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Prologo

De acuerdo con datos de la Federacion Mundial de Hemofilia,
el 75% de las personas con deficiencias de la coagulacion no
cuentan con un tratamiento adecuado o incluso carecen de
éste en absoluto, lo que los predispone a sufrir lesiones arti-
culares incapacitantes e incluso les pone en riesgo de morir a
edades tempranas.

La situacion en México no es muy distinta, donde se calcula que
de las 5,221 personas diagnosticadas con algin tipo de hemo-
filia o Enfermedad de von Willebrand, alrededor del 70% de los
pacientes presentan algin grado de dano articular a causa del
nulo o ineficiente tratamiento que han recibido por anos.

Hasta ahora, el Unico medio de informacion sobre la situacion
de vida y tratamiento de las personas con alguna deficiencia
en México ha corrido a cargo de la Federacion de Hemofilia de
la Republica Mexicana (FHRM), siendo nuestro registro el mas
completo y actualizado en el pafs.

Sin embargo, es vital contar con el apoyo de las autoridades
administrativas y legislativas de México para que sean gene-
rados lineamientos homologados de atencién a la hemofilia en
todo el pals, sinimportar si el servicio es brindado por el IMSS, el
ISSSTE, los hospitales que atienden a beneficiarios del Seguro
Popular o instituciones dependientes de las Secretarfas de
Salud de cada estado de la Republica. Este llamado se intensi-
fica para aquellas personas que no cuentan con algin esque-
ma de proteccion social, lo que les genera alin mas riesgos.

Es innegable que se han tenido grandes avances en el trata-
miento de la hemofilia a lo largo de los 25 anos de existencia
de la FHRM, desde la primer compra de concentrados en el
pals en 1995, hasta la inclusién de hemofilia en el Catélogo
Universal de Servicios de Salud en el 2010, que abri6 la puerta
para la atencion de la misma a través del Seguro Popular.

Sin embargo, es evidente que no se podra mejorar el aprove-
chamiento de los recursos sin un sistema centralizado y claro
de atencién al paciente que brinde certeza en la forma de tra-
tamiento y brinde los mismos derechos a todos. Si bien exis-
ten algunos esfuerzos por homogenizar la atencion en el pais
a través de las Guias de Practica Clinica, es necesario sefialar
gue no se cuenta con una regulaciéon en materia de deficien-
cias de la coagulacién sanguinea que permita establecer un
programa nacional que trace los lineamientos para el trata-
miento de la hemofilia y otros trastornos de la coagulacion,
con el objetivo de atenderles y prevenir sus complicaciones.

Para coadyuvar con este esfuerzo de difusién de informacion
respecto a la hemofilia, sus caracteristicas, consecuencias, tra-
tamiento y, mas importante aun, sus posibilidades de éxito, es
que se ha creado el presente reporte: para mostrar el panorama
completo de la atencion de la hemofilia en México y la evidencia
cientifica sobre como debe ser el tratamiento idoneo.

El documento que tienes en tus manos fue elaborado y revi-
sado por equipo multidisciplinario, integrado por los expertos
en el tratamiento de la hemofilia en México, quienes son ex-
pertos por sus conocimientos médicos y cientificos y por el
contacto directo con los pacientes, al ser médicos tratantes
de diversas instituciones, de diversos estados del pais y de
diversas especialidades.

La intencion de este esfuerzo ha sido recopilar evidencia para
sustentar la necesidad de un tratamiento integral para todos
los pacientes con hemofilia de México, que esté fundado en
los méaximos estandares que recomienda la Organizacién Mun-
dial de la Salud y la Federacién Mundial de Hemofilia. Al mismo
tiempo, se busca comparar dichos postulados con la situacién
mexicana, reconociendo los avances hechos, pero también su-
brayando las necesidades de tratamiento que enfrentan dia a
dia cientos de personas con hemofilia que viven en nuestro pals.

A final de cuentas, el objetivo de este esfuerzo, asi como de
todo el trabajo de los voluntarios y profesionales que a diario la-
boran en beneficio del paciente con hemofilia, es mostrar la rea-
lidad en la que dichos pacientes se desenvuelven, los obstacu-
los a los que se enfrentan, méas aun si carecen de una atencion
adecuada, lo que pone en riesgo su funcionalidad, crecimiento
como personas e, incluso, su vida.

Este reporte nos ayuda a demostrar que el paciente no es una
estadistica méas sobre atencién en el pais, y que cada vez que
un nifio o un adulto recibe un tratamiento inadecuado, tardio
0 no lo recibe en absoluto, se esta impidiendo a una persona
su pleno y completo desarrollo, y se limitan sus posibilidades
de tener una vida plena.

Confio en que el “Reporte de hemofilia en México” forje una
alianza entre la sociedad, las autoridades y los servicios de sa-
lud, en aras de construir una sociedad mas informada en bene-
ficio de las personas que viven con hemofilia en nuestro pais.

Mtro. Miguel Izquierdo Zarco
Presidente
Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C.
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Resumen ejecutivo

La hemofilia es una enfermedad en la cual los pacientes son
deficientes en algln factor de la coagulacion, lo que les oca-
siona que sangren por mas tiempo de lo habitual y presenten
hemorragias en distintos 6rganos. Se estima que en México
existen 5,221 personas afectadas y aproximadamente 1,092
madres que pueden transmitir la enfermedad a sus hijos.

El presente documento tiene como objetivo dar informacion
al publico general sobre qué es la hemofilia. De forma inicial
se realiza una descripcién de las causas de la enfermedad, asf
como de los signos y sintomas que presentan las personas
afectadas. Ademas, se describen los métodos para establecer
el diagnostico y clasificar la gravedad de la enfermedad.

En general, los pacientes con hemofilia pueden tener san-
grados en cualquier parte del cuerpo; sin embargo, las
articulaciones son los sitios que con mayor frecuencia se
afectan. Las personas con hemofilia pueden presentar he-
morragias leves que llegan a ser repetitivas o en algunas
ocasiones hemorragias graves en distintos érganos que pue-
den poner en peligro su vida, por lo que la atencion de estos
pacientes es primordial.

Ha existido un avance importante en el tratamiento de los
pacientes con hemofilia y a la fecha se encuentran disponi-
bles opciones que restauran el proceso de coagulacién de los
individuos afectados. Los esquemas de tratamiento actual
permiten que los pacientes puedan llevar una vida practica-
mente normal, para lo cual se requiere que de manera preven-
tiva (profilaxis) reciban el factor de coagulacion del cual son
deficientes.

Existen gufas nacionales e internacionales sobre el tratamien-
to adecuado que deben de recibir las personas con hemofilia y
que son descritas en el texto. A pesar de lo anterior, la dispo-
nibilidad de los factores de coagulacién en México es menor al
6ptimo sefalado internacionalmente, lo cual repercute en la
salud, la calidad de vida de los pacientes y los gastos en salud.
Las complicaciones que pueden resultar en consecuencia al
manejo no 6ptimo de esta condicion, generan en varios casos
gastos adicionales a los sistemas de salud.

Acorde a lo anterior, al final del documento se sefalan las ac-
ciones propuestas que permitirian en un futuro mejorar las
condiciones de las personas que presentan la enfermedad,
entre las que se incluyen el acceso a centros especializados
de atencién multidisciplinaria, asi como la disponibilidad a tra-
tamiento innovador y seguro.
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:Qué es la hemofilia?

La hemofilia es un trastorno en el que la sangre no se coa-
gula normalmente. Los pacientes que tienen hemofilia san-
gran mas tiempo cuando tienen una herida y pueden tener
hemorragias espontaneas o posteriores a traumatismos leves
(especialmente en las rodillas, tobillos y los codos). Estas he-
morragias pueden ser tan graves que incluso llegan a poner en
peligro su vida.

Cuando los vasos sanguineos se lesionan, el organismo
normalmente repara el dano mediante la formacién de un
coagulo que se compone de pequefos fragmentos de cé-
lulas de la sangre llamadas plaquetas y de proteinas que
se conocen como factores de coagulacion, permitiendo la
formacion de un “tapon” que cierra el vaso sanguineo roto y
asi se detiene el sangrado (Figura 1). Los factores de coa-
gulacion permanecen en un estado basal inactivo y una vez
que el vaso sanguineo se lesiona se requiere de su activacion
mediante una serie de reacciones conocidas como cascada
de la coagulacion. Los factores que intervienen en la coagu-
lacion se enumeran del | al Xlll y junto con otras proteinas,
se van activando en una reaccién secuencial, aunque no pre-
cisamente en el orden en que fueron numerados.! Es la defi-
ciencia del factores de la coagulacion VIl o IX, lo que genera
la hemofilia.?

