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RESUMEN

La hemofilia es una coagulopatia congénita ligada al gen X, en la cual existe una
cantidad de factor de la coagulacién (VI en la hemofilia A, y XIX en la hemofilia
B) por debajo del 40%, lo que dificulta la coagulacién en caso de hemorragias
(siendo estas mas frecuentes y prolongadas, destacando las hemartrosis). No

existen muchos casos, siendo considerada por ello una enfermedad rara.

En esta revisién bibliografica se han realizado busquedas en distintas bases de
datos, junto con multiples paginas web oficiales de asociaciones de hemofilia,
para compilar los cuidados de enfermeria que requieren los pacientes pediatricos

con hemofilia.

Al tratarse de una enfermedad presente en el individuo durante toda su vida,
requiere unos cuidados especificos desde la etapa neonatal. Merece especial
atencion dentro de estos cuidados la educacion para la salud, que incluye una
amplia variedad de aspectos, como la dieta, la actividad fisica, la actuacion frente
a hemorragias y el autotratamiento. La principal intencidon de esta educacién es
evitar lo maximo posible las distintas complicaciones asociadas a la hemofilia,

facilitando de esta manera una buena calidad de vida al paciente.

La mujer, aunque histéricamente no haya recibido el foco de atencién, también
puede sufrir la hemofilia, incluso como portadora, y por ello se deberan analizar

los cuidados especificos que pueda requerir.

Dentro del equipo multidisciplinar encargado de tratar a estos pacientes se
encuentra el profesional de enfermeria, con un papel basico en el consejo y la

educacion a los pacientes pediatricos con hemofilia y sus cuidadores.

Palabras clave: hemofilia, enfermeria, cuidados, pacientes pediatricos



o b=

© 0o N

iNDICE

INTRODUCCION 1
JUSTIFICACION 2
OBJETIVOS 3
METODOLOGIA 4
DESARROLLO DEL TEMA 5
5.1. EPIDEMIOLOGIA 5
5.2. PERIODO PRENATAL 6
5.2.1. Embarazo 6
5.2.2. Parto 7
5.3.PERIODO NEONATAL 8
5.4.INFANCIA 9
5.4.1. Autotratamiento 9
5.4.2. Medidas higiénico-dietéticas 18
5.4.3. Actuacién frente a hemorragias 19
5.4.4. Mujeres portadoras 20
5.4.5. Aspectos psicoldgicos y familiares 20
5.5.ADOLESCENCIA 21
5.5.1. Adherencia al tratamiento 21
5.5.2. Relaciones sexuales 22
5.5.3. Futuro laboral 23
DISCUSION 24
CONCLUSIONES 25
BIBLIOGRAFIA 26
ANEXOS 30




INTRODUCCION

La hemofilia, popularmente conocida como la “enfermedad real” por haber
afectado a varias casas reales en los siglos XIX y XX (Anexo |), no empezé a ver
un desarrollo en su tratamiento hasta esta época, a pesar de ser conocida su
existencia desde la antigiiedad '. Se define como un trastorno hemorragico
congénito que afecta a la produccion de distintos factores de la coagulacion,
segun el tipo de hemofilia, y como consecuencia dificulta el cese de los
sangrados. Los tipos mas comunes son la hemofilia A, en la que el factor

deficitario es el VIII, y la hemofilia B, en la que existe déficit de factor IX 2.

Es una enfermedad poco frecuente, existiendo solamente unos 3.000 casos en
Espafa. Se estima que alrededor de 1 de cada 5.000 recién nacidos varones es
diagnosticado con hemofilia A, mientras que 1 de cada 30.000 es diagnosticado
con hemofilia B 3. En cuanto a la prevalencia de mujeres portadoras, no hay

datos concretos, pero se estima que sea superior a la masculina 4°.

En funcion de la cantidad de factor correspondiente en sangre, se diferencian
tres tipos de hemofilia: hemofilia leve, existiendo entre un 40% y un 5% de factor;
hemofilia moderada, siendo el porcentaje entre el 5% y el 1%; y hemofilia grave,

estando por debajo del 1%, llegando incluso a la ausencia completa de factor ©.

A pesar de ir ligada la herencia de estos tipos de hemofilia al cromosoma X
(Anexo 1), no solo los varones pueden padecer la enfermedad 2. Cuando una
mujer cuenta con dos cromosomas afectados, es considerada hemofilica

también; y aquellas consideradas portadoras pueden ser sintomaticas 5.

