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; QUE ES LA HEMOFILIA?

La hemofilia es una enfermedad crénica y hereditaria que se
caracteriza por la ausencia o disminucidon de alguno de los
factores delacoagulacion.

Interna: Esla ruptura de algin vaso sanguineo en elinterior
del cuerpo. A este tipo corresponderian las hemorragias
arficulares denominadas "hemartros o hemartrosis™.
Externa: Es la hemorragia producida por ruptura de vasos
sanguineos a través de la piel. Este tipo de hemorragias es
producida frecuentemente por heridas abiertas.
Hemorragia exteriorizada: a través de orificios naturales
del cuerpo, como la boca (hematemesis y hemoptisis), la
nariz (epistaxis)...

COMPLICACIONES: El signo de alarma mds comun es el dolor,
Se asocia generalmente a hemorragias articulares
(hemartrosis) y hemorragias musculares.







TRATAMIENTO

Consiste en la administracion por via intravenosa del factor de
coagulacion deficiente.

Existe la posibilidad de autofratamiento: el propio paciente se
administra la medicaciéon del factor de coagulacion deficitario
en su domicilio (Regulado por la Resolucién del 28 de Abril de
1982 de la Subsecretaria de Sanidad. BOE02/06/1982).

Al principio se administra en el hospital por personal sanitario,
posteriormente, tras recibir formacion especifica, por los padres
y, finalmente, por el propio paciente. —
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l
Son medicamentos que contfienen el factor de coagulacion
deficiente segUn el tipo de hemofilia. Puedenser: l

Concentrados de Factor:

e Plasmadticos. Se obtiene de plasmahumano purificado.

e Recombinantes. Se obfi e\r\h\éd, procedirnien’ros de
ingenieria gené’riccﬁ‘ :

NG >
Tipos de tratamiento:

e A demanda: El factor se inyecta cuando se ha producido
una herida o hemorragia. También es previo a un
procedimiento invasivo en el que se prevé un posible
sangrado (dentista, cirugia,...) y se administra segun pauta
delhematdlogo.

¢ Profilaxis: Es la administracién de factor una o varias veces ala
semana, para mantener niveles aceptables de factor en
sangrey prevenirhemorragias.
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1. CONSERVACION DEL PRODUCTO

e El medicamento requiere de conservacion y mantenimiento
a una temperatura adecuada para su correcta efectividad,
que variadesde los 2° C 6 5° C hasta temperatura ambiente.

e Paratrasladarlo se puede utilizaruna nevera portdtil o bolsa
isotérmica.

Leer el prospecto sobre la temperatura de conservacion de
cada factor

e Habilitar unlugardela casadonde almacenar el factor.

e Sinecesitaser conservado en frio, reservarzona en la neveray
guardar enrecipientes cerrados herméticamente.

e Sise puede mantener a temperatura ambiente, habilitar una
zona protegida delaluzy focos de calor.



2. ELEGIRZONA DE PREPARACION

e Elegirunazona limpiay bieniluminada de la casa, evitando
la cocinay elbano.

e Utilizar una superficie plana y amplia en la que podamos
colocartodolo que necesitamossintener que desplazarnos.

3.LAVADO DE MANOS

iEs importante tener las manos muy limpias antes de
empezar a preparar el material!

e Lavado de manos con aguay jabodn, prestando atencion ala
limpieza de unasy pliegues entre los dedos.

e Secamos con pano o toallalimpiosy secos.
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Palma sobre palma Palma sobre dorso

Dedos entrelazados Dedos sobre palmas




4. PREPARAR TODO EL MATERIAL NECESARIO

e Compresor.
e Gasasoalgodon.

e Anfiséptico.
(Alcohol 70°, clorhexidinal)

® Esparadrapo.

® Palomilla.

® Jeringa.
® Vialde suero salino o agua estéril.
® PREPARARELPRODUCTO.
Identificar elfactor:
-Leerel nombre y unidades antes de administrar.

-Comprobarlafecha de caducidad del factor.
No administrar si el producto estd caducado.

- Conocertodoslos componentes del kit de factor:
® Vialesde factor.
® Jeringas precargadas o viales de disolvente.

® Filtros, transvasadores, palomillas....

No utilizar el producto directamente de la nevera. Sacar el
factor del frigorifico, tanto el polvo como el disolvente en su
caso, y esperar hasta que alcancen la temperatura ambiente.




