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Resumen.

La hemofilia es una coagulopatia hereditaria muy poca estudiada en nuestro pais,
a pesar de considerarse una patologia cuya frecuencia se encuentra en
incremento en los Ultimos afios a nivel mundial y sobre todo en paises en vias de

desarrollo.

Se realizé una investigacion descriptiva, tipo cuantitativo, retrospectiva de corte
transversal, durante el periodo 2016 — 2018. El universo lo constituyeron 91
pacientes con hemofilia y otra parte que todavia no se ha definido qué tipo de
hemofilia padece, atendidos en el programa nacional de hemofilia que ejecuta el

Banco Nacional de Sangre.

Para la obtencion de la informacion se realizé una ficha de recoleccion de datos
para la revision de los expedientes clinicos, cuyas variables principales recogian
caracteristicas clinicas, datos sociodemogréficos y plan de accién para el
diagnéstico, seguimiento y tratamiento de los pacientes atendidos. El
procesamiento de los datos se realiz6 en el programa SPSS, utilizando frecuencia

y porcentajes para un debido analisis estadistico de la informacion obtenida.

Segun los resultados obtenidos el 52.7 % de la poblacion estd comprendida por
los pacientes de 0-9 afios de edad, el departamento con mayor casos de hemofilia
es Managua con un 36.3 %, el tipo de hemofilia con mayor predominio es el tipo A
con un 86.8 % y teniendo un grado de severidad grave con un 57.1 % de la
poblacion estudiada.

Concluimos comprobando nuestra hipétesis planteada ya que en la mayoria de los
expedientes clinicos esta registrada la informacién clinica epidemioldgica

requerida.

Palabras claves: Hemofilia, coagulopatia, hereditaria, epidemiologico, expedientes.



Abstract.

Hemophilia is a hereditary coagulopathy very little studied in our country, despite
being considered a pathology whose frequency is increasing in recent years
worldwide and especially in developing countries.

A descriptive, quantitative, cross-sectional retrospective investigation was
conducted during the period 2016 - 2018. The universe consisted of 91 patients
with hemophilia and another part that has not yet been defined what kind of
hemophilia it receives, assisted in the national program of hemophilia that runs the
national blood bank.

In order to obtain the information, a data collection form was made for the review of
the clinical files, whose main variables included clinical characteristics,
sociodemographic data and action plan for the diagnosis, follow-up and treatment
of the patients attended.

The processing of the data was done in the SPSS program, using frequency and
percentages for a proper statistical analysis of the information obtained.

According to the results obtained, 52.7% of the population is comprised by patients
0-9 years of age, the department with the highest cases of hemophilia is Managua
with 36.3%, the type of hemophilia with the highest predominance is type A with a
86.8% and having a severe degree of severity with 57.1% of the population
studied.

We conclude by verifying our hypothesis since most of the clinical records are
registered the epidemiological clinical information required.

Key words: Hemophilia, coagulopathy, hereditary, epidemiological, records.
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CAPITULO |
1. INTRODUCCION.

El presente trabajo investigativo esta fundamentado en determinar las
caracteristicas clinico epidemiologicas de los pacientes hemofilicos que asisten
al Banco Nacional de Sangre (Managua) durante el periodo 2016 al 2018.

De todos los defectos hereditarios las hemofilias ocupan el primer lugar en
el mundo siendo una enfermedad devastadora de origen genético, recesiva y
ligada al cromosoma X, en el cual se encuentran los genes que codifican los
factores hemostaticos VIII y IX. Algunas mutaciones especificas de estos genes
condicionan la aparicion de la hemofilia A (HA) o B (HB). Ya que la hemofilia esta
ligada al cromosoma X con un patrén recesivo, solo se manifiesta en los varones,

aunque las mujeres son las portadoras. (Gaime & Mbraham, 2013)

Segun la Asociacion Nicaragiense de Hemofilia(ANH, 2018) en Nicaragua
se estiman 360 pacientes diagndsticado y registrados con hemofilia en el BNS.
De los registros de otros paises sabemos que las diferencias en el acceso al
tratamiento condicionan distintos patrones de evolucion de los enfermos. Es
oportuno resaltar que, a nivel Nacional no todos los pacientes hemofilicos

reciben un tratamiento adecuado.

La hemofilia A tiene una incidencia de 1/5000 nifios varones nacidos
vivos, mientras que para la hemofilia B es de 1/30000. Esta incidencia es casi
constante en todas las poblaciones. El tipo A representa el 80 % de los casos de
hemofilia, siendo la patologia ligada al cromosoma X mas frecuente y la segunda
en frecuencia de las afecciones hemorragicas de origen genético, después de la

enfermedad de von Willebrand.

La prevalencia de la hemofilia (el nimero de personas viviendo con
hemofilia en un momento determinado) es de 97 a 205 casos por millébn de
habitantes de poblacion masculina y segun cifras de la Federacion Mundial de
Hemofilia (FMH, 2010) existen aproximadamente 250,000 casos en el mundo.
Sin embargo, la prevalencia reportada varia entre paises debido a las diferentes

circunstancias y manejo del sector salud de cada regibn o pais.
1



La principal manifestacion clinica de la hemofilia es la hemorragia, cuyo
grado depende del nivel del factor VIl o IX presente en el plasma, usualmente
secundaria a traumas en sitios de localizacién profunda, como articulaciones,
musculos y sistema nervioso central (SNC), a diferencia de otras coagulopatias,
como la enfermedad de von Willebrand y disfunciones plaquetarias donde el

sangrado predomina en mucosas.(Abengochea & Monteagudo, 2003).

En el presente estudio se pretende encontrar las distribuciones del
namero de casos por departamento de pacientes hemofilicos atendidos por el
Banco Nacional de sangre, en el periodo comprendido 2016-2018, asi también
conocer el seguimiento clinico del paciente a través de las acciones establecidas
en el programa de hemofilia e identificar el impacto positivo 0 negativo de cada

paciente incluido en el programa.



2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Las enfermedades hemorrdgicas por alteraciones del componente de
coagulacion pueden ser congénitas o adquiridas. Dentro de este grupo la
Hemofilia es el trastorno hemorragico hereditario mas comun que afecta
principalmente a los hombres. ElI 85% de los pacientes sufren la forma A de la
enfermedad, caracterizada por deficiencia del factor VIII y cerca del 15% la
hemofilia B que se debe a deficiencia del factor IX.(Garcia & Majluf, 2013)

Los afectados de hemofilia padecen frecuentemente una particular
problemética psicosocial, tanto en la aceptacion, enfrentamiento, tratamiento y
autocontrol de su enfermedad como en lo que se refiere a sus relaciones

familiares y sociales, con frecuencia mediatizadas por tal circunstancia.

De todos los defectos hereditarios las hemofilias ocupan el primer lugar
en el mundo siendo una enfermedad devastadora de origen genético, recesiva y
ligada al cromosoma X, en el cual se encuentran los genes que codifican los
factores hemostéticos VIII y IX. Algunas mutaciones especificas de estos genes
condicionan la aparicion de la hemofilia A (HA) o B (HB). Ya que la hemofilia
esta ligada al cromosoma X con un patrén recesivo, solo se manifiesta en los

varones, aunque las mujeres son las portadoras. (Gaime & Mbraham, 2013)

En Nicaragua se estiman 360 pacientes diagndsticados y registrados con
hemofilia en el BNS. De los registros de otros paises sabemos que las
diferencias en el acceso al tratamiento condicionan distintos patrones de
evolucion de los enfermos. Es oportuno resaltar que, a nivel nacional no todos

los pacientes hemofilicos reciben tratamiento adecuado.

Segun estadisticas mundiales la incidencia es de 1 de cada 10.000
nacimientos por lo tanto al ser una enfermedad infrecuente no hay un protocolo
claro del manejo del paciente hemofilico. A nivel internacional se han realizado
muchos estudios sobre esta patologia, sin embargo, en Nicaragua existen
pocos, estos analizan el aspecto seroldgico y la calidad de vida del paciente

hemofilico. Hasta el momento no se conocen datos especificos sobre la



caracterizacion epidemioldgica, incidencia de la enfermedad, patrones o
variaciones que se hayan producido o la esperanza de vida del hemofilico
nicaraguense.

De acuerdo con estimaciones hechas en el afio 2018 por la Federaciéon Mundial
de Hemofilia, Nicaragua se ubica en el primer lugar a nivel centroamericano con
el mayor numero de pacientes con hemofilia(Federacion Mundial de Hemofilia,
2014).

Por lo cual es de mucha importancia realizar este estudio que identifique
las caracteristicas clinicas epidemiologicas de pacientes hemofilicos atendidos
en el Banco Nacional de Sangre; por consiguiente, nos hemos planteado la

siguiente interrogante:

¢, Cudles son las caracteristicas clinicas epidemioldgicas de los pacientes
hemofilicos que asisten al Banco Nacional de Sangre (Managua) en el periodo
comprendido afio 2016 al 20187



3. JUSTIFICACION.

El presente estudio se realizé con el fin de determinar las caracteristicas
clinico epidemioldgicas de los pacientes hemofilicos que asisten al Banco
Nacional de Sangre (Managua).

En el afio 2002 Espafia inicia un Proyecto Multicéntrico Latinoamericano
denominado Desarrollo y validacion de una medida especifica de calidad de vida
para adultos (mayores de 18 afios) con Hemofilia para América latina. Nicaragua
se incorpora al grupo de estos paises en el afio 2006.(Federacion Mundial de
Hemofilia, 2014)

Segun datos unos 64 casos nuevos de hemofilia se registraron en el
2017, la Asociacion Nicaragiuense de Hemofilia (ANH, 2018): refiere que esto
surgi6 de exdmenes de laboratorios realizados en el Banco Nacional de Sangre
por medio del proyecto de Registros de personas con Hemofilia en Nicaragua,
con esto Nicaragua se convierte en el pais de Centroamérica con mas personas
gue sufren trastornos de coagulacion con un total de 424 casos siendo este el

principal interés como investigadores que esta patologia pueda ser conocida.

A través de este estudio se beneficié a los pacientes con hemofilia que
son monitoreados por el Banco Nacional de Sangre con una revision e
informacion actualizada de sus expedientes clinicos y nuevos aportes

epidemioldgicos para el manejo de su enfermedad.

Y con el objetivo de generar interés sobre investigaciones en este tema
gue puedan servir de referencia para generaciones futuras, empleando valores
éticos, humanisticos, cristianos y solidarios para con la sociedad; este estudio
nos permite adquirir y fortalecer conocimientos innovando en la linea
investigativa que nos servirdn en el transcurso de nuestra carrera y en un futuro

en el ambito laboral.

Con esta investigacion estaremos aportando informacion actualizada para

el centro de documentacion de nuestra Facultad Regional Multidisciplinaria



“Chontales” para ofrecer un documento que exponga esta tematica, ya que no

hay estudios previos y especificos realizados anteriormente.

4. OBJETIVOS DE INVESTIGACION.

4.10bjetivo General.
% Determinar las caracteristicas clinico epidemiolégicas de los pacientes
hemofilicos que asisten al Banco Nacional de Sangre (Managua) en el

periodo comprendido entre el afio 2016 - 2018.

4.2 0bjetivos especificos.
% Identificar las principales caracteristicas sociodemograficas (edad,
procedencia, afio en que fue diagndsticado) de los pacientes hemofilicos

gue acuden al Banco Nacional de Sangre.

X/

% Conocer los datos clinicos (Tipo de hemofilia, antecedente hereditario,
nivel de severidad de la enfermedad, sintomatologia mas frecuente,
organo blanco de sangrado) de los pacientes hemofilicos que asisten al

Banco Nacional de Sangre.

% Mencionar las acciones programaticas relacionadas con el diagnéstico y
seguimiento de los pacientes hemofilicos atendidos en el Banco Nacional

de sangre.






CAPITULO Il

5. MARCO REFERENCIAL
5.1Antecedentes.

Segun Mazabamda (2013):realizé un estudio en el pais de Ecuador
teniendo como objetivo: Determinar la relacion entre las caracteristicas clinico-
epidemiologicas de los pacientes hemofilicos y su desempefio educativo-laboral.
De acuerdo a los resultados que encontraron segun el lugar de procedencia:
Tungurahua 35%. Edad 19-42 afios 42%. Tipo de hemofilia: A 92%. Severidad:
Moderada 54%. Ausentismo escolar en 1 mes: menos de una semana 57%.
Impedimento de realizar actividades: SI 97%. Ausentismo laboral en 1 mes: 1
dia 62%. Concluyendo que en el centro del pais predomina la hemofilia
moderada tipo A. El principal factor para un inadecuado desempefio
educativo/laboral es el desconocimiento de las autoridades acerca de la
enfermedad. (La severidad de la enfermedad no se relaciona con el ausentismo

escolar).

Segun la investigacion realizada por Sanchez (2017), en el estudio
“Caracteristicas clinica y epidemiolégicas de pacientes con hemofilia del eje
cafetero Colombiano”, obtuvo que 48 pacientes fueron incluidos en el estudio, el
97.9% presentan Hemofilia tipo A, de los cuales el 12.5 %, 43.8% y 41.7% son
leve, moderada y severa respectivamente. El 41.7% de los pacientes con
hemofilia severa desarrollan anticuerpos contra el FVIII. El 66% de los pacientes
han presentado alguna manifestacion de la patologia en los ultimos 6 meses y el

61.7% refieren que han tenido un impacto negativo en algin aspecto de su vida.

Segun Andujar (2011),refiere que estudi6 un total de 65 pacientes
afectados de hemofilia; donde se realizaron procedimientos como: sinoviortesis
en 38 casos (58,46%), sinovectomia artroscopica en 9 casos (13,84%) y
sinovectomia abierta en 18 (27,69%). La hemofilia era del tipo A en 58 pacientes
(89,28%) y del tipo B en 7 (10,77%). El grado de la enfermedad fue moderado
en 10 pacientes (15,38%) y grave en 55 (84,61%).



El andlisis estadistico de los resultados obtenidos para cada tipo de
tratamiento demuestra que los mejores resultados se obtienen mediante la
sinovectomia artroscopica. En el grupo tratado mediante sinoviortesis, también
se obtienen buenos resultados, mientras que la sinovectomia abierta presento

los peores resultados(Andujar, 2011).

Segun la investigacion de Narvaez (2007),realizé un estudio que tenia
como objetivo identificar las caracteristicas clinicas y sobrevida de las personas
con hemofilia atendidos en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua, del 2000
al 2006. Se analizaron muestras seleccionada por conveniencia de 176 casos en
total, de las personas que tuvieran cualquier tipo de hemofilia diagnosticada y
confirmada que estuvieran activos en el programa que atiende el Centro
Nacional de Sangre y que fueron atendidos en el periodo de estudio (2000 —
2006).

Entre los resultados se encontr6 que de 176 personas con hemofilia la
mayoria son menores de edad y jovenes que proceden del area urbana, la
hemofilia tipo A moderada prevalecio, las manifestaciones clinicas mas
frecuentes fueron hemorragias, hematomas y hemartrosis. Los efectos
relacionados a la terapia de reemplazo con componentes sanguineos de mayor
frecuencia fueron: hepatitis C 40.9%, sifilis 4.1%, Chagas 4.1%, HIV 2.3%,
hepatitis B 1.8%, aparicion de inhibidores 4.1% y reacciones transfusionales
12.9%. Los riesgos que frecuentemente presentaron fueron lesiones/traumas
66.1%, heridas 38.6%, golpes 26.9% y caidas26.3%.

En 2015 y 2016 el Centro Nacional de Sangre realizé un plan piloto en los
departamentos de Ledn, Chinandega, Masaya y Granada para captar pacientes
con trastornos hemorragicos los casos detectados fueron pocos. Para el afio
2017 habian inscritos 178 pacientes de los cuales 75eran menores de 13 afios y
5 mayores de 30 afios. En los ultimos cinco afios han muerto siete pacientes

hemofilicos( Asociacion Nicaragiense de Hemofilia , 2018).
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5.2MARCO TEORICO.

5.2.1 Hemofilia
La hemofilia es un desorden hemorragico hereditario y congénito,

originado por mutaciones en el cromosoma X, caracterizado por la disminucién o
ausencia de la actividad funcional de los factores VIl o IX. La hemofilia afecta a
los individuos varones del lado materno y en un tercio de los casos surge como
consecuencia de mutaciones espontaneas (sin antecedentes familiares). La
frecuencia de la hemofilia A (deficiencia del FVIIl) es de aproximadamente 1
cada 5.000 a 10.000 nacimientos de varones y la de la hemofilia B (deficiencia
del FIX) es de 1 cada 30.000 a 50.000 nacimientos(Arbesu, Davoli, Elhelou,
Gastaldo, & Honnorat, 2017).

La hemofilia es una enfermedad congénita que afecta a cerca de 400 mil
personas en el mundo, 75% de ellos reciben poco o nulo tratamiento, se
caracteriza por la aparicion de hemorragias internas y externas, afectando a 1 de
cada 10,000 individuos, de estos el 85% presenta deficiencia del factor VIII, 14%
de los pacientes con hemofilia tendran afectacion del factor IX y el 1% estaran
afectados con el factor Xl o uno de los otros factores de la coagulacion, como
Protrombina, V, VII, X o Xll. La estimacion a nivel mundial de deficiencia del
factor 1X se calcula en 1 por cada 30,000 a 50,000 individuos(Moreira, Vanegas,
Paniagua, & Paredes, 2015).

5.2.2 Manifestaciones clinicas.

La expresion clinica de la hemofilia es la hemorragia en diversas
localizaciones del organismo, siendo la mas caracteristica y frecuente las de
articulaciones y mausculos. Las articulaciones mas afectadas son los tobillos,

rodillas y codos (Arbesu et al. 2017).

La principal manifestacion clinica de la hemofilia es la hemorragia, cuyo
grado depende del nivel del factor VIl o IX presente en el plasma, usualmente

secundaria a traumas en sitios de localizaciéon profunda, como articulaciones,



11

musculos y sistema nervioso central (SNC), a diferencia de otras coagulopatias,
como la enfermedad de Von Willebrand y disfunciones plaquetarias donde el

sangrado predomina en mucosas.

La manifestacion hemorragica mas frecuente es la hemartrosis, que
afecta principalmente articulaciones grandes como rodilla, codo, tobillo, hombro
y cadera; de igual forma, cuando se producen sangrados articulares recurrentes
en una misma articulacion, se generan cambios atroficos en la misma condicién,
conocida como “artropatia hemofilica”. Otras fuentes de sangrado menos
comunes incluyen: SNC, sistema gastrointestinal, sistema genitourinario,
mucosas nasal y oral (especialmente después de procedimientos dentales) y

hematomas en vias aéreas.

En cuanto al momento de aparicion del primer episodio de sangrado,
estudios de cohorte sugieren que cerca del 15 al 33 % de los pacientes lo
presentan en el periodo neonatal; sin embargo, los patrones de sangrado que se
encuentran en esta poblacién difieren de aquellos que se hallan en individuos de

mayor edad(Martinez, Alvarez, Ruiz, Jaramillo, & Builes, 2018).

Asimismo, pacientes con formas mas severas de hemofilia pueden
manifestarse con sangrado espontaneo, el cual puede ser severo y suele darse
en etapas tempranas, incluso desde el nacimiento. Por el contrario casos de
hemofilia leve suelen pasar desapercibidos durante largos periodos de tiempo y
puede que solo logren identificarse después de gue los pacientes son sometidos

a procedimientos quirdrgicos.

A pesar de que las caracteristicas clinicas de la hemofilia A y B son muy
similares, algunos estudios sugieren que la frecuencia de los episodios
hemorragicos es menor en pacientes con hemofilia B y también sugieren que

estos ultimos tienen un mejor pronostico(Garcia & Majluf, 2013).
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5.2.3 Fisiologia de la Hemofilia.

El factor VIII esta compuesto por dos fracciones diferentes, una que
contiene el antigeno y el factor von Willebrand y otra que contiene la fraccion pro
coagulante. La sintesis de la fraccion pro coagulante que se hace principalmente
en el higado, pero también en el pulmon, bazo y ganglios linfaticos, es codificada
por el brazo largo del cromosoma X.

La sintesis del factor von Willebrand que se hace en las células
endoteliales y en los megacariocitos, es codificada por el cromosoma doce.
Ambas fracciones circulan juntas para cumplir las funciones hemostéticas que

les corresponden.

El factor 1X es producido en el higado y es dependiente de la vitamina K.
Su sintesis es codificada por el brazo largo del cromosoma X. La deficiencia del
factor VIl o de factor IX no permitirda que se haga una adecuada primera fase de
coagulacion, lo cual a su vez no permite un buen tapon de fibrina, lo que en
Ultima instancia es lo responsable de que los pacientes hemofilicos no sean

capaces de responder como es debido a los retos serios a la hemostasia.

La deficiencia del factor IX es una enfermedad de caracter autosémico
recesivo. El factor IX es estable y se encuentra en el suero y en el plasma,
mostrando una mayor actividad al ponerse en contacto con el vidrio después de
permanecer almacenado. El defecto hemorragico es leve, y generalmente, solo
requiere tratamiento en los momentos de cirugia o de traumatismos. El

prondstico para una vida normal es excelente(Davila, 2010).

5.2.4 Aspectos genéticos.

Las hemofilias A y B son transmitidas como un caracter autosémico ligado
al género, pero hay hasta 30% de individuos afectados sin historia familiar de
hemofilia. Los varones que carecen del alelo normal tienen hemofilia y no se
transmite la enfermedad a sus hijos, pero si el rasgo a todas sus hijas, las cuales

seran portadoras, dado que heredan el cromosoma X anormal del padre. La
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mujer portadora puede transmitir la enfermedad a la mitad de sus hijos y el

estado de portadora a la mitad de sus hijas(Moreira et al. 2015).

.|| B T
Madre portadora Padre portador
X
|
] =t |
X X X X
| 1 'P .P
Hija no Hijo no Hija Hijo Hijo no Hija Hijo no Hija
afectada afectado portadora afectado afectado portadora afectado portadora
@ Cromosoma X anormal Cromosoma X normal Cromosoma Y normal

5.2.5 Patogénesis.

En términos generales, existen tres pasos que facilitan la coagulacién de

un vaso sanguineo después de una lesion:

1. Vasoconstricciéon del vaso lesionado.
2. Activacién y agregacion plaquetaria para formar coagulo primario.
3. Coagulacioén sanguinea.

Para que se dé este Ultimo paso deben activarse de manera secuencial
una serie de factores, entre ellos el VIII y el IX, que ayudan a la formacién de
una matriz de fibrina que permite la estabilizacion del coagulo y favorece la

regeneracion del vaso lesionado.

Como se mencion6 anteriormente, la hemofilia es una enfermedad de
origen genético de caracter recesivo, ligada al cromosoma X, en donde
diferentes mutaciones en los genes que codifican para los factores VIl y IX, para
la hemofilia A y B respectivamente, producen un déficit cuantitativo o funcional

de los mismos. Sin embargo, este patron hereditario se observa en el 70 % de
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los pacientes, mientras que el 30 % restante se produce por una mutacion de
novo; en este Ultimo caso, la descendencia del individuo heredarad dicha

mutacion con el mismo patrén recesivo ligado al cromosoma X.

Debido a este patron de herencia, las manifestaciones hemorragicas
suelen darse casi de manera exclusiva en individuos de sexo masculino. Las
mujeres también pueden manifestar la enfermedad en casos excepcionales
fendbmenos de inactivacion desfavorable del cromosoma X, isodisomia o la
concomitancia con un sindrome Turner, entre otras situaciones. DOC 0120
(Martinez et al. 2018).

5.2.6 Epidemiologia

La hemofilia A tiene una incidencia de 1/5000 nifios varones nacidos
vivos, mientras que para la hemofilia B es de 1/30000. Esta incidencia es casi
constante en todas las poblaciones. El tipo A representa el 80 % de los casos de
hemofilia, siendo la patologia ligada al cromosoma X mas frecuente y la segunda
en frecuencia de las afecciones hemorragicas de origen genético, después de la

enfermedad de Von Willebrand.

La incidencia mundial de la hemofilia A se ha estimado en 1:10,000
personas y en el caso de hemofilia B 1:40,000 personas. De acuerdo a la
Encuesta Global Anual 2016 de la Federacion Mundial de Hemofilia para ese
afio, ciento trece paises reportaron un total de 184,723 personas con hemofilia.
La hemofilia A se presenta en 80 % de los casos y la hemofilia B entre 20 % a
25 %(Ministerio de Salud, 2018).

Por otro lado, la prevalencia de hemdfilia varia en diferentes regiones,
siendo menor en paises de ingresos bajos respecto al promedio internacional.
Existen multiples razones para que ocurra esta variacion en los reportes a nivel
mundial, como son: la falta de capacitacion diagndstica, los pacientes no han
sido identificados, falta de acceso a la atencion médica, falta de recursos
econdémicos, y poca o nula posibilidad de terapia de reemplazo (Martinez et
al.2018).
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Segun el sondeo mundial que realizé la Federacion Mundial de Hemofilia
(FMH), en el 2002, la prevalencia de Hemofilia A y B en 89 paises fue de
119,243 pacientes. Datos de prevalencia de Hemofilia en Estados Unidos
revelan que 133 varones por milléon; Canadd 160 varones por millon y Reino
Unido reporta una prevalecia de 194 varones por millén. El informe mas reciente
de la FMH, publicado en el afio 2009, incluye informacion de 108 paises, el 91%
de la poblacion mundial. EI nUmero de personas identificadas con hemofilia A y
B es de 143, 301.

En Centro América, se ha reportado aproximadamente 1,000 pacientes
hemofilicos tratados en centros de cuidados nacionales de salud, como Bancos
de Sangre. En un estudio realizado por la doctora Salazar; entre Octubre del
afio 2005 y el afio 2006, se reportd un total de 803 pacientes hemofilicos,
Guatemala 31 pacientes con deficiencia de hemofilia A y 4 pacientes afectados
con hemofilia B, Salvador 112 pacientes Hemofilia A y 17 Hemofilia B, Honduras
27 con Hemofilia A, y 1 paciente con Hemofilia B, Nicaragua con 97 Hemofilia A
y 11 con Hemofilia B, Costa Rica 125 con Hemofiia A y 26 Hemofilia
B(Federacion Mundial de Hemofilia, 2014).

Cabe destacar que a nivel internacional se han realizado muchos estudios
sobre la Hemofila, sin embargo en Nicaragua existen pocos hasta el momento
no se conocen datos especificos sobre la caracterizacion epidemioldgica,

incidencia, patrones o variaciones de la enfermedad.

Segun datos expuestos por la Asociacién Nicaragiense de Hemofilia (
ANH, 2018)refiere que Nicaragua ocupa el primer lugar a nivel Centroamericano
con personas diagnosticadas con trastornos de coagulacion con un total de 411
casos pero de estos 315 son casos de hemofilias 89 con la enfermedad de Von
Willebrand y 7 con otras coagulopatias; seguido por Honduras con 322 y Costa
Rica con 317 asegura Reyes Sanchez presidente de la (ANH). De acuerdo con
la Organizaciéon Panamericana de la Salud (OPS), de 251 pacientes que habia
en Nicaragua en el 2016 se increment6 a 315 en el 2017.
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5.2.7 Tratamiento.

El tratamiento dependera del tipo y la severidad de la enfermedad. El
tratamiento normalmente es la terapia de reemplazo, en la que concentrados de
factores de coagulacion VIII o IX se dan a medida que se necesiten para
reemplazar los factores de coagulacién que faltan o son deficientes. Estos
concentrados de factores sanguineos se pueden hacer de sangre humana
donada que haya sido tratada y sometida a revision para reducir el riesgo de
transmision de enfermedades infecciosas, como la hepatitis y el VIH. Los
factores de coagulacién recombinantes, que son aquellos que no estan hechos
con sangre humana, también estan disponibles hoy en dia, para reducir en

mayor medida el riesgo de enfermedades infecciosas.

Durante la terapia de reemplazo, los factores de coagulacién se inyectan
o infunden (por goteo) en la vena del paciente. Normalmente, la gente con
hemofilia leve no requiere terapia de reemplazo a menos que vayan a tener una
operacion quirdrgica. En los casos de hemofilia severa, el tratamiento puede
darse segun se necesite para parar la hemorragia cuando ocurra. Los pacientes
gue tienen muchos episodios frecuentes de hemorragias pueden ser candidatos
para tener infusiones de factor profilacticos; esto es, infusiones que se dan dos o

tres veces por semana para prevenir gue ocurran las hemorragias.

Algunos pacientes con la hemofilia de tipo A leve o moderada puede ser
tratada con desmopresina (DDAVP por sus siglas en inglés), una hormona
sintética (hecha por el hombre) que ayuda a estimular la emision del factor VIl y
otros factores sanguineos que lleve y se ligue a ella. A veces la DDAVP se da
como medida preventiva antes de que una persona con hemcofilia vaya al
dentista o participe en cualquier deporte. La DDAVP no es efectiva para la gente

con hemofilia tipo B o hemofilia tipo A severa(Kitchen & McCraw, 2010).

No hay en la actualidad ningun tratamiento curativo disponible (a

excepcion de un trasplante hepatico), y lo Unico que se puede hacer es corregir
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la tendencia hemorragica administrando por via intravenosa el factor de

coagulacion que falta, el factor VIII o el 1X.

Como posible tratamiento existe el casero que consiste en el reposo
corporal y sobre la zona afectada, dejando hielo durante dos horas sobre dicha

parte del cuerpo y elevando posteriormente la articulacion.

El tratamiento sustitutivo supuso un avance importantisimo tanto para la
calidad de vida como para la supervivencia de los pacientes. La obtencion de
factores de coagulaciébn a partir de plasma humano dio lugar, en muchas
ocasiones, a la transmision de virus, sobre todo el virus HIV (causante del sida)
en los afios ochenta, lo que signific6 un grave retroceso en la vida de los

pacientes con hemofilia.

A mediados de esa misma década se introdujeron los primeros métodos
de inactivacion viral en los concentrados liofilizados, transformandolos en

productos mucho mas seguros.

Actualmente, los concentrados liofilizados de doble inactivacion viral
constituyen derivados del plasma mas seguros y se estan evaluando e
introduciendo constantemente tecnologia de punta en estos productos que
permitan inactivar nuevos virus y otros agentes infecciosos, como los priones,
gue podrian representar una amenaza para los que utilizan productos derivados

del plasma humano(Di Pascuale & Borbolla, 2005).

En los udltimos afios, el desarrollo de la ingenieria genética ha hecho
posible iniciar una nueva era en el tratamiento de la enfermedad. Desde hace
unos pocos afos, se han desarrollado preparados mas puros de los factores de
coagulacion, sin necesidad de plasma humano. El factor VIII recombinante, el
mas masificado, se produce a partir de ceélulas cultivadas en laboratorio. La
Federacion Mundial de Hemofilia recomienda el uso de productos
recombinantes, ya que garantizan una mayor seguridad con la misma eficacia

gue los productos plasmaticos.



18

Como medicamento se utiliza principalmente desmopresina para
desprender factor VIII de los vasos sanguineos, cabe resaltar que no se debe
utilizar la aspirina convencional (acido acetilsalicilico) pues esta es un
antiagregante plaquetario, y no dejara hacer un trombo en alguna laceracion
corporal, esto seria un agravante para el estado del paciente. Y como medida
evidente, se encuentra el suministro del factor faltante por via intravenosa ya sea
por medio de reservas como plasma fresco congelado, crio precipitados, pero
como medida recomendada, factor liofilizado del factor a utilizar.

Existen enormes expectativas de tratamiento mediante terapia génica,
qgue consiste en la introduccién de genes en células determinadas del paciente
gue sean capaces de combinarse con el material genético existente, aportando
la informacion que falta para fabricar la proteina deficiente causante de la

enfermedad.

La hemofilia es buena candidata para terapia génica ya que no requiere la
regulacion de los genes de los factores VIl o IX insertados (incluso la sobre
expresion del gen no resultaria contra producente, ya que los genes tienen de
forma natural una gran variabilidad), es facil acceder a las células para la terapia
ex vivo, existen buenos modelos animales, y un pequefio aumento en los niveles
plasmaticos seria suficiente para convertir una patologia grave en una forma
mas leve (ademas los niveles son facilmente medibles en cualquier hospital)(Di
Pascuale & Borbolla, 2005).

