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}QuE ES LA HEMOFILIA?

Lo. HEMOFILIA es uno ENFERMEDAD CRONICA congénito. que
provoca. lo. AUSENCIA o DISMINUCION de olguno de los FACTORES DE LA
COMAGULACION. El sistemo. de coogulocion funciona Iroclos o vorios
factores coogulontes que trobojon conjuntomente en 10 que se denomina lo

coscada de coagulocion. St uno de esos factores no funciona bien, lo coscada
se lnterrumpe, s¢ forma. mds lentomente el codgulo que tmpide el songrado y
cOmo consecuencio, las lestones 0 heridos sangron duronte mds tiempo de o
normol.

VPOS:

Hemofillo, A: estd alterado e\ €a.ctor VIIL
Hemofilio. B: estd alterado e\ €actor Y.




JQug £S5 LA HEMOFILIA?

Persona sin hemofilio Persona. con hemofilia.
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S¢ activo. el sistemo. Se produce wno. Se produce wno.

de coaguolocion herido. o lesidn & \\emormdm

Se \Jroducc uno.
herido. 0 lesidn

FVITT/FIX
‘

£l sistemo. de coogualocion wo

se aclivo. correctomente por

lo. alteracion del €octor VIII (hemofilio. A)
o el foctor IX (hemofilio B)




JGCOMO SE HEWEDA?

Lo hemofilio. es uno. enfermedad hereditorio. li9oda ol sexo, ol cromosomo. Y. Los ¢romosoma.s
X e Y definen nuestro sexo, presentondo los mujeres dos cromosomas X (XX) y los hombres wno X y

wno Y ()(Y)

Los cromosomas proceden del podre y de lo. madre y en ellos se encuentra lo. informocidn

Jenelica. que defing oMo somos y i podeceremos alguno. enfermedad hereditario.

Lo. herencio. genélico. de lo. hemofilia se asocio al cromosoma. X, yo. que es en @sle donde e
locoliza el Yen de\ F8 y e\ F9.

Una. myjer portodoro. tendrd un 50 % de ries9o de tener un nifio hemofilico y un §0% de rigs9o

d¢ Que wno nifio. seo. portodora. Las hijos de vorones hemofilicos serdn todo.s portadoras y los hijos

serdn  $ONOS.

Un 30% de \os pocientes hemofilicos no presenton ontecedentes familiares, ol producirse uno.

mulacion espontdnea. en el Jen del F8 y el FI.
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GRADOS DE GRAVEDAD

Dependiendo de lo. contidod de foctor que sintelice codo. persono, existen 3 GRADOS
DE GRAVEDAD:

LEVE

Nivel de foctor: >5-50%.

15% de los pacientes con hemofilia tienen wna enfermedod leve.
Episodios hemorrddicos: songrado Grove tros trawmofiemo o cirudio importonte.

MODERADO
Nivel de foctor: 1-5%.

15% de los pocientes con hemofilio. tienen uno. enfermedod moderodo.

Episodios hemorrdicos: songrado grave tras frawmalismo o cirugio: hemorrodio.
gspontdneo. Oco.sionol.

GRAVE
Nivel de foctor: menor del 1%.

60% de los pocientes con hemofilia tienen wno. enfermedod Irove.

Episodios hemorrdgicos: hemorrodios espontdneas, principolmente en articulociones y
mgsculos.




GRADO DE GRAVEDAD DE LA HEMOFILIA

Normaol

Hemofilio. \eve

Hemofillo. moderado.

Hemofllo. gra.ve




IOCALIZAGCION DE LAS RHEMORRAGIAS

Lo hemofilio, s¢ monifiesto. o través d¢ HEMORRAGIAS, que pueden ser espontdneas
0 tro.s wn trouwmatismo. Lo hemorrodio. es lo. pérdido. de sandre que puede ser:

Interno: lo. sangre sale de los vo.s0s songuingds y permonece en el interior del cuerpo.

Externo: songrodo o través de un orificio notural (wariz, boco, oidos, elc.] o o
través de wno. herido.

Los localizaciongs mds £recuentes son: musculares y articulores.

El DOION en lo. hemofilio. se asocio (Jenerolmente o hemorrodios articulores
(hemartrosis) y hemorrodios musculores.




IOCALIZACION DE LAS HEMORRAGIAS

Hemorrogios y hematomaos Hemorrogios y hematomas
menos (groves Jgroves

Cerebro

Nao.soles - Qjos
Encios Lenguo. y suelo de boco.

Aparoto digestivo
Subcutdneas

Antebrozos y brazos

Songre en orina. | | Codera.

(hemoturios) Genitales

Muiscwlo psoa.s

Articulociones (rOd\\\Q, ¢0do, ’(,0‘0'\\\0.‘.)
Gemelos




TRAWMIENTO

Consiste en LA ADMINISTRACION por Vik INTRAVENOSA del FACTOWN de

coogulacion deficiente.

Existe posibilidod de AUTOTRATRMIENTO: el propio pociente s¢ odministro. lo.
medicacion del factor de coogulacion deficitario en su domicilio (Regulado por lo. Resolucidn

del 29 de Abril de 1992 de \o. Subsecretoria de Sonidad. BOE 02/06/1992)

Al principio se administro. en el hospital por el personal sonitario, posteriormente, tro.s
recibir formacion especifico, por los podres y finolmente, por el propio paciente.




Se produce wno.
herido. o lesidn

Al administra el

<=_ foctor e\ sistemo.

de coo9ulacion se
j acliva. correclomente
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TWRAKMIENTO

E\ sistemoa. de coogulocion no
se aclivo, corrgctomente
por lo. corencio. del factor
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Se formo.
lo. €ibrina. o J¢ deliene lo
hemorradia.




MODALIDADES DE TRAKMIENTO

TRAWMIENTO A DEMANDA

El fctor se inyecto wno vez que se ho producido lo. herido. o hemorrogia.
TRAWMIENTO DE PROFILAYIS
- Profloxis previo. o un procedimiento invasivo: Se prevé wn posible sangrodo entisto,
cirugio) y se odministro. sedin lo. pauto. del hematdlogo.
- Profilloxis continuoda: Es lo. odministrocion de foctor de coogulacion vorias veces o
lo. semono, con el objetivo de montener wnos wiveles oceptobles y constontes de foctor

VIIL y foctor IX y prevenir lo. aparicidn de hemorragios espontdneos.

En algunos nifos es dificll canolizor wno vio. venoso. peri€érica. y requieren un

00cesO venoso denominado PORT-A-CATH. Este sistemo se implanto, bajo lo. piel en el

pecho del wifio y o frovés de €l se odministro. el tratomiento introvenoso.




MODALIDADES DEL TRAKMIENTO

PROFILAXIS A DEMANDA

(Yor prescripcion médico.) (56l0 cuondo es precisy




INVRIBIDORNES

Lo¢ IVHIBIDORES son onficuerpos que neutrolizan lo. aclividod de wn foctor de

c009ulacion.

Los célulos del sistema inmune no identifican como propio el foctor administrado y lo otacon
pora. defender ol orgonismo de 1o que considero. uno. proteino. extrofio, por 1o que el tratomiento resullo.

neflcoz.




Se produce wno.
herido o lesidn

Al administro el
(:, factor el sistema
' de cooulocion se

« ] acliva. correclomente
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£\ sistemo de cooulocion no
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il

FVII FIX PV X FIT PYOIT
®

Se formao.
lo. €ibrina. @ 5S¢ detiene lo.
hemorrogio.

FVII




COMPLICACIONES DE LA ENFERMEDAD

HEMORKRAGIAS ARTICULARES

Lo. ocumulocion de songre en las articulociones puede dofior el cortilago que
recubre lo. articwlocion produciendo tnflamocidn y dolor £l trotomiento en los
hemorrogios articulores debe ser inmediato y hobituolmente requiere rehoabilitacion
posterior

HEMAIOMAS MUSGULARES

Lo. hemorrodia. en los misculos puede couwsor hinchozdn, dolor y enrgecimiento.
Lo. ocumulocion de songre en estos zonas puede producir wn awmento de lo. presion
en los tg)'kdOs y nervios de lo. zono, provocando dolor y+o deformacidn permanente.

ARTROPATIA HEMOFILICA

Proceso por el cual los hemorragios repetidos en uno arficwlocion — ocasionon dofios

permanentes en el cortilogo y huesos de o articulocion.




COMPLICACIONES DE LA ENFERMEDAD
HEMORRAGIAS ARTICULARES
ARTROPATIA HEMOFILIGA Y HEMATOMAS MUSCGULARES

Hemorragias orticulares Artropatio hemofilico

Hemotoma.s musculares




11GRACIASI

Yodos Juntos,
somos wno. fomilio.




Amplio. tu informacion en:

Asociacién de hemofilia de la Comunidad de Madrid (Ashemadrid)
C/ Virgen de Ardnzazu, 29 local

a 28034 Madrid

conti Teléfonos: 91729 18 73 / 91 358 50 79

Correo electrdnico: secretaria@ashemadrid.org

Ashemadrid Web: www.ashemadrid.org

Tombién estomos en los Wedes Socioles: 0 0 @

O

Copypaz

Todo en impresion y disefio

*

Con el apoyo de:

) fundacion

en-accién .
montemadrid

la huella social de Bankia
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