5.ELECCION DE LA VENA A CANALIZAR
¢ Via venosa periférica. Las mds frecuentes son:

» Flexuradelbrazo.
Sonmds gruesas.

+ Antebrazo. .
Son de mas dificil
acceso.

 Dorsodelamano.
Sonmads finas.

* Via venosa Central: Reservorio subcutdneo (Port-a-cath®). El
dispositivo se implanta quirdrgicamente bajo la piel,
generalmente en la parte superior del torax.




¢ Tunelizaciones: Consisten en canalizar siempre la misma vena
pinchando en el mismo punto, de tal forma que se crea un
tunel artificial que con el tiempo facilita el acceso venoso.

6. PREPARACION DEL PRODUCTO

Preparar segun las instrucciones de cada producto. Es
importante utilizartodoslos componentes del kit.

Ante cualquier duda, consulta al servicio de enfermeria o
farmacia de tu hospital.

7. COLOCAREL COMPRESOR

Colocar el compresor 6 u 8 cm
por encima de la vena
seleccionada.

Desinfectar zona de inyeccion
con un algoddén impregnado en
una solucidon antiséptica, con un
movimiento que dibuje una
espiralhacia fuera.




9. ADMINISTRAR EL PRODUCTO

Palparlavena.

Limpiar (en espiral o pasar una gasa
con alcoholunasolavez) y pinchar.

Con una jeringa precargada de suero,
aspirary comprobar que sale sangre. Si
no es asi, recanalizar la vena y volver a
aspirar. Si sale sangre, confinuar. Si
sigue sin salir, hay que retirar la
palomilla e intentar una nueva
puncién, colocando el compresor por
debajo de ese pinchazo. Volver a
realizarlos mismos pasos.

Retirarelcompresor.

Inyectar unos cc. de suero para
comprobarque estd bien canalizada.

Una vez comprobado que la via estd
bien canalizada, administrar el factor
lentamente.

Retirar la palomilla con una mano y
presionar durante unos 5 minutos sobre
el punto de puncidén para evitar
sangrados.

Aplicar apdsito protector.

(

Retirar siempre el compresor antes de inyectar el suero

)

(' No administrar si la disolucion esta turbia o presenta grumos )




Pasos cronolégicos para el reservorio (Port a Cath®)

Preparar el materialnecesario.

Colocar al paciente con la cabeza girada hacia el lado
opuesto al que tiene elreservorio: sies posible, fumbado boca
arriba. Si estd sentado, con la espalda bien apoyada en el
respaldo de lasilla.

Ante cualquier alteraciéon de la piel (enrojecimiento, edema,
ulceracion, etc) notificarlo almédico.

Lavado meticuloso de manos.

Cargarunajeringa de 10 cc con suero fisiolégico. Conectarla
jeringa alsistema de la agujay purgar con el suero.

Desinfeccién de lazona de puncion.

Localizar el dispositivo por palpacion e inmovilizarlo con los
dedos delamano no dominante.

Coger la aguja con la ofra mano e
introducirla perpendicularmente a la
pielen el centro delacamara.

Asegurarse que la aguja ha penetrado
bien. Se deberd notar una sensacion
de resistencia al atravesar la cdmara
seguida de una sensacién de choque
metdlico. Una vez que se hatg
infroducido la aguja se administra el
factor, posteriormente se administra
suerode 5a 10 cc. aprox. para limpiar,
posteriormente administramos
heparina para sellar el catéter
dejandolo permeable para el siguiente
uso.

Refirar la aguja sujetando el reservorio con la mano no
dominante, retirando la aguja con la mano dominante vy
colocaruna gasa unos 5 minutos hasta que cese el sangrado.
Por Ultimo aplicar apdsito protector.




10. TRATAMIENTO DE RESIDUOS

e Las agujas y palomillas utilizadas se depositan en el
contenedorrigido facilitado en el hospital.

e Jeringas y resto de material en los contenedores de basura
urbana.

e Frascos vacios de factor en Farmacias, centro de salud u
hospital.

( Lavarse las manos después de manipular los residuos )

11. REGISTRO

Para controlarla evolucion de la enfermedad, hay que registrar:

Fecha de administracion.

Nombre del factor.

Marca Comercial.

e Dosis.

Lote.

Problema hemorragico o profilaxis.

Las hojas cumplimentadas se entregardn en el Hospital cada
vez que recoja el factor. Formardn parte de la Historia Clinica
del paciente.







‘, Hospital Universitario

N Hospital Carlos llI
SaludMadrid La Paz Hospital Cantoblanco
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