El objetivo de la fisioterapia en el tratamiento de la hemofilia, como
profilaxis, es aconsejar y programar actividades fisicas y deportes con riesgos
minimos, que prevengan la aparicion de lesiones musculo-esqueléticas

consecutivas a una deficiente condicion fisica.

Por otra parte, respecto al tratamiento de lesiones, la fisioterapia muestra
su colaboracion y su resolucion del episodio hemorragico, actua sobre la
inflamacion, disminuye el dolor y recupera la funcién perdida, procurando evitar

o disminuir las secuelas.
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Hay dos tipos de tratamiento: Profilaxis (el enfermo se inyecta por via
intravenosa su medicina correspondiente varias veces a la semana), 0 a
demanda (el enfermo se inyecta la medicina cada vez que se produce una

hemorragia).

De igual manera, la reunion de meédicos especialistas de Buenos Aires, en
conjunto con la Federacion Mundial de Hemofilia concuerdan en la utilizacién de
la ecuacion para el reemplazo del factor VIII (con resultados en Ul) que

corresponde a: Peso del paciente x porcentaje faltante del factor VIII x 0,5

Se dice que es mejor manejar la infusion del factor liofilizado por
productos farmacéuticos, no se recomienda el uso de crio precipitados ya que a
estos no se les ha hecho un barrido viral, y por el uso de este puedan haber
muchas més patologias. Consideran la estabilidad del paciente 8 horas antes de
cualquier intervencion quirdrgica por lo menos de 8 horas de seguimiento y

suministrando el factor faltante o deficiente(Di Pascuale & Borbolla, 2005).

El uso de desmopresina es exclusivo para la prevencion mas no para un
tratamiento quirdrgico. Trazando un limite de diferencia entre los factores, y mas
especificamente entre la ecuacion para la suministracion, el factor IX maneja
casi la misma ecuacion, pero es mas especifica en el ciclo vital de las personas
ya que es distinto el calculo para nifios que para adultos; para nifios el célculo
es:

Peso x porcentaje de factor a infundir x 1,5
En cambio, para adultos es:
Peso x porcentaje de factor a infundir x 1,2.
5.2.8 Tipos de hemofilia
La hemofilia A y B son coagulopatias hereditarias caracterizadas por la
ausencia o deficiencia cuantitativa del factor VIII (hemofilia A) o del factor IX

(hemofilia B) de la coagulacion, esto debido a un defecto en los genes que se

encuentran localizados en el brazo largo del cromosoma X, por lo que es una
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enfermedad que se transmite ligada al cromosoma X y que clinicamente se
manifiesta por la presencia de hemorragias de intensidad variable,
principalmente en musculos y articulaciones. Los hombres son los afectados y
las mujeres son quienes portan y transmiten la enfermedad, sin embargo, en
casos raros se pueden presentar mujeres hemofilicas(Ministerio de Salud,
2018).

5.2.8.1 Hemofilia A
5.2.8.1.1 Definicion
La hemofilia A es la forma mas comun de hemdfilia y, tras la enfermedad
de Von Willebrand, es el segundo trastorno genético asociado con hemorragia
grave. Se trata de una condicion hereditaria causada por una reduccion en la
cantidad o en la actividad del factor VIl de coagulacién. Esta proteina actia
como un cofactor para el factor IX en la activacién del factor X en la cascada de
la coagulacion. Un fallo en este punto de la cascada de la coagulacion da como
resultado la formacién de fibrina deficiente, lo que provoca que la coagulacion
sea mucho mas prolongada y el coagulo mas inestable. Aproximadamente, 1 de

cada 10000 varones se ven afectados(Abengochea & Monteagudo, 2003).

5.2.8.1.2 Etiologia.

La enfermedad esta causada por un alelo recesivo del gen F8 ubicado en
el cromosoma X (Xg28), por lo que se desarrolla en hombres y en mujeres
homocigotas. Sin embargo, se ha descrito una forma leve de la enfermedad en
hembras heterocigotas, probablemente debido a una ionizacién desfavorable
(inactivacion del cromosoma X normal en la mayoria de las células).
Aproximadamente el 30% de los pacientes no tienen antecedentes familiares,

por lo que su enfermedad es presumiblemente debida a mutaciones nuevas.

Las mujeres con un gen defectuoso del factor VIII son portadoras de este
rasgo. El 50% de la descendencia masculina de mujeres portadoras presenta la
enfermedad y el 50% de la descendencia femenina es portadora. Asimismo,
todas las hijas de un varon hemofilico son portadoras del rasgo(Abengochea &
Monteagudo, 2003).
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5.2.8.1.3 Diagnéstico
Se puede pensar o sospechar en el diagnostico de hemofilia ante
enfermos con hemorragias espontdneas o0 secundarias a traumatismos,
especialmente si aparecen en las primeras etapas de la vida o en el momento

del nacimiento.

La evaluacién detallada de los antecedentes hemorragicos del enfermo y
de su familia sera una ayuda importante para orientar el correcto diagnostico de
hemofilia y es indispensable la participacion del laboratorio. En los enfermos con
coagulopatias congénitas se evidencian alteraciones en las pruebas que miden

globalmente la coagulacion.

Concretamente en el caso de la hemofilia A se encuentra alargada la
cefalina. La confirmacién del tipo de hemofilia se obtiene cuando se detecta una
ausencia o una disminucion significativa del factor de coagulacion (Abengochea
et al. 2003).

Muchos examenes de la coagulacion de la sangre se llevan a cabo si la
persona bajo estudio es la primera en la familia con un trastorno de sangrado.
Una vez que se ha identificado el defecto, los otros miembros de la familia
requeriran menor cantidad de examenes para el diagndéstico. Los examenes

incluyen:

Tiempo parcial de tromboplastina prolongado.
Tiempo de protrombina normal.

Tiempo de sangrado normal.

Niveles normales de fibrindgeno.

Actividad baja del factor VIII sérico.

5282 Hemofilia B
5.2.8.2.1 Definicién
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La hemofilia B es un trastorno de la coagulacién sanguinea hereditario,
causado por la deficiencia de una proteina en el plasma denominada factor 1X,

que afecta la propiedad de coagulacion de la sangre.

Este trastorno es causado por un rasgo recesivo ligado al cromosoma X,
donde se localiza el gen defectuoso. De esta manera, el trastorno se presenta
principalmente en los varones. Las mujeres son portadoras de dos copias del
cromosoma X, de modo que si el gen del factor IX en uno de los cromosomas es
defectuoso, el otro puede compensar. Los hombres, sin embargo, portan
Unicamente un cromosoma X, de tal forma que si el gen del factor IX en ese
cromosoma es defectuoso, el nifio desarrollaré la enfermedad(Andrew, Parker, &
Paes, 1995).

5.2.8.2.2 Etiologia
En cada célula humana hay 46 cromosomas: la mitad la recibimos como
herencia de la madre y la otra mitad del padre. Los cromosomas contienen las
instrucciones necesarias para ordenar a las células cémo fabricar las proteinas
gue el organismo requiere para su funcionamiento. Estas instrucciones se
encuentran contenidas en pequefias formaciones que se llaman genes,

constituidos de ADN, gue son la estructura béasica de la vida.

Los cromosomas vienen en pares, por lo que tenemos dos copias de
todos nuestros genes; si hay algin dafio en algiin gen o un cromosoma, hay una
copia de respaldo de ese gen o cromosoma que podra cumplir las funciones

normalmente. Pero hay una excepcion, los cromosomas sexuales: X e Y.

El sexo femenino esta determinado por dos cromosomas X (XX), y el sexo
masculino tiene un cromosoma Xy un Y (XY). El cromosoma X contiene muchos
genes que son comunes a ambos sexos, como los genes para la produccién del
factor VIl y el factor 1X, relacionado con la coagulacion sanguinea (Andrew et al.
1995).

La mujer tiene dos copias de esos genes especificos mientras que los

varones solo uno. Si el varon hereda un cromosoma con un gen dafiado del
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factor VIII, es el Unico gen que recibe y no tiene informacion de respaldo, por lo

gue no podra producir ese factor de coagulacion.

Esta anomalia hereditaria se manifiesta en las mujeres, pero en muy bajo
porcentaje, ya que las mujeres normalmente son portadoras del gen, igualmente
estan expuestas a sus consecuencias, ya que para manifestar la enfermedad
necesitarian dos copias defectuosas, cosa muy poco probable. Actualmente, en

Espafia, la incidencia de personas nacidas con hemofilia es 1 de cada 15 000.

Aun debido a la inactivacion del cromosoma X que todas las mujeres
hacen, puede ser que mujeres portadoras del gen defectuoso muestren un

genotipo de hemcdfilia leve.

5.2.8.2.3 Diagnostico

El diagnéstico del tipo de hemofilia y su nivel de gravedad se hace
mediante la historia clinica y un analisis de sangre para la medicion, en el
laboratorio, a través de pruebas especiales de coagulacion, de los grados de los
diferentes factores. El objetivo es establecer la severidad de la enfermedad y
decidir el tratamiento mas adecuado a seguir por el paciente. Actualmente,
apenas se utilizan los valores de los distintos factores para la deteccién de
portadores o el diagnoéstico prenatal, pues el andlisis de ligamiento o analisis

directo de las mutaciones permiten resultados mas fiables (Andrew et al., 1995).

Dentro de los examenes para el diagndstico y seguimiento de este tipo de
coagulopatia incluyen las mismas pruebas de laboratorio que se utilizan para el

diagnostico de la hemofilia A con excepcién de una:
Tiempo parcial de tromboplastina prolongado.
Tiempo de protrombina normal.

Tiempo de sangrado normal.

Niveles normales de fibrindgeno.

Actividad baja del factor IX sérico.
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5.2.9 Herencia

Debido a la codificacién genética de la molécula del Factor VIl y IX, la
enfermedad tiene una herencia ligada al cromosoma X, es decir que las mujeres
portan la enfermedad y los hombres la manifiestan. Esto significa que los hijos
de una mujer portadora tienen 50 % de probabilidades de tener el gen anormal.
Aproximadamente entre 70 % a 75 % de los hemofilicos tienen antecedentes
familiares de la enfermedad, y entre 25 % a 30 % tienen una mutacion de

«novox». De acuerdo a su forma de herencia se puede concluir que:
1. Todas las hijas de un hombre con hemofilia son portadoras obligadas.
2. Todos los hijos de un hombre con hemofilia son sanos.

3. Aproximadamente la mitad de las hermanas de un hombre con hemofilia son

portadoras.

4. Aproximadamente la mitad de las hijas de una portadora seran portadoras.
La hemofilia en las mujeres se presenta en los siguientes casos excepcionales:
1. lonizacion extrema al azar.

2. Hija de padre con hemofilia y madre portadora.

3. Asociacion de la enfermedad con sindrome de Turner(Kitchen & McCraw,
2010).

5.2.10 Cascada de Coagulacion.

La hemostasia es el proceso que mantiene la integridad de un sistema
circulatorio cerrado y de alta presion después de un dafio vascular. La
hemostasia para su estudio se divide en primaria y secundaria. La hemostasia
primaria se refiere a los procesos mediante los cuales se lleva a cabo el tapén
plaquetario a través de la adhesién, activacion, secreciébn y agregacion
plaguetaria. La hemostasia secundaria involucra la activacion del sistema
enzimatico de coagulacion, cuyo principal objetivo es la formacion de trombina y

fibrina para la estabilizacion del coagulo. Finalmente se encuentra el proceso de
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fibrindlisis, el cual se encarga de remover los restos del coagulo una vez

reparado el dafio tisular(Flores, Ramirez, Meza, & Nava, 2014).

Estos sistemas en condiciones fisiolégicas mantienen un equilibrio
perfecto, que al perderse da lugar a estados patolégicos como sangrado o

trombosis.

La hemostasia secundaria comprende la activacion del sistema de
coagulacion y de acuerdo con el modelo celular se divide en tres fases:

iniciacion, amplificacion y propagacion.
5.2.10.1 Iniciacion

El factor tisular (FT), también conocido como tromboplastina o factor Ill, es
sintetizado por diferentes tipos celulares y expresado en la membrana celular.
Aungue el factor tisular se encuentra localizado en la membrana de las células
donde se ha formado, éste se puede expresar en una gran variedad de células
extravasculares en condiciones normales, ademas expresarse en monocitos y

células endoteliales en estados inflamatorios.
5.2.10.2 Amplificacion

Las pequefias cantidades de trombina generada en la fase de iniciaciéon
tienen diferentes efectos sobre mdultiples areas de la coagulacién. La trombina es
un potente activador plaquetario a través de la via de los receptores activados
por proteasas (PAR, por sus siglas en inglés).

Este periodo protromboético ascendente es referido como la fase de
amplificacion y resulta en la activacion de las plaguetas con exposicion de los
fosfolipidos de membrana y la creacion de una membrana pro coagulante con

liberacién del contenido de sus granulos.

Durante la activacion, las plaquetas liberan de sus granulos alfa a la
superficie, factor V parcialmente activado, el cual es completamente encendido
por la trombina y el factor Xa. La trombina también activa al factor XI. Por otro

lado, la trombina escinde al factor de von Willebrand (FVW) del factor VIl para
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activarlo posteriormente. Las plaguetas reclutadas al sitio de lesion durante esta
fase, proporcionan los fosfolipidos de membrana necesarios para la fase de

propagacion. (Flores et al. 2014)
5.2.10.3 Propagacion

En la fase de iniciacién se activan con éxito los factores X y IX, asi como
los cofactores V y VII (activados por las pequefias cantidades de trombina
producidas en esta fase). Después, el factor 1Xa junto con el Vllla, se unen a la

membrana de las plaquetas, formando en complejo de tenasa.

El complejo de «tenasa» activa al factor X, resultando en una rapida
formacion de Xa y se compone del factor IXa, Vllla, X y calcio. La mayoria del
factor Xa se forma fisiol6gicamente a través de la acciéon del complejo de tenasa
y no a través de la activacion del complejo FT/Vlla. EI complejo de tenasa se
cree gque es 50 veces mas eficiente para activar al factor X, que complejo de
FT/Vlla. El factor Xa inicia el ensamble del complejo de protrombinasa, el cual es

constituido por el factor Va, Xa y calcio.

Este complejo transforma la protrombina a trombina, con lo que se da una
explosion de trombina, con la subsecuente formacion de fibrina y la formacion
del coagulo. En ausencia del factor VIII (como en la hemofilia A) y factor IX
(hemofilia B), la iniciacion de la coagulacibn es normal (dependiente del
complejo FT/Vlla); sin embargo, la fase de propagacidbn se encuentra
severamente disminuida, lo que lleva a una mala formacion del coagulo y son

incapaces de realizar una hemostasia adecuada. (Flores et al., 2014)

5.2.11 Diagndstico de la Hemofilia.

Se hace con base en los hallazgos clinicos y en los resultados de los
examenes de laboratorio. Ademas de una historia médica completa y un examen
fisico, el médico puede realizar numerosos examenes de sangre incluyendo

niveles del factor de coagulacion, un recuento sanguineo completo, una
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evaluacion de los tiempos de hemorragia y, o examenes de ADN. El médico

también puede pedir detalles de los antecedentes familiares(Davila, 2010).

El diagnéstico biolégico se basa en la dosificacion de la actividad pro
coagulante correspondiente, bien sea del factor VIl o del factor IX, que se halla
disminuida. Los examenes que se le deben hacer a todo paciente que se
sospeche hemofilia son: tiempo de tromboplastina parcial (TPT) que se halla
muy alargado dependiendo de la intensidad del déficit, tiempo de protrombina
(TP) que resulta normal y dosificacion de factores, la cual se hace por técnicas

de coagulaciéon que miden la actividad de los factores(Bernard, 2005)

5.2.12 Diagnostico molecular.
Constituye el método para identificar la mutacién responsable de la

hemofilia y es el método recomendado para deteccidn de portadoras.

5.2.13 Agentes hemostaticos y tratamiento.
Concentrados de factor de coagulacién
> Concentrados de factor VIII y IX fraccionados del plasma: el procesamiento

actual ha disminuido significativamente el riesgo de infecciones, por lo que se

consideran altamente seguros.

