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Clasificacion

Condicion clinica | Hemofilia hereditaria.

CIE-10:
D66 Deficiencia hereditaria del factor VIII.
D67 Deficiencia hereditaria del factor IX.

Clasificacion de la
enfermedad

Nivel de atencion | Segundoy tercer niveles de atencion.

Personal médico especialista en Medicina Interna, Pediatria,
Hematologia, personal de Laboratorio clinico, Urgencias médico-
Usuarios quirurgicas, Ortopedia y Traumatologia, Medicina Fisica y
Rehabilitacion, y profesionistas de Enfermeria, de Salud Mental y
de Estomatologia.

Otorgar tratamiento y seguimiento oportuno a los pacientes con
hemofilia Ay B.

Definir metas terapéuticas con la aplicacion de concentrados de
factores de la coagulacion.

Orientar para la deteccion tempranay el tratamiento adecuado de
las complicaciones no hemorragicas del paciente con hemofilia.

Objetivos

Abordaje clinico

El personal de salud responsable de la atencion en el paciente con hemofilia (PCH)
debe considerar en la evaluacion inicial, los siguientes aspectos:

- Trastorno hemorragico hereditario ligado al cromosoma X (mujeres
portadoras, manifestacion hemorragica principalmente en varones).

Hemofilia - Hasta 30% sin antecedente familiar (mutacién de novo).

Se define por la deficiencia de factores de coagulacion,

VIl para el tipo Ay IX para el tipo B.

Hemorragias de intensidad variable, espontaneas o postraumaticas,
que afectan principalmente musculos y grandes articulaciones.
- Enrecién nacidos y lactantes, mayor presentacion de hemorragia
intracraneal, sangrado mucoso, tubo digestivo, hematuria, gingivorragia
Presentacion tras la denticién, hematoma muscular postinmunizaciones.
clinica - A partir del gateo y deambulacion: manifestacién de hemartrosis y
hematomas.
- Articulaciones mas frecuentemente afectadas: rodillas, codos y tobillos.
- El patron hemorragico condiciona complicaciones musculoesqueléticas
(artropatia hemofilica), potencialmente discapacitantes.

Diagnéstico clinico

- Elaborar historia clinica completa, que incluya antecedente familiar
de sangrados anormales, antecedentes de eventos hemorragicos
espontaneos o traumaticos.

- Solicitar estudios de laboratorio de tamizaje: biometria hematica
completa, frotis de sangre periférica, tiempo de trombina (TT),
de protrombina (TP) y de tromboplastina parcial activada (TTPa).
En el caso sospechoso de hemofilia solo el TTPa esta prolongado.

- Confirmar el tipo de hemofilia, cuantificando el FVIII y FIX de la
coagulacion, cuyo valor determina la gravedad de acuerdo
con el porcentaje de actividad de dicho factor.
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Abordaje clinico de hemofilia

* Masculino, con o sin

Sospecha clinica de antecedentes familiares de
erneiE hemofilia, que presenta
hemartrosis, hemorragias
l musculares, sin correlacion entre

la magnitud del traumatismo
Realizar pruebas de escrutinio: y la manifestacion clinica.
BHC, TP, TTPay TT

Realizar l
pruebas de

(EITTPa Continuar estudios
correccién con «e— esta prolongadoy —@—» para descartar
PFCy dilucién el resto normal?

otra coagulopatia

con SS
:.Corrige con PFC Hacer
y se prolonga —e—» determinacion
con SS? de FVIII

(El nivel plasmatico Diagndstico de
Considerar es < 40%? hemofilia A
presencia de
anticuerpo

I

Hacer
Continuar determinacion
estudios de FIX

Continuar estudios

ara descartar otra ¢El nivel plasmatico Diagnostico de
P coagulopatia es < 40%7? hemofilia B



De acuerdo con los resultados clinicos y de laboratorio, clasificar la gravedad de
la hemofilia Ao B en:

Clasificacién Actividad del Presentacion de las manifestaciones
factor VIl o IX hemorragicas
Grave <1% Espontaneas, principalmente
X m en musculos y articulaciones.
(0.01 Ul/ml) Jsculos y articulaci
1-<5% Ocasionalmente espontaneas,
Moderada (0.0 - < 0,05 Ul/ml) mas ass)madas a traumatismos
o cirugia menor.
Leve >5-40% Solo asociadas a traumatismos
(0.05 - 0.040 Ul/ml) o procedimientos invasivos.

Fuente: Guia FMH, 2013.

Dependiendo de la localizacion de la hemorragia, determinar si el evento es grave o
si pone en riesgo la vida.

Gravedad, segun la localizaciéon de la hemorragia

Tipo de

: Localizaciéon
hemorragia

Articulaciones (hemartrosis)

Grave Musculos, especialmente en compartimentos profundos

Mucosas de boca, nariz y tracto genitourinario

Intracraneal/espinal

Pone en

iz o ik Cuello/garganta

Gastrointestinal

Educacion en salud

El equipo multidisciplinario desarrollara un programa mediante el cual capacitara
al paciente y sus familiares sobre la enfermedad, el tratamiento farmacolégico y
no farmacolégico, asi como las recommendaciones para llevar un registro adecuado
de los esquemas terapéuticos aplicados y sobre el autocuidado que deben llevar
a cabo para evitar conductas de riesgo.

Asimismo, orientara al paciente y familiares acerca del reconocimiento y
acciones frente a datos de alarma en reacciones secundarias o accidentes, tras la
administracion del factor.
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Tratamiento en paciente con hemofilia

Los objetivos del tratamiento son: prevencion de hemorragias y dafio articular
(profilaxis), control de las hemorragias (tratamiento oportuno), deteccion
temprana, y tratamiento especifico de complicaciones como: dafio articular,
desarrollo de inhibidores e infecciones virales transmitidas por componentes
sanguineos, y atencidon psicosocial al paciente y a su familia.

Profilaxis
Prevencion de hemorragias
y dafio articular

Atencién psicosocial Tratamiento

Dirigida al paciente, integral de la
cuidador y a su familia

Control de hemorragias
Tratamiento oportuno

hemofilia

Deteccion temprana
y tratamiento especifico
de complicaciones
Dafo articular,
inhibidores
e infecciones virales

Para alcanzar estos objetivos se requiere abordaje integral de un equipo
multidisciplinario calificado (personal médico y de Enfermeria, Psicologia,
entre otros) y con experiencia para atender la salud del paciente y de su familia.
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Modalidades de tratamiento

Paciente con
diagnostico de hemofilia

AoB
¢La actividad ¢Laactividad ¢La actividad - Considerar otras
del del del FVII o FIX posibilidades
FVIIl o FIX @ FVillo FIX @ es >5% @ diagnésticas.
es <1%? es>1y <5%? y < 40%? - Continuar estudios.
Hemofilia Ao B *. Tener hemofilia grave
Hemofilia Ao B Hemofilia Ao B LEVE o fenotipo grave.
GRAVE MODERADA - Edad <3 afios.
- Sin dafo clinico
l l articular.

- Aceptacion de los
E;:L:apzrg?iﬁiilizs —9— ¢Tiene fenotipo @ Dar tratamiento a padres.
primaria (PP)* grave? demanda

Realizar determinacion
de inhibidores
cada 6-12 meses
y en condiciones
especiales

Continua tratamiento ¢Alguna determinacién
: es25UB,yse
establecido

confirma?

Suspender tratamiento establecido,
realizar valoracion clinica y
establecer conducta terapéutica

’ "\
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1. Tratamiento de profilaxis

En pacientes con hemofilia A, grave o moderada, con fenotipo grave
y sin inhibidores de alta respuesta, se deben considerar los siguientes:

Requisitos

- Contar con personal calificado, con experiencia en la atencién integral de los
pacientes con hemofilia, de preferencia especialista en Hematologia.

- Disponibilidad de claves del FVIII incluidas en el Cuadro Basico Institucional
de Medicamentos.

- Informar y solicitar al paciente adulto o a los padres/tutores el consentimiento
firmado sobre los procedimientos y el tratamiento.

En la valoraciéon del caso clinico (candidato de tratamiento de profilaxis) se deben
considerar:

Parametros clinicos

Edad de inicio (primaria)

Clasificacion de la
gravedad Dependiendo de la condicion clinica del paciente

se define la modalidad del tratamiento.
Fenotipo hemorragico

Actividad del FVIII

- Presencia de inhibidor de alta respuesta.
- Paciente sin acceso venoso periférico o al que no se
puede colocar un catéter venoso central.

Condiciones o - Dificultad para realizar la determinacion de
situaciones que limitan inhibidores, segun el protocolo de seguimiento,
la aplicacién del FVIII independientemente de la causa.

- No aceptacion al tratamiento de profilaxis por parte
de los padres/tutores del menor de edad, o de la
persona adulta con hemofilia A.




Valoracién de tratamiento de profilaxis

Paciente con diagnéstico
de hemofilia A

|

¢La actividad del ¢La actividad
FVIIl o FIX —@—v del FVIIl o FIX es
es <1%? >1y <5%?

?