Historia

Las primeras referencias sugestivas de hemofilia datan del
siglo Il a.C., con descripciones en Babilonia de varones falleci-
dos tras una circuncision. Sin embargo, se cree que la primera
descripcion moderna de hemofilia data de 1803 cuando el
médico estadounidense John Conrad Otto, describié un tras-
torno hemorragico hereditario en varias familias en las que
solo los hombres eran afectados con una transmision a través
de mujeres no afectadas. La palabra “hemofilia” parece haber
sido documentado por primera vez en 1828 por los médicos
alemanes Johann Lukas Schonlein y Friedrich Hopff, quienes
describieron la condicién en la tesis “Acerca de la hemofilia o
la hereditaria predisposicion a la hemorragia mortal“?

En 1820 se describe por primera vez el patron de transmision
genética a través de mujeres no afectadas a sus hijos varones.
La hemofilia se ha llamado “la enfermedad de los reyes’, ya
que varios miembros de la familia real europea estaban afec-
tados por la condicion. La famosa reina Victoria de Inglaterra

o ¢

whdds
o
LA HEMOFILIA SE HA LLAMADO
“LA ENFERMEDAD DE LOS REYES”

(1837-1901) fue portadora de hemofilia B y se lo hered6 a
su hijo Leopoldo, quien tenia sangrados frecuentes y muri6 de
una hemorragia cerebral a los 31 afios. La condicion se exten-
di¢ a otras familias de la realeza en Alemania, Espafa y Rusia
a través de las hijas de la reina.?
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:Por qué se presenta la hemofilia?

Por lo general, la hemofilia es hereditaria. El término “heredita-
rio” significa que el trastorno se transmite de padres a hijos a
través de los genes. En la hemofilia existen alteraciones en los
genes que determinan la produccién de los factores de la coa-
gulacion VIl o IX. Estos genes estan situados en el cromosoma
X de los cuales las mujeres tienen dos y los hombres sélo uno.
Un vardn que tenga el gen responsable de la produccién del FVIII
o FIX en el cromosoma X alterado, desarrollard la enfermedad,
mientras que una mujer debe tener alteracion en ambos cro-
mosomas para que ésta se desarrolle, situacién compleja y que
rara vez se presenta. Para que esto ocurra, se requiere que el
padre tenga hemofilia y la madre sea portadora; en algunos ca-
sos de igual rareza, algunas mujeres que solamente tienen un

LA HEMOFILIA ES HEREDITARIA
® | TRASTORNO SE TRANSMITE DE

@
w § T PADRES A HIJOS A TRAVES DE LOS

GENES

cromosoma X (Sindrome de Turner).* Si una mujer tiene el gen
alterado en sélo uno de sus cromosomas X, es “portadora” de
la hemofilia. Las portadoras en ocasiones presentan ciertos sin-
tomas, sin desarrollar totalmente la condicion, y pueden trans-
mitir el gen defectuoso a sus hijos. En la Figura 1 se ejemplifica
el tipo de herencia en la hemofilia.®

Por otro lado, existen casos en donde no se tienen antece-
dentes familiares de hemofilia y esto se debe a un cambio en
los genes (mutacion) que afectan la funcién de algin factor
de la coagulacion. Se han descrito mas de 1,000 mutaciones
sin antecedente de historia familiar y hasta la tercera parte de
los casos de hemofilia pueden ser secundarios a este tipo de
mutaciones en los factores de coagulacién VIl y [X. 14

En raras ocasiones la hemofilia puede ser adquirida. El término
“adquirido” significa que la persona no nace con el trastorno,
pero lo desarrolla cuando el organismo forma anticuerpos (de-
fensas) que neutralizan a sus propios factores de coagulacion.

FIGURA 1 Patrones de herencia en hemofilia
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Tipos y clasificacion

Existen dos tipos de hemofilia: °

Hemofilia tipo A (clasica)

80-85%
DE LOS CASOS

Factor VIl disminuido o ausente

Hemofilia tipo B

15-20%
DE LOS CASOS

Factor IX disminuido o ausente

Los problemas de hemorragias de la hemofilia A y B son los
mismos; sin embargo, se requiere de pruebas especiales para
determinar el tipo de trastorno ya que el tratamiento es dife-
rente en cada uno. Aunque de forma tradicional la hemofilia A
y B no son distinguibles clinicamente, existe evidencia de que
la deficiencia del factor IX puede ser menos grave y los pacien-

tes que la presentan tienen mejores resultados a largo plazo,
aungue esto no estad completamente demostrado.®

La clasificacion de la hemofilia se basa en los niveles de activi-
dad plasmatica del factor VIl o IX y se reconocen los siguien-
tes tipos:”8?

TABLA 1 Clasificacion de la hemofilia segln los niveles de actividad plasmatica de los factores VIl y IX

Factor de coagulacion
entre 5y 40%

Clasificacion

Leve

Se presentan hemorragias graves ante traumatismos o cirugias
importantes. Las hemorragias espontaneas son poco frecuentes.

Sintomas

Moderada entre 1y <5%

Se presentan hemorragias espontaneas ocasionales; hemorragias
prolongadas ante traumatismos o cirugias menores.

menos del 1%

Grave

Se presentan hemorragias espontaneas en las articulaciones o

musculos.

Aunque los niveles de actividad de los factores VIl y IX de la
coagulacién son cruciales para establecer el grado de severi-
dad, no siempre correlacionan con el riesgo de sangrado indivi-
dual de cada paciente. Otros factores como el tipo de defecto
genético, la edad y la respuesta de cada paciente parecen ser
indicadores del riesgo de hemorragia. Las variaciones en las

manifestaciones de sangrado de acuerdo a la gravedad, asf
como entre hemofilia A y B, influyen en las decisiones sobre
la atencion, de tal manera que los regimenes de tratamiento
deben de ser enfocados de acuerdo al patrén de sangrado,
mas que basarse Unicamente en los niveles de actividad de los
factores de coagulacién.”-*
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Epidemiologia

La hemofilia ha sido catalogada en algunos paises como una
enfermedad rara, debido a que se presenta en 1 de cada
10,000 nacimientos en varones (para la hemofilia del tipo A)
y en 1 de cada 50,000 para la hemofilia del tipo B.3¢ De acuer-
do ala Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C.,
para enero de 2016 se tenian registrados 5,221 pacientes en
México y aproximadamente 1,092 madres portadoras'!, aun-
que es importante destacar que a la mayorfa de las madres no
se les ha realizado un estudio para determinar esta condicion.

En la primera mitad del siglo XX, la esperanza de vida en pa-
cientes con hemofilia era de 16 a 23 afos. Para la segunda
mitad del siglo XX la esperanza mejoro¢ a casi 65 afos. Sin em-
bargo, entre las décadas de 1970 y 1980 muchos pacientes
fueron infectados por VIH, virus de hepatitis B y virus de la he-

patitis C a través de derivados plasmaticos contaminados que
se les transfundian, lo que llevd a una disminucién en la espe-
ranza de vida en esos afos. Con el desarrollo de los nuevos
tratamientos, la transmision de estas infecciones se redujo y
en fechas recientes se estima que los pacientes con hemofilia
pueden aspirar a una esperanza de vida similar a la de sujetos
sin la enfermedad y con una adecuada calidad de vida.**213 En
los casos de hemofilia leve y moderada la esperanza de vida se
ha reportado de 75 afos, mientras que para los pacientes con
hemofilia grave, la mortalidad llega a exceder por un factor de
2.68 al de la poblacion general.