> Concentrados recombinantes de FVIIl y FIX Otros productos del plasma

>Crio precipitados (CP): no se recomienda su uso y sélo puede justificarse en

situaciones en las que los concentrados de FVIII no estén disponibles. (1 bolsa
de CP: = 80 Ul de FVIII)

> Plasma fresco congelado (PFC): no se recomienda su uso y sélo puede

justificarse en situaciones en las que los concentrados de FIX no estén

disponibles.
Otras opciones terapéuticas

>Desmopresina: es el tratamiento mas recomendable para los pacientes con

hemofilia A leve, cuando el FVIII puede elevarse hasta un nivel terapéutico
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adecuado. Dosis: 0,3 pg/kg/d. (Se debe realizar el test de desmopresina

previamente).
> Antifibrinoliticos:

« Acido tranexamico: es util como terapia coadyuvante, principalmente en
sangrados mucosos. Su uso esta contraindicado en hematuria. Dosis: 25 mg/kg

cada 8 hs por via oral (15 mg/kg EV).
« Acido amino caproico: 50-100 mg/kg cada 6 horas (dosis max 24 g/d).
Seleccién de productos terapéuticos.

Los pacientes deben ser tratados de preferencia con productos
recombinantes si nunca estuvieron expuestos a productos derivados del plasma
humano. Los aspectos mas importantes a tener en cuenta son la seguridad y
eficacia donde también deben considerarse el costo, volumen, facilidad de

reconstitucion, condiciones de, disponibilidad, etc. (Arbesu et al., 2017)

5.2.14 Pruebas y examenes

Segun la Federacién Mundial de Hemofilia indica que: la hemofilia se
diagndstica tomando una muestra de sangre y midiendo el grado de actividad
del factor. La hemofilia A se diagndstica haciendo pruebas del grado de actividad
de coagulacién del factor VIII. La hemofilia B se diagndstica midiendo el grado
de actividad del factor IX. (...) También hay otra serie de pruebas; pruebas que
pueden realizarse en un centro de tratamiento de hemofilia.(Federacion Mundial
de Hemocofilia, 2014)

+ Recuento de plaquetas
+ Tiempo de sangrado.

+ Tiempo de protrombina (TP)

+ Tiempo de tromboplastina parcial activada (TTPA).

+ Ensayos de mezcla para una investigacion exhaustiva de los TP y TTPA

anormales.
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4+ Tiempo de trombina.

+ Tiempo de trombina en presencia de sulfato de protamina para la
deteccion de heparina

+ Fibrinégeno (ensayo de Clauss modificado)

+ Eliminacion de la heparina del plasma.

+ Ensayo de relacion fibrinégeno-antigeno por inmunodifusion radial (IDR)

+ Prueba de rastreo del factor Xlll. Ensayos de factor basados en el tiempo

de protrombina (factores I, V, VII 0 X).

+ Ensayos de factor basados en el TTPA (ensayo de una etapa de los
factores VIII: C, IX, Xl y XII).

+ Ensayos de factor VIII: C en crio precipitados.

+ Ensayo de coagulacion de dos etapas para el factor VIII: C.

+ Produccion del reactivo combinado para el ensayo de dos etapas de
factor VIII: C

+ Ensayo por método cromo génico del factor VIII: C.

+ Ensayo de una etapa para andlisis de precralicreina y cininégeno de alto
peso molecular en la via intrinseca

+ Prueba de rastreo de los inhibidores de los factores de la coagulacion
basado en el TTPA Ensayo de la actividad del cofactor ristocetina/del
factor von Willebrand (FYW: RCo o FVW: Act).

5.3. MARCO CONCEPTUAL.

Hemofilia: La hemofilia es un trastorno hemorragico donde la
coagulacion de la sangre esta alterada. Las personas que sufren esta
enfermedad sangran durante un periodo mas largo de tiempo. Esta patologia
implica la falta o deficiencia de factores de coagulacion, elementos que, junto
con las plaguetas, se encargan de taponar la lesion de los vasos sanguineos y

reducir el sangrado.

En el momento en el que alguna parte del cuerpo sangra, se

producen determinadas reacciones que ayudan a la formacion de coagulos y


https://cuidateplus.marca.com/enfermedades/2007/04/09/plaquetas-liberan-ft-precipita-trombos-14672.html
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que, de esta manera, pueda cesar el sangrado. En este proceso participan
proteinas que se denominan factores de coagulacion, elementos que se
presentan con una cantidad deficiente en el organismo de las personas con
hemofilia (Arbesu, Davoli, Elhelou, Gastaldo, & Honnorat, 2017).

Epidemiologia: La epidemiologia es la ciencia que estudia la
frecuencia de aparicion de la enfermedad y de sus determinantes en la
poblacidon. Su interés se centra en la poblacion, para conocer quién enferma,
donde enferma y cuando enferma, como pasos necesarios para llegar a conocer
el porqué de la distribucion del fendmeno salud-enfermedad y la aplicacion de

este conocimiento al control de los problemas sanitarios.

Hemorragia: El sangrado o hemorragia es la pérdida de sangre.
Puede ocurrir afuera o dentro del cuerpo. Usted puede sangrar tras sufrir un
corte u otra herida. El sangrado puede ocurrir también por una lesion a un

organo interno(Abengochea et al. 2003).

Vasoconstriccion: En fisiologia, se denomina vasoconstriccion al
estrechamiento de los vasos sanguineos, es decir a la disminucién de su
diametro, es el fenbmeno contrario a la vasodilatacion que consiste en el
aumento del diametro de un vaso sanguineo. La vasoconstriccion aumenta la
resistencia al paso de la sangre (resistencia vascular) y por tanto disminuye el
flujo de sangre en el vaso afectado. El organismo provoca vasoconstriccion de
forma automatica al aumentar la actividad del sistema nervioso simpatico, la cual
promueve la contraccidén del musculo liso situado en la pared del vaso sanguineo

y provoca su estrechamiento.

Plaguetas: Las plaquetas, también conocidas como trombocitos,
son pequefios fragmentos de células sanguineas. Se forman en la médula ésea,
un tejido similar a una esponja en sus huesos. Las plaquetas juegan un papel
importante en la coagulacion de la sangre. Normalmente, cuando uno de sus

vasos sanguineos se rompe, comienza a sangrar. Las plaguetas se coagularan


http://es.wikipedia.org/wiki/Epidemiolog%25C3%25ADa
http://www.monografias.com/trabajos5/epidemio/epidemio.shtml
http://escuela.med.puc.cl/recursos/recepidem/introductorios4.htm
https://medlineplus.gov/spanish/woundsandinjuries.html
https://es.wikipedia.org/wiki/Fisiolog%C3%ADa
https://es.wikipedia.org/wiki/Vasodilataci%C3%B3n
https://es.wikipedia.org/wiki/Vaso_sangu%C3%ADneo
https://es.wikipedia.org/wiki/Resistencia_vascular
https://es.wikipedia.org/wiki/Sistema_nervioso_simp%C3%A1tico
https://es.wikipedia.org/wiki/M%C3%BAsculo_liso
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(se agruparan) para tapar la lesion en el vaso sanguineo y detener el sangrado.

Puede tener diferentes problemas con sus plaquetas:

> Sisu sangre tiene un bajo nimero de plaquetas, se llama

> trombocitopenia. Esto puede ponerlo en riesgo de hemorragia leve a
grave. El sangrado puede ser externo o interno. Puede tener varias
causas. Si el problema es leve, es posible que no necesite tratamiento.
Para casos mas graves, es posible que necesite medicamentos o
transfusiones de sangre o plaquetas

> Sisu sangre tiene demasiadas plaguetas, puede tener un mayor riesgo de
coagulos de sangre(Flores et al., 2014).

Coagulacion: Se denomina coagulacion al proceso por el cual la
sangre pierde su liquidez convirtiéndose en un gel, para formar un coagulo. Este
proceso potencialmente desemboca en la hemostasia, es decir, en el cese de la
pérdida de sangre desde un vaso dafiado, seguida por su reparacion. El
mecanismo de coagulacién involucra la activaciéon, adhesién y agregacion
plaquetaria, junto con el deposito y maduracion de la fibrina. Los desordenes de
la coagulacion son estados de enfermedad que pueden provocar hemorragias

espontaneas, formacion de hematomas o coagulacion obstructiva (trombosis).

Cromosoma: En biologia y citogenética, se denomina cromosoma
a cada una de las estructuras altamente organizadas, formadas por ADN vy

proteinas, que contiene la mayor parte de la informacioén genética de un ser vivo.

Infusiéon: Una infusion es una disolucion cuyo obijetivo clinico
proximo consiste en ser inyectada en algan compartimento corporal,
generalmente el torrente circulatorio venoso, en cuyo caso se denomina infusién
intravenosa (V) o endovenosa (EV). Pero, en el caso de que el compartimento
fuera la luz del tubo digestivo y esa infusion fuera introducida por la boca, tal

infusion se debe denominar infusion oral, por ejemplo, una infusion de té.

Profilaxis: Se conoce como profilaxis a aquello que se lleva a cabo

0 se utiliza para prevenir la aparicion de una enfermedad o el surgimiento de una
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infeccion. La medicina profilactica, en este sentido, es la rama de la medicina

gue se orienta a la prevencion(Federacion Mundial de Hemofilia, 2014).

Hemartrosis: Es una hemorragia en una articulacion que por lo
general ocurre después de sufrir una lesién. Los vasos sanguineos del interior
de la articulacién se dafian y sangran. La sangre se acumula en la articulacién.

Esta condicion es mas comun en las articulaciones de los hombros y las rodillas.

Artropatia hemofilica: La artritis hemofilica se produce por una
hemorragia dentro de la articulacion después de un esfuerzo o sin ninguno. Las
manifestaciones articulares son frecuentes en esta afeccion. El codo se afecta

mMas que otra articulacion, después de la rodilla ( ANH, 2018).

Autosémico recesivo: Es una de varias maneras en que un rasgo,
trastorno o enfermedad se puede transmitir de padres a hijos. Un
trastorno autosémico recesivo significa que deben estar presentes dos copias de

un gen anormal para que se desarrolle la enfermedad o el rasgo.

Crioprecipitado: Es la fraccion de las proteinas plasmaticas que
permanecen insolubles cuando el plasma fresco congelado es descongelado en
condiciones apropiadas de temperatura. Contiene factor VIII (coagulante, 80-120
U), factor VIII-Von Willebrand, fibrindbgeno (alrededor de 250 mg), factor XIll y
fibronectina(Davila, 2010).

Plasma fresco congelado: Es el componente que se obtiene tras
la centrifugacion de una unidad de 450 ml de sangre total, en las seis horas que
siguen a su obtencion. Tiene un volumen que oscila entre 200-250 ml. Puede

almacenarse hasta un afio a -18° o -40°C.

Desmopresina: Es un medicamento sintético que tiene un efecto
similar a la hormona antidiurética o vasopresina, la cual es producida de forma
natural por el hipotalamo y tiene como accion principal disminuir la eliminacion
de agua a través del riion. Este medicamento se emplea para el tratamiento de
la diabetes insipida, la hemofiliay la enuresis nocturnay, a pesar de ser un

analogo de la vasopresina, no actia sobre los receptores V1, responsables de la


https://definicion.de/infeccion/
https://definicion.de/medicina

33

accion vasoconstrictora, por tanto su efecto sobre los vasos sanguineos es

practicamente despreciable.

Agente hemostatico: Dicese de la sustancia o farmaco capaz de
detener la hemorragia, ya sea estimulando la contraccion de las paredes
vasculares, ocluyendo el vaso afectado o favoreciendo la coagulacién sanguinea
(Garcia & Majluf, 2013).

5.4. MARCO LEGAL.

La presente ley fue extraida de la pagina oficial de la Gaceta Ley No. 369,
aprobada el 28 de noviembre del 2000. Publicada en la Gaceta diario oficial No.
23 del 1°.de febrero del 2001; siendo esta una de las razones principales por las
culés se decidid reflejar el uso de tres citas bibliograficas que derivan de la

misma fuente.
LEY SOBRE SEGURIDAD TRANSFUSIONAL.

El presidente de la republica de Nicaragua hace saber al pueblo
nicaragiense que: la asamblea nacional de la republica de Nicaragua en uso de

sus facultades; ha dictado la siguiente: ley sobre seguridad transfusional
CAPITULO | DISPOSICIONES GENERALES

Articulo 1.- La salud es un derecho constitucional dentro del cual toda
actividad relacionada con la donacion, procesamiento, conservacion, suministro,
transporte y transfusién de sangre humana, de sus componentes y derivados, se
declara de interés publico, debiendo regirse por las disposiciones establecidas
en esta Ley y su Reglamento, cuyas normas se aplicaran a todo el territorio

nacional.

Articulo 2.- El organismo ejecutor sera el Ministerio de Salud, el cual
dictara las normas técnicas de aplicacion de la Ley, a las que se ajustaran la
obtencion, manejo y organizacion de la sangre humana, sus componentes y
derivados que garanticen la preservacion de la salud a los donantes y la maxima

proteccion de los receptores y al personal de salud. Debera ademas supervisar
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el establecimiento, organizacion y funcionamiento de los servicios de Bancos de

Sangre y Medicina Transfusional.
CAPITULO Il DE LA COMISION NACIONAL DE SANGRE.

Articulo 3.- Se crea la Comision Nacional de Sangre, la cual estara
integrada por un delegado del Ministerio de Salud quien la presidir4, un
delegado de la Cruz Roja Nicaraguense, un delegado del Instituto Nicaragiense
de Seguridad Social (I.N.S.S.), un delegado de las Sociedades Médicas de
Nicaragua, un delegado de las Facultades de Medicina de las Universidades, un
delegado del Colegio de Enfermeria de Nicaragua y otras instituciones
relacionadas con la utilizacion de sangre humana que la Comisién considere

necesario incorporatr.

Articulo 4.- La Comisidbn Nacional de Sangre es un organismo de
coordinacion Inter-institucional, adscrita al Ministerio de Salud, la cual tendré una
Secretaria Ejecutiva permanente, que a su vez definird las politicas del
Programa Nacional de Sangre y sera el 6rgano vigilante de la ejecucion de la
presente Ley y su Reglamento. Dicha Comisién tendra como principales
funciones: a) Elaborar las normas técnicas para su posterior aprobacién por el
Ministerio de Salud. b) Elaborar e impulsar planes de desarrollo cientifico-técnico
en el area de la Medicina Transfusional. ¢c) Promover la donacién de sangre
voluntaria, altruista, no remunerada y a repeticiobn. Conocer y autorizar los
dictamenes técnicos de los Bancos de Sangre para su posterior ejecucion por
parte del Ministerio de Salud. e) Organizar comisiones departamentales y/o
locales, para garantizar su mejor funcionamiento. f) Promover y establecer
relaciones de comunicacion y colaboracion con otros érganos o entidades
homologas internacionales. g) Otras funciones que lleven implicito el

cumplimiento y espiritu de la presente Ley.

Articulo 5.- El Ministerio de Salud sera el ente ejecutor de la Comision
Nacional de Sangre encargado de regir las funciones de orientacion,
coordinacion, control, supervisibn operativa, integracién e interrelacion del

Programa Nacional de Sangre, a través de una Secretaria Ejecutiva
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Permanente, la cual debera contar con un presupuesto anual, aprobado por la

Asamblea Nacional para garantizar su funcionamiento.

Articulo 6.- La Comision Nacional de Sangre, promovera la adopcion de
politicas acordes con los principios éticos de la donacion de sangre voluntaria,
altruista, no remunerada, a repeticion y la utilizacion racional de la misma y sus
componentes, que garanticen la maxima seguridad transfusional para la salud

de los donantes y receptores. (Gaceta, 2009)
CAPITULO Ill DE LA DONACION DE SANGRE.

Articulo 7.- Se define como Donacion de Sangre, el acto mediante el cual
una persona natural en buen estado de salud, cede su sangre de forma
voluntaria y gratuita con fines terapéuticos o de investigacion cientifica, segun lo

establecido en la presente Ley y su Reglamento que al efecto se dicte.

Articulo 8.- Se define como Donante a toda persona natural entre los
diecisiete y sesenta y cinco afios de edad que cumpla con los criterios de
seleccion que para esto defina el Reglamento y las normativas técnicas, salvo

casos excepcionales que estén contemplados en las mismas.

Articulo 9.- La extraccién de sangre humana deberd ser realizada por
personal profesional médico, y/o analista y/o paramédico debidamente
capacitado y entrenado, ya sea que ésta se efectlie en Centros fijos o Unidades
moéviles que cumplan con los requisitos establecidos en el Reglamento de la

presente Ley.

Articulo 10.- El Ministerio de Educacién, Cultura y Deportes y el Consejo
Nacional de Universidades, estableceran en curriculo de los programas de
educacion primaria, secundaria y superior respectivamente, la promocion y
educacion de la donacién de sangre humana responsable, voluntaria, altruista y

a repeticion.

Articulo 11.- Se establece la obligatoriedad de remitir a la autoridad de

Salud correspondiente, a los donantes que resulten con pruebas positivas de
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enfermedades infecciosas transmitidas por la sangre, asi como notificar el caso,
de acuerdo a lo establecido en la presente Ley y lo que en materia de

confidencialidad establezca el reglamento de la misma.

CAPITULO IV DEL PROCESAMIENTO Y CONSERVACION DE LA SANGRE Y
SUS DERIVADOS.

Articulo 12.- La sangre que se utilice con fines terapéuticos o de
investigacion cientifica, debera ser previamente sometida a diferentes pruebas
de laboratorio para detectar la presencia de agentes transmisibles por
transfusién sanguinea y para determinar los grupos y sub-grupos sanguineos y

sus anticuerpos, que el Reglamento de la presente Ley establezca.

Los Bancos de Sangre deberan realizar obligatoriamente a todas las
unidades de sangre y sus componentes, las pruebas indicadas para detectar
marcadores de hepatitis B y C, Sifilis, VIH, Tripanosoma cruzi y otras que sean
necesarias en el pais o region, de acuerdo con el perfil epidemiolégico y los
avances cientificos, utilizando metodologias validadas por el Ministerio de Salud.
Ningun producto sanguineo podra ser utilizado para transfusiones en seres
humanos si alguna de las pruebas mencionadas no ha sido realizada o resultare

positiva, salvo lo establecido en el articulo 20 de la presente Ley.

Articulo 13.- La sangre y sus derivados deberan ser conservados en
recipientes especiales que garanticen el cumplimiento de las normas técnicas y

procedimientos de almacenamiento y manejo dictadas por el Ministerio de Salud.

Articulo 14.- Todas las actividades relacionadas con la sangre y sus
componentes, deberan ser objeto de controles de calidad periddicos que

garanticen su manejo adecuado y certifiquen su calidad.

CAPITULO V DEL SUMINISTRO Y TRANSPORTE DE LA SANGRE Y SUS
DERIVADOS.
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Articulo 15.- El transporte de sangre, sus componentes y derivados de y
hacia los Bancos de Sangre y Servicios de Medicina Transfusional, debera
efectuarse siguiendo la cadena de frio y demas condiciones que garanticen su
conservacion y viabilidad, considerando lo establecido en el Articulo 13 de la

presente Ley.

Articulo 16.- Queda prohibida la importacion y exportacion de sangre,
plasma y sueros humanos no procesados, exceptuando aquellos casos
especiales en materia de investigacion cientifica, de terapia especial y otros
casos justificados, que el Ministerio de Salud juzgue pertinente certificar, previo
aval de la Comision Nacional de Sangre.

CAPITULO VI DE LA TRANSFUSION DE SANGRE Y SUS DERIVADOS.

Articulo 17.- La transfusibn de sangre humana, sus componentes y

derivados con fines terapéuticos, constituye un acto de ejercicio de la Medicina.

Articulo 18.- El acto transfusional sera responsabilidad del médico que lo
prescribe, el cual estara en la obligacién de hacer uso racional de la sangre y
sus derivados a la persona que se someta por prescripcibn médica a la
transfusion. De igual forma el personal profesional y técnico de los Bancos de
Sangre y de enfermerias de las Unidades de Salud que intervengan en el
procedimiento, seran responsables en el manejo y transfusion de la sangre y sus
derivados. Los casos especiales seran contemplados en el Reglamento de la

presente Ley.

Articulo 19.- En todo procedimiento de transfusion de sangre y sus
derivados se deben realizar previamente las pruebas biologicas
correspondientes, ademas de cumplir con el consentimiento informado del
receptor de sangre o sus derivados, de acuerdo a lo establecido en el Manual de
Normas Técnicas y Procedimientos que elaborara el Ministerio de Salud(Gaceta
et al. 2009).

Articulo 20.- Las disposiciones establecidas en los Articulos 12 y 19 de la

presente Ley, pueden exceptuarse en caso de catastrofes naturales, situacion
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de guerra, transfusion autéloga o de extrema urgencia donde se encuentre en
peligro la vida del paciente. En caso de emergencia o calamidad publica, la
captacion de sangre podra hacerse en lugares distintos de los autorizados
oficialmente, siempre y cuando sean supervisados por el Ministerio de Salud y
sus expresiones departamentales y/o municipales, en coordinacion con el ente
encargado de las emergencias. Ademas se podra recibir y/o donar sangre y sus

derivados de y para otros paises previa autorizacion por el ente regulador.

Articulo 21.- Los actos de disposicion de sangre y sus componentes para
uso en transfusion autéloga, se llevaran a cabo en los Bancos de Sangre en

base a las normas que se establezcan en el Reglamento de la presente Ley.
CAPITULO VIl DE LOS BANCOS DE SANGRE.

Articulo 22.- Los Bancos de Sangre son establecimientos publicos o
privados, legalmente autorizados, donde se realizan los procedimientos
necesarios para la utilizacion de sangre humana y sus derivados, con fines
terapéuticos y de investigacion, los cuales deben estar debidamente acreditados
y habilitados por el Ministerio de Salud.

Articulo 23.- Por su capacidad cientifico-técnica, el tipo de actividad que
realizan y su grado de complejidad, los Bancos de Sangre se clasifican en tres
categorias: a) Donde se efectla la promocion, extraccién, fraccionamiento,
procesamiento, pruebas pre-transfusionales y almacenamiento de sangre y sus
derivados. b) Donde se realiza la extraccion, procesamiento, pruebas pre
transfusionales y almacenamiento de sangre y sus derivados. c¢) Donde se
realiza las pruebas pre-transfusionales y almacenamiento de la sangre y sus

derivados (Centros Transfusionales).

Articulo 24.- Los Bancos de Sangre estaran bajo la direccion de
profesionales de la salud y basados en la clasificacion del Articulo 23, en el
siguiente orden de prioridad: a) Para Banco de Sangre, categoria A: Médico
Especialista en Hematologia, con entrenamiento en Terapia Transfusional y

Bancos de Sangre. b) Para Bancos de Sangre, categoria B y C: Médico
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Hematologo, Médico Internista, Médico General, Licenciado en Bioanalisis o
Tecndélogo Médico, todos con entrenamientos en Terapia Transfusional y Bancos

de Sangre.

Articulo 25.- Todas las instituciones relacionadas con la transfusion,
procesamiento de sangre y hemoderivados, estan obligadas al fiel cumplimiento
de las normas de salud ocupacional y bioseguridad contenidas en el Reglamento

y demas disposiciones aplicables.

Articulo 26.- El personal que labore en los Bancos de Sangre, debera
recibir educacion continua acorde al desarrollo técnico - cientifico del area de los
Bancos de Sangre y estara sujeto a evaluaciones periddicas, que garanticen el
adecuado cumplimiento de las normas técnicas y administrativas, determinadas

por la autoridad sanitaria competente.

Articulo 27.- El personal que labore en los Bancos de Sangre, debera
realizarse examenes integrales de salud dentro de la periodicidad que para tal
efecto establecerd el Reglamento de la presente Ley, respetando las leyes

vigentes, relacionadas en la materia.

Articulo 28.- El equipo, materiales, instrumentales y reactivos utilizados
por los Bancos de Sangre, deben cumplir con sistemas de garantia de calidad
internacionalmente reconocida y avaladas por medio de un control de calidad

por parte del Ministerio de Salud.
CAPITULO VIII DEL FINANCIAMIENTO Y COSTO DE PROCESAMIENTO.

Articulo 29.- La donacion de sangre es un acto gratuito que sélo podra ser
utilizado para el tratamiento de seres humanos e investigacion cientifica. Queda
prohibida la remuneracion comercial en la obtencion, clasificacion, preparacion,
fraccionamiento, produccién, almacenamiento, conservacion, distribucién,
suministro, transporte y toda otra forma de aprovechamiento de la sangre
humana, sus componentes y derivados, salvo lo establecido en este Capitulo, en

lo concerniente a los costos de procesamiento.
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Articulo 30.- Toda transfusién sanguinea estara exenta de remuneracion a
nivel institucional publico, tanto para los donantes como para los receptores.
Unicamente seran facturados los costos de procesamientos, utilizados de
acuerdo a los aranceles fijados por el Ministerio de Salud.

Articulo 31.- El costo de procesamiento d Sanguineas y sus derivados,
deberéa ser debidamente sustentado por un estudio de costos, respecto a los
gastos incurridos en el procesamiento de las mismas, segun lo establecera el

Reglamento de la presente Ley.

Articulo 32.- El costo de procesamiento de la sangre y sus derivados en
las instituciones publicas, serd asumido por el Estado a través del Ministerio de
Salud, el cual contara con una partida presupuestaria destinada para este fin
dentro del presupuesto general del Ministerio de Salud que anualmente aprueba
la Asamblea Nacional. El Ministerio de Salud asumiré el costo del procesamiento
de la sangre y sus derivados, ademas de los materiales y reactivos a ser

suministrados por los Bancos de Sangre de la Cruz Roja Nicaragtiense.

Articulo 33.- El costo de procesamiento de la sangre en las instituciones
privadas, sera asumido por el receptor, debiendo este costo ser normado y
autorizado en base a un estudio de costos efectuado previamente por el

Ministerio de Salud.

Articulo 34. - El costo de procesamiento de la sangre y sus derivados para
las personas aseguradas y jubiladas, sera asumido por el Instituto Nicaragiiense
de Seguridad Social (I.N.S.S.).

CAPITULO IX DE LOS REGISTROS E INFORMES.

Articulo 35.- Todas las personas e instituciones que realicen actividades
reguladas por la presente Ley, estan obligadas a remitir al Ministerio de Salud la
informacion y estadisticas sobre las mismas, debiendo estar a la disposicién de

la Comision Nacional de Sangre en caso que ésta lo solicite.
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Articulo 36.- Corresponde a los Bancos de Sangre llevar un registro de
informacion y estadisticas de los donantes de sangre y de las actividades
relativas al manejo y utilizacion de la sangre y sus hemoderivados. La
informacién personal serd de caracter estrictamente confidencial, salvo
requerimiento de la autoridad sanitaria competente o de caracter judicial

determinada en el Reglamento de la presente Ley.
CAPITULO X DE LA FORMACION DE RECURSOS HUMANOS.

Articulo 37.- El Estado a través de las autoridades de salud, promovera y
regulara las actividades de pre-grado, post-grado e investigacién cientifica,
relacionadas con los Bancos de Sangre, mediante programas permanentes y
especiales de formacion y capacitacion de los recursos humanos a nivel
nacional e internacional con el fin de lograr la excelencia cientifica y técnica, que

garanticen el fiel cumplimiento de la presente Ley.
CAPITULO XI
SANCIONES GENERALES.

Articulo 38.- Las infracciones a las disposiciones de esta Ley seran
sancionadas administrativamente por el Ministerio de Salud, sin perjuicio de la

responsabilidad civil y penal si fueran procedentes.

Articulo 39.- Sera sancionado con multa de cinco a treinta mil cérdobas
los que incurran en las siguientes situaciones: 1. Realizar extracciones de
sangre sin tener la calificacién profesional; capacitacion y entrenamiento que
establezca el Reglamento de la presente Ley. 2. No remitir a la autoridad de
salud correspondiente a los donantes que resulten con pruebas positivas de
enfermedades infecciosas. 3. Prescribir, manejar y/o administrar sangre de
manera negligente. 4. Permitir que el personal de salud labore en el proceso de
transfusiébn de sangre sin realizarse los respectivos examenes integrales de
salud. 5. Incumplir con la educacion técnico - cientifica o continua a su personal
y con las correspondientes evaluaciones periddicas. 6. Vender la sangre y sus

derivados. No se entendera como tal, el precio que cobre para recuperar los
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costos de procesamiento, los que seran fijados por el Ministerio de Salud. 7. No
remitir al MINSA la informacion y estadisticas relacionadas con el proceso de
transfusion de sangre. 8. No llevar registro de informacién y estadisticas de los
donantes y de las actividades relativas al manejo y utilizacion de la sangre y sus

derivados.

Articulo 40.- Seran sancionados con decomiso de la sangre y sus
derivados y con multas de treinta a cincuenta mil cérdobas los Bancos de
Sangre y establecimientos similares que incurran en las siguientes omisiones: 1.
No realizar las diferentes pruebas de laboratorio establecidas en la presente Ley,
a la sangre extraida y de conformidad a las metodologias validadas por el
Ministerio de Salud. 2. No conservar, la sangre y sus derivados, en recipientes
especiales, segun las especificaciones de las normas técnicas del Ministerio de
Salud. Fuente: No realizar controles de calidad periddicos que garanticen su
manejo adecuado y calidad. 4. Transportar la sangre, sus componentes y
derivados de y hacia los Bancos de Sangre sin seguir la cadena de frio y demas
condiciones que garanticen su conservacion y viabilidad. 55. Importar o exportar
sangre, plasma y sueros humanos no procesados. 6. Extraer sangre de

donantes sin cumplir los criterios de seleccidn y/o las normas técnicas.

Articulo 41.- Seran sancionados con cierre temporal y multa de cincuenta
a cien mil cérdobas, los Bancos de Sangre y demas establecimientos similares
gue incurran en cualquiera de las siguientes conductas: 1. Transfundir sangre
gue no ha sido sometida a las pruebas de laboratorio establecidas en la
presente Ley. 2. Operar como Banco de Sangre sin estar debidamente
acreditado y habilitado por el Ministerio de Salud. 3. Realizar actividades no
autorizadas por el Ministerio de Salud por no contar con los equipos,
instrumental y personal que garanticen la capacidad cientifica técnica. 4.
Incumplir las normas de salud ocupacional y de bioseguridad. 5. Utilizar equipos,
materiales, instrumentales y reactivos que no cumplan con sistemas de garantia

de calidad internacionalmente reconocida.
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Articulo 42.- Seran sancionados con cierre definitivo, los Bancos de
Sangre y demas establecimientos afines que reincidan en la comision de

infracciones sancionadas con cierre temporal.

Articulo 43.- El procedimiento administrativo para recurrir en contra de la
imposicién de sanciones sera el establecido en la Ley 290, Ley de Organizacion,
Competencia y Procedimientos del Poder Ejecutivo.

Articulo 43.- El procedimiento administrativo para recurrir en contra de la
imposicién de sanciones sera el establecido en la Ley 290, Ley de Organizacion,
Competencia y Procedimientos del Poder Ejecutivo.

CAPITULO XII DISPOSICIONES TRANSITORIAS Y FINALES.

Articulo 44.- Todas las personas naturales o juridicas que brinden
servicios de Bancos de Sangre y Medicina Transfusional, deberan solicitar la
inscripcion que para tal efecto llevara el Ministerio de Salud, dentro de los seis
meses posteriores a la promulgacion de la presente Ley. El incumplimiento a lo
preceptuado en el presente articulo, dara lugar a la aplicacién a las sanciones

establecidas en el Articulo 39 de la presente Ley.

Articulo 45.- Todo establecimiento publico o privado que a la fecha de la
publicacién de la presente Ley, desarrolle actividades de Hemoterapia, tendra un

plazo de noventa dias para adecuarse a lo que dispone la presente Ley.

Articulo 46.- El Presidente de la Republica dictara el Reglamento de la presente

Ley, en el plazo de sesenta dias a partir de su entrada en vigencia.

Articulo 47.- La presente Ley entrard en vigencia a partir de su
publicacién en cualquier medio de comunicacion social escrito, sin perjuicio de
su posterior publicacion en La Gaceta, Diario Oficial. Dada en la ciudad de
Managua, en la Sala de Sesiones de la Asamblea Nacional, a los veintiocho dias
del mes de Noviembre del dos mil. OSCAR MONCADA REYES, Presidente de
la Asamblea Nacional. PEDRO JOAQUIN RIOS CASTELLON, Secretario de la

Asamblea Nacional Por tanto: Téngase como Ley de la Republica. Publiquese y
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Ejeclitese. Managua, trece de diciembre del afio dos mil. ARNOLDO ALEMAN
LACAYO, Presidente de la Republica de Nicaragua.(Gaceta et al., 2009)

6. HIPOTESIS.

HA: En la medida que el grado de llenado de la ficha epidemiol6gica sea mayor, la

probabilidad de obtener todos los datos clinicos epidemiologicos serd mayor.

HO: En la medida que el grado de llenado de la ficha epidemiolégica sea menor, la

probabilidad de obtener todos los datos clinicos epidemiologicos ser4 menor.
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CAPITULO Il
DISENO METODOLOGICO.
7.1. TIPO DE ESTUDIO:

Tipo de investigacion

Nuestro estudio se posiciona en el paradigma positivista de la
investigacion y Segun, (Hernandez, R; Fernandez, C & Baptista, P, 2014), la
investigacion tiene un enfoque cuantitativo; ya que se utiliza la recoleccion de
datos para probar hipdtesis, con base en medicion numérica y andlisis

estadistico, para establecer patrones de comportamiento y probar teorias.

Los datos que se recolectaron en el Banco Nacional de Sangre, referente
a la hemofilia, son con registros de las acciones programaticas, caracteristicas
clinicos epidemioldgicos y la evolucion de la enfermedad en beneficio de los
pacientes, estos son de medicion numérica y patrones de comportamientos

basados en hechos.
Tipo de estudio
“Descriptivo — Retrospectivo — De corte transversal”

Descriptivo; porque busca especificar propiedades, caracteristicas y
rasgos importantes de cualquier fendbmeno que se analice; describe tendencias
de una poblacion. Retrospectivo; Porque es un estudio longitudinal en el tiempo
gue se disefla y comienza a realizarse en el presente, pero con datos del
pasado. Su inicio es posterior a los hechos estudiados; De corte transversal
porque recolecta datos en un solo momento en un tiempo Unico (Hernandez, R;
Fernandez, C & Baptista,P, 2006, pag. 105).

7.2. Areade estudio.

El estudio se realiz6 en el Centro Nacional de Sangre de Nicaragua, de
referencia Nacional, ubicada en la parte occidental de la ciudad de Managua.
Este se encuentra en el reparto Belmonte y limita al Norte con la Universidad de

Managua (UDM), al Sur con el paso a desnivel 7 sur, al Oeste con Maxi pali, al

45
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Este con el Colegio Francés. El centro cuenta con el servicio de Banco de
Sangre donde se realiza donacion, extraccion sanguinea, separacion y
almacenamiento de hemocomponentes y las pruebas concernientes (HIV,
VDRL, HAV, HBV, HCV, Chagas) a la terapia transfusional. Es el Unico centro
gue atiende el programa de hemofilia, en el cual se incluyen a los pacientes
sospechosos de la EvW, fundado en 1978 y miembro de la federacion Mundial
de la Hemofilia desde 1994 atendiendo a pacientes que padecen distintas
enfermedades hemorragicas: Hemofilias, Enfermedad de Von Willebrand vy
Disfibrinogenemias, estan inscritas en el programa y proceden de todas las

regiones del pais.

Este estudio se realiz6 en el area de Inmunohematologia ya que en esta
area se estudia las propiedades antigénicas de los elementos figurados de la
sangre y de los humores, y de los diferentes anticuerpos que pueden existir en el
suero sanguineo (aglutininas, etc.). Tiene como objeto de estudiar los procesos
inmunitarios relacionados con la sangre, dentro de ellos las complicaciones
inmunoldgicas en las que se ven implicados los sistemas sanguineos, el uso
clinico de la sangre. Asi mismo aborda todo lo relacionado con la seguridad

sanguinea.

7.3. Universo.

El universo esta conformado por un total de 91 pacientes que son todos
los casos atendidos y que asistieron al Banco Nacional de Sangre en el periodo
2016 al 2018, y que acuden al Centro Nacional de Sangre donde se les esta

dando seguimiento.

7.4. Muestra.

Segun, (Hernandez, R; Fernandez, C & Baptista,P, 2006) La muestra es
un subconjunto de casos o individuos de una poblacion. En nuestro estudio la
muestra es el total de los pacientes atendidos en el Banco Nacional de Sangre
gue son 91que asistieron a consulta y terapia, siendo estos el 100% atendido
desde el 2016 al 2018.
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7.5. Unidad de analisis.

La unidad de analisis la represento cada una de todas las personas
diagnosticadas con Hemofilia que recibieron atencién clinica entre el periodo
2016 al 2018. Siendo todos los expedientes analizados y explorados en todas
sus partes necesarias para realizar este trabajo asi como los investigadores
estuvieron presente durante algunas consultas y llenado voluntario de las fichas

por paciente.

7.6. Criterios de seleccion.
El criterio de seleccidn fue incluir a todas las personas diagnosticadas con
hemofilia que han recibido atencion clinica en el BNS entre el periodo 2016 al
2018 y que reunian los criterios de inclusién y expediente completo en el centro

de atencion.

7.7. Criterios de inclusién.

Los criterios de inclusion que se utilizaron fue:

+ Pacientes diagnosticados con hemofilia y atendidos en el Banco Nacional de
Sangre.

+ Inscrito que asistieron y se trataron de acuerdo a su estado de salud en el
programa.

+ Atendido en el periodo estipulado (2016-2018).

7.8. Criterios de exclusion.

Los criterios de exclusion que se utilizaron fue:

+ Pacientes diagnosticados con hemofilia pero no tratados.
+ Pacientes inscritos en el programa pero no tratados en el Banco Nacional de
Sangre.

+ Pacientes atendidos fuera del periodo comprendido en dicho estudio.
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7.9. Recoleccién de datos.

La recoleccion de los datos se realiz6 de una fuente de informacion
secundaria, se obtuvieron de los expedientes clinicos de los pacientes que
asistieron y fueron atendidos en el programa de hemofilia del Banco Nacional de
Sangre durante el periodo de estudio; recolectando la informacion a través de
una ficha de recoleccidon de datos como instrumento, la cual se elaboré para

llevar a cabo la revision de expedientes.

Se verifico la informacion como: nombre, edad, procedencia, fecha de
ingreso al programa, antecedentes hereditarios, afio en que fue diagnosticado,
tipo de hemofilia, severidad de la enfermedad, principales sintomatologia,
pruebas de laboratorio, tratamientos utilizados en el diagnéstico de las personas
seleccionadas en el periodo 2016 - 2018. La validacién del instrumento estuvo a

cargo del director del Banco Nacional de Sangre.

7.10. Instrumento de recoleccion.

El instrumento utilizado fue una ficha estructurada que integra las
variables del estudio con el cual se obtuvieron datos de cada unidad de analisis.
(Ver ficha de recoleccion de datos en anexos).

Se realizaron coordinaciones con el director del Banco Nacional de
Sangre, su asistente para la revision de cada expediente y el llenado de la ficha

de recoleccion. La recopilacién de los datos fue realizada por los investigadores.

7.11. Procesamiento y analisis.
Para el procesamiento y analisis de la informacion fue acorde a cada uno
de los objetivos propuestos, para lo cual se planteoé lo siguiente:
+ Word
+ SPSS
+ EXCELL
+ POWER POINT
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7.12. Etica de la confidencialidad de los datos.

Para la realizacion de este estudio no se emplearon técnicas que conllevaran
riesgos de ninguna intervencién o modificacion fisiolégica o psicoldgica intencionada
gue afecte directamente a las personas con hemofilia y que violaran los principios
éticos en investigacion. Sin embargo los datos fueron recolectados con previo
consentimiento de las autoridades, con acuerdo de la confidencialidad de los datos
personales y autorizacibn de emplear solamente datos procesados e informacién

técnica.



CAPITULO IV

8. Presentacion de resultados

De acuerdo a la informacion recolectada en los expedientes clinicos sobre las
caracteristicas clinicas epidemioldgicas de los pacientes con hemofilia atendidas en el
programa del Banco Nacional de Sangre durante el periodo 2016-2018 se encontraron
los siguientes resultados.

La edad de los pacientes hemofilicos atendidos en el Banco Nacional de Sangre,
la mayor prevalencia oscila en las edades de 0-9 y esta representada por un 52.7%,
seguidamente tenemos de 20-29 con un (16.5 %), de 30-39 con un porcentaje de
15.4%, de 10-19 con el 12.5% y el rango de menor predominio fue de 40 a mas con un

porcentaje del 3.3 %.(Ver en anexos, tabla 2,ilustracion 3)

En la distribucidon geografica departamental a nivel nacional de los pacientes
atendidos en el programa de hemofilia del Banco Nacional de Sangre, donde la mayor
procedencia es del departamento de Managua con un porcentaje del 36.3 % de
distribucién ocupando el primer lugar, en segundo lugar seguido de Ledn con un 7.7% vy
tercer lugar lo ocupan los departamentos de Matagalpa con un 6.6%, Chinandega 6.6%
y el dato desconocido con un 6.6 % de los cuales este Ultimos no se tiene la

informacion concreta de su domicilio.(Ver en anexos, tabla 3, ilustracion 4)

El afio en que los pacientes hemofilicos fueron diagndsticados, los cuales 30
fueron diagnosticados en afios anteriores al 2016 representando el 33.0 %, 26
diagnésticados en el afio 2016 con un porcentaje del 28.6 %, 17 que desconocen en
gue afio se les diagndstico dicha enfermedad representando el 17.6 %, 13 pacientes en
el afio 2018 con el 14.3 %, y 6 en el afio 2017 representando el 6.6% de nuestro 100 %

de la poblacién en estudio.(Ver en anexos, tabla 4, ilustracion 5)

Los pacientes atendidos en el Banco Nacional de Sangre, 79 pacientes
presentan Hemofilia A representando el 86.8 % de nuestra poblacion en estudio, 7
padecen Hemofilia B, con un 7.7 % y 5 pacientes que aun no se ha definido qué tipo de

hemofilia
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padecen representando el 5.5 % respectivamente a nuestro 100% de poblacion

estudiada.(Ver en anexos, tabla 5, ilustracion 6)

En los antecedentes hereditarios de los pacientes hemofilicos del BNS de los
cuales la frecuencia mayor conocida es de 52 pacientes que desconocen tener
antecedente hereditario, con un porcentaje del 57.1 %, seguido por el dato de primer
orden con un 22.0 %, de tercer orden con el 18.7 % y de segundo orden con el 2.2

%(Ver en anexos, tabla 6, ilustracion 7)

El grado de severidad de la hemofilia de los pacientes atendidos en el programa
de BNS, 52 personas que presentan hemofilia severa representada con un 57.1 %, 17
pacientes con hemofilia leve con un porcentaje del 18.7%, 12 con hemofilia moderada
con un porcentaje de 13.2 % y 10 pacientes que todavia no se ha definido el grado de
severidad con un porcentaje de 11.0 % lo que equivale a nuestro 100% de la
poblacion.(Ver en anexos, tabla 7, ilustracion 8)

La sintomatologia méas frecuente que presentan los pacientes hemofilicos en
estudio donde hay un mayor predominio de todos aquellos pacientes que tienen
hemartrosis siendo estos 38 pacientes respectivamente (41.8%), seguidamente estan
25 pacientes que presentan hematomas correspondiente al 27.5%, también hay 11
pacientes que presentan sangrado de mucosas (12.1%), se presentan 4 pacientes con
sintomas de artropatias (4.4%) y 12 pacientes que presentan todas las sintomatologia
antes mencionadas (13.2%) y 1 paciente el cual no presenta ninguna de esta
sintomatologia representando esta el 1.1% del total de la poblacién.(Ver en anexos,

tabla 8, ilustracion 9)

El 6rgano blanco o sitio de sangrado mas frecuente de los pacientes
hemofilicos, es la articulacion de la rodilla siendo este 6rgano el mas susceptible de 33
pacientes (36.3%), luego estan 14 pacientes que sangran por la articulaciéon de los
tobillos (15.4%), luego estan 13 pacientes que su 6rgano blanco es la cavidad bucal
(14.3%), seguidamente hay 10 pacientes que tienen un origen de sangrado
desconocido (11%), también hay 1 paciente que su 6rgano blanco es el térax y hay
solamente dos pacientes (2.2%) que presentan sangrado en las regiones anteriormente

mencionadas. . (Ver en anexos, tabla 9, ilustracion 10)
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En cuanto a los niveles de tiempo de protrombina (TP) de los pacientes
hemofilicos, se identifica que 90 pacientes respectivamente el 98.9% presentan valor
normal en dichos parametros y solamente 1 paciente (1.1%) presenta un valor
prolongado. (Ver en anexos, tabla 10, ilustracion 11)

Segun los niveles de Tiempo parcial de tromboplastina (TPT) presentado en la
tabla los 91 pacientes atendidos en el banco nacional de sangre presentan un valor
prolongado de acuerdo a los parametros establecidos por el laboratorio clinico.

Respectivamente siendo. (Ver en anexos, tabla 11, ilustracion 12)

Los niveles de FVIII de los pacientes atendidos en el programa de hemofilia del
Banco Nacional de Sangre, de los 91 pacientes que conforman el 100 %, 40 presentan
niveles de (0-1 por ciento) representando el 52.7 % de personas en estudio, niveles
(mayor de 6 % pero menor de 50 %) representando el 18.7 %, 15 pacientes que no
presentan en su expediente niveles de FVIII representando el 16.5 % y 11 pacientes
gue presentan niveles de 2-5 % equivalente a un 12.1 %. (Ver en anexos,tabla 12,

ilustracion 13)

Los niveles de factor IX de los pacientes atendidos en el banco nacional de
sangre 85 pacientes no presentan niveles de FIX y representan el 93.4 % y 6 pacientes
tienen niveles de (0-1 %) equivalente al 6.6 % respectivamente a nuestro 100% de

personas en estudio. (Ver en anexos,tabla 13, ilustracién 14)

El suministro de terapia que reciben los pacientes atendidos en el Banco
Nacional de Sangre con mayor frecuencia es el factor VIII, donde hay 33 pacientes que
son tratados con este suministro, siendo este el 36.3% del total de individuos en
estudio, seguidamente tenemos los 29 pacientes que se les suministra crioprecipitados
(31.9%), luego estan 21 pacientes que se les suministra Plasma (23.1%), y estan 3
pacientes que reciben FIX (3.3%) y 5 pacientes que no se les suministra ninguna

terapia (5.5%).(Ver en anexos,tabla 14, ilustracion 15)

El Tipo y Rh de los pacientes atendidos en el programa nacional de hemofilia
que son los 91 pacientes correspondiente al 100% tuvo un predominio el grupo O

positivo con 66 pacientes siendo estos representados en porcentaje como un 72.5%,
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luego esta el grupo A positivo con 13 pacientes siendo estos un 14.3%, seguidamente
el grupo B positivo conformado con 7 pacientes siendo estos un 7.7% y por ultimo y
con una menor prevalencia estan 5 pacientes con el grupo AB positivo representando
un 5.5% del total de individuos.(Ver en anexos,tabla 15, ilustracion 16)

8.1. Analisis y discusion de resultado
En este estudio se encontré que las caracteristicas clinico epidemiolégicas de
los pacientes hemofilicos atendidos en el Banco Nacional De Sangre, en el periodo
comprendido entre el afio 2016 al 2018 se relacionan con los resultados de otros
estudios, los cuales demuestran que los rangos de edades con mayor porcentaje
encontrado corresponden a las personas menores de edad y jovenes, vemos que
nuestra poblacién con hemofilia es joven, estan en el rango de edad que va desde los

cero afo hasta los 9 afios; sin embargo, hay 3 pacientes mayores de 40 afos.

Datos similares se obtuvieron en la investigacion de seis estados de Norte
ameérica en personas diagndsticadas con hemofilia, donde la edad promedio fue de 22
afos respectivamente (Sociedad Iberoamericana de Informacion Cientifica (SIIC),
2001). En nuestro estudio la mayor parte procede del area urbana, principalmente de
las ciudad de Managua, Ledn, Chinandega y Matagalpa, lo cual este estudio coincide
con el reporte del programa de atencién del Banco Nacional de Sangre y el estudio de
(Davila, 2010), donde la mayoria de los pacientes en estudio, procedian de la capital y

el resto de otros departamentos.

La sobrevida de los personas con hemofilia incluidas en este estudio difieren de
las estimaciones de otros, fue mayor tomando en cuenta la fecha de nacimiento como
el momento de inicio del seguimiento y diagnéstico de dicha enfermedad, obteniendo
en nuestro estudio que la mayoria de pacientes atendidos en el programa de hemofilia
del BNS fueron diagnosticados a temprana edad en afios anteriores al 2016; pero
también hubieron nuevos casos con un 28.6 % de nuestra poblacion diagnosticados en
el afio 2016.

El tipo de hemofilia predominante fue la Hemofilia A con el 86.8 % de los
pacientes en estudio, aproximadamente el 85% a nivel mundial de los hemofilicos

padecen el tipo A de esta enfermedad; la hemofilia A se produce cuando hay déficit en
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el factor VIl de coagulacion. La incidencia en la hemofilia A se puede decir que es de
1 persona por cada 10000 varones vivos y desempeiia un papel fundamental en la via
intrinseca de activacion de la transformacion de protrombina en trombina (Federacion
Mundial de Hemofilia, 2014).

La hemofilia B tuvo una menor incidencia del 7.7 %, cabe destacar que hay un
5.5 % de nuestra poblacion que aun no se define el tipo de hemofilia debido a nuevas
mutaciones de Novo que es una mutacién que aparece por primera vez en una familia.
Ni los padres ni los abuelos presentan esta alteracion genética y es el resultado de una

mutacién nueva en una célula germinal de los padres.

Caracteristicamente la hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al
cromosoma X, el sexo masculino es el que se ve afectado, de acuerdo alos
antecedentes hereditarios obtenidos en nuestro estudio la mayoria desconoce tener
familia con estas coagulopatia, cabe destacar de los que tienen antecedentes
hereditarios registrados el 22.0 % representan el primer orden (papa, hermanos), 18.7

% de tercer orden (Abuelo, Primos) y un 2.2 % segundo orden (Tios).

Muchas personas que tienen o han tenido familiares con hemofilia piden que a
sus bebés varones se les haga una prueba de deteccion de la enfermedad poco
después del nacimiento. En el mejor de los casos, las pruebas de hemofilia se
planifican antes de que el bebé nazca para que se saque la muestra de sangre del
cordon umbilical (el cual conecta a la madre y al bebé antes del nacimiento)
inmediatamente después del nacimiento y se analice para determinar el nivel de los

factores de la coagulacion.

Los analisis de sangre del cordén umbilical son mejores para detectar niveles
bajos del factor VIII (8) que para la deteccion de niveles bajos del factor IX (9). Esto se
debe a que los niveles del factor IX (9) llevan mas tiempo para producirse y no llegan a
su nivel normal hasta que el bebé tenga por lo menos 6 meses de edad. Por lo tanto,
un nivel levemente bajo del factor IX (9) en el momento del nacimiento no indica
necesariamente que el bebé tenga hemofilia B(Centro Nacional de defectos Congenitos

y discapacidades de los desarrollos de los CDC, 2017).
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Segun la severidad de la enfermedad esta relacionada con la cantidad del factor
determinado, cabe destacar que no todos los pacientes tienen detarminado la cantidad
de dicho factor sin embargo, en la mayoria de los que estaba determinada presentaron
una hemofilia severa con el 57.1 % de nuestra poblacion.

Datos similares presentaron algunos estudios citados en este documento
referente al tipo y severidad de la hemofilia aunque desde el punto de vista clinico las
hemofilias A y B son indistinguibles ambas son producidas por diferentes factores de la
coagulacion (FVIII y FIX) y segun la cantidad de factor que puede producir en

organismo se clasifican clinicamente por su severidad en leve, moderada y severa.

Deacuerdo a la sintomatologia cada individuo pude presentar los sintomas de la
hemofilia de una forma diferente siendo el mas comun la hemorragia (FMH, 2014). En
este estudio los sintomas mas frecuentes fueron hemartrosis, hematomas, sangrado de
mucosas, artropatias y otros relacionados o productos de la misma entidad como

artrosis, sinoviti, dolor toraxico y anemia.

Segun Fuchs lIrene, cada persona manifiesta una gama de sensaciones y
dolores bien distintos, que esta dado por variaciones en cuanto a intensidad, duracion y
resistencia. Los sintomas pueden presentarse desde recién nacido en los casos
severos y segun la etapa de desarrollo de las personas varian, siendo la hemorragia
incontrolable y excesiva el sintoma mas comun por falta del factor de coagulacion que

falta o esta en bajos niveles en la sangre.

De acuerdo al punto de sangrado mas frecuente (Organo blanco) predomino las
articulaciones de rodillas, seguidamente articulacién de tobillos, cavidad bucal (Encias),
hombros y codos y una minoria que se desconoce o no presentan localizacion de un

sangrado especifico.

El diagndstico de esta enfermedad incluye pruebas de deteccion y analisis del
factor de coagulacion. Las pruebas de deteccion son analisis de sangre que muestran
si la sangre se coagula de manera adecuada. Los analisis del factor de la coagulacion

se llaman también pruebas de coagulacion y son requeridos para el diagndstico de los
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trastornos de la sangre. Este analisis de sangre muestra el tipo de hemofilia y su nivel

de gravedad.

La interpretacion de las pruebas de tendencia hemorragicas son una de las
pruebas elementales para llevar un control y seguimiento a los pacientes atendidos en
el banco nacional de sangre, cabe destacar que a estos pacientes se les realiza
examenes de laboratorio tales como el TP (Tiempo de tromboplastina), TPT (Tiempo
parcial de tromboplastina), asi como también los porcentajes de factores como factor
VIl y factor 1X, para un mejor diagnostico. En los cuales se obtuvieron los siguientes
resultados. En los valores de TP la mayoria de los pacientes presentan valores
normales ya que esta prueba también mide el tiempo que tarda la sangre en
coagularse. Mide fundamentalmente la capacidad de coagulacion de los factores | (1),
I (2), V (5), VII (7) y X (10). Si los niveles de cualquiera de estos factores son muy
bajos, la sangre tarda mas de lo normal en coagularse. Los resultados de esta prueba

serén normales en la mayoria de las personas con hemofilia A y B.

En cambio los resultados de los niveles del TPT se presentaron el 100% de
estos valores, prolongado Esta prueba mide cuénto tarda la sangre en coagularse.
Mide la capacidad de coagulacion de los factores VIII (8), IX (9), XI (11) y XII (12). Si
cualquiera de estos factores de la coagulacion es muy bajo, la sangre tarda mas de lo
normal en coagularse. Los resultados de esta prueba mostrardn un tiempo de

coagulacién mas largo o prolongado en las personas con hemofilia A o B.

Las pruebas del factor de la coagulacién también pruebas de coagulacion, se
requieren para el diagnoéstico de los trastornos de la sangre. Este analisis de sangre
muestra el tipo de hemofilia y su nivel de gravedad. Es importante saber cual es el tipo
y el nivel de gravedad para crear el mejor plan de tratamiento. En esos valores de
factor VIII y IX se obtuvieron resultados como; el FVIII la mayoria presentan rangos de
0 a 1%, siendo esta una hemofilia severa, mientras el FIX, solamente se presentan 6
pacientes con este tipo de hemofilia (Hemofilia B), siendo el resto diagnosticados con
hemofilia A.

Dentro del principio de cuidado para el tratamiento y seguimiento de pacientes

hemofilicos estad prevenir o tratar los sangrados con el factor coagulante deficiente
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especifico. Los pacientes hemofilicos deben ser tratados en el programa nacional de
hemofilia que ejecuta el Banco Nacional de Sangre, ya que es el Unico centro de
Nicaragua que cuenta con todos los insumos y servicios apropiados para brindar una
atencion de calidad.

El suministro de terapia que reciben los pacientes atendidos en el Banco
Nacional de Sangre con mayor frecuencia es el factor VIII, donde hay 33 pacientes que
son tratados con este suministro, siendo este el 36.3% del total de individuos en
estudio, seguidamente tenemos los 29 pacientes que se les suministra crioprecipitados
(31.9%), luego hay pocos pacientes que se les suministra otro tipo de componente, y
hay un pequefio grupo que no les suministra ninguna terapia alternativa, ya que estos
pacientes estan en estudio y no presenta ninguna complicaciébn que requiera una

transfusion o suministro.

Todo sangrado debe ser tratado antes de dos horas. Si el personal de salud
tiene sospecha de que existe sangrado especialmente en sitios de hemorragia
catalogados como amenazantes para la vida (sistema nervioso central y abdomen)
debe dar tratamiento inmediato. Posterior a la administracion del factor, se debe
continuar con la evaluacion fisica o de gabinete (ultrasonido o tomografia), para

localizar el punto especifico del sangrado.

La Federacion Mundial de Hemofilia (FMH) recomienda el uso de concentrados
derivados de plasma sometidos a procesos de inactivacion viral o concentrados
recombinantes en lugar de crio-precipitados o plasma fresco congelado para el
tratamiento de la hemofilia y otros trastornos hereditarios de la coagulacién.Si los
concentrados de factor de coagulacion no estan disponibles, esta indicada la utilizacion
de componentes sanguineos seguros, como plasma fresco congelado (PFC) y

Crioprecipitado.

El tratamiento de los pacientes con hemofilia se debe realizar de acuerdo a la
clasificacion de la severidad del sangrado, el sangrado leve se caracteriza por signos y
sintomas de hemorragia evidentes pero no interfieren en las actividades normales de
los pacientes, el sangrado moderado exhibe signos y sintomas de hemorragias y estan

imposibilitados de realizar sus actividades normales.
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Ejemplos de sangrado leve y moderado incluyen: sangrado nasal y de encias sin
repercusiones hemodinamicas; sangrados de tejidos blandos y cortes superficiales de
la piel; hemartrosis aguda; hematomas musculares periféricos; hematuria; y sangrado

asociado a extraccion dental sin repercusiones hemodindmicas.

El sangrado grave o severo y amenazante para la vida, es cualquier sangrado
gue ponga en riesgo la vidaEntre estos se incluyen: sangrado que involucre al sistema
nervioso central, sangrados toraco-abdominales y retroperitoneales; gastrointestinales;
sangrados de cuello y garganta; grandes hemartrosis o0 hematomas musculares),
sangrado oftalmico (intraocular), trauma severo y cualquier sangrado externo o interno

con repercusion hemodinamica.

A estos pacientes se les debe administrar tratamiento precoz con el factor
deficiente, preferentemente, en el transcurso de las dos horas de inicio de sintomas.
Los pacientes, aun los nifios pequefios, pueden reconocer a tiempo una hemorragia
articular. El reconocimiento precoz es sumamente valioso porque el tratamiento
administrado en este momento generalmente detendrd la hemorragia antes de que

ocurra un dafio en los tejidos.

El Tipo y Rh de los pacientes atendidos en el programa nacional de hemofilia
gue son los 91 pacientes correspondiente al 100% tuvo un predominio el grupo O
positivo con 66 pacientes siendo estos representados en porcentaje como un 72.5%,
luego esta el grupo A positivo con 13 pacientes siendo estos un 14.3%, y seguidamente
estan otros grupos con menor prevalencia, cabe destacar que esta variable no se
relaciona en manera directa con ninguna otra variable en estudio, tampoco hay un
patrén de incidencia especifico que se relacione a la hemofilia pero se decidio llevarla
a cabo para tener una base de dato sobre qué Tipo y Rh sanguineo predomino entre

todas las personas estudiadas.



CAPITULO V

9.

Conclusiones

Al finalizar con el presente estudio se ha llegado a las siguientes
conclusiones.

En cuanto a las principales caracteristicas sociodemograficas se identifico
gue las edades en la que predomina mas esta patologia es en niflos que se
encuentran entre 0-9 aflos y con menor prevalencia en los adultos entre la edad
de 40 a mas. En cuanto al lugar de procedencia se determiné que 33 de ellos es
decir la mayoria proviene de Managua y que el menor indice con esta
enfermedad es Masaya y Nueva Segovia.

Segun los resultados obtenidos en aflos anteriores al 2016 se
diagnosticaron 30 pacientes que equivale a 33.0% y en 2016, 26 siendo estos el

mayor numero de diagnosticos de pacientes hemofilicos.

Entre los datos clinicos obtenido se determiné que de los 91 pacientes
atendidos en el Banco Nacional de Sangre, 79 padecen hemofilia A; que esto
equivale a un 86.8% seguida por un promedio inferior de 7 pacientes con
hemofilia B que equivalen al 7.7% y 5 pacientes que representan 5.5% aln no
se encuentra definido su tipo de hemofilia por falta de datos en su expediente,
como también su ficha clinica.

Segun los antecedentes hereditarios de los pacientes hemofilicos
atendidos en el BNS de los cuales la frecuencia mayor conocida es de 52
pacientes que desconocen tener antecedente hereditario, con un porcentaje del
57.1 %, seqguido por el dato de primer orden con un 22.0 %, de tercer orden con
el 18.7 % y de segundo orden con el 2.2 %.

El nivel de severidad encontrado en 52 pacientes que constituyen un 57%,
fue severa y que ademas son los principales casos que frecuentemente atiende
el Banco Nacional de Sangre con su programa, sin excepcion de los casos leves

o moderados. Dentro de la sintomatologia mas frecuente que presentaron la
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mayoria de pacientes fue la hemartrosis y sangrados internos en diferentes
organos Blanco como codos, rodillas, tobillos, hombros cavidad bucal y

torax.

De acuerdo con las acciones programaticas relacionadas con el
diagnostico y seguimiento de los pacientes hemofilicos atendidos en el
programa del BNS incluye tiempos de coagulacion, pruebas de deteccion y
analisis del factor de coagulacion, asi como también los porcentajes de
factores como factor VIII y factor IX, para un mejor diagnaostico.

Losnivelesdetiempo de protrombina
(TP)seencontraronresultadosnormalesy el tiempo de tromboplastina
(TPT)seencontrabanprolongadosenel100%deloscasossiendolaviaintrins
ecalamasafectada. En los valores de factor VIII y IX se obtuvieron
resultados como: el FVIIlI la mayoria presentan rangos de 0 a 1%,
siendo esta una hemofilia severa, mientras el FIX, solamente se
presentan 6 pacientes con este tipo de hemofilia (Hemofilia B), siendo

el resto diagnosticados con hemofilia A.

Dentro del principio de cuidado para el tratamiento vy
seguimiento de pacientes hemofilicos estd prevenir o tratar los
sangrados con el factor coagulante deficiente especifico, el
tratamiento de los pacientes con hemofilia se debe realizar de
acuerdo a la clasificacion de la severidad del sangrado.

Cabedestacar que no se cuenta con un programa de acciones
programaticas especificas en el programa,y una de las razones es que los
pacientes se presentan de acuerdo a sus sintomas y necesidades
fisiologicas de la enfermedad, de esta manera son atendidos vy
monitoreados con gran atencion humanistica y solidaria. ElI programa
cuentan con unalbergue que presta lascondicionesparaalojarlossi su
condicionesloameritabrindandoles seguimientos yatencion hospitalaria con

fines de alcanzar un mejorestado de salud, el programa de hemofilia
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implementa todo este tipo de acciones de manera gratuita cumpliendo con
su objetivo que es aumentar la esperanza de vida de cada paciente con
esta patologia.

10. Recomendaciones

Mejorar y reforzar cada una de las debilidades minimas que presenta el
programa con respecto al monitoreo y seguimiento epidemiologico que incluya
intervenciones de impacto, prevencion de transmision de enfermedades, y la

asistencia exhaustiva continua de cada paciente con esta enfermedad.

Realizar un llenado correcto de datos que integren todos los antecedentes y
referencias clinicas epidemioldgicas, de las personas hemofilicas utilizando

entrevistas y formularios estandarizados por el programa.

Concientizar e informar a cada paciente que es atendido y tratado de
manera domiciliar acerca del costo econdémico e importancia que tiene el
tratamiento brindado de manera gratuita. Y a su vez brindar charlas sobre la salud
reproductiva ya que en su condicién de hemofilico procrear hijos le heredaria la

enfermedad ya que es una mutacion genética recesiva ligada al cromosoma X.

Brindar capacitaciones periodicas al personal médico de enfermeria y todo
el profesional de la salud sobre la deteccion precoz, reconocimiento y manejo de
la hemofilia que permitan su diagndstico preciso.

A estudiantes y profesionales de la salud, que haya mayor interés en

realizar ypromover estudios investigativosde esta enfermedad.
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Fuente: Kempe H, 1998.

llustracién 2- Estudio de laboratorio para el diagnéstico de hemofilia

Tabla 1. Estudios de laboratorio necesarios para establecer
el diagnostico de hemofilia

Estudio Caracteristicas

TTPa Tiempo de tromboplastina
parcial activada

TP Tiempo de protrombina

Agregometria plaquetaria Con ADP, colageno y ristocetina

FVIII: coagulante De un tiempo o bien
Cromogenico

FVII: Ag Antigeno del FVIII

FvW: CoRi Cofactor de ristocetina

FvW: Ag Antigeno del FvW

Fibrindgeno Prueba funcional

FXII Prueba enzimatica

AOP: adenosina difosfato; c: coagulante; Ag: antigeno; CoRi: prueba de
cofactor de riestoceting.



Fuente: Federacion Mundial de Hemofilia.
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Carta de aprobacioén del tema por el director del departamento de

UNIVI “
UNIVERSIDAD 7 a5

¥ NACIONAL
p@ AUTONOMA DE Universidad Nacional Autonoma de Nicaragua, Managua &
o o =
Gt S UNAN-FAREM-CHONTALES _
“Cornelio Silva Arguello”
2019 “afio de la reconciliacion”
Juigalpa chontales.
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Para: MSc. Miguel Sequeira.
Director del departamento de Ciencia, Tecnologia, y salud.
Sus manos:

Estimado master Sequeira somos estudiantes de V afio de la carrera de Bioanalisis clinico de
la Unan Farem Chontales, atraves del presente escrito nos dirigimos a su persona con el
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de su pate.

Atte.

Br Marcos Jesis Aguilar Miranda N° de carnet: 14082236
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Br. Mario Alexander Lara Gomez. N de carnet: 11085899
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presente es para informar que la UNAN-MANAGUA, FAREM-CHONTALES como
parte del plan de estudio de la carrera LIC. Bioanalisis Clinico, nos dirigimos hacia
su persona para solicitar el permiso y aprobacion del Banco Nacional de Sangre de
realizar nuestro estudio que lleva como titulo: Caracteristica Clinico epidemioldgicas
de los pacientes hemofilicos atendidos en el Banco Nacional de Sangre, en el periodo
comprendido entre el afio 2016-2018 siendo este tema de interés para abordarlo en
nuestra monografia que hace parte de los requisitos para la obtencion del titulo de Lic.
En Bioanalisis Clinico.
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monografica en el Banco Nacional de Sangre.

Hoja de vaciado para la recopilacién de datos clinicos de pacientes

hemofilicos del Banco nacional de Sangre.

Facultad Regional Multidisciplinaria de Chontales.

Universidad Nacional Autonoma de Nicaragua. @\ | UNIVERSIDAD

NACIONAL
AUTONOMA DE
NICARAGUA,
MANAGUA

UNAN - MANAGUA

“Cornelio Silva Argiiello”

2019 “Aiio de la reconciliacion”

Caracteristicas Clinico-Epidemioldgicas de pacientes hemofilicos atendidos en el Banco
Nacional De Sangre, en el periodo comprendido entre el afio 2016 — al 2018.

Ficha de recoleccion de Datos. Ficha No

¢+ Caracteristicas Sociodemograficas.

|. Edad:
1.0-9
2.10-19
3.20-29
4.30-39

5. 40 a més.

Il. Lugar de procedencia actual.

1.Carazo  2.Jinotega  3.Matagalpa 4. Rivas__ 5Boaco_
6.Chinandega_ 7.Leon __ 8.Nueva Segovia

9.Chontales _ 10.Madriz____ 11. RAAN

12.Esteli_~~ 13.Managua__ 14 RAAS

16.Granada _ 17.Masaya __ 18.RioSanJuan

19. Desconocido

I11. Antecedentes Hereditarios.

1. Primer orden (padre, hermano)

IV. Ao en que fue diagnosticado.

1. 2016
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2. Segundo orden (Tios) 2. 2017
3. Tercer orden (Abuelos, primos) 3. 2018
4. Desconocido 4. Afos anteriores

5. Desconocido

«» Caracteristicas Clinicas.

I. Tipo de Hemofilia. I1. Severidad de la Hemofilia.
1. Hemofilia A 1. Leve

2. Hemofilia B 2. Moderada

3. Aun no conocida 3. Severa

4. Aun no conocida

I11. Principales sintomatologias Clinicas.
1. Artropatia
2. Hemartrosis

3. Hematoma
4. Sangrado de mucosas

5. Todas las anteriores

6. Ninguna____
IVV. Componente sanguineo suministrado. V. Organo Blanco de sangrado.
1.Plasma__ 1. Articulacion de rodillas_~
2. Crioprecipitado__ 2. Articulacion de codos__
3. Factor VIII 3. Articulacion de tobillos_
4. Factor IX 4. Articulacion de hombros
5.Ninguno_ 5. Cavidad bucal (Encias)

6. Desconocido
7. Torax

8. Todas las anteriores

% Mencionar las acciones programaticas relacionadas con el diagnostico y
seguimiento de los pacientes hemofilicos atendidos en el banco de sangre.

I. Examenes realizados para el diagnostico.
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. Tiempo de protrombina (TP).
.Valor normal

. Tiempo parcial de tromboplastina (TPT)
. Valornormal

. Grado de actividad del FVIII

2. Valor prolongado

. Leve
. Moderado
. Severo

. Desconocido

. Grado de actividad del FIX
.Leve

. Moderado_
.Severo____

. Desconocido

. Tipoy Rh

. A Positivo_

. A Negativo_____

. B Positivo_

B Negativo_

. AB Positivo_
. AB Negativo__
. O Positivo_____

. O Negativo

2. Valor prolongado
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Acrénimos

HA: Hemofilia A

HB: Hemofilia B

EvW: Enfermedad Von Willebrand

FvW: Factor Von Willebrand

FVIII: Factor 8

FIX: Factor 9

BNS: Banco Nacional de Sangre

FMH: Federacion Mundial de Hemofilia
SNC: Sistema Nervioso Central

ANH: Asociacion Nicaragiuense de Hemofilia
DDAVP: Desmopresina

VIH, HIV: Virus de Inmunodeficiencia Humana
ADN: Acido Desoxirribonucleico

TP: Tiempo de Protrombina

TPT: Tiempo de Tromboplastina

FT: Factor Tisular

CP: Crio Precipitado

PFC: Plasma Fresco Congelado

73

VDRL: Prueba de laboratorio de investigacion de enfermedades venéreas (sifilis)

HAV: Virus de Hepatitis A

HBV: Virus de Hepatitis B



HCV: Virus de Hepatitis C

Tabla 1- Operacionalizacion de Variables

74

Objetivos Variable Sub-variable | Definicion Indicador Instrumento
Desde la
Identificar las concepcion
principales hasta la 0-9
caracteristicas muerte, 10-19
sociodemogréficas Edad pasando por 20-29
(Edad, rapas o 30-39
procedencia, afio esarrotios y 40 a mas.
cambios
en que fge bioldgicos y Ficha
diagnésticado) de Caracteristicas culturales. Clinica.
los pacientes Sociodemograficas
hemofilicos que Eselorigeno | Todos los
acuden al Banco el principio de | departamentos
Nacional de donde nace, de Nicaragua
Sangre. Procedencia | deriva o
establece algin
objeto, animal
0 persona.
Es un defecto
hereditario
siendo una
enfermedad
devastadora de
origen
Clinicos (Tipo de | eeesivay | HemofiliaA
e Hemofilia . Hemofilia B
hemofilias, ligada al H L
emofilia C
antecedente cromosoma X,
hereditario, nivel de en el cual se Ficha
severidad y Datos Clinicos encuentran los clinica
sintomatologia mas genes que '
frecuente, érgano codifican los
blanco de sangrado) factores
de los pacientes hemostaticos
hemofilicos que Villy IX.
acuden al Banco Se utiliza para | Leve.
Nacional de Sangre. dar constancia
Nivel de del nivel de Moderado.
severidad. gravedad que
tiene una Severa.

enfermedad o
situacion
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clinica
concreta.
Esun Artropatia.
fendbmeno que | Hemartrosis.
revela una Hematoma.
. . nferm ngr
Sintomatologia enfermedad Sangrado de
mas Erecuente. | 9U€ S mucosas o de
" | presentan diferentes
cuando se puntos
percibe alga blancos.
anomala en el | Epistaxis.
organismo.
Las pruebas
de laboratorio
son un
conjunto de
analisis que
se realizan a
diferentes
muestras TP.
. como sangre, TPT.
Examenes . :
. orina o Niveles de
Realizados. i
Mencionar las cu_alqwer _ Factor VIII.
aCCiones tejido o fluido Niveles IX.
" corporal para
programaticas el
relacion n . .
elacio @da}s co diagnéstico,
el diagnostico y . :
> Acciones tratamiento y .
seguimiento de ‘o - Ficha
. programaticas seguimiento g
los pacientes clinica.
e de alguna
hemofilicos patologia
atendidos en el '
Banco Nacional -
Se refiere al
de Sangre. .
conjunto de
procedimientos
L Plasma.
higiénicos,
farmacolégicos Plasma Fresco
. Congelado.
Tratamiento | y de ;
N S, Crio-
suministrito. | rehabilitacion .-
Ue se ponen Precipitado.
Aol Factor VIII.
P Factor IX.
para la
curacién o
alivio de

enfermedades.
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Tabla 2- Edad de los pacientes hemofilicos atendidos en el Banco Nacional

de Sangre.
Frecuencia [Porcentaje
Validos 0-9 48 52.7
10-19 11 12.1
20-29 15 16.5
30-39 14 15.4
40 a mas 3 3.3
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracion

3- Edad de los
Edad pacientes
atendidos
en el programa
de Hemofilia.

Porcentaje

0-9 10-19 20-29 30-39 10 a mas
Edad
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Tabla 3 - Procedencia de los pacientes que acuden al programa de

hemofilicos al Banco Nacional de Sangre. (BNS)

Frecuencia Porcentaje
\Vélidos  [Carazo 2 2.2
Jinotega 4 4.4
Matagalpa 6 6.6
Rivas 3 3.3
Boaco 4 4.4
Chinandega 6 6.6
Ledn 7 7.7
Nueva Segovia 1 1.1
Chontales 2 2.2
Madriz 3 3.3
RAAN 5 55
Esteli 4 4.4
Managua 33 36.3
RAAS 2 2.2
Masaya 1 1.1
Rio San Juan 2 2.2
Desconocido 6 6.6
Total 91 100.0

llustracion 4 - Procedencia de los pacientes hemofilicos atendidos en el programa.

Procedencia

Porcentaje

UIBN[ U OF




Tabla 4- Afio en que fueron diagndsticados los pacientes en estudio.

Frecuencia [Porcentaje
Validos 2016 26 28.6
2017 6 6.6
2018 13 14.3
Afos anteriores 30 33.0
Desconocido 16 17.6
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 5 - Afio en que fueron diagnosticados los pacientes.

Hemofilia que presentan los pacientes atendidos en el BNS.

Diagnostico

Frecuencia

Porcentaje

Tabla 5-
Tipo de
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Validos | Hemofilia A 79 86.8
Hemofilia B 7 7.7
AuUn no 5 55
definida
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracion 6 -Tipo de hemofilia presente en los pacientes atendidos en el
programa.

Tipo de Hemofilia

Hemofilia A
Hemofilia B

/ Aun no definida

5.49%

Tabla 6 -
Orden de antecedentes hereditarios de los pacientes hemofilicos atendidos.

Frecuencia [Porcentaje

Validos Primer orden (Papa, 20 22.0
hermanos)

Segundo orden(Tios) 2 2.2




Tercer orden(Abuelo, 17 18.7

primos)
Desconocido 52 57.1
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 7- Antecedentes hereditarios de los pacientes hemofilicos
atendidos.

Herencia

50

&

Porcentaje
g

]
=

10

Primer orden Segundo orden Tercer orden

{Papa,hermanos) (Tios)

Desconocido

{Abuelo,primos)

Herencia

Grado de severidad de la hemofilia de los pacientes.

Frecuencia [Porcentaje
Validos Leve 17 18.7
Moderada 12 13.2
Severa 52 57.1
Aun no 10 11.0
conocida

Tabla 7 -
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Frecuencia |Porcentaje
Validos Leve 17 18.7
Moderada 12 13.2
Severa 52 57.1
Aun no 10 11.0
conocida
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 8 - Nivel de gravedad que presentan los
pacientes hemofilicos.

60

&
i

Porcentaje

20

Tabla 8 - Sintomatologia mas
frecuente que presentan los pacientes hemofilicos en estudio.

w
I
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Severidad

Leve

Frecuencia [Porcentaje
Validos Artropatias 4 4.4
Hemartrosis 38 41.8
Hematomas 25 27.5

Moderada Severa Aun no conocida

Severidad



Sangrado de 11 12.1
Mucosas
Todas las anteriores 12 13.2
Ninguna 1 1.1
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.
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llustracién 9 - Sintomatologia que presentan los pacientes hemofilicos que
atiende el programa.

Sintomatologia

30

Porcentaje

10

@I‘@II

T T
Artropatias Hemartrosis Hematomas Sangrado de
Mucosas

Sintomatologia

Todas las Hinguna

anteriores

Tabla 9 -Organo

Blanco o sitio de sangrado mas frecuente de los pacientes hemofilicos.

Frecuencia [Porcentaje

\Validos Articulacién de 33 36.3
rodillas

Articulacién de codos 9 9.9

Articulacién de 14 15.4
tobillos

Articulacién de 9 9.9
hombros




Cavidad bucal 13 14.3
(Encias)
Desconocido 10 11.0
Torax 1 11
Todas las anteriores 2 2.2
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 10 - Organo blanco donde se presentan los principales
sangrados.

Organo Blanco

Porcentaje
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- Niveles de TP (Tiempo de Protrombina) de los pacientes.

Frecuencia |Porcentaje
Vilidos Valor normal 90 98.9
Valor prolongado 1 1.1
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.
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llustracion 11 - Niveles de TP en los pacientes hemofilicos.

TP

B wvalor normal
B Valor prolongado

Tabla 11 - Niveles de TPT (Tiempo parcial de tromboplastina)

Frecuencia | Porcentaje

Validos [Valor prolongado 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracion 12 - Niveles de TPT d los pacientes hemofilicos.
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Tabla 12 - Niveles de factor FVIIl en los pacientes tratados en el programa.

TPT

M alor prolongado

Frecuencia | Porcentaje
Validos 0-1% 48 52.7
2-5% 11 121
Mayor de 6 % pero 17 18.7
menor del 50%
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Desconocido 15 16.5

Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustraciéon 13 - Niveles de FVIII en los pacientes hemofilicos atendidos.

FVIIl

Porcentaje

0-1% 2-5% Mayor de & % pero Desconocido
menor del 50%

Fvill

Tabla 13 - Niveles de factor FIX en los pacientes tratados en el programa.

Frecuencia | Porcentaje

Validos 0-1% 6 6.6




Desconocido

85

93.4

Total

91

100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 14 - Niveles de factor FIX en los pacientes tratados en el

programa.

FIX

Eo-1%%
Hpesconocido

87



88

Tabla 14 - Suministro de terapia que reciben los pacientes atendidos en el
Banco Nacional de Sangre.

Frecuencia | Porcentaje
Validos Plasma 21 23.1
Crioprecipitado 29 31.9
Factor VIII 33 36.3
Factor IX 3 3.3
Ninguno 5 55
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 15 - Suministro de terapia que reciben los pacientes atendidos en
el Banco Nacional de Sangre.

Suministro de terapia

Porcentaje
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Tabla 15 - Tipo y Rh de los pacientes en estudio.

Frecuencia | Porcentaje
Vaélidos | A positivo 13 14.3
B positivo 7 7.7
AB positivo 5 55
O positivo 66 72.5
Total 91 100.0

Fuente: Ficha de recoleccion de datos.

llustracién 16 - Tipo y Rh de los pacientes en estudio.

Tipo y Rh




CRONOGRAMA

Tabla 16 - CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES.
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1 Presentar Propuesta de Tema y
L . -, X | X
Objetivos de Investigacion.
2 Formulacibn y entrega del
Problema de Investigacion y X
Objetivos definidos
3 | Entrega de Justificacion y
X
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4 Elaboracion de preguntas
directrices y del Marco tedrico, X | X | X
referencial y conceptual.
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Tutor Dr. Yuber Ariel Lazo Guerrero.