Hemofilia A

GRAVE Hemofilia A

MODERADA

| |

Evaluar criterios para

profilaxis primaria c—@— ¢Tiene fen;)tlpo
(PP)* grave?

|

;Criterios de ¢(Criterios de

profilaxis —@— profilaxis _®_.
primaria? secundaria?

Inicia profilaxis Inicia profilaxis

primaria secundaria
con protocolo con protocolo
escalonado escalonado

7/

e Ereviehg] Considerar otras
deLI FVII o FIX es @ posibilidades diagndsticas

> 5%y < 40%? y realizar evaluacion
=20y o integral

Hemofilia A
LEVE

*Tener hemofilia grave

Dar tratamiento o fenotipo grave.

ademanda

"Crr';?ﬁ':jsde @ Valorar tratamiento
p ademanda

terciaria

Continuar con
atencion
ambulatoria
Inicia profilaxis
terciaria
con protocolo
escalonado
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En el paciente candidato al tratamiento de profilaxis se debe considerar en la
eleccion del tratamiento lo siguiente:

Régimen Primaria Secundaria Terciaria
L . Detener la
Disminuir el riesgo de . L
L ) ) Contener el ciclo de la progresion
Objetivo hemorragias articulares 'y . L .
. articulacion blanco del dafo en
artropatias ) .
articulaciones
Parametros clinicos
Edad Menor de 3 anos - -
Fenotipo Patron hemorragico grave
Evidencia de una
hemorragia en grandes Evidencia de dos
articulaciones (tobillos, hemorragias en grandes
rodillas, caderas, codos y articulaciones, Dafo articular
hombros). . - .
Eventos de - sin dafo articular documentado
h . Ausencia de enfermedad lini y
emorragia articular documentada por . por c.mlca ylo
examen fisico y/o estudios Presencia de porimagen

de imagen.
Hemorragias graves que
pongan en riesgo la vida.

articulacion blanco, sin
dafo articular clinico

Nivel
plasmatico
de FVIII

Nivel < 2%

Presencia
de inhibidor

Niveles <5 UB

Fuente: Manco-Johnson, 2017.

Esquemas de profilaxis

A. Profilaxis primaria

Paso Dosis Frecuencia Criterio de escalonamiento
Primero 50 Ul/kg 1vez/semana Ante la presencia de un nuevo evento
hemorragico espontaneo en articulacion
Segundo 30 Ul/kg 2 veces/semana grande o de hematoma muscular que
provoque pérdida de la funcidn, se debe
Tercero 25 Ul/kg 3veces/semana | escalonar al siguiente nivel.
Cuando ocurra una nueva hemorragia
Continuar espontanea, se incrementara la dosis
+5 Ul/kg 3 veces/semana pont -
con: prescrita hasta llegar maximo a
40 Ul/kg por dosis.

Una vez que se escala la dosis, se continuard en este régimen hasta que se avance
al siguiente paso (no es recomendable bajar la dosis o la frecuencia)
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B. Profilaxis secundaria o terciaria

Paso Dosis Frecuencia Criterio de escalonamiento

Pacientes menores de 16 afnos

Primero | 30 Ul/kg | 2veces/semana | Antela presencia de un nuevo
evento hemorragico espontaneo en

articulacion grande o hematoma
muscular que provoque pérdida de la
funcion, se debe escalonar al siguiente
paso.

Segundo | 25Ul/kg | 3veces/semana

Cuando ocurra una nueva hemorragia
Continuar espontanea, se incrementara la dosis
+5Ul/kg | 3veces/semana . -
con: prescrita, hasta llegar maximo a
40 Ul/kg por dosis.

Pacientes adultos

Primero 10-20 2 veces/semana | Ante la presencia de un nuevo
Ul/kg evento hemorragico espontdneo en
25-30 articulacion grande o hematoma
Segundo Ul/kg 2 veces/semana | myscular que provoque pérdida de la
funcion, se debe escalonar al siguiente |
Tercero 25Ul/kg | 3veces/semana | paso.
Cuando ocurra una nueva hemorragia
Continuar espontanea, se incrementara la dosis

+
con: 5Ul/kg | 3vecesisemana prescrita, hasta llegar maximo

a 40 Ul/kg por dosis.

Una vez que se escala la dosis, se continuara en este régimen hasta que se avance
al siguiente paso (no es recomendable bajar la dosis o la frecuencia)

Medidas generales para la aplicaciéon

del concentrado de factor de coagulacion

Parametros

- Prescribir para la profilaxis primaria el protocolo escalonado,
y para la profilaxis secundaria o terciaria, dosis bajas o
intermedias; continuarla por un periodo al menos de
45 semanas al afno, de preferencia 52 semanas.

- La dosis del régimen optado se ajustara de acuerdo con

Tipo de CFC la edad y las actividades cotidianas que realiza el paciente.
plasmatico, - No se recomienda cambiar CFC, en:
recombinante - Paciente pediatrico con menos de 20 DE.

- Evento quirurgico.

- Evento hemorragico grave que amerite tratamiento
intensivo.

- En la medida de lo posible, mantener el tratamiento con
un solo tipo de CFC: derivado plasmatico, o recombinante
(de preferencia, tercera generacion).

>
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Aplicacion de CFC

- Asegurar y facilitar la capacitacion de familiares y/o paciente
para la infusion o autoinfusion del concentrado de factor VIII,
asi como la orientaciéon para el autocuidado.

- Supervisar el manejo y conservacion del factor VIII.

Paciente
pediatrico no
expuesto a CFC

- Iniciar la profilaxis primaria con PROTOCOLO ESCALONADO.
- Iniciar con CFC derivado plasmatico (sometido a proceso
de inactivacion viral) hasta 50 DE. Después de ese periodo,
continuar con el mismo tipo de factor o cambiar a cualquier
factor recombinante, de preferencia de tercera generacion.

Paciente adulto
con hemofilia

- En el paciente adulto con hemofilia que ha estado expuesto
al FVIII por mas de 150 DE puede utilizarse indistintamente
CFC de origen plasmatico o recombinante, de preferencia
de tercera generacion.

- En los casos que estan recibiendo un tipo de CFC, y si no se
cuenta con el mismo para la continuidad del tratamiento,
puede aplicarse cualquier FVIII disponible, con el objetivo de
no afectar la continuidad del tratamiento.

CFC: concentrados de factores de la coagulacién.

DE: dias de exposicién.

Criterios de suspension de profilaxis

Interrumpir el
tratamiento
de profilaxis

cuando:

Hay aparicion de inhibidores de alta respuesta
(prueba confirmatoria positiva).

Existen interrupciones frecuentes, falta de adherencia o
falta de continuidad del tratamiento (a criterio del
médico tratante).

Existe evidencia de reacciones alérgicas durante la infusion
del factor de coagulacion.

Metas terapéuticas

Prevencion de hemorragias y detencion del dafo articular.

Efectividad en el control de las hemorragias.

Tratar con CFC derivados plasmaticos o recombinantes para prevenir infecciones
asociadas a transfusion.

Mejoria de la funcion articular.

Acceso a los tratamientos para aliviar el dolor.

Estrategias de apoyo al paciente para su incorporacion a las actividades cotidianas.

Crupos de ayuda para atender el bienestar en salud psicosocial.

7/

12 - \\



2. Tratamiento a demanda

Tratamiento de eventos de hemorragia aguda

Servicio de Urgencias
o Admisién Continua

Equipo de Triage

Valoracién inicial
y clasificacién

Médico Primer Contacto

Interrogatorio y
valoracién clinica:

- Tipo de hemofilia,
presencia o no de
inhibidores.

- Recibi¢ la dosis
correcta de CFC

en domicilio.

- Peso.

- Evento hemorragico,
dolor o traumatismo.

Aplica Triage
Amarillo, naranja o rojo
(realizar en paralelo):

Dar tratamiento
de reemplazo con
CFC a dosis adecuada

Realizar maniobras
necesarias para

estabilizacion
hemodinamica

En caso de
anemia aguda,
evaluar requerimiento
transfusional

Requisitos

Llevar un registro y control de los CFC aplicados.

Asegurar la disponibilidad de los CFC, en todos los turnos, para el uso adecuado.

que se estabilice.

Si el servicio/unidad médica no cuenta con la capacidad resolutiva para atender de
forma urgente a pacientes con hemofilia, solicitar el traslado del paciente una vez

Otorgar atencién al paciente con la misma prontitud que cualquier otro
padecimiento identificado como urgencia real.

Los CFC disponibles en el servicio son para usarlos en tratamientos de urgencia y
no para continuar tratamientos ambulatorios.

Antes de cualquier procedimiento invasivo o quirdrgico de urgencia, valorarse por
Hematologia e iniciar de forma oportuna la preparacion hemostatica.

CFC: concentrados de factores de la coagulacién.

7/
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Triage en primer contacto: hospitales
de segundo y tercer niveles de atencién

Paciente con hemofilia que acude a Urgencias/Admisién Médica Continua

l

Modulo de Triage

Triage amarillo < 30 minutos

- Traumatismo en sitios no vitales.

+ Dolor leve.

- Fiebre/hipotermia.

- Hemorragia no evidente.

- Condiciones que pueden poner
en riesgo la vida o la funcién
de una extremidad.

Triage rojo inmediato

- Trauma en sitios vitales.

- Pérdida del estado de alerta
o déficit neurolégico agudo.

- Choque hipovolémico
(clases llI-1V).

- Fiebre/hipotermia.

+ Crisis convulsivas.

. »&p“czl’ ChFC - - Atencién inmediata en sala
ipo de hemorragia)*. de choque.
N |nt€‘I’C0n|5U|:E3 a + Aplicar CFC (elevar nivel de factor)**.
Hematologia. - Interconsulta a Hematologia y otras
especialidades (cuando proceda).
- Realizar estudios de laboratorio
y de gabinete.
¢Requiere iPaciente iPaciente

estable?

Unidad de
Cuidados
Intensivos/
Quiréfano

Hospitalizacion

vigilancia? estable?
Domicilio Hospitalizacion

CFC: concentrados de factores de la coagulacion.

* Aplicar CFC (tipo y gravedad de hemorragia, y localizacion).

** Aplicar CFC (elevar nivel de factor): Hemofilia A, elevar actividad del FVIII a 100%.
Hemofilia B, elevar actividad del FIX a 80%.

Nota: Es recomendable verificar si recibié dosis de CFC en su domicilio y si esta fue correcta.
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Tratamiento de hemorragia aguda

PCH y hemorragia

!

- Aplicar una dosis de FVIIl o FIX.
- Establecer localizacion de la
hemorragia.

T —— : : Continuar tratgmi_ento
. ’ ¢Es una hemorragia o con CFC, hospitalizar
confl_rmar que no esta _®_ traumatismo que pone —e—» y realizar los estudios
enriesgo lavidaola en riesgo la vida? e interconsultas
funcion pertinentes

:Se mantiene estable sin @ l

datos de hemorragia?

Establecer localizacién por
estudio de imagen

Se egresa con l
recomendaciones Continuar tratamiento Se establece

precisas y cita con CFC hasta establecer —@— localizacién por estudios
a Consulta Externa diagnéstico de imagen?

:Se confirma Dar tratamiento de
@ hemorragia por estudios —e—» acuerdo con localizacion
de imagen?

de hemorragia

¢(Hay buena
respuesta?

Se estudia para descartar
inhibidores u otras causas

Medidas generales

Traumatismo, | Proporcionar terapia con CFC a la brevedad posible. Administrar
dolor, evento | CFC dentro de las 2 horas siguientes del traumatismo o del
hemorragico | evento hemorragico.

Condicién de | Hemorragia masiva gastrointestinal, traumatismos y quemaduras
riesgo para | que ponen en riesgo la vida requieren acciones rapidas y manejo
la vida mutidisciplinario con base en el Triage.

Medicamentos que condicionen disfunciéon plaquetaria (ASA)
Evitar y utilizar con precaucion AINE. Para analgesia, de preferencia
emplear paracetamol con o sin analogos narcoéticos.

Inyecciones intramusculares, punciones arteriales y abordajes de
vasos profundos y/o venodisecciones. En caso de requerir acceso
venoso, elegir de preferencia venas del dorso de la mano.

No se
recomienda

CFC: concentrados de factores de la coagulaciéon; ASA: acido acetilsalicilico; AINE: antiinflamatorios no
esteroideos.
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Manejo en el servicio de Urgencias (o Admision Médica Continua)

Dosis CFC

- Iniciar con dosis recomendadas de CFC, y posteriormente

ajustarlas de acuerdo con la evaluacion clinica.

La indicacién inicial de administracion de CFC no debe estar
supeditada a la valoraciéon de Hematologia u otro servicio
interconsultante; el médico de primer contacto lo prescribira
conforme a las manifestaciones clinicas, la localizacion y el tipo
de hemorragia, asi como a las dosis recomendadas.

Tratamiento de
soporte

Recomendar y aplicar RICE (reposo, hielo, compresion y
elevacion).

Puede utilizarse acido épsilon aminocaproico como terapia
adyuvante, excepto en pacientes con hematuria o quienes
estén recibiendo CCPa.

Estudios
clinicos

- No se requieren estudios de laboratorio de rutina (PT, PTT,

porcentaje de actividad de los factores), a menos que lo
solicite Hematologia.

- En hemorragias articulares, no se requieren estudios

radiograficos para establecer el diagndstico clinico.

- Para realizar el diagnostico diferencial de hemartrosis

vs. osteoartrosis, solicitar ultrasonido articular.

- Solicitar estudios de gabinete, segun datos clinicos y

localizaciéon de la hemorragia o antecedentes de traumatismo,
aplicando previamente CFC.

- En caso de traumatismo craneoencefalico o de columna

vertebral, cefalea, irritabilidad (ninos pequenos) o somnolencia,
aplicar primero una dosis de CFC y posteriormente realizar
tomografia computarizada de craneo o de columna vertebral.

Interconsultas

Solicitar valoraciéon de los servicios especializados, segun
hallazgos clinicos y resultados de estudios de gabinete.
Posterior al tratamiento con CFC, solicitar interconsulta al
servicio de Hematologia.

- Para procedimiento invasivo (puncion lumbar, gases en sangre

arterial, artrocentesis, entre otros) o quirdrgico se recomienda
administrar previamente terapia con CFC y notificar al servicio
de Hematologia.

Hospitalizacion

- Hospitalizar al paciente en caso de que lo amerite.
- Otorgar atencidon de urgencia y hospitalizar al paciente

cuando presente un padecimiento diferente a su problema de
coagulacion, y lo amerite.

- Al paciente adulto con hemofilia, con patologia diferente a

su problema de coagulacion, que no amerite atencion de
Urgencias, referirlo a su unidad médica de adscripcion.

CFC: concentrados de factores de la coagulacién.
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Casos de hemofilia con condiciones particulares

Con base en el resultado de la TC, se realizara:

- TC con reporte negativo para hemorragia SNC, egresar
al paciente.

alta respuesta

Slstgma - TC con reporte positivo para hemorragia SNC, ingresar al
ervioso : ) -
paciente y continuar el tratamiento con CFC.
Central - En tanto no se realice o no se disponga del resultado de la
tomografia computarizada, continuar con el tratamiento de
CFC, hasta que se descarte o se confirme la hemorragia.
Caso de - Primero, dar hiperhidratacién al paciente, via parenteral.
hematuria - Posteriormente, valorar la administracion de FVIIl y FIX.
- Usar solo agentes puente como rFVllay CCPa.
Inhibidor de - La eleccion y la dosis del producto debe basarse en los titulos

del inhibidor, registros de la respuesta clinica, y localizacién de
la hemorragia.

CFC: concentrados de factores de la coagulacién.

Dosis de factores VIl y IX segun tipo de hemofilia y localizacién de la hemorragia

Hemofilia A Hemofilia B
Localizacién de Bresis » . »
la hemorragia . Duracion Dosis Duracion
(GL7E] (dias) (nivel deseado) (dias)
deseado)
1-2 1-2
Articular 20-30 Ul/kg omassila 40-60 Ul/kg omassila
(40-60%) respuesta es (40-60%) respuesta es
inadecuada inadecuada
Muscular 23 23
(excepto 20-30 Ul/kg omassila 40-60 Ul/kg omassila
- P (40-60%) respuesta es (40-60%) respuesta es
iliopsoas) . .
inadecuada inadecuada
lliopsoas: 40-50 Ul/kg - 60-80 Ul/kg -
- (80-100%) (60-80%)
Inicial
3 dias hasta la
reabsormc_)n 2.5
por estudios .
de gabinete ©mas como
Mantenimiento 15-30 Ul/kg cormo 30-60 Ul/kg profilaxis
(30-60%) y como (30-60%) secundaria
profilaxis
- durante
secundaria fisioterapia
durante e
fisioterapia
// 17

“\

Y2



Localizaciéon de

Hemofilia A

Hemofilia B

la hemorragia 5\?5:' Durz?cio’n ; Dosis Durzj\cién
Aesmmt (dias) (nivel deseado) (dias)
SN 40-50 Ul/kg . 60-80 Ul/kg L
. (80-100%) (60-80%)
Inicial
M - 25 Ul/kg 8-21 50 Ul/kg 8-21
antenimiento N y continuar o y continuar
(50%) L (50%) S
con profilaxis profilaxis
Cuelloy
garganta: 40-50 Ul/kg 17 60-80 Ul/kg 17
(80-100%) (60-80%)
Inicial
o 25 Ul/kg 30 Ul/kg
Mantenimiento (50%) 8-14 (30%) 8-14
Gastrointestinal: 40-50 Ul/kg e 60-80 Ul/kg e
- (80-100%) (60-80%)
Inicial
— 25 Ul/kg 30 Ul/kg
Mantenimiento (50%) 7-14 (30%) 7-14
25 Ul/kg 40 Ul/kg
Renal (50%) 3-5 (40%) 3-5
. 25 Ul/kg 40 Ul/kg
Herida (50%) 5-7 (40%) 5-7
Hemorragia en 25 Ul/kg 5.7 40 Ul/kg 5.7
mucosas (50%) (40%)
Cirugia (mayor)
o procedimiento
invasivo
40-50 Ul/kg 1-3
Preoperatorio (80-100%) 60-80 Ul/kg
(60-80%) 2
30-40 Ul/kg
Postoperatorio (60%-80%) 4-6
20-30 U/kg 7-14

(40%-60%)

Fuente: Srivastava A, 2013.
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Tratamiento en pacientes con hemofilia, con inhibidor, con evento hemorragico

Tipo de Inhibidor CEC Pacientes < 16 afos Pacientes > 16 afos
hemofilia Dosis Dosis
CCPa 50-100 Ul/kg 50-100 Ul/kg
(sin pasar de 200 Ul/kg | (sin pasar de 200 Ul/kg
en 24 horas) cada en 24 horas) cada
Alta 12 horas 12 horas
respuesta
>5UB 120-270 mcg/kg 90-270 mcg/kg
A dosis inicial y valorar dosis inicial y valorar
FVil rFVila dosis subsecuentes, a dosis subsecuentes,
90-120 mcg/kg, a partir a 90 mcg/kg, a partir
de las 2 horas de las 2 horas
Baja (Ver dosis (Ver dosis
respuesta FVIII recomendadas en recomendadas en
<5UB cuadros anteriores) cuadros anteriores)
120-270 mcg/kg 90-270 mcg/kg
Alta dosis inicial y valorar dosis inicial y valorar
respuesta | rFVlla dosis subsecuentes, dosis subsecuentes,
B >5UB a 90-120 mcg/kg, a 90 mcg/kg, a partir
FIX a partir de las 2 horas de las 2 horas
Baja (Ver dosis (Ver dosis
respuesta FIX recomendadas en recomendadas en
<5UB cuadros anteriores) cuadros anteriores)

Evaluacion de respuesta a la aplicacion del factor de coagulacion deficiente en
hemartrosis aguda

Respuesta

Datos clinicos de evaluaciéon

Excelente

Total alivio del dolor dentro de las primeras 8 horas y/o desaparicién
de los sintomas de la hemorragia después de la inyeccion inicial, sin
gue sea necesaria otra terapia de reemplazo dentro de las 72 horas

subsecuentes.

Buena

Significativo alivio del dolor y/o mejoria de los sintomas de la
hemorragia dentro de las primeras 8 horas aproximadamente de haber
aplicado una sola inyeccion, pero requiriendo mas de una dosis de
terapia de reemplazo dentro de las 72 horas siguientes para lograr una
resolucion completa.

Moderada

Moderado alivio del dolor y/o mejoria de los sintomas de la hemorragia
dentro de las primeras 8 horas aproximadamente de haber aplicado
una sola inyeccion inicial y requiriendo mas de una inyeccion dentro
de las 72 horas posteriores, pero sin resolucién completa.

Ninguna

Sin mejoria, con mejoria minima, o empeoramiento de la condicion,
dentro de las primeras 8 horas aproximadamente después de haber
aplicado la inyeccion inicial.

Fuente: Srivastava A, 2013.
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Tratamiento del dolor (segln la condiciéon desencadenante)

Condicién

Decision terapéutica

Por hemorragia
articular o muscular

Administrar concentrados de factor de coagulacién tan
pronto como sea posible para detener la hemorragia.

Colocar paquetes frios y/o inmovilizar la zona, colocar
entablillados y recurrir al uso de muletas.

Considerar la administracion de otros medicamentos
para controlar el dolor.

Por artropatia
hemofilica crénica

Entrenamiento funcional, adaptaciones y una correcta
analgesia.

Uso de inhibidores COX-2.

Debe evitarse el uso de otros antiinflamatorios no
esteroideos (AINE).

Si el dolor resulta incapacitante, solicitar evaluacion por el
servicio de Ortopedia para analizar tratamiento quirurgico.

Presencia de dolor persistente, referir a la Clinica del Dolor.

Postoperatorio

Evitar la administraciéon de medicamentos analgésicos
por via intramuscular.

Valoracién por Anestesiologia.

Cuando existe alivio del dolor, continuar con paracetamol.

Por acceso venoso

No administrar medicamentos.

En nifos, considerar la aplicacién de spray o crema
anestésica local en la zona del acceso venoso.
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Tratamiento farmacolégico

Dolor agudo

Dolor crénico

Sin comorbilidades

Paracetamol + tratamiento adyuvante

Paracetamol.

Paracetamol + opioide débil o
metamizol o inhibidores selectivos de
COX2 o AINE

Inhibidores selectivos de COX2
o AINE
o AINE no selectivos + IBP
o paracetamol + opioide débil

Disfuncién hepatica

Cuando se use paracetamol
y metamizol, monitorizar
la funcién hepatica

Cuando se utilice paracetamol
y metamizol, monitorizar
la funcién hepatica

No administrar dosis maximas
de estos medicamentos

Indicar inhibidores selectivos de COX2
o AINE, solo si el dafio hepatico
es cronico leve
También monitorizar la funcién renal

Con enfermedad o riesgo cardiovascular

Usar con cautela los AINE

Evitar el uso de AINE de efecto
prolongado

Medidas generales para el cuidado de los accesos venosos periféricos

Evitar pliegues y vasos del cuello o profundos.

Usar agujas tipo mariposa calibre 23 g 0 25 g.

Nunca cortar una vena, evitar venodiseccion, excepto en caso de emergencia.

Después de puncién venosa, aplicar presion por 5 minutos.

puede ser necesario en algunos nifos.

Evitar el uso de dispositivos de acceso venoso, siempre que sea posible, aunque

7/
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Tratamiento de Medicina Fisica y Rehabilitacion

Algoritmo
A

Paciente con o sin
antecedente de
traumatismo

Dia 0-3 lesion Aplicacion de factor
evidente deficiente, reposo,
(incluso solo crioterapia, compresién
sospecha de lesion) y elevacion
1 Dia 4-7: ejercicios

:Meioria clinica? isométricos e isoténicos,
cMe) : crioterapia postejercicio,

carga parcial de peso

|

Evaluacién por hematdélogo @ ¢Mejoria clinica?

Dia 8-10: ejercicios
de fortalecimiento y
propioceptivos, carga
total de peso

@ ¢Resolucion?

Pasa a
algoritmo
B

Alta del servicio con indicacién
de actividad fisica, ejercicio
y deporte
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Tratamiento de Medicina Fisica y Rehabilitacion

Algoritmo
=]

Paciente con hemofilia
y antecedente de hemartrosis
a repeticion o sin resolucion

|

Valoracién por Medicina Fisica
y Rehabilitacién

Alta del servicio con . X . P - .
N e i - iSe conflrme_a diagndstico Inicia tratamiento
de sinovitis crénica? de rehabilitacion

fisica, ejercicio y deporte

Arco de movilidad completo Dolor Arco de movilidad incompleto
l l + Calor local, hidroterapia,
< ultrasonido pulsatil
- Hidroterapia. - Laser. ; ; !
° E‘ercicios‘pestiramiento - TENS. mlgrocqrnente, i
) - b - Estiramiento: ortesis para

fortalecimiento, propiocepcion. - Corrientes X 1
[Pl > interferenciales. estiramiento gradual
(poleas).

Valorar por Ortopedia :Mejoria
. . . . . (&
para sinoviortesis radioactiva, a—@— clinica? e l

quimica o artroscopia

Continda con ejercicios:

« Estiramiento, fortalecimiento,
coordinacion y propiocepcion.

+ Reeducacion de la marcha
electroestimulacion.

Pasa a
algoritmo
C
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Tratamiento de Medicina Fisica y Rehabilitacion

Algoritmo
C

Manejo de rehabilitacion
en paciente con diagndstico
de artropatia

l Valorar en conjunto
N con el hematdlogo si requiere
Independientemente N 9 quls
. - P tratamiento con factor deficiente
si se someterd o no a cirugia : IOt
previo a rehabilitacién

l

Recibe valoracion
por Medicina Fisica
y Rehabilitacion

Mejorar control
articular, postural
y marcha

Mejorar arcos

Manejo al
del dolor de movilidad

|

- Farmacoldgico.
- Medios fisicos: laser y/o electroterapia,
hidroterapia.

- Movilizacién: pasivas y activo-asistidas.
- Ejercicios de estiramiento.
- Fortalecimiento muscular: ejercicios

y electroterapia.

- Entrenamiento: propioceptivo,
equilibrio y funcional.

- Uso de ortesis y modificaciones
al calzado.

La artropatia es Contlm’,'a. TR
grado lll o IV F'S'.C.a L
y Rehabilitacion

Evaluacién y manejo
por Ortopedia
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Tratamiento para hematoma muscular

Paciente con hematoma

muscular

l

Interconsulta a Medicina
Fisica y Rehabilitacion

Inicio temprano de
rehabilitacién después de
72 horas con ultrasonido

y/o electroterapia

Valoracion por
Hematologia

@7

l

¢Hay datos de
compresion
neurovascular?

iMejoria?

necesario

l

iMejoria?

- Dolor que incrementa al
estiramiento.

« Dolor al realizar contraccion
de miembros pélvicos o
toracicos.

- Inflamacién (aumento de
volumen).

« Tension a la palpacion.

- Posicion antialgica.

—e—o Interconsulta a cirugia

Conservar arcos de movimiento, ejercicios
de estiramiento progresivos, isométricos,
isoténicos, hidroterapia. Continuar con
ultrasonido y/o electroterapia en caso

(Requiere
fasciotomia?

Tratamiento quirdrgico

Ejercicios de
fortalecimiento,

propioceptivos y
reeducacion
de la marcha

25

¢Mejoria?

Alta del servicio
con indicacion
de actividad
fisica, ejercicio
y deporte
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Seguimiento clinico

El siguiente cuadro resume las actividades que el personal médico calificado
(o responsable de la atencién) coordinara y verificara en conjunto con el equipo
multidisciplinario, para llevar a cabo atencion integral y seguimiento del caso,

cuyos resultados se documentaran en el expediente clinico:

(Ortopedia y/o de Terapia Fisica y Rehabilitacion),
cuando proceda.

Parametros Actividades Frecuencia
Registro del paciente
- Revisar el registro de infusién.
- Verificar las dosis y frecuencia de aplicacion del FVIII.
- Contrastar el registro de consumo de factor VIII con las
Registro de dosis prescritas. Cada
infusion del factor | - Comprobar el lote y nUmero de los frascos vacios, 6al12
de coagulacién cuando proceda. meses
- Ratificar el adiestramiento de la autoinfusion,
proporcionado al paciente y al familiar (padres/tutores),
por el personal de Enfermeria, cuando proceda.
- Solicitar al paciente el registro de todos los eventos
RvEres hemorragicos, identificando tipo, naturaleza, Cada
.. localizacion, gravedad y duracién, asi como la 6al2
hemorragicos ) . .
respuesta al tratamiento y cambios en el patrén o meses
comportamiento recientes.
- Reportar los eventos adversos al FVIII, a las dreas Cuando
Eventos adversos - - .
correspondientes del IMSS (Farmacovigilancia). proceda
. . i Acti i Cada
Registro de Invesugar las practmas}depo'rtwas.
tividad fisi - Aconsejar un plan de ejercicios de acuerdo con las 6al2
cradiAe el e recomendaciones contenidas en las GPC. meses
Dias de escuela - Ofrecer apoyo psicolégico al paciente, incluyendo Cuando
perdidos padres/tutores. proceda
Tabaquismo/ . Inve.st|gar sobre el consumo de tabacoy alcohol. Cuando se
. -+ Enviar al paciente a grupos de apoyo en la unidad .
ingesta de alcohol . requiera
médica.
Evaluacion clinica
. . - Tomar signos vitales, presion arterial sistémica, datos Cada
Signos vitales, o P
antropomeétricos e indice de masa corporal, con apoyo 6al2
peso y talla .
del personal de Enfermeria. meses
- Verificar y ajustar el régimen de profilaxis de acuerdo
con el peso corporal actual.
L - Identificar la presencia de dafio articular en cada Cada
Evaluacion
- | consulta. 6al12
INESE)rE - Solicitar la valoracion y atencién del especialista meses

7/
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- Realizar perfil de lipidos, cuando proceda.
- Efectuar panel viral para enfermedades transmitidas por
transfusion (VHC, VHB, VIH), independiente del tipo de CFC

gue se administra al paciente.

Parametros Actividades Frecuencia
- Revisar el estado de las venas periféricas y de
Acceso dispositivos venosos centrales, cuando proceda. Cada
- Proveer adiestramiento especifico y orientacion para la 6al2
Venoso identificacion de accesos venosos alternos, con apoyo meses
del personal de Enfermeria y Trabajo Social.
. . - . . Cuando se
Valoracion, dolor | - Aplicar escala categérica o visual analdgica. .
requiera
Valoracion - Solicitar, propiciar y dar seguimiento a la evaluacién por Cuando
psicolégica el especialista. proceda
» o ) L Cada
Salud bucal - Valoracion por el servicio de Estomatologia, con limpieza 6al2
bucal.
meses
- Evaluar el crecimiento y desarrollo del nifio sano.
- Investigar presencia de otras enfermedades asociadas.
- En el paciente adulto, efectuar valoracion del riesgo
Comorbilidades cardiovascular, incluyendo medicién de la presién arterial Cada
(segun la sistémica y mediciones antropométricas. 6al12
condicién clinica) | - Investigar hipertension arterial, diabetes, infecciones. meses
- Medicamentos nefrotéxicos.
-+ Presencia de hematuria.
- Valoracién integral de los especialistas, cuando proceda.
- Clinicamente identificar presencia de dafo articular.
- Aplicar escala de evaluacion clinica (HJHS, en nifios y
Gilbert, en adultos, ver cuadros). Cack
Estado musculo- | - Dar seguimiento para osteoporosis y osteopenia, en caso 6al2
esquelético necesario.
- Solicitar valoracion del especialista (Ortopedia y/o de RS
Terapia Fisica y Rehabilitacion), segun el estado de la
articulacién o condicién concomitante.
Estudios clinicos complementarios (servicios de apoyo)
Realizar los siguientes estudios:
- Biometria hematica completa.
- Quimica sanguinea.
Estudios de - Pruebas de funcionamient’oAhepético. o
laboratorio - Pruebas de coagulaqon basicas (TT, TP, ‘I‘I'Pa,ﬂbrmogeno Yy Cada
factores de coagulacion), cuando sea necesario. 12 meses
generales

7/
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Parametros

Actividades

Frecuencia

Determinacion
de inhibidores

- Realizar estudio de inhibidores,
utilizando el mismo método en todas
las pruebas requeridas (Bethesda o
Nijmegen, o ambas): en unidades
meédicas que dispongan de los
recursos necesarios.

- Con un resultado positivo para
inhibidor de alta respuesta, repetir el
estudio, con una semana de intervalo,
con la misma técnica. Si la segunda
determinacion de inhibidores es:

- <5 UB, con base en los datos clinicos
y en los resultados de laboratorio,
continuar o ajustar el esquema de
profilaxis.

- 25 UB suspender la profilaxis.

- Baja respuesta, continuar la profilaxis
con vigilancia estrecha de inhibidores.

- Puede realizarse cada 6 a 12 meses.

- Antes del inicio de la profilaxis.

- En el paciente pediatrico, no tratado
previamente (NTP) con CFC, realizar
la prueba minimo cada 10 DE, de
preferencia cada 5 DE, hasta llegar
a los 20 primeros DE; tomar la
muestra sanguinea para realizar
la prueba 72 horas después de la
Ultima aplicacion del CFC (periodo
de lavado).

- A partir del 21 DE minimo cada 15 DE,
de preferencia cada 10 DE hasta los
50 DE; a partir de los 50 DE seguir
cada 6 meses, hasta los 150 DE, y
continuar cada afo.

(Al menos, realizar siete pruebas de
determinacion de inhibidores en el
paciente NTP en PP, en los primeros
12 meses de tratamiento).

Realizar inhibidores antes de cualquier
procedimiento invasivo (extraccion
dental, endoscopias, cirugias, entre
otros), después de un tratamiento
intensivo (5 dias), antes de cambiar

de un CFC recombinante a derivado
plasmatico, o viceversa, o de cambiar de
marca y siempre que la condicion clinica
lo requiera.

- Antes de cirugia y después de las
4 semanas de realizada.

- Entratamiento intensivo, dentro de
las 4 semanas después de la Ultima
infusion.

Estudios de
gabinete

- Valoracion del estado articular:

- Tomar estudios radiolégicos de
6 articulaciones mayores (rodillas,
codos y tobillos), utilizando la escala de
evaluacion de Petterson.

En intervalos de 5 afos, iniciando a la
edad de 8 afos, o antes si el paciente
lo requiere.

Plan terapéutico

Evaluacién
integral

- Basado en la evaluacion clinica,
identificar la presencia de situaciones
que condicionen la suspension del
tratamiento.

- Valorar la continuidad o suspension
(temporal o definitiva) de esta
modalidad de tratamiento, segun el
caso.

- Analizar el seguimiento propuesto al
pacientey la periodicidad con que se
tomaran los estudios.

Cada
6al12
meses

HJIHS: Haemophilia Joint Health Score (por sus siglas en inglés).
Fuente: Fischer, 2017; Carcao, 2016.
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Seguimiento clinico para el paciente con

hemofilia A

en tratamiento de profilaxis

Paciente con hemofolia A grave

!

Profilaxis
primaria

l

Determinacion de
inhibidores cada 5 dias
de exposicion(DE)
por 20 dias

!

cInhibidor de alta
respuesta positivo —@
5UB/dI?

Repetir determinaciéon
enlsemana

cInhibidor de alta
respuesta positivo —@—
5UB/dI?

« Suspender uso Factor VIII.
- Dar tratamiento a demanda
con agente puente.

|

Profilaxis Profilaxis
secundaria

terciaria

Determinacion de
inhibidores
cada 6 a 12 meses

l

iInhibidor de
alta respuesta
positivo > 5 UB/dI?

¢

Repetir determinacion
enlsemana

l

iInhibidor de

Continuar
—@—» con
positivo > 5 UB/dI? tratamiento

—

alta respuesta
Continuar profilaxis
y realizar determinacién
de inhibidores
cada 10 DE
por 50 dias,
cada 6-12 meses

- Suspender Factor VIII.
- Dar tratamiento
a demanda con agente
puente.
Valorar resultados y
determinar la conducta
terapéutica
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Herramientas de seguimiento

Escala de Petterson

Tipo de cambio Hallazgos Puntuacion

Ausente 0
Osteoporosis
Presente 1
Ensanchamiento Ausente 0
epifisiario Presente 1
Ausente 0]
Superf}ue subcondral Parcial 1
irregular
Total 2
Ausente 0
Estrechamiento del . .

Espacio articular >1mm 1

espacio articular

Espacio articular <1 2

Ausente 0

Formacion de quistes 1 quiste ]

subcondral 9

>1 quiste 2

.. P Ausente (0]
Erosién de margenes

articulares Presente 1

. Ausente 0
Incongruencia de los

extremos dseos que Poca 1

articulan -

Pronunciada 2

Deformidad articular Ausente 0

(angulacién y/o Poca ]
desplazamiento entre

huesos que articulan) Pronunciada 2

Posible puntuacién de la escala 0-13

Fuente: Poonnoose PM, 2015.
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Escala de Gilbert

Paciente:

Fecha nacimiento:

Fecha exploracion:

Scofe de Gibert

Codos

Rodillas

Tobillos

Score

R L

R L

Obsenvacione

Fecha dltima hemartiosis -

1.- Hinchozdn

0: No

2: Prasenta

§: ANADIR a la valoracién en case de
sinovitis crénica

0-2

2.- Afrofia muscular
0: No © minima (< 1 cm)
1: Presente

3.- Defomrnidad ovdal
Medickon sélo en rodila o tobilko
Rodila Tobillo

0: Momnal = 0-7° 0: Mo

varo defomidad
1:8-15valgo o 0-5° | 1: = 10° valgo
varo o = 5% varo

2: »15valgoo =57 | 2! = 10° valgo
varo O = 5% vam

4.- Crephtantes
0: NO
1: Prasentes

5.- Recomido articular deficttario

0: Pérdida del 10% del total FROM

1: Péndida del 10-33.3% del total FROM
2: Pardida > del 33.3% del total FROM

6.- Contractura en flesxddn
Medicidn sdlo en cadera, rodila o
tobillo

0: = 15° FFC

2: = 15° FFC en cadera o rodila o
equino en tobillo

0-2

7 <Inestabllidad

0: NO

1: Observada durante el examen pero
no interdiene la funcion o requiere
compresivo o fémla (Bracing)

2: Inestabilidad que crea un déficit

funcional © requlere compresivo o
fénula

0-1-2

| Total score

12

Abreviaturas: R: Derecha (Right); L: [zquierda (Left); FROM: Rongo completo de recormido arficular
(Full Range of Motion): FFC: Confractura fiia en flexion [Fixed Flexion Contracturg)

Fuente: Gilbert MS, 1993.
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Hemophilia Joint Health Score (HIHS) versién 2.1
Puntuacién de salud articular en hemofilia 2.1 — Hoja resumen de puntuacion
Codoizquierdo | Cododerecho | Rodillaizquierda | Rodiladerecha | Tobilloizquierde | Tobillo derecho
Inflamacidn Owe Oxs Owe One e One
Duracin (nflamacon) Oxe Oxe Ox Oxe O One
Atrofia muscular Owe O Oxe O O Owe
Crepitanies en el movimienio Owe Ox= O One Owe Owe
Pérdida de fiexicn Owe Os= Oxe O Oxe O xe
Pérdida de extension Owe O Oxe O O Owe
Dickor articular Ox Ox= O Owe O Owe
Fuerza [xe Oue Ons % [ ke [ ne
Total de aniculaciones
Suma del total de articulaciones :' NE = No evaluable
Puntuacidn de la marcha global +
(] NE incluido en los items de lamarcha)
Puntuacién HIHS total -I:l
Infamacicn Crapitantes &n ¢l movimiento Fuerza usardy la escals de Daniels & Woethingham)
O=Snnfamacn  (=Nngua Derdro del rangn de movimients deponile
1=Lew 1=Lee 0= Manbene s posaain de ks priseba conira b gravedad con una reststencas
2=Moderada 2=Inkensa mgama fgr 5
3= Indenss 1=hherelapnmdehpnnbamrhhgagdadmmam
moderada (par cede ouand) hay una resistencia misima) g 4)
Perdida de faxicn 2= Manfiens |3 posscibn de ks prusha coniva s gravedad con una resistenc
Duraién Lade l:  Tablas mirima fgr, 3+), 0 manfiene l3 posicidn de s prusta ponta s gravedad [gr. 3]
O=Snnfamacin  0=<Sgads 0= Do del rango §=C¢uﬂwwwmwwhwmhgm~m
o<Gmeses  1zPibladiSall  1=Pickdadeiad mi;ﬁfm:mmmﬁ ,T"“‘E,Wh arall
122 G meses I=Pérddade 11a2F  2=Pérddade5ail® .24
J=Piddade>3F  3=Pirddade> 10° 4= lrulios . 1) 0 s conraceiin musar g ()
ME = Moy evauabie,
Mrofiameseulr  Firdida de extension (desde hiperextensién|
01=Hinguna Lado contrakitenal: Tablas nermativas: Marcha global {camirar, escaleras, comer, sl sobre una pienal
1=lew =<5 grados 0= Do del rango 0=lpdas las habBdades s encuentran en los limies nommales
2= Seven 1= Pirdida &2 5a 107 1= Pérdidade 1ad® 1= una habdedad no esta denfra de los limees nomales.
2=Peridace 11320 2=PénddadeSa P 2 dis hatildadia no estin deno o los imites nomales.
Pibdade> Xt 3 Pnkdades 10° fimﬁgmtwﬁ
Delor articular NE = Mo evaluabis
{1 = 3in dolor en ol rango. de movimiento ackvo
1 = 5in dotor en e rango de movimienio actv, soliments
daor en b presicn suave o en s palpacidn
2= Diclor en el rango de movimento acivo

Nota: Existe un Manual de instrucciones y hojas necesarias para su aplicacion.

Fuente: Feldman BM, 2011.
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Estudios de imagen para seguimiento de articulaciones

Modalidad | Caracteristica Ventajas Desventajas | Retos futuros
Técnica sencilla, no | Informacién Ninguno.
costosa, disponible | sobre tejidos
globalmente, blandos
seguimiento limitada e

Radiografia e para cambios incapacidad

simple Basica osteocartilaginosos. | para detectar
cambios
tempranos,
riesgo de
radiacion.
Menos costoso Es Correlacion
qgue RM, disponible | dependiente con el color
globalmente, nose | dela Doppler, en
requiere sedacion, | capacidad 2D se puede
Potencial da informacion del operador, cuantificar la
Ultrasonido reemplazo excelente sobre los | limitado a hemosiderina.
para RM tejidos blandos. la ventana
central
que evalua
la region
intraarticular.
Excelente Costosa, se Reducir el
resolucion, requiere tiempo del
. seguimiento sedacion SCAN, nuevas
Resonancia - .
s . para detectar en nifos secuencias
magnética Estandar ) P -
(RM) de oro cambios minimos pequenos, para
y tempranos, larga duracion | traducciones
tanto para tejidos para el SCANy | clinicas.

blandos como

osteocartilaginosos.

[POCO acceso.
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Medicamentos: hemofilia heredita

Principio Dosis g4 q T
Clave : Presentacion | Efectos adversos | Interacciones |Contraindicaciones
activo recomendada
010.000. Solucién
4219.00 inyectable
Complejo
coagulante
antiinhibidor
del FVIII 1000 U.
FEIBA. Proteina
plasmatica
humana
Envase con
frasco ampula
con liofilizado
yunfrasco |Lesién miocardica
Compleio con20mlde |en pacientes con
el No exceder una diluyente  |patologia coronaria |No utilizar con . -
coagulante S . ; o - |Hipersensibilidad al
P dosis diaria de — previa, fenémenos  |antifibrinoliticos via |,
010.000. | antiinhibidor del 200 U/k Solucién trombaticos: intravenosa farmaco.
4218.00 | factor VIII (FVIII) 9 inyectable P .
mediastinitis y
q reacciones alérgicas.
Complejo
coagulante
antiinhibidor
del FVIII 500 UI.
FEIBA. Proteina
plasmatica
humana
Envase con
frasco ampula
con liofilizado
y un frasco
con 20 ml de
diluyente
Solucion
inyectable
Cada frasco Hlper'senswb\hdaq a
ampula con proteinas de bovino,
Estructuralmente P hamster o de ratoén.
P liofilizado . .
similar al factor VII N - Precauciones:
- contiene: factor .
activado derivado L aterosclerosis
de coagulacion
del plasma Vil alfa avanzada,
humano recombinante |Dolor, fiebre, cefalea, S:“:.S:r:}:t;iwaos yue
60 000 UI nauseas y vémito, P . B
Para el : el factor tisular pudiera
. (1.2 mg) cambios en la
tratamiento ot N estar sobreexpresado
. o presion arterial y N .
de pacientes 1rmg (50 KUI) |rash cutaneo con riesgo potencial
010.000. | hemofilicos con Administracion 9 . de desarrollar eventos
R s Se han reportado P
4238.00 | inhibidores a los intravenosa . trombdticos o
Envase con un |eventos trombdticos . -
factores FVIII frasco ampula |y trastornos de la No se conocen inducir coagulacion
010.000. Y IX (FIX), Dosis de acuerdo con I\ofi\ideo ioa Ulacion como interacciones. intravascular
4238.01 obtenido con GPC 9 ; diseminada (CID);
. (1.2mg)y un |plaguetopenia, .
mediante 2 N - hemorragias leves o
B frasco ampula |disminucién del
tecnologia R moderadas.
con2mlde [fibrinégenoy L
recombinante ; La duracién del
- diluyente,y |presencia del .
por clonacion . - tratamiento
5 equipo para su |dimero D. N
y expresion de B = ambulatorio no
. administracion
genes en células debe exceder de
renales de 24 horas. Si el episodio
. T Envase con un P
hamster recién . hemorragico no cede,
. frasco ampula -
nacido e debe remitirse de
con liofilizado -
inmediato al centro
(1mg)yun B
! hospitalario.
frasco ampula
conimlde
diluyente
// 34 -



Clave FlE[HE DOSS Presentacion | Efectos adversos | Interacciones |Contraindicaciones
activo recomendada
Solucion
inyectable
Cada frasco
ampula con
liofilizado
contiene: factor
de coagulacién
Vil alfa
recombinante
120,000 UI
(2.4 mg)
o
010.000. 2 mg (100 KUI)
4245.00
Envase con un
010.000. frasco ampula
4245.01 con liofilizado
(2.4 mg) yun
frasco ampula
con 4 mlde
diluyente, y
equipo para su
administracion
Envase con un
frasco ampula
con liofilizado
(2 mg) y un frasco
ampula con 2 ml
de diluyente
Solucién
inyectable
Estructuralmente
muy similar al <l:ada frasco
factor VIl activado ar.np'u.la @il
derivado del liofilizado
plasma humano contiene: factor
de coagulacién
Disefiado para e a‘lfa
el tratamiento recombinante
de pacientes 240,000 UI
hemofilicos que (48 mg) 05mg
010.000. | han desarrollado [PEDL
4250.00 inhibidores al
FVIIly FIX de Envaselcon un
010.000. | la coagulacién frasco ampula
425001 | yesobtenido con liofilizado
mediante (48 mg)yun
tecnologia frasco ampula
recombinante cqn 8 mide
atravésde la d\l'uyente, y
clonaciény equlpg parafu
expresion de administracion
genes en células
rEElEs el Envaselcon un
hamster recién frascg avmpula
e con liofilizado
(5 mg) y un frasco
ampula con 5 ml
de diluyente
010.000. El factor VIII, Tratamientoy Solucién Dolor en el sitiode  |No se conocen Hipersensibilidad al
4239.00 derivado prevencion de la inyectable inyeccion, cefalea, |interacciones. farmaco.
plasmatico es hemorragia en vértigo, reacciones La administracion
una glicoproteina| pacientes con Frasco ampula |alérgicas. de dosis altas puede
de alto peso hemofilia A con liofilizado que|Riesgo de desarrollo producir hemolisis A
molecular que contiene: factor |de anticuerpos con grupo sanguineo
funciona como antihemofilico |neutralizantes A, BoAB.
cofactor en la humano 250 Ul |(inhibidores) contra No se administre con
coagulacion el FVIII. jeringa de vidrio.
Envase con frasco
ampula diluyente
y equipo para
administracion
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Principio Dosis . . Lo
Clave : Presentacion | Efectos adversos | Interacciones | Contraindicaciones
activo recomendada
010.000. Solucion
5252.00 inyectable
Frasco ampula
con liofilizado
con FVIII
recombinante
250 Ul
Envase con un Reaccion local
fraseo ampula |0 el sitiode la
con10 m\pde administracion,
diluvente o |Mareo, rash,
'erir{ S con alteraciones en el
s o5 rgnl ge gusto, hipertension
diluyente leve, disnea, prurito,
FVIII fabricado por . L 1y Y desorientacion, . .
. Administracion equipo para - P Intolerancia conocida
tecnologia ADN intravenosa administracion |N2uSeasy rinitis. a los componentes
recombinante en Rara vez reacciones omp
- g, P No se conocen de la formula.
células de rifidn . alérgicas graves . . N .
. N Dosis de acuerdo . 2 interacciones. Hipersensibilidad a las
de hamster chino tipo anafilaxia en -
con GPC o . proteinas de ratones o
010.000. Solucién jovenes. hamster.
5253.00 inyectable Riesgo de desarrollo .
FVII de anticuerpos
recombinante |neutralizantes
500 Ul (inhibidores) contra
el FVIIL
Envase con [Riesgoenel
frasco ampula |embarazo C.
con liofilizado, un
frasco ampula
con 10 ml de
diluyente o
jeringa con
25 mlde
diluyente y
equipo para
administracion
010.000. ~Solucion Reacciones de
5850.00 Factor Vil de inyectable hipersensibilidad
la coagulacién ) y anafilaxia,
sanguinea Frascg a}'"‘”PUIQ fiebre, erupcién, Hipersensibilidad
humana con liofilizado enrojecimiento, co?\ocida ala sustancia
recombinante con octocog alfa |edema de cara, N o
. - 250 Ul activa, a los excipientes o
glicoproteina - N
h a las proteinas de raton
quetiene una Administracion o de hamster.
secuencia de intravenosa Fvase con s m ion del FVIIL Se han docurﬁentado
aminoacidos dediluyentey |polor abdominal, .
equipo parala | No se conocen reacciones de
comparable con Dosis de acuerdo e |diarrea, cefalea, interacciones. hipersensibilidad
el FVIIl humano reconstitucion |hjperhidrosis, . persen M
modificaciones conGPC 4 mareos, parestesias. anaf\la‘xla, desarrollo
010.000. |Y¥ ¢ Frascoampula |M 3 . de anticuerpos
5851.00 |postranslacionales con liofilizado |Riesgo de desarrollo neutralizantes

que son similares
a las presentes
en moléculas
derivadas del
plasma

octocog alfa
500 Ul

Envase con 5 ml
de diluyente y un
equipo para la

de anticuerpos
neutralizantes
(inhibidores) contra
el FVIIL

Riesgo en el
embarazo X.

reconstitucién

(inhibidores) contra
el FVIIL

7/
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Principio Dosis - . o
Clave : Presentacion | Efectos adversos | Interacciones |Contraindicaciones
activo recomendada
010.000. Solucion
5760.00 inyectable
Frasco ampula
con :?02"28(8?09 Inhibidores
afta del FVIII-PUPs,
inhibidores del
Moroctocog alfa Envase con Factor VIII-PTPs,
contiene FVIII frasc_o e_’:mpula cefalea, '
de coagulacion yleringa hemorragia/
recombinante prelfna‘cjja con hematoma,
con dominio gil m ? vomitos, nauseas,
B suprimido fluyente artralgia,
010.000. (moroctocog alfa) Saluaien astenia, pirexia,
5761.00 inyectable ~ [3cceso vascular Hipersensibilidad al
Esuna complicado biolégico.
gllcoprotelr?a coln Administracion: | Frascoampula ‘”duyl‘?”d‘? Reaccién alérgica
un peso molecular | Administracion: | on moroctocog [COMPlicaciones conocida a proteina de
aproximado de intravenosa alfa 500 UI en el catéter de hamster.
170.000 Dalton acceso venoso N
i . Precauciones: en
que cqnstla QQ Dosis de acuerdo ErvEEs @n permanente. pacientes que
1438 aminoacidos. con GPC 4 Aumento de los .
frasco ampula A No se conocen reciben productos
Moroctocog o anticuerpos . . .
If yjeringa ti-CHO interacciones. que contienen FVIII
alla posee prellenada con 3"t~ en de la coagulacion se
caracteristicas Al a pruebas de ueden desarrollar
funcionales diluyente laboratorio, gnticuer oe
comparables a — umento de neutralizzmtes desu
010.000. las del factor VIII ~Solucion anticuerpos de FVIII - A
6014.00 endégeno inyectable en pruebas actividad (inhibidores).
de laboratorio.
La actividad del Frasco ampula |Rjesgo desarrollo
FVIII se reduce con liofilizado |¢e anticuerpos
mucho en los €ON MOroctocog |neytralizantes
pacientes con alfaloo0 Ul l(inhibidores) contra
hemofilia A, y por el factor VIII.
ello es necesaria Envasecon |piesgo Cen
la terapia de frascf) ampula lemparazo.
sustitucion con liofilizado,
una jeringa
prellenada con
4 mlde
diluyente,
adaptador
y equipo de
infusion
FVIIl de Stelleliem :
coagulacion inyectable |Insomnio,
. cefalea, mareos,
TUMETDEDETEREM : taquicardia sinusal
ADN recombinante Frascoampula hiqertensién '
con dominio _ cem pEie i F; d !
B truncado, liofilizado con |linfedema,
BT turoctocog alfa [enzimas hepéticas
. . 250 Ul elevadas, erupcion
células de ovario p s
. . cutanea, rigidez
de hamster chino | 6t
(CHO) Envase con |musculoesquelética,
un frasco artropatia,
Es una proteina ampula, jeringa do':lorelﬁd\as dol
purificada que | Administracion: | Prellenada con |extremidades, dolor
h . 4 mlde musculoesquelético,
contiene intravenosa ; T ——"
010.000. 1.445 aminoacidos dl\u_yente y extravas’acién No se conocen Hipersensibilidad al
6061.00 con una masa Dosis de acuerdo| ©9duPo par_zf ito, fati ' interacciones. biolégico.
sl Er con GPC administracion |prurito, fatiga,
. sensacion de calor,
aproximada de o
edema periférico,
166 kDA " .
fiebre, incremento
" - de la frecuencia
Esta glicoproteina .
. N cardiaca.
tiene la misma 5
Riesgo de desarrollo
estructura que el a
de anticuerpos
factor VIIl humano .
5 neutralizantes
cuando se activa, APy
e (inhibidores) contra
y modificaciones el EVIII
postraduccionales Ri .
S iesgo en el
similares a las de la
N . embarazo C.
molécula derivada
del plasma
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Clave p::g:f;o — O:‘O::j ek Presentacion | Efectos adversos | Interacciones | Contraindicaciones
010.000. Solucién
6062.00 inyectable
Frasco ampula
con polvo
liofilizado con
turoctocog alfa
500 Ul
Envase con frasco
ampula, jeringa
prellenada con 4
ml de diluyente
y equipo para
administracion
010.000. Solucién
6063.00 inyectable
Frasco ampula
con polvo
liofilizado con
turoctocog alfa
1000 Ul
Envase con un
frasco ampula,
Jjeringa prellenada
con 4 ml de
diluyente y
equipo para
administracion
010.000. FIX de la Administracion Solucién Tromboembolia, No se conocen  |Hipersensibilidad al
5238.00 coagulacion intravenosa inyectable hemdlisis interacciones. farmaco.
derivado plasmatico intravascular en Hepatopatia,
Dosis de acuerdo | Frascoampula |pacientes con coagulacion
con GPC con liofilizado con [tipo sanguineo intravascular,
FIX 400-600 Ul |A, B o AB, fiebre, fibrindlisis.
rubor, hormigueo,
Envase con un |hipersensibilidad,
frasco ampulay |cefalea.
diluyente Riesgo de
desarrollar
anticuerpos contra
el FIX.
Riesgo en el
embarazo C.
Solucién
inyectable
Frasco ampula
con liofilizado FIX
010.000. recombinante
5343.00 sooul
010.000. Envase con frasco
5343.01 " ar_npula Tromboembolia,
y jeringa con .
5 ml de diluyente, Ez?r:'gr:j:sr’
Administracion eﬂ;\g%ge hipersensibilidad, If-!lpersenswbll\dad al
. ¥ drmaco.
FIX obtenido por intravenosa adaptador cgfalea,d Hepatopatia,
ingenieria ADN . ” RiE=geEE .NO S€ conocen coagulacion
. Dosis de acuerdo Solucion desarrollar interacciones. N
recombinante . P intravascular,
con GPC inyectable anticuerpos contra fibrinlisi
ibrindlisis.
el FIX.
Frasco ampula |Riesgo en el
010.000. con FIX embarazo C.
5344.00 recombinante
1000 UI
010.000.
5344.01 Envase con
frasco ampulay
frasco con
5 ml de diluyente,
un equipo
de infusion,
adaptador
// 38



de accion

cada 6 a 8 horas,
hasta un
maximo de
300 mg/2600 mg
por dia

Cada tableta
contiene:
clorhidrato de
tramadol
375 mg

Clave Pg:&\'ﬁ:o - osqoes:d e Presentacion | Efectos adversos | Interacciones |Contraindicaciones
010.000. Inhibe las Administracion Solucién Mareo, nauseas, Estrégenosy Hipersensibilidad al
4237.00 sustancias intravenosa y inyectable diarrea, malestar, anticonceptivos farmaco y evidencia
activadoras del topica cefalea, orales aumentan de coagulacion
plasminégeno Cada frasco |hipotension, riesgo de trombosis. |intravascular activa.
y en menor Dosis de acuerdo ampula bradicardia, Uso con otros
grado bloquea con GPC contiene: acido |arritmias, tinitus, agentes
la actividad aminocaproico |obstruccion antifibrinoliticos
antiplasmina por 59 nasal, lagrimeo, en hemorragia
inhibicion de la eritema, trombosis |subaracnoidea
fibrindlisis Envase con un |generalizada. aumenta riesgo
frasco ampula de hidrocefalia,
con 20 ml isquemia cerebral.
010.000. Analogo de la Intravenosa y Solucién Dolor abdominal, La carbamazepina, |Hipersensibilidad al
5169.00 vasopresina subcutanea inyectable nauseas, rubor clorpropamida y farmaco, enfermedad
que aumenta la facial durante la antiinflamatorios de von Willebrand
permeabilidad | Dosis de acuerdo| Cada ampolleta |administracion, no esteroideos tipo 2B, enfermedad
de los tubulos con GPC contiene: palidez, cefalea. incrementan el coronaria, hipertension
contorneados acetato de efecto antidiurético. |arterial, hemofilia,
y promueve la desmopresina congestion nasal.
reabsorcion de 15 pg
agua produciendo
aumento de la Envase con
osmolaridad 5 ampolletas
delaorinay con1ml
disminucién del
volumen urinario
Aumenta el factor
de von Willebrand
y acorta el tiempo
de hemorragia
Oral Tableta con
paracetamol
010.000. Adultos: 500 mg
0104.00 250-500 mg cada
406 horas Envase con
10 tabletas
Oral Solucién oral
Nifios: Cada ml
10 a 30 mg/kg contiene:
cada paracetamol
406 horas 100 mg El riesgo de
Analgésico de hepatotoxicidad . -
DT accion central Envase con 15 ml|Reacciones de aumenta en Hipersensibilidad
0106.00 : N IR . al farmaco,
Mecanismo de X hipersensibilidad: pacientes disfuncién hepatica
accion a través de Gotero calibrado erypcién cuténea,  |alcohdlicos y si : -lon hep:
la inhibicion del a05yIml  Ineytropenia, se ingiere con e insuficiencia renal
canal de oxido integrado o |ancitopenia, medicamentos grave. . §
nitrico y mediado adjuntoal  |necrosis hepatica,  |inductores del drebcaucli;mgs.v no
por gran variedad envase quUe SIVe necrosis metabolismo e edn 35 (rjmmstrarse
de receptores de tapa tubulorrenal e como: fenobarbital, ;235 € >dosisen
i P hipoglicemia. fenitoina oras, m’durante
010.000. neurotrgns‘m|sores Rectal Supositorio con pog b y mas de 5 dias.
0105.00 que incluyen paracetamol carbamazepina.
el N-metil-D . El metamizol
Adultos: 300 mg
aspartato aumenta el efecto
300-600 mg cada q ti lantes
406 horas Envase con € anticoagu
. orales.
3 supositorios
Nifos de
6al2afos:
300 mg
cada 4-6 horas
De 2 a6afios:
100 mg
cada 6-8 horas
Mayores de
6 meses a un
afo: 100 mg
cada 6 u 8 horas
040.000. Tramadol, Adultos Tableta Vértigo, nauseasy |Inhibidores de la Hipersensibilidad
2096.00 analgésico de y >16 afos: somnolencia. MAO recaptura al farmaco, alcohol,
accién central por | 37.5 mg/325 mg Envase con de serotonina, hipnéticos, analgésicos
dos mecanismos | a 75 mg/650 mg 20 tabletas carbamazepina, con accién central,

quinidina.

No administrar
durante 14 dias
previos.

opioides o drogas
psicotropicas.
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Clave p:gé"f:o recoaoesrlsia <5 Presentacion | Efectos adversos | Interacciones | Contraindicaciones
Ce‘cea;;itljkl)a.‘so%o:ng Dolor abdominal,
010.000. dispepsia, diarrea,
5505.00 Envase con |flatulencias, nduseas,
Analgésicoy 20 cépsulas dolor lumbar,
antiinflamatorio edema, cefalea,
no esteroideo Oral Capsulas con ve(tlgp,}r\n}t\s, o Aumenta efectos . .
celecoxib faringitis, sinusitis. adversos de Hipersensibilidad
Inhibe Adultos: 200 mg En menos}de 2% otros AINES y alfé_rmacoya!os
selectivamente |10 2 capsulas cada de los pacientes anticoagulantes. ant\lnflamator\os no
la enzima 12 0 24 horas Envase con p‘resenta: ‘rpelena, Contrarresta esteroideos.
010.000. | ciclooxigenasa 2 10 capsulas | hipertension, efectosde
5506.00 (COX-2) anemia, reacciones  |antihipertensivos.
alérgicasy en menos
de 0% perforacion
intestinal, hepatitis,
arritmias y dafo
renal.

Fuente: Cuadro Basico Institucional de Medicamentos, 2018.
Disponible en: http://www.imss.gob.mx/profesionales-salud/cuadros-basicos/medicamentos
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