Las muertes por hemorragia y sus consecuencias, asi como en-
fermedades hepéticas y la enfermedad de Hodgkin son mayo-
res en comparacion con las personas que no tienen hemofilia.*4

PREVALENCIA DE PACIENTES Y MADRES PORTADORAS EN MEXICO

5,221

PACIENTES

1,092

MADRES
PORTADORAS

Datos proporcionados por la Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C,, a enero de 2016. A la mayoria de las
madres no se les ha realizado un estudio para determinar esta condicion.
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Signos y sintomas de la hemofilia

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad son el sangra-
do excesivo y la aparicion facil de moretones (equimosis). La
magnitud de la hemorragia depende de la gravedad de la he-
mofilia. En la hemofilia leve los pacientes pueden no presentar
signos de la enfermedad hasta que se enfrentan a situaciones
como accidentes, procedimientos dentales y cirugias; inclusi-
ve, el diagnostico puede realizarse hasta la edad adulta. En la
hemofilia moderada los sangrados pueden presentarse pos-
terior a lesiones relativamente menores, mientras que en la
hemofilia grave se pueden presentar sangrados importantes
desde el primer afo de vida. Los pacientes con hemofilia grave
presentan hemorragias espontaneas o posteriores a traumas
inclusive leves en alrededor de 1 a 6 episodios al mes y llegan
a presentar eventos que ponen en riesgo su vida.**

El sangrado puede ser externo como en la boca, nariz o cor-
tadas en la piel, en las cuales se observa una hemorragia por
un periodo prolongado o bien lesiones que vuelven a sangrar
después de haber cedido. También pueden presentarse san-
grados internos, que se hacen presentes a través de la ori-
na o la evacuacién, moretones grandes por sangrado en los
musculos o en las articulaciones, inclusive sin un traumatismo
evidente. Las hemorragias internas pueden poner en peligro la
vida de los pacientes, sobre todo cuando se localizan dentro
del créneo, cuello, garganta o a nivel gastrointestinal.® En la
siguiente tabla se presenta la incidencia estimada de los san-
grados segun su localizacion.

TABLA 2

Incidencia aproximada de las hemorragias segln su localizacion

(Fuente: Federacién Mundial de Hemofilia referencia 9)

Localizacion de la hemorragia

Incidencia aproximada

Hemartrosis: mas frecuente en tobillos, rodillas y codos; 70-80%
menos frecuente en hombros, cadera y mufecas
Musculos 10-20%
Otras hemorragias importantes 5-10%
Sistema nervioso central <5%

Por su frecuencia y gravedad, los siguientes sitios de sangrado
merecen mencion especifica.

Articulaciones: También llamados hemartrosis, se refiere a la
presencia de sangre dentro de una articulacion. La hemorragia
puede presentarse de forma espontanea o posterior a un trau-
matismo. Es un hallazgo frecuente en la hemofilia grave, y es un
sello distintivo de la enfermedad. Los sintomas pueden iniciar
con un aumento en la temperatura a nivel de la articulacion y
una sensacion de hormigueo; posteriormente, puede experi-
mentarse una restriccion en el movimiento. Es en esta etapa
el mejor momento para administrar el tratamiento y evitar el
sangrado. Si el proceso continlia, existe aumento en la presién
interna de la articulacion secundario al desarrollo de una colec-
cion de sangre, lo que produce dolor que llega a ser incapaci-
tante, aumento de volumen y de la temperatura local, asi como
mayor restriccion del movimiento. Los eventos mas comunes
se presentan antes de la adolescencia en rodillas, codos, tobi-
llos, hombros, cadera y, en algunas ocasiones, munecas.*#?

Hematoma muscular: El sangrado muscular generalmente
se presenta posterior a un traumatismo, pero puede suceder
de forma espontanea. Cerca del 75% de los pacientes con
hemofilia grave experimentan un episodio durante su vida.
Las principales manifestaciones son dolor e inflamacion y co-
rrelacionan con la gravedad del traumatismo y de la propia
hemofilia, asi como la dimension y profundidad de la lesion.
Una vez que se desarrolla el hematoma, el musculo responde
mediante un espasmo o contractura muscular, lo que produce
restriccion del movimiento y dolor. Los pacientes requieren de
estudios de imagen para evaluar la extension de la lesion (ul-
trasonido, tomografia o resonancia magnética). Las lesiones
pueden ser secundarias, inclusive a la aplicacion de una inyec-
cion. Las hemorragias musculares pueden poner en peligro la
vida de la persona, debido al alto volumen de sangre que se
llega a acumular, especialmente en musculos grandes.*

Sangrado en el sistema nervioso central: Los sangra-
dos a este nivel son un grave problema que pueden resultar
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incapacitantes e incluso mortales. Se ha estimado una fre-
cuencia del 2 al 2.5% de los eventos de sangrado.® Los pa-
cientes pueden presentar sintomas como: dolor de cabeza y
cuello, vomito, pérdida de la movilidad, somnolencia, cambios
de conducta, convulsiones, vision doble e incluso coma. Previo
a las opciones actuales de tratamiento, cerca del 75% de las
hemorragias ocasionaban el fallecimiento de los pacientes y

Diagnostico

Los antecedentes familiares y la presencia de sangrados
prolongados pueden ser indicadores de hemofilia. Cerca del
70% de los nifios con historia familiar son diagnosticados al
nacimiento o después del primer episodio de sangrado. Por
el contrario, nifios sin historia familiar son diagnosticados en
situaciones como sangrados posteriores a circuncision, des-
pués de la aplicacién de alguna inyeccién o moretones des-
pués de traumas menores como los que se presentan cuando
empiezan a caminar o gatear.

actualmente esta cifra se ha reducido a un 30%. Es mas fre-
cuente en nifios y adultos jovenes por las actividades fisicas
que realizan. Los pacientes requieren de estudios de imagen
como tomografia o resonancia magnética de craneo para la
localizar el sangrado y determinar su magnitud. El diagnostico
temprano y el tratamiento oportuno disminuyen la mortalidad
y previenen las secuelas neurolégicas.*#°

Para corroborar el diagnéstico se requiere de la realizacion de
pruebas de coagulacién que permiten identificar cuanto tiem-
po tarda la sangre en coagular y si existe disminucién o au-
sencia de alguin factor de la coagulacion. Estas pruebas deben
de ir seguidas de la cuantificacion del factor de coagulacion
afectado para la determinacion del tipo y nivel de gravedad,
sirviendo de base para el monitoreo.*%15

\l/
4 _ CERCADEL
° 70% DE LOS NINOS CON HISTORIA FAMILIAR

SON DIAGNOSTICADOS AL NACIMIENTO O DESPUES DEL

PRIMER EPISODIO DE SANGRADO
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Tratamiento

El principal tratamiento para la hemofilia es la restitucion del
factor de coagulacion deficiente mediante la administracién
delfactor Vil parala hemofilia A o del factor IX parala hemofilia B.
En las Ultimas décadas han existido avances importantes en el
tratamiento de los pacientes con hemofilia y se ha transitado
desde donaciones humanas de plasma con poca concentracion
y pureza, hasta productos de mayor concentracion y pureza,
obtenidos mediante ingenierfa genética.!

El tratamiento inicial de la hemofilia se baso en la transfusion
de plasma, un componente de la sangre en el cual se encuen-
tran los factores de coagulacion, pero su pureza y concentra-
cion son bajas. Posteriormente se desarrollaron los criopre-
cipitados que son obtenidos del plasma humano mediante
descongelacién lenta que permite conservar la actividad del
factor VIII.! Hoy en dia, desafortunadamente, es el Unico trata-
miento disponible en algunos paises de bajos ingresos.

La obtencién posterior de concentrados del factor VIII permitio
otro avance en el tratamiento. Sin embargo, antes de la década
de 1980 eran preparados a partir de miles de donadores y no se
les aplicaba ninglin proceso de inactivacion viral, convirtiéndose
en una via de contagio del VIH y la hepatitis. En 1986 se estable-
cieron los estandares para minimizar la contaminacion de estos
productos mediante procedimientos de inactivacion viral 3

El descubrimiento de la desmopresina (1977) —hormona
que estimula la liberacion de manera transitoria del factor
VIll— proporcioné una nueva forma econémica y segura para
el tratamiento de los pacientes con hemofilia A. Esta alterna-
tiva resulta eficiente en personas con hemofilia leve y modera-
da; sin embargo, ha demostrado que su eficacia se ve merma-
da si se ocupa de manera constante, por lo que Unicamente se
recomienda su uso para eventos especificos.

En 1992 seintrodujeron los concentrados de origen recombinan-
te, obtenidos mediante ingenierfa genética, permitiendo la “pro-
duccién en masa” de los concentrados de factores de coagula-
cion, ampliando su disponibilidad. Adicionalmente, al producirse
mediante procesos de laboratorio y no ser derivados de la sangre
humana, son libres de toda contaminacion viral.? En el recuadro de
abajo se presentan algunos de los momentos historicos de rele-
vancia en la atencién de los pacientes con hemofilia.

DD

La Federacion Mundial de Hemofilia recomienda que todos los pa-
cientes con hemofilia sean tratados con concentrados de factores
de coagulacién, ya sean derivados del plasma humano con doble
método de inactivacion viral, o bien con factores recombinantes.
El resto de las opciones ya no son avaladas por este organismo.®

Por lo general, la hemofilia leve no requiere tratamiento de
restitucion, a menos que se ponga en riesgo el proceso de
coagulacién, como podria ser una cirugia.

2\
of
Actualmente, los concentrados de factores de coagulacion son fa-
ciles de conservar y reconstituir>%1° La atencién domiciliaria (apli-
cacion del tratamiento en la vivienda del paciente, sin necesidad de
desplazarse a un centro de salud) permite que los pacientes ac-
tUen de forma mas rapida cuando hay eventos de sangrado, dismi-
nuye el riesgo de complicaciones; con este esquema, se requieren
menos consultas a los servicios de urgencias, es menos costoso al
ser oportuno y favorece el autocuidado de los pacientes.

EVENTOS CRUCIALES EN LA HISTORIA DE LOS TRATAMIENTOS EN HEMOFILIA

1916

Factor VIl recombinante, no se requiere

sangre humana para su obtencién 1 9 9 2
1990

1981

Concentrado de factor VIII
altamente purificado

Primer concentrado de
factor VIl pasteurizado

197

Avances en el
tratamiento

Administracion intravenosa
de plasma fresco

193
196

196

Se reconoce a la desmopresina
como un liberador de factor VIII

Desarrollo de precipitados de
plasma a partir de sangre total

Desarrollo de crioprecipitados que
permite la conservacién del factor
VIl mediante descongelacién

Primer concentrado
comercial de factor VIII
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En los casos de la hemofilia moderada, se requiere tratamien-
to de restitucion si hay sangrado o cuando se requiera prevenir
el sangrado.tot”

Por el contrario en la hemofilia grave, se requiere tratamiento pro-
filactico para prevenir el sangrado desde edades tempranas vy es
posible que sea necesario continuarlo de por vida, aunque siempre
deberé prevalecer la indicacién terapéutica del médico tratante para
determinar el tipo, cantidad y periodicidad del tratamiento.*¢

Protocolos de remplazo

El aplicacién del tratamiento “a demanda” (método mas co-
mun), se da cuando éste se aplica una vez que el sangrado se
ha presentado, es decir, el factor se aplica como respuesta de
un evento hemorragico.

)
|
En la hemofilia grave, el tratamiento puede administrarse de
forma periddica, sin esperar a que un sangrado se presen-
te, previniéndolos; a esto se le conoce como profilaxis. De
acuerdo a la evidencia, este esquema se considera como la
mejor practica de atencién en pacientes que presentan niveles
severos de hemofilia.l”1e17 | a tabla siguiente detalla los dis-
tintos tipos de aplicacién, ya sea a demanda, o por profilaxis.

Otras opciones de tratamiento no sustitutivo

Adicional a la hormona desmopresina, se ha identificado en
los agentes antifbrinoliticos (acido tranexdmico —no dis-
ponible en México— y el acido épsilon aminocaproico) una
opcion para el cuidado de la hemofilia. Estos medicamentos

impiden que los coagulos se disuelvan permitiendo la disminu-
cion del sangrado. Estas opciones no tienen utilidad en la pre-
vencion de la hemartrosis, pero pueden ser Utiles en el control
de sangrados que se generen por heridas en piel o en muco-
sas, asi como en procedimientos dentales.#%1°

Para la prevencién especifica de los eventos en articulaciones,
existen medidas particulares. Los pacientes deben evitar car-
gar peso en la articulacién, considerar la inmovilizacion,
aplicar compresion y elevar la extremidad afectada has-
ta que el dolor disminuya. Se puede aplicar hielo o com-
presas frias alrededor de la articulacién durante 10-15 mi-
nutos, cada 2-4 horas, para disminuir la inflamacién, aliviando
asi el dolor. Se recomienda medir la articulacién con una cinta
métrica constantemente, lo que permite determinar si el san-
grado esta disminuyendo o continlia, mediante la reduccién
del volumen en la zona afectada.®?!

Los pacientes deben de recibir rehabilitacién y tan pronto como
el dolor vy la inflamacién comienzan a disminuir, se debe iniciar el
movimiento de la articulacion de manera gradual y sin esfuerzo.®2!

N2 N

PARA PREVENIR EVENTOS EN ARTICULACIONES
CONSIDERAR LA INMOVILIZACION,
APLICAR COMPRESION Y ELEVAR LA
EXTREMIDAD AFECTADA HASTA QUE
EL DOLOR DISMINUYA

TABLA 3 Protocolos de terapia de reemplazo (Modificado de referencias 8, 9)

Protocolo \

Tratamiento por episodios
(“ademanda”)

Tratamiento que se aplica cuando hay evidencia clinica de una hemorragia.

Definicion

Profilaxis primaria

Tratamiento regular y continuo (al menos 45 semanas al afio) que comienza

a aplicarse ante la ausencia de una enfermedad articular osteo-cartilaginosa
documentada, determinada mediante examen fisico y/o estudios con imagen, y antes
de que exista evidencia clinica de una segunda hemorragia en alguna articulacion
grande (tobillos, rodillas, codos y hombros), a partir de los 3 afios.

Profilaxis secundaria

Tratamiento regular continuo (al menos 45 semanas al aino) que comienza a aplicarse
después de que se han producido 2 o mas hemorragias en alguna articulacion grande y
antes del inicio de una enfermedad articular documentada mediante un examen fisico
y estudios de imagen.

Profilaxis terciaria

Tratamiento regular continuo (al menos 45 semanas al aflo) que comienza a aplicarse
a continuacion del inicio de la enfermedad articular que se ha documentado mediante
un examen fisico y radiografias simples de las articulaciones afectadas.

Profilaxis intermitente

Tratamiento que se aplica para prevenir hemorragias durante periodos que no excedan
45 semanas al afo.
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Complicaciones

Inhibidores

Una complicacion del tratamiento es la formacion de anti-
cuerpos que neutralizan al factor de coagulacién adminis-
trado y que se conocen como inhibidores. La formacién de
estos anticuerpos resulta en un problema grave, debido a
que impide la restitucion del factor de coagulacion deficiente.
Los inhibidores se presentan en aproximadamente el 20% al
30% de los pacientes con hemofilia A, y entre el 2% y 5% de
los pacientes con hemofilia B. La mayoria de los inhibidores
se desarrollan dentro de las primeras 50 exposiciones (ex-
posicion se define como cualquier infusién de factor VIl o IX
en un periodo de 24 horas).”!? Los pacientes que han desa-
rrollado inhibidores tienen un mayor riesgo de complicaciones
y progresion a estadios avanzados de dafio articular. Estos
pacientes deben tratarse con productos de bypass, como lo
son el factor VIl activado recombinante o el concentrado de
complejo protrombinico activado, los cuales reducen entre un
45% y un 80% los eventos hemorragicos. Se ha demostrado
que la profilaxis en pacientes con inhibidores puede disminuir
un 50% los episodios de sangrado.t324

Motrices incapacitantes

Como se ha mencionado, las hemorragias en el interior de las
articulaciones son las mas frecuentes. Cuando estos episodios
no se tratan a tiempo y de manera correcta (incluida la rehabi-
litacién), se generan artropatias. Las artropatias son lesiones
crénicas a la articulacion, mismas que producen una inflama-
cién permanente y dolor incapacitantes. Al mismo tiempo, se
producen depositos de hierro dentro de la zona afectada (el
hierro presente de manera natural en la sangre), desencade-
nando un efecto toxico degenerativo en el cartilago y que favo-
rece la destruccion del mismo. Los pacientes pueden presentar
pérdida del espacio articular, contractura, atrofia de los muscu-
los y deformidades, ocasionando la pérdida de la movilidad. Las

LOS PACIENTES PUEDEN
PRESENTAR
PERDIDA DEL ESPACIO ARTICULAR,
CONTRACTURA, ATROFIA DE LOS
MUSCULOS Y DEFORMIDADES

opciones de tratamiento incluyen profilaxis secundaria, analgé-
sicos, rehabilitacion y, como Ultimo recurso, la cirugia.'>22

Los pacientes con hemofilia grave deben recibir valoracion de su
condicién musculo-esquelética por lo menos una vez al afo de
acuerdo a escalas establecidas para este tipo de pacientes. En
los casos de dolor articular se debe evaluar la intensidad, dura-
cion, frecuencia, localizacion y tipo de analgésicos requeridos.®

La radiografia convencional es una herramienta Util para eva-
luar los estadios de la enfermedad una vez que se han presen-
tado dafios en la articulacién a nivel del cartilago, del hueso o
ambos, pero no permite detectar lesiones en etapas tempra-
nas. El ultrasonido se ha convertido en una herramienta Util
para evaluar la articulacion; sin embargo, la resonancia mag-
nética es la técnica que permite evaluar de forma més precisa
los cambios tempranos y lesiones menos avanzadas.??

Con la administracién profilactica de concentrados de facto-
res de coagulacion, la artropatia hemofilica puede prevenirse
casi por completo y preservar la funcion mudsculo-esquelética
intacta.®2223

Los casos de artropatia hemofilica persisten debido a la falta
de reconocimiento y atencion de eventos de sangrado, o bien
a la carencia de accesibilidad y adherencia a los concentrados
de factores de coagulacion.?

Otras complicaciones musculo-esqueléticas comprenden
pseudotumores que resultan de la acumulacion de restos
sanguineos por sangrados mal manejados en tejidos adya-
centes a los huesos. Pueden alcanzar tamafnos que presionan
estructuras neurovasculares e inclusive se extienden a la piel.
Para su atencion se requieren tratamientos quirlrgicos.!?

De forma reciente han llamado la atencién la relaciéon exis-
tente entre la obesidad y la osteopenia (disminucion en la
densidad del hueso), con la hemofilia. Aunque el mecanismo
de asociacién entre hemofilia y osteopenia no esta com-
pletamente elucidado, se considera que la disminucién en la
actividad fisica es un contribuyente importante.?>?¢ Aunque
puede ser prematuro recomendar la valoracién rutinaria de la
densidad mineral 6sea en todos los pacientes con hemofilia,
pacientes seleccionados pueden beneficiarse del escrutinio y
medidas terapéuticas para corregir la pérdida de densidad mi-
neral 6sea.>14

En ocasiones, a los pacientes con hemofilia se les restringe la
participacion en actividades fisicas, lo que les confiere mayor



12 Reporte de hemofilia en México

riesgo para la acumulacién de grasa corporal, que a su vez
impacta en las articulaciones favoreciendo su lesion y se lle-
ga a convertir en un circulo vicioso de mayor lesién — menor
movilidad.?” De tal forma que es de suma importancia que los
pacientes mantengan una alimentacion saludable y una ade-

cuada actividad fisica en el marco de las permitidas (ej. nata-
cién).* Los esquemas actuales de profilaxis podrian tener un
impacto indirecto en la obesidad, ya que al disminuir el dafio
articular, los pacientes pueden mantener una mayor movilidad
y actividad fisica, lo que repercute en la salud de los pacientes.

| 7N

Costo

La hemofilia es un padecimiento que impone una carga econo-
mica y social considerable, no solamente para la persona que
vive con hemofilia y su familia, sino también a las instituciones
publicas que proporcionan servicios médicos a los pacientes.
Los estudios que se han realizado para conocer el costo de las
enfermedades comlUnmente se centran en estimar los costos
médicos directos; es decir, el valor econémico de aquellos re-
CUrsos que se requieren para proporcionar una atencién mé-
dica a los pacientes, tales como medicamentos, estudios de
laboratorio y gabinete, hospitalizaciones, entre otros. No obs-
tante, dichas estimaciones proporcionan una imagen parcial
del impacto econémico de una enfermedad, ya que existen
otros recursos (no médicos) que también se requieren para
asegurar el éxito terapéutico de las estrategias de manejo,
pero que no necesariamente son financiados dentro de las
instituciones de salud, tales como los gastos de traslado, hos-
pedaje, alimentacién, adecuaciones al hogar, etc., que de no
estar presentes pueden provocar que una terapia fracase.

Un aspecto caracteristico del costo de la hemofilia es su alta
variabilidad, es decir, que un Unico paciente puede llegar a con-
sumir los recursos que consumirian 5 0 mas pacientes juntos.
Asi, en un estudio realizado en el IMSS se estimd un costo
(directo) promedio anual en aproximadamente $116,287; sin
embargo, el rango de costos fue muy amplio, desde un mini-
mo de $4,332 hasta un maximo de $757,700 por paciente.
Ahora bien, existe otro tipo de recursos que se “pierden” a
causa de la enfermedad, como es el tiempo laboral, ingreso fa-

LA HEMOFILIA ES UN PADECIMIENTO QUE IMPONE
UNA CARGA ECONOMICA Y SOCIAL
CONSIDERABLE
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miliar, la productividad, entre otros, que se engloban dentrode  do que pueden superar en mas del doble a los costos directos.
los costos indirectos, que en algunos estudios se ha encontra-

UN UNICO PACIENTE PUEDE LLEGAR A CONSUMIR LOS RECURSOS QUE CONSUMIRIAN
5 O MAS PACIENTES CON HEMOFILIA JUNTOS

Calidad de vida

Debido a las manifestaciones de la enfermedad, el tratamien-
toy sus complicaciones, la calidad de vida de los pacientes con
hemofilia se ve afectada. En el estudio HERO (Haemophilia Ex-

periences, Results and Opportunities), que encuest6 a 1,386
personas con hemofilia de 11 paises, reportd un incremento
en la discapacidad y el dolor asociados con mayor edad, me-
nor empleo, mayor frecuencia de sangrados y menor calidad
de vida.?® En estudios hechos en México sobre la calidad de

vida relacionada con la salud en pacientes pediatricos, inclusi- Haemophilia Experiences'
ve utilizando instrumentos especificos para esta poblacién,”® Results and Opportunities

se observd una correlacion entre los niveles de alto riesgo en la
calidad de vida y los &mbitos fisicos relacionados con las com-
plicaciones, hospitalizaciones y dificultadas para caminar o
correr. En el area psicosocial los pacientes refieren problemas
en el ambito escolar con dificultades de atencion y concentra-
cion; a nivel emocional refieren sentimientos de miedo, triste-
za, enojo y preocupacion por el futuro, todo lo cual impacta en
su desarrollo integral 3031

Las mujeres portadoras también reportan afectaciones en su
calidad de vida y reportan sentimientos de miedo, angustia y
tristeza, por lo que se requieren medidas de apoyo para me-
jorar la percepcién del papel que desempefian en el proceso
salud-enfermedad.?®3? En estas mujeres también se han des-
crito cambios negativos en el autoestima, por lo que se re-
quiere incluirlas en los tratamientos integrales de atencién de
los pacientes con hemofilia.
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Seguimiento de los pacientes con hemofilia

Es importante que los pacientes con hemofilia cuenten con
un centro de atencion con acceso a equipo multidisciplinario
con disponibilidad de hematdlogos, ortopedistas, enfermeras,
médicos rehabilitadores, fisioterapeutas, odontoélogos, traba-
jadores sociales, psicologos, etc. El acceso a estos centros re-
duce las probabilidades de complicaciones y hospitalizaciones
(hasta un 40% menos) asi como acceso a una mejor calidad
de vida. En situaciones de hemorragia, la atencion inmediata
es crucial, por lo que los pacientes deben contar con acceso
a servicios de urgencias y hospitalizacion en centros u hospi-
tales que cuenten con el personal capacitado y los insumos
necesarios para garantizar su atencion.!#1°

De forma ideal los pacientes deben de recibir tratamiento v,

de ser posible, atencion domiciliaria; esto les permite un tra-
tamiento oportuno de las hemorragias con lo cual se dismi-

Autocuidado

nuyen las secuelas y se acorta el tiempo de recuperacion. La
aplicacion en el hogar resulta mas comoda ya que se evita
el traslado a los centros hospitalarios. Ademas, este tipo de
tratamiento disminuye los dias de estancia hospitalaria y por
lo tanto el ausentismo escolar o laboral, permitiendo asf una
mayor independencia de los pacientes.

Todo paciente con hemofilia debe ser derivado oportunamen-
te al servicio de medicina fisica, rehabilitacion y ortopedia
para la valoracién integral del sistema motriz, asi como para
la orientacion e indicaciones sobre postura, alineacion de seg-
mentos y ejercicios de fortalecimiento muscular. Todas estas
medidas ayudan a prevenir hemartrosis espontaneas y artro-
patias y las valoraciones permitiran la detecciéon temprana de
alteraciones musculoesqueléticas.>?1521

Los pacientes con hemofilia deben contar con herramientas que les permitan el autocuidado y la prevencion de compli-

caciones como:*!°

Estar informados sobre los datos de sangrado para su deteccion oportuna.

Contar con un plan de accién en situaciones de urgencia.

Informar sobre las medidas de accion a familiares y cuidadores.

Administrar el tratamiento profilactico o a demanda segln sea el caso, asf como velar por
la adherencia al mismo.

Llevar un registro del nimero de hemorragias, localizacion, dosis y calendario de aplicacion
del factor, asi como de tratamientos adicionales y evaluacion de la presencia de inhibidor.

Implementar medidas de prevencién como revisiones periddicas, aplicacion de vacunas, etc.
Contar con capacitacién sobre atencién y cuidado domiciliario.

Proteccion de objetos que puedan causar lesiones y sangrado en casa y lugares de estancia.
Mantener una alimentacion saludable y tener una vida activa fomentando el deporte que
les permita fortalecer los mudsculos, mantener la movilidad y favorecer un peso saludable.
Se deben de evitar los deportes de contacto y se pueden recomendar actividades de me-

nor riesgo como nadar, caminar y el uso de bicicleta con proteccién. Es importante que
este tipo de actividades se realicen con un tratamiento sustitutivo adecuado.
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Acciones propuestas

Sin duda se han presentado avances en la atencion de los pa-
cientes con hemofilia, mas el trabajo continta. La comunidad
cientifica se enfrenta a los retos de mejorar los concentrados
del factor ampliando sus vidas medias, disminuir la necesidad
de accesos venosos, reducir el riesgo de desarrollo de inhibi-
dores y mejorar el tratamiento de estos casos, asi como el
desarrollo de la terapia génica para la enfermedad.3334

En los paises de ingresos bajos y medios existe, ademas, el
reto de la implementacion de las correctas formas de diagnés-
tico y clasificaciéon de la enfermedad, asi como de las medidas

de tratamiento de acuerdo a las gufas de practica clinica y
evidencia cientifica actual, de manera que no se sigan utilizan-
do terapias que datan de hace mas de 50 afios como el uso
de crioprecipitados que no permiten el adecuado y oportuno
manejo profilactico de los pacientes, aumentando el riesgo de
adquirir infecciones virales.>> La mayoria de las personas con
hemofilia en estos paises no reciben tratamiento de reempla-
zo con factores, por lo que la mortalidad y morbilidad es ma-
yor a la reportada en paises en donde se tiene acceso a estos
productos.33343¢

Registro y monitoreo
Ademas, se requieren registros centralizados adecuados que permitan identificar al nimero
de pacientes afectados, para establecer la planeacion de la distribucion de los servicios reque-
ridos para su atencién, para lo cual la Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C.
ha hecho un gran esfuerzo.!!

Disponibilidad y acceso a tratamiento

Pero quiza uno de los retos mas importantes es asegurar la disponibilidad de factor tanto en
cantidad como en costos para la poblacion afectada.33343¢ Se ha sefialado por ejemplo en el
caso de lItalia, que la disponibilidad de mas de 6.5 Ul (unidades internacionales-media estan-
dar) per capita de factor VIII parece adecuado en términos de suplementacion, mientras que
se considera que cifras iguales o menores a 5 Ul per capita de factor VIl pueden ser conside-
radas como insuficientes para garantizar el acceso a la profilaxis y a la terapia de tolerancia
inmunolégica.?” Por el contrario, en México se reporta una disponibilidad de factor VI per
capita de 1.12 Ul per capita,'* por lo que queda la tarea a las entidades gubernamentales y la
sociedad de adquirir el compromiso de fomentar la atencién equitativa de los pacientes con
los estandares de atencién requeridos internacionalmente en la actualidad.

Atencion multidisciplinaria

Es indiscutible que los pacientes deben de ser canalizados a centros de salud que cuenten
con atencion multidisciplinaria para evitar las complicaciones de la enfermedad, para lo cual
se requiere concientizar y capacitar a los profesionales de la salud sobre la atenciéon de estos
pacientes, con apego a las gufas nacionales e internacionales.
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Buenas practicas

N

Atencion y entrega domiciliaria

El Hospital Materno Infantil del Instituto de Seguridad Social
del Estado de México y Municipios (ISSEMyM) ha adoptado un
modelo de atencion y entrega domiciliaria en hemofilia, Uinico en
México. Con este programa se logra un mejor apego al trata-
miento, previniendo la aparicién de complicaciones.

Con el apoyo de un grupo multidisciplinario de especialistas y pro-
fesionales de la salud, integrado por médicos hematélogos, en-
fermeras, nutridlogos, rehabilitadores y psicologos, las personas
que viven con hemofilia que son enrolados en este programa no
necesitan desplazarse al centro de salud para recibir su consulta
e incluso el tratamiento, mismo que es entregado en el domicilio
del beneficiario.

El programa inicia con una visita de valoracion por un médico hema-
télogo, quien determina las necesidades especificas de cada caso.
Tras esta primera visita, se calendarizan y coordinan las visitas del
equipo multidisciplinario. El equipo médico multidisciplinario redac-
ta reportes detallados cada vez que visitan el domicilio, mismos
que son enviados al médico tratante del Hospital Materno Infantil
para su conocimiento, control, seguimiento y valoracion.

. “Desafio del Caribe”
NS

Enlos afios 2011 y 2012, la Federacion de la Hemofilia de la Re-
publica Mexicana A.C, junto con la Asociacion Venezolana para la
Hemofilia (AVH), se unieron con un objetivo: preparar a un grupo
de 18 jovenes con hemofilia y portadoras durante un afio para
que pudieran participar en el “Nado por la Libre 2012” en Cancun,
nadando 3 km en aguas abiertas.

Después de un afio de entrenamiento, preparandose de 3 a
5 veces por semana en albercas, 7 encuentros aguas abiertas y
evaluaciones constantes por parte del grupo multidisciplinario de
hematologos, fisiatras y psicologos de ambos paises, jlos 18 jo-
venes venezolanos y mexicanos lograron la metal

novo nordisk

Un participante venezolano logré el 4o. puesto entre todos los
participantes y una portadora mexicana alcanzo el 20. lugar en el
grupo de las mujeres.

Este proyecto contd con el respaldo para su realizacion de la
Fundacién Novo Nordisk de Hemofilia.

H )

] Desarrollo de un centro regional

i d multidisciplinario para el tratamiento
k 1 del paciente con hemofilia

o

Debido a la inclusion de la hemofilia al Seguro Popular desde ini-
cios del 2011 (después de un largo y arduo trabajo por parte
de la Federaciéon de Hemofilia de la Republica Mexicana A.C., en
colaboracién con la comunidad médica), se detecté la necesidad de
crear centros multidisciplinarios de excelencia en el tratamiento
de los pacientes con hemofilia, ya que no se contaba con personal
capacitado para otorgar un tratamiento integral a los pacientes.

Durante el periodo de 2013-2015 se llevd a cabo un proyecto en
el cual se logroé instituir una clinica multidisciplinaria especializada en
el manejo de los pacientes con hemofilia. Un grupo conformado por
hematologo, ortopedista, rehabilitador, genetista, psicologa, enfer-
meras, trabajadores sociales y bioquimicos recibieron entrenamien-
to especializado en el manejo del paciente con hemofilia en diferen-
tes partes del mundo.

A través de esta medida, se ha consolidado una estructura que
ofrece al paciente atencion integral: manejo médico incluyendo
profilaxis, tratamiento a demanda, prevencién de lesiones y mane-
jo de urgencias, tratamiento ortopédico, psicologico, asesoramien-
to genético, apoyo por trabajo social, entrenamiento por parte de
enfermeria para auto infusién, sesiones académicas mensuales,
campamentos de verano, celebracion del dia mundial de la hemofi-
lia, creacion de registro de pacientes. En este sentido, se ha logrado
crear conciencia en el paciente, sus familiares y la comunidad de
tal manera que todo lo anterior ha disminuido considerablemente
los internamientos y complicaciones reduciendo costos, ademas
de brindar una mejor calidad de vida a los pacientes.

Este proyecto contd con el resplado y apoyo de la Fundacion
Novo Nordisk de Hemofilia.

haemophilia foundation

La Fundacion Novo Nordisk de Hemofilia es una organizacion sin fines de lucro, cuyo propdsito es mejorar el acceso a la atencion médica
de las personas con hemofilia en todo el mundo. Desde su creacion en el afio 2005, la Fundacién ha apoyado programas en mas de
65 paises en via de desarrollo, donde todavia muchas personas con la enfermedad carecen de un diagnostico y atencién apropiados.

Al dia de hoy, la Fundacion ha respaldado 122 proyectos y ha otorgado 68 becas. De éstos, 4 proyectos y 4 becas han sido entregados

a programas realizados en México.
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Agradecemos la valiosa participacion en el desarrollo de este reporte al Dr. Gabriel J. O’'Shea Cuevas, Comisionado Nacional
de la Comision Nacional de Proteccién Social en Salud.

Dr. Gabriel J. O’'Shea Cuevas

Es egresado de la Facultad de Medicina de la Universidad de Guadalajara,
cuenta con la Especialidad en Oftalmologia, realizada en el Hospital Civil de
Guadalajara y Subespecialidad en Trasplante de Coérnea, Cirugia Refractiva y
Enfermedades Oculares Externas, avalada por el Hospital Luis Sanchez Bulnes
“Asociacion para Evitar la Ceguera en México”; adquirié el grado de Maestro
en Gerencia de Servicios de Salud por el Centro Universitario de Ciencias
de la Salud de la Universidad de Guadalajara. Ha tenido experiencia en
la docencia como profesor de la Asignatura de Oftalmologfa en la Facultad de
Medicina de la Universidad Auténoma del Estado de México. Ha participado
como ponente en Foros Nacionales e Internacionales de Oftalmologia y en el
area de la salud.

Se hadesempefado como Director del Centro Estatal de Trasplantes del Estado
de México; Fundador del primer Banco de Tejidos Publico del Pais; asumiendo
en el mes de abril de 2010, el cargo de Secretario de Salud y Director General
del Instituto de Salud del Estado de México, el 11 de diciembre de 2012
fue designado por el Presidente de la Republica: Comisionado Nacional de
Proteccién Social en Salud. Esta Recertificado por el Consejo Mexicano de
Oftalmologfa, es miembro de la Academia Mexicana de Cirugfa, asi como
otras Asociaciones y Colegios. Entre los principales reconocimientos que ha
obtenido estan la Presea al Mérito Médico Hospitalario “Dr. Rubén Agiiero
Sanchez” otorgada por el Centro Médico, 2013 y en el ano 2015 recibe el
Reconocimiento especial Premios ASPID.
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Dra. Adolfina Bergés Garcia

Coordinadora de programas clinicos

de la coordinacion

Coordinacion técnica de excelencia clinica IMSS

La Dra. Adolfina Berges es hematologa pediatra, egresada del
Hospital Infantil de México “Federico Gomez”. Se ha desempenado
en multiples posiciones, entre ellas: médico adscrito al servicio de
hematologia pediatrica del Hospital General del Centro Médico
Nacional Siglo XXI (IMSS). Actualmente labora en la Coordinacion
técnica de excelencia clinica como coordinadora de programas
clinicos. Ademas, es vicepresidente de la Agrupacion Mexicana
para el Estudio de la Hematologia (AMEH).

del IMSS y asesor voluntario de la FHRM. Realizé un entrenamiento en
cirugia ortopédica avanzada en artropatia hemofilica en Buenos Aires
por parte del programa CIEHEMO de la Federacion Mundial de Hemofilia.

Ha participado en congresos nacionales e internacionales con
trabajos sobre el tratamiento quirlrgico ortopédico del paciente
con hemofilia. Actualmente participa en la valoracion y tratamiento
de los pacientes con hemofilia con artropatia hemofilica avanzada
en la clinica de hemofilia del IMSS.

Dr. Jaime Garcia Chavez
Director de la clinica de hemofilia
Centro Médico IMSS La Raza

\ =

Médico hematdlogo por la UNAM con una sub-especializacion en
hemostasia y trombosis. Es el titular de la clinica de hemofilia del hospital
de especialidades del Centro Médico La Raza en la Ciudad de México;
la clinica atiende al grupo méas numeroso de pacientes con hemofilia
en el pais. Adicionalmente, es el jefe del banco de sangre del hospital
“Dario Fernandez Fierro” del ISSSTE. Es profesor de hematologfa a nivel
posgrado en la UNAM. A su vez, es miembro de sociedades médicas
internacionales como el grupo CLOTTING (Committee for Latin
America on The Therapeutics of Inhibitors Groups) desde el afio 2004.

Dr. Francisco Javier Gonzalez Martinez
Asesor voluntario de la FHRM

Creador del servicio de rehabilitacion

en la Casa de la Hemofilia, FHRM

El Dr. Gonzélez Martinez es médico cirujano egresado de la UNAM.
Cuenta con una especialidad en medicina de rehabilitacién con aval
del Instituto Nacional de Rehabilitaciéon. Es profesor de posgrado
en la especialidad de rehabilitacion en la UNAM. Al dia de hoy,
se desempefia como asesor voluntario de la FHRM, en la cual
establecié el servicio de rehabilitacion que hoy se imparte en la
Casa de la Hemofilia, perteneciente a la FHRM.

Dra. Aideé Gibraltar Conde
Médico especialista en medicina
de rehabilitacion

Cuenta con estudios de adiestramiento de rehabilitacion en
hemofilia por el Hospital La Fe en Valencia, Espaha. Desde hace
algunos afios, se desempefia como asesora de la Federacion de
Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C.

Dra. Maria de Lourdes Gonzalez Pedroza
Médico adscrito al servicio de hematologia
Instituto Nacional de Pediatria

La Dra. Gonzalez Pedroza en médico cirujano por la Universidad
Auténoma del Estado México. Cuenta con dos especialidades,
una en pediatria y otra en hematologfa pediatrica, cursadas en
la misma casa de estudios. En 2006 se incorpora el Instituto
Nacional de Pediatrica como médico adscrito al servicio de
hematologfa, siendo nombrada cuatro afios mas tarde como
coordinadora de la Clinica de Hemofilia en este instituto.

Dr. Jonathan Josué Gonzalez Martinez

Cirujano Ortopedista

Médico adscrito al servicio de fémur y rodilla

’ del IMSS

“Victorio de la Fuente Narvaez”
Egresado del IPN, de la Escuela Superior de Medicina, realizd la
especialidad médica de Ortopedia en la UMAE “Victorio de la Fuente
Narvaez”, curso de Alta especialidad médica en Cirugfa artroscépica y
de minima invasion de fémur y rodilla. Miembro de la clinica de hemofilia

Mtra. Ana Francis Guzman Ortiz

Directora General Adjunta de Proyectos
Estratégicos

Secretaria de Salud, Gobierno de la Republica

Tanto en la Licenciatura como en la Maestria, se tituld con mencion
honorifica, enfocando sus estudios al diagnostico y tratamiento
del trastorno depresivo mayor. Durante 10 afios, atendié en forma
continua su practica privada y al mismo tiempo fue Directora
Operativa del Despacho Consultoria y Orientacion Psicolégica,
dirigido al diagnéstico, intervencion y capacitaciéon humana en
empresas. Fue asesora en la Comisién de Derechos Humanos del
Estado de México. Fue Coordinadora Regional y Encargada del
Despacho de la Subsecretaria de Desarrollo Social en el Gobierno
del Estado de México. Actualmente ocupa el cargo de Directora
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General Adjunta de Proyectos Estratégicos, de la Secretaria de
Salud del Gobierno de la Republica.

Dra. en C. Ma. Elizabeth Halley Castillo
Directora de Vinculacién y Seguimiento
Comision Nacional de Proteccion Social
en Salud

Médico cirujano con especialidad en Pediatria Médica por el
Hospital Infantil de México y Cardiologia Pediatrica por
el Instituto Nacional de Pediatria. Obtuvo el grado de Maestria
en Ciencias y el Doctorado en Ciencias Médicas en la Universidad
Nacional Autbnomade México.Enelafio 2009 fungié como Jefade
la Unidad de Ensefianza, Investigacion y Calidad del Instituto
de Salud del Estado de México. Se desempefnd como Catedratica
de la Universidad Auténoma del Estado de México. Fue Directora
Fundadora de la Maestria en Gestion en Servicios de Salud de
Universidad del Valle de México. Es investigador Titular B del
IMSS y pertenece al Sistema Nacional de Investigadores, Nivel I.
Desde 2011 se desempefia como Directora de Vinculacion y
Seguimiento del Direccion General Adjunta del Programa Seguro
Médico Siglo XXI en la Comisién Nacional de Proteccién Social
en Salud.

Dr. Armando R. Hernandez Salgado
Jefe del servicio de fémur y rodilla
Hospital de Traumatologia, IMSS

El Dr. Hernandez Salgado es jefe del servicio de fémur y rodilla,
atroscopia de la UMAE Magdalena de las Salinas, Hospital de
Traumatologia del IMSS. Asesor voluntario de la Federacion
de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C. Adiestramiento
en pacientes con artropatia hemofilica, en el hospital La Paz,
Madrid, Espafa. Profesor adjunto de la especialidad de ortopedia y
traumatologia del IMSS. Profesor titular de curso de adiestramiento
en cirugfa minima invasiva HTMS.

Dr. Misael Herrejon Carmona
Oncohematopediatra
Hospital Infantil de Morelia, Michoacan

El Dr. Herrejon Carmona cuenta con estudios de pediatria médica
en el Hospital Infantil de Morelia. Subespecialidad Médica en
Oncohematologfa pediatrica en el Nuevo Hospital Civil de Guadalajara
“Juan | Menchaca”. Fellow internacional en tumores sélidos y leucemias
en el St. Jude Childrens Research Hospital en Memphis Tennessee.
Actualmente funge como jefe del servicio de Oncohematologia
pediatrica en el Hospital Infantil de Morelia (HIM) y jefe del servicio de
transfusion sanguinea humana en el HIM, encargado de la clinica de
hemofilias, hemostasia y trombosis en el HIM.

Mtro. Miguel Izquierdo Zarco
Presidente

Federaciéon de Hemofilia de la RepUblica
Mexicana, A.C.

El Mtro. Miguel Izquierdo Zarco es una persona con hemofilia clasica,
severa. Cuenta con estudios de Maestria en Humanidades, por la
Universidad Michoacana de San Nicolas de Hidalgo. Ha trabajado
como voluntario en la organizacion de su estado natal Michoacan,
desde los 15 afos de edad, con actividades de las que se destaca
la implementacion del Proyecto 1, 2, 3 por ti en Michoacan, que
con fondos de la FHRM se dedic a localizar nuevos pacientes con
hemofilia en todo el estado, siendo este, uno de los mas exitosos
del pais, por el incremento signicativo de su registro de pacientes. Su
voluntariado enla FHRM inici6 en el afno 2007 y fue elegido miembro
delajuntadirectivadelaFHRMen 2011, siendo elmiembro masjoven
en integrarse. Desde agosto de 2015, funge como presidente de
la FHRM. Es miembro del comité juvenil de la Federacién Mundial
de Hemofilia.

Dra. Maricela Osorio Guzman
Psicologa
Catedréatica de la UNAM, FES Iztacala

La Dra. Osrio Guzman se desempefia como aseosra del area
psicosocial de laFederacion de Hemofilia de laRepUblica Mexicana,
A.C. Tiene un doctorado en Ciencias Psicolégicas y Pedagbégicas,
Area: Psicologfa de la Salud y Prevencion del Riesgo Individual y
Social por la Universidad de los Estudios de Napoles “Federico II”
en Italia. Realiz6 la Maestria en Modificacién de Conducta y la
Licenciatura en Psicologia en la UNAM, FES Iztacala. Ha sido
profesor invitado en varias instituciones nacionales y extranjeras
de educacién superior impartiendo cursos a nivel maestria y
doctorado. Pertenece al grupo de Investigacién Enfermedades
Cronicas adscrito a la Unidad de Investigacion Interdisciplinaria
en Ciencias de la Salud y la Educacién, de la FESI. Pertenece al
Sistema Nacional de Investigadores (SNI) nivel 1. Es miembro del
registro CONACYT de Evaluadores Acreditados (RCEA) en el area
4 Humanidades y Ciencias de la Conducta.

Dr. Rogelio Paredes Aguilera
Jefe del servicio de hematologia
Instituto Nacional de Pediatria

EIDr.Paredes Aguileraesmédicocirujano porlaUNAM, instituciénenla
cualcursalaespecialidadenpediatriayposteriormenteenhematologia
pediatrica. Ademas, cuenta con una Maestria en ciencias médicas
y odontolégicas. Entre sus responsabilidades, fue presidente de la
Agrupacion Mexicana para el Estudio de la Hematologia. Es profesor
titular de la especialidad de hematologfa pediatrica en la Facultad de
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Medicina de la UNAM, ademas de ser miembro del subcomité de
hematologia de estudio de postgrado en la misma casa de estudios.
Actualmente encabeza la jefatura del servicio de hematologia en el
Instituto Nacional de Pediatria.

Dr. Alfonso Quiroga Hernandez
Subdirector del Hospital Materno Infantil
ISSEMyM

El Dr. Quiroga se ha desempefiado como asesor del director de
asuntos juridicos de la Secretarfa de Salud. Fué jefe del servicio de
urgencias medicas del Hospital Central Sur de Petréleos Mexicanos;
en otra etapa, se desempefid como medico especialista adscrito al
Hospital Materno Infantil del ISSEMyM, del cual hoy es el subdirector.

Entre otras cargos, fungid6 como jefe del departamento de
bioestadistica del Hospital Materno Infantil del ISSEMyM, asi
como médico adscrito al servicio de medicina interna del Centro
Médico Adolfo Lopez Mateos, del ISEM.

Dr. Alfonso Reyes Lopez

Jefe del centro de estudios econémicos y
sociales en salud

Hospital Infantil de México “Federico Gomez”

EIDr.Reyes Lopez es licenciado en administracion y economia, con
especializacion en estadistica aplicada. Cuenta con una maestria
en economia de la salud por el Instituto Nacional de Salud Publica,
y un doctorado en estudios de poblacién con aval de El Colegio
de México. Es miembro del Sistema Nacional de Investigadores,
nivel 1, en donde prioriza sus lineas de investigacién con enfoque
en tres temas: economia de la salud y farmacoeconomia, salud
poblacion y, por Ultimo, determinantes sociales de la salud. Es
catedratico en la UNAM, asi como en la Universidad Anahuac, la
Universidad Panamericana y la Universidad La Salle.

Dra. Laura Villarreal Martinez

Profesor del servicio de hematologia
Responsable de la Clinica de Hemofilia

4 » Hospital Universitario “Dr. José Eleuterio Gonzélez”

La Dra. Laura Villarreal Martinez es médico cirujano por la
Universidad Auténoma de Nuevo Ledn. Cuenta con la especialidad

en pediatria, una sub-especialidad en hematologia pediatrica y
una post-especializacién en trasplante de médula 6sea, todas
con el aval del Hospital Universitario “Dr. José Eleuterio Gonzalez”.
Desde agosto de 2014, cursa el doctorado en medicina.

Es médico certificado por el Consejo Mexicano de Pediatria,
asi como por el Consejo Mexicano de Hematologia. Ha cursado
entrenamientos internacionales, destacando el “Gulf States
Hemophilia and Thrombophilia Center”, impartido en la ciudad de
Houston, Texas.

Como académico, es catedratica del servicio de hematologia
del Hospital Universitario “Dr. José Eleuterio Gonzalez”, asf
como profesor del departamento de pediatria, en la Facultad de
Medicina de la Universidad Auténoma de Nuevo Ledn.

Desde 2014 es miembro de la Agrupacién Mexicana para el
Estudio de la Hematologia y en 2015 se incorpora al Sistema
Nacional de Investigadores.

Dra. Marisol Villegas
Directora de Promocién de la Salud
Secretarfa de Salud de la Ciudad de México

En el ambito laboral se ha desempenado como médico interno
de Pregrado en el Hospital de Beneficencia Espanola; como
asistente médico auxiliar del Secretario de Salud del Distrito
Federal y en la actualidad ocupa el cargo de Directora de
Promocion de la Salud en los Servicios de Salud Publica de la
Ciudad de México.

Tiene bajo su cargo la operacion y seguimiento de diversos
programas y campafas para el cuidado de la salud: Muévete,
Menos Sal + Salud; Pidela y Témala; Semaforo de la Alimentacion;
Ola Blanca; Sexualidad con Responsabilidad; Salud Mental;
Migrante Estamos Contigo y Salud Escolar y la Estrategia de
Estaciones de la Salud, que consta de maquinas de sentadillas que
fomentan habitos saludables en la ciudadania.

Ha participado como ponente en diversos foros nacionales e
internacionales, alusivos a la promocion de la salud, prevencion
del sobrepeso y obesidad como son: Congreso Internacional de
Promocion delaSaludenlLaHabana, Cuba; Congreso Costarricense
de Obesidad y Metabolismo; Congreso Nacional de la Federacion
Mexicana de Diabetes; Foro Internacional vs Sobrepeso, Obesidad
y Diabetes.
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Hasta los héroes
necesitan héroes
#MeetTheHERO

El 17 de abril es el dia mundial de la hemofilia. Sin embargo, todos los
dias del afo, las personas que viven con hemofilia luchan para superar
las limitaciones de esta grave y dolorosa condicion impuesta sobre
ellos. Unete a nosotros en la celebracion de los héroes cotidianos

de la hemofilia: de los afectados por ella a su familias y todos los
involucrados en el cuidado de ellos.

Este dia mundial de la hemofilia celebra a tu héroe cotidiano. Envia un
tweet, sube una foto, video o comparte tu historia sobre la diferencia

que hace un héroe cotidiano utilizando el hashtag #MeetTheHERO,
#WHD2016 y #DiaMundialHemofilia

y @HemofiliaMexico n FHRMHemofiliaMexico

¥ @ I} novonordisk.com/whd

cambiemos
la hemofilia™ novo nordisk”