El sintoma principal de la hemofilia son las hemorragias, tanto en la forma de
hematomas como en mucosas (como epistaxis o hematuria) 6. Destacan las
hemartrosis, sangrados articulares que de manera repetida pueden llevar a
problemas en el uso de dicha articulacién 7, siendo esto especialmente

problematico en edades pediatricas, por ser épocas de desarrollo.

En esta revision estudiaremos la bibliografia actual en relacién con el tratamiento
a pacientes hemofilicos pediatricos, al ser esta una edad clave para evitar futuras
complicaciones, especialmente desde el papel de la enfermeria, pero con

algunas pinceladas del enfoque multidisciplinario.



JUSTIFICACION

La finalidad de esta revision es dar a conocer la importancia que tienen los
profesionales de enfermeria a la hora de que los pacientes con hemofilia en edad
pediatrica reciban un cuidado de calidad, proporcionandoles la oportunidad de

seguir una vida normal, y evitando posibles complicaciones futuras.

Se han escogido los pacientes pediatricos (entendiendo por ello todos los
pacientes menores de 14 afios) debido a ser esta una etapa de desarrollo, tanto
mental como fisico. Por ello, todas las posibles alteraciones que puedan surgir
como consecuencia de la hemofilia tienen el potencial de afectar a este
desarrollo y dejarle secuelas al paciente 8. Por ejemplo, las hemartrosis ya
previamente mencionadas pueden llevar a serios problemas articulares si no son

controladas °.

En cuanto al aspecto emocional, las adaptaciones en el estilo de vida que la
poblacién hemofilica en ocasiones tiene que aceptar, tanto para evitar posibles
lesiones como por consecuencia de dichas lesiones, pueden conllevar que los
pacientes no sean capaces de hacer todas las actividades que quieran (como
determinados deportes de alto contacto). Especialmente en edad pediatrica, en
la que existe una gran tendencia a compararse con los compaferos, los
pacientes pueden empezar a desarrollar sentimientos negativos en relacion con
su situacion. Esto se ve reflejado en la elevada prevalencia de la depresion y la

ansiedad en la poblacion hemofilica en comparacién con la no hemofilica '°.

A pesar de haber sido siempre los pacientes masculinos el foco de atencion en
cuanto a investigacion y cuidados, las pacientes hemofilicas y portadoras
también pueden sufrir complicaciones debido a las alteraciones en su
coagulacion. Por ello, sus cuidados deben ser tenidos en cuenta para no solo

mejorar su calidad de vida, sino también hacerlas sentir menos invisibles.

Al ser esta una enfermedad relativamente poco comun, los cuidados necesarios
mas importantes pueden ser algo poco conocido por muchos profesionales
sanitarios Por ello, este trabajo pretende ayudar a la labor de aquellas
enfermeras que tengan que tratar a pacientes hemofilicos pediatricos, tanto
varones como mujeres, y de este modo mejorar la calidad de vida y las

expectativas de estos ultimos.



OBJETIVOS

Los objetivos que se pretende alcanzar mediante la realizacion de esta revision

bibliografica son los siguientes:

Obijetivo general:

Recopilar los cuidados que, desde la enfermeria, pueden proporcionarse a

pacientes pediatricos con hemofilia.

Objetivos especificos:

- Identificar las principales complicaciones relacionadas con la hemofilia

- Analizar de manera holistica las necesidades de estos pacientes en funcién de

su edad

- Incluir tanto a pacientes masculinos como a pacientes femeninos



METODOLOGIA

El disefio de este trabajo consiste en una revision bibliografica acerca de los

pacientes hemofilicos pediatricos y sus cuidados.

Para llevar a cabo esta busqueda, se utilizaron principalmente las bases de datos
PubMed y Scielo. Con estos articulos, la intencién era poder responder a la
pregunta “; Qué cuidados puede llevar a cabo la enfermeria, tanto de manera
independiente como en colaboracion con otros profesionales, para mejorar la
calidad de vida de pacientes pediatricos hemofilicos y evitar complicaciones?”
(Tabla 1). Los descriptores que se emplearon en esta busqueda fueron
“haemophilia”, “hemophilia”, “nursing”, “care”, “teenager” y “children”, realizando
multiples combinaciones de ellos con los operadores booleanos “AND” y “OR”.
Para poder disminuir el numero total de resultados, se utilizaron los filtros de
texto completo gratuito, con fecha de publicacién en los ultimos 10 afios, y tanto

en castellano como en inglés.

Tabla 1. Esquema PICO

Paciente / problema Intervencion Comparador Outcome
Los pacientes Cuidados para evitar ] Mantener o mejorar
] o S No aplicable ] ]
hemofilicos pediatricos complicaciones su calidad de vida

Cabe destacar el uso de otros recursos ademas de estas bases de datos, entre
ellos las paginas de la Federacion Espafiola de Hemofilia, de la Real Fundacién

Victoria Eugenia, de la World Federation of Hemophilia, o de la ISTH Academy.

Para llegar a la seleccion final de los articulos, primero se eligieron aquellos que
dentro de los filtros establecidos tenian un titulo aparentemente compatible con
el tema a tratar. A continuacion, se leyo el resumen de estos y se descartaron los
que no encajaban exactamente con el tema (principalmente por pertenecer
exclusivamente a otras disciplinas, como Medicina o Fisioterapia). Finalmente,
se eligieron los articulos que aportaban informacién relevante al leer el texto

completo.

La busqueda inicial de informacion tuvo una duracién aproximada de 1 mes,

teniendo que realizar busquedas posteriormente para completar la informacion.



DESARROLLO DEL TEMA
5.1. Epidemiologia

La hemofilia, tal y como se ve reflejado en los datos de prevalencia ya dados, es
considerada una enfermedad rara por la Federacion Espafiola de Enfermedades
Raras ''. Aunque mas gente haya podido oir hablar de esta patologia que de
otras incluidas en esa lista, sigue existiendo mucho desconocimiento sobre ella,
no solo por la poblacién general, sino también por los profesionales sanitarios.
La intervencion de estos ultimos en los casos de pacientes hemofilicos,
especialmente en aquellos en edad pediatrica, es esencial para evitar futuras
complicaciones, por lo que se necesita una mejor percepcion de la patologia y

sus necesidades asociadas.

En la actualidad, el diagnostico se produce a una edad muy temprana, en torno
a los 7 meses desde el nacimiento generalmente. En el caso de los pacientes
que ya tuviesen familiares cercanos con hemofilia, se suele producir
considerablemente mas pronto, dentro del primer mes de vida. Sin embargo, en
aquellas ocasiones en las que no haya familiares diagnosticados, o que el
paciente desarrolle la enfermedad debido a alguna mutacion, el diagndstico se

suele producir bastante mas tarde 2.

La edad en la que se produce el diagndstico también depende en gran medida
del grado de gravedad que tenga el paciente, lo que lleva a que los casos de
hemofilia grave se diagnostiquen de manera significativamente mas rapida que
los de hemofilia leve. De hecho, se estima que pueda existir un problema de infra
diagndstico en los casos leves, ya que la sintomatologia puede ser mas discreta

o incluso aparentemente inexistente % 13,

El porcentaje de pacientes adultos con hemofilia ha aumentado en comparacion
con el de pacientes pediatricos en las ultimas décadas. En Espana, de los
aproximadamente 3000 casos de varones hemofilicos, solo unos 500 son
pacientes pediatricos (lo que constituye alrededor de un 17%) 4. Esto se debe
en gran parte a las mejoras en el tratamiento, que consiguen evitar muchas
complicaciones (como problemas articulares incapacitantes), algunas de ellas
incompatibles con la vida, y de esta manera les permiten tener una vida normal.

Para conseguir esta mejoria de la calidad de vida, es esencial empezar el
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tratamiento lo mas pronto posible, lo cual suele producirse mientras los pacientes

son menores 13,
5.2. Periodo prenatal
5.2.1. Embarazo

Aunque a menudo el embarazo es una etapa marcada por la ilusidén de tener un
hijo, para muchos padres, sobre todo cuando existen antecedentes de alguna
enfermedad hereditaria, también puede ser un momento de incertidumbre por la

salud del futuro bebé.

En aquellos casos en los que la madre sepa previamente que es portadora de
hemofilia, ya sea por haber sido oficialmente diagnosticada o por ser portadora
obligada (es decir, su padre fue hemofilico), es recomendable que tenga hecho
un estudio genético propio para conocer la mutacion especifica causante de la
hemofilia que porta. De esta manera, sera mas sencillo diagnosticar al hijo,
incluso mediante diagndstico prenatal, conociendo si es hemofilico o no antes de
nacer. Ademas, se debera empezar a educar a los padres sobre la hemofilia y

los distintos cuidados que podra requerir su hijo lo mas pronto posible 1.

Para evitar transmitir la enfermedad existe la posibilidad de recurrir a la
fecundacion in vitro, pudiendo realizar un diagnéstico preimplantatorio para
unicamente seleccionar aquellos preembriones libres de la mutacién causante
de la enfermedad (a veces eligiendo directamente aquellos de sexo femenino,
eliminando la posibilidad de tener un hijo hemofilico, pero no la de transmitir el
gen afectado a una hija portadora). También es posible optar por la donacién de
ovulos o de espermatozoides para evitar totalmente la transmisién del gen a la

descendencia 8.

En cuanto existan planes de concebir un hijo, o en cuanto se descubra que se
va a tener uno, se recomienda que la madre acuda a su centro de referencia de
hemofilia para comunicarselo a su hematélogo y poder empezar a decidir un plan
de parto. De esta manera, se establecera un equipo formado por distintos
profesionales (como hematdlogos, obstetras, anestesistas y enfermeras) que se
comunicaran entre si, ayudaran a la paciente en la toma de decisiones para este

plan, y lo conoceran todos antes de que se produzca el parto .



Este plan debera especificar, entre otras cosas, el sitio donde se pretende que
se produzca el parto, el tipo de parto elegido (vaginal o por cesarea), el agente
hemostatico que el hematdlogo haya prescrito a la madre, el concentrado de
factor elegido para el bebé, y los servicios a los que habra que avisar cuando

comience el parto (como banco de sangre) 7.
5.2.2. Parto

El parto, junto con las semanas posteriores, son momentos en los que existe una
alta probabilidad de que se produzcan hemorragias tanto en la madre como en
el recién nacido, por lo que se deberan adaptar los cuidados habituales a sus

circunstancias particulares.

En lo relativo a la madre, durante el embarazo se suele producir un incremento
paulatino de los niveles de algunos factores de la coagulacién, hasta llegar a su
pico cerca del momento del parto. Inmediatamente después de este se suele
producir una caida brusca de los niveles, que no volveran a la normalidad hasta
pasados unos dias. Si bien esta cantidad de factor menor a la normal de la mujer
podria no tener ninguna repercusidon clinica en pacientes sanas, las mujeres
portadoras pueden tener niveles basales bajos de factor sin llegar
necesariamente a ser clasificadas como hemofilicas (es decir, estos niveles no
llegan a ser inferiores al 40%), pero con esta disminucién ya tendrian la

coagulacion afectada mas considerablemente 17:18,

Para poder actuar de la manera mas apropiada a la situacién de la madre, se
necesita conocer los niveles basales de factor de la madre (preferiblemente
antes de empezar el embarazo), y realizar un seguimiento a lo largo de la
gestacion. De esta manera, el hematdlogo podra pautar concentrados de factor
y/u otros agentes hemostaticos como el acido tranexamico para evitar o detener

la hemorragia postparto 8.

Por otro lado, los recién nacidos tienen un riesgo elevado de sufrir una
hemorragia intracraneal, junto con otras complicaciones hemorragicas como el
cefalohematoma. Para evitar esta complicacion, la principal recomendacion es
la de no recurrir a forceps o ventosas para la extraccion del bebé en un parto
vaginal. Sin embargo, no existe consenso en cuanto a qué forma de parto,

vaginal o por cesarea, es la mas segura para el feto hemofilico. Tampoco esta
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recomendada la monitorizacion fetal invasiva (como la toma de muestras de

sangre del cuero cabelludo fetal), por el posible riesgo de hemorragia .
5.3. Periodo neonatal

El paciente hemofilico neonatal se diferencia de otros grupos de edad en cuanto
a los tipos de hemorragias que sufre, no existiendo hemartrosis en estas edades.
Sin embargo, las hemorragias intra y extracraneales ya mencionadas pueden
seqguir afectando al bebé durante bastante tiempo tras el parto, pudiendo llegar

a provocar anemias considerables 718,

Sino se hubiese realizado el diagnodstico del bebé de manera prenatal, se debera
hacer lo antes posible tras producirse el nacimiento. Mientras se espera a que
se analice la muestra y se llegue a alguna conclusién, habra que tratar al neonato

como si fuese un paciente hemofilico 7.

Las distintas intervenciones que se realizan en recién nacidos pueden provocar
hemorragias en este, y algunas son llevadas a cabo por la enfermeria, por lo que
es esencial que el personal de enfermeria que se encargue del bebé esté al tanto

de su diagnéstico y de los cuidados asociados.

Las punciones en el talén para la extraccion de las muestras necesarias para la
realizacion del screening de enfermedades metabdlicas seguiran siendo
necesaria, con la unica particularidad de tener que aplicar presion en la zona

durante mas tiempo .

Las inyecciones intramusculares no deben usarse en un paciente hemofilico, ya
que llevan asociada la posibilidad de provocar un hematoma muscular. La
alternativa empleada para la administracion de farmacos que generalmente irian
por esa via (como en el caso de la vitamina K, parte de la profilaxis

antihemorragica, o en el caso de las vacunas), es la via subcutanea 7.

Otra técnica comun en pacientes neonatales hospitalizados es la venopuncion,
tanto para la canalizacion de vias venosas como para la extraccion de analiticas.
Sin embargo, también debido a su riesgo de hemorragias (que en ocasiones
puede derivar en un sindrome compartimental), debera limitarse o maximo

posible, nicamente recurriendo a ella cuando sea estrictamente necesario 17:1°,



Algunos procedimientos mas invasivos, como la insercion de un catéter central
de insercién periférica, no solo necesitaran especial atencion y un tiempo de
compresion aumentado, sino que pueden llegar a requerir la administracion de
concentrado de factor de coagulacion de manera previa, segun pauta del

hematologo.
5.4. Infancia

La infancia es una etapa marcada por el desarrollo y el aprendizaje, afectando a
todas las facetas de la persona (desde el ambito intelectual, hasta el fisico y
psicoldgico). En el caso de los nifios con hemofilia, este aprendizaje incluye
también distintos aspectos sobre su enfermedad, empezando a ser
progresivamente mas responsables en sus cuidados en vez de recaer este peso

exclusivamente sobre los padres.

A continuacion, veremos distintos cuidados en relacion con la hemofilia que, a
pesar de introducirse en la infancia de los pacientes, deberan acompafar a estos

durante todas sus vidas para garantizar una adecuada calidad de vida.
5.4.1. Autotratamiento

Uno de los aspectos principales del aprendizaje por el que tienen que pasar tanto
los pacientes con hemofilia como sus padres es el del autotratamiento. Este fue
autorizado en Espana gracias a la resolucion de abril de 1982. Como su nombre
indica, el autotratamiento consiste en la administracion del medicamento
correspondiente fuera del ambito hospitalario por los padres del paciente
mientras este sea demasiado pequefio para poder realizarlo, y por el propio
paciente a partir de que demuestre un nivel de responsabilidad y habilidad
adecuado. Generalmente, el paciente empezara a participar activamente en su
tratamiento antes de los 12 anos, coordinandose primero con sus padres para
finalmente acabar siendo él el responsable (pudiéndose usar brazos de prueba

para practicar primero, como viene reflejado en el Anexo Ill) 20,

Cabe destacar que dentro del tratamiento habitual en estos pacientes existen
dos modelos distintos segun la pauta de administracion: a demanda, en la que
el medicamento se administra a raiz de una hemorragia ya presente; y profilaxis,

en la que se administra el factor siguiendo una pauta de periodicidad y dosis



especifica determinada por el hematologo, con la intencién de prevenir posibles
eventos hemorragicos. El modelo a demanda suele estar reservado para los
casos mas leves y con menos riesgo de hemorragias, mientras que el resto de
paciente son candidatos para la profilaxis. El autotratamiento es mas necesario
en los pacientes bajo profilaxis, al evitar de esta manera que la administracion
regular de factor tenga un gran impacto en la vida del paciente y sus rutinas por

realizarse en el propio domicilio y no tener que ir hasta el hospital para ello 202,

Segun el tipo de medicamento prescrito y el tipo de acceso disponible, los pasos
a seguir seran diferentes. En esta revision, comentaremos el acceso venoso
periférico y el acceso por reservorio subcutaneo (Anexo 1V), ambos
generalmente utilizados para la administraciéon de concentrados del factor de
coagulacion ausente; y el acceso subcutaneo, usado para los anticuerpