, la circuncision de per-
sonas con hemofilia puede realizarse de manera segura
utilizando el método y el equipo antes descritos. La cir-
cuncision sin sangre, con un bisturi diatérmico y usando
el método turco es una alternativa quirurgica confiable
y préctica para nifos con hemofilia (38). Ademas, dado
que esta técnica requiere menos concentrados de factor,
es mucho mas econémica que otras técnicas quirurgicas,
particularmente si se realiza a una edad temprana.



Apéndice 1 - Circuncisién en neonatos
con hemofilia — La perspectiva israeli

Kenet G, Centro Nacional Israeli de Hemofilia, Centro Médico
Sheba, Tel Hashomer, e Instituto Amalia Biron de Investigacion en
Trombosis, Universidad de Tel Aviv, Israel

Actualmente no hay guias consensuadas basadas en prue-
bas cientificas sobre el tratamiento profilactico para la
circuncision en bebés con hemofilia. En particular, las
guias proporcionadas para la atencién de la circunci-
sidn en personas con hemofilia de mayor edad pudieran
no ser relevantes durante el periodo neonatal. Los cam-
bios hemostéticos del desarrollo podrian incrementar
la tendencia hemorrdgica en bebés (debido a niveles y
actividad mas bajos de la vitamina K, a factores de con-
tacto y a la funcién plaquetaria alterada), mientras que
niveles mas altos de factor Von Willebrand y sus multi-
meros, junto con una actividad reducida de las proteinas
naturales inhibidoras de la coagulacién, desempefian un
papel procoagulante protector durante el periodo posna-
tal temprano (62).

El Centro Nacional Israeli de Hemofilia atiende a un total
de 723 pacientes con hemofilia que reciben seguimiento
prospectivo de nuestro equipo integral desde el momento
de su diagnostico. Dado que la tradicién judia recomienda
la circuncision a més tardar el octavo dia después del parto
a término, el diagnostico precoz de hemofilia entre nue-
vas familias generalmente ocurre debido a la hemorragia
que se presenta después de este procedimiento quirurgico.
En el caso de nifos nacidos de portadoras conocidas con
un historial familiar de hemofilia, el diagnéstico prena-
tal o perinatal orienta la profilaxis adecuada relacionada
con los procedimientos.

Por tanto, la mayoria de los pacientes con hemofilia han
sido expuestos, desde su nacimiento, ya sea a concentra-
dos de factor de reemplazo y/o a hemoderivados (en caso
de complicaciones hemorragicas mayores). Resulta intere-
sante que, a pesar de las preocupaciones sobre la posible
inmunogenicidad de una amplia exposicion temprana al
FVIII, la exposicion temprana a una dosis unica de fac-
tor en la mayoria de los neonatos israelies con hemofilia
no result6é en un mayor riesgo de formacion de inhibi-
dores (65).

Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general

Un andlisis retrospectivo de la base de datos del Centro
Nacional de Hemofilia revel6 que en el periodo 2010-
2018 se diagnosticé un total de 20 nuevos pacientes con
hemofilia A grave esporadica; en el caso de 16 de estos
pacientes, la hemorragia posterior a la circuncision fue
el sintoma revelador del trastorno (63).

En otro estudio examinamos retrospectivamente los resul-
tados de la circuncision de 40 neonatos con hemofilia
consecutivos, diagnosticados después del parto. Nuestro
protocolo abarcd la aplicacion de una dosis unica de fac-
tor de reemplazo antes del procedimiento y 3 dias de
tratamiento oral con acido tranexamico. Solamente 3/40
neonatos con hemofilia presentaron leve supuracion pos-
circuncision. No se presenté ninguna hemorragia mayor
o0 que pusiera en peligro la vida. Dado que la terapia admi-
nistrada fue minima y el procedimiento sencillo y factible,
concluimos que la circuncisién en neonatos con hemo-
filia deberia realizarse a discrecidn de la familia y del
médico. Los resultados obtenidos con nuestra cohorte
de pacientes no respaldan que se evite la circuncision en
bebés con hemofilia debido al temor de complicaciones
hemorragicas (64).

Nuestro protocolo actual consiste en una dosis tinica de
FVIII (50-75 Ul/kg) o FIX (75-100 Ul/kg) administrada
por via intravenosa, de 1 a 3 horas antes del procedimiento,
y acido tranexamico adicional, por via oral, de 3 a 4 veces
diarias, durante un total de 3 dias. Se recomienda a los
cirujanos del rabino que realice el procedimiento contro-
lar la hemostasia local y el uso meticuloso de suturas, de
ser posible, para evitar una hemorragia retrasada. El uso
de goma de fibrina, abundante anteriormente, ya no se
recomienda habitualmente, dado que los resultados ahora
son favorables con una dosis tnica de terapia de reem-
plazo. En particular, rara vez se requiere una segunda
dosis profilactica (que pudiera aplicarse si fuera necesa-
rio, 1 o 2 dias después).

Se recomiendan principios similares para la administra-
cién de terapia de reemplazo en caso de algunos otros
trastornos de la coagulacién poco comunes [por ejemplo,
deficiencia de FVII grave, enfermedad de Von Willebrand
(EVW) grave, deficiencia de FXIII grave], mientras que
en el caso de algunas otras coagulopatias (por ejemplo,
deficiencia de FXI grave, hipodisfibrinogenemia, EVW
tipo II, deficiencia de factor V / factor V + factor VIII),
el uso exclusivo de antifibrinoliticos podria ser suficiente.
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Con las nuevas terapias sin factor de reemplazo en reciente
evolucion, cuyo uso profilactico para la hemofilia se esta
ampliando en todos los grupos etarios, uno deberia recor-
dar que la circuncisiéon, como procedimiento quirtdrgico,
sigue mereciendo atencion, y que el uso de terapia de
reemplazo adicional es obligatorio a fin de evitar compli-
caciones hemorragicas. A diferencia del tratamiento para
pacientes con hemofilia adultos, la intensidad de la tera-
pia (regimenes de dosificacion, calendario de tratamiento
y medidas de atencion adicionales) podrian ser minimos
si el procedimiento se realiza durante el periodo neonatal.

Apéndice 2 - Circuncisién en personas
con hemofilia — La perspectiva marroqui

El Khorassani M, Centro de Tratamiento de Hemofilia y
Trastornos de la Coagulacion, Hospital Infantil, Universidad
Mohamed V, Rabat, Marruecos

Es comun que, cuando se pregunta a una persona por qué
quiere la circuncision o cuando se pregunta a los padres
por qué quieren que su hijo se someta a la circuncision, las
respuestas sean las mismas: “Para convertirme en hombre;
los nifios se burlan de mi; nunca volveré a la escuela; mis
familiares y amigos no saben que no estoy circuncidado;
para formar parte integral de mi religion; etc”

La circuncision forma parte de practicas religiosas y socio-
culturales, y ofrece un sentido de pertenencia. En la cultura
occidental, la circuncision es un procedimiento médico
que no estd cubierto por el sistema de salud. Esto fuerza
a los inmigrantes a realizarse la circuncision en su pais de
origen. En la opinion del autor, el mayor obstaculo para
proteger esta practica médica es el consumo de concen-
trado de factor, lo que hace que el costo de la cirugia sea
mucho més alto para un nifio con hemofilia, en compara-
cién con un nifo sin hemofilia. Se recomienda circuncidar
al nifio ya sea antes de que cumpla un afio de edad o
cuando el riesgo traumatico sea el menor.

Es, por ende, indispensable considerar un procedimiento
que sea mas seguro y menos costoso. Los objetivos de este
protocolo son los siguientes:

+ Adaptar una técnica que pueda utilizarse para la
circuncision de un nifno con hemofilia.

o Reducir el costo del procedimiento.

« Generar pocos o ningun incidente hemorragico.

En el caso de un nifo sin hemofilia no es necesario tomar
precauciones hemostaticas. Sin embargo, en el caso de un
nino con hemofilia existe el riesgo de hemorragia durante
y después de la cirugia, incluso si el procedimiento se con-
sidera una cirugia menor con un riesgo hemorragico. Si
la administracion de concentrado de factor es obligato-
ria durante el procedimiento preoperatorio, nos hacemos
las siguientes preguntas:

« ;Es obligatoria la administracion de FVIII o FIX
durante el periodo posoperatorio?

« ;Qué podria causar una hemorragia durante el
periodo posoperatorio?

« Lainyeccion de factor de reemplazo ;protege
completamente al nifio?

El protocolo del autor es para pacientes con hemofilia A
y B, de cualquier edad, en todas las etapas y para todos
los grados de gravedad de la hemofilia (leve, moderada
o grave).

» Una semana antes del procedimiento deberia
realizarse una prueba de deteccion de inhibidores. Si
los resultados de la misma fueran negativos, puede
procederse con la circuncision.

o Luego de recibir el consentimiento de los padres
o tutores, los proveedores de atencion médica
deberian proporcionar instruccién sobre opciones
terapéuticas, dado que el seguimiento posoperatorio
se realiza ya sea durante el dia en el hospital o
en casa, a cargo de los padres, si supieran como
inyectar el producto. La instruccion de padres y
personal de atencion constituye un elemento clave
para el resultado exitoso de este protocolo.

« Una hora antes del procedimiento se administra al
paciente una inyeccién de FVIII o FIX (10-20 UI/Kg).

o El procedimiento quirtrgico se realiza de la misma
manera que se realizaria para un nifno sin hemofilia.

o Al salir del quiréfano, el nifo queda en observacion
durante el dia en el hospital, con los padres a su
lado. Si no se observara hemorragia, el nifio queda
bajo el cuidado de sus padres y la observacion
continuara en el hogar. Si bien el uso de apdsitos no
es obligatorio, nosotros aplicamos ungiiento y un
vendaje en el sito de la cirugia. La linea venosa se
mantiene en su lugar.

o Durante el periodo posoperatorio, solo se inyecta
concentrado de factor de coagulacion en caso de
hemorragia.



Durante la circuncisiéon hay una reaccion inflamatoria
con edema local que funciona como pegamento meca-
nico y bioldgico. Si durante la inyeccién prevista el nifio
no presentara hemorragia, ;la inyeccion de factor evitara
el sangrado espontdneo?

« Si; no obstante, es mas probable que la hemorragia
poscircuncision sea postraumatica. La inyeccion de
factor reducira, de hecho, el grado de la hemorragia,
en caso de hemorragias se presentan lejos del
rifién. Sin embargo, durante el procedimiento
poscircuncision, la zona que méds posibilidades
tiene de presentar una hemorragia es el frenillo
del pene. Una hemorragia que ocurre a este nivel
solo puede detenerse mediante un procedimiento
quirargico (puntadas). Las inyecciones sistematicas
no seran obligatorias y no evitaran hemorragias
postraumadticas.

No dude en pedir al cirujano que agregue puntadas en
el frenillo del pene usando hilo de excelente calidad. El
riesgo mas importante de hemorragia se presenta entre
el quinto y el décimo dia posteriores a la circuncision.

Circuncision en personas con hemofilia: Un panorama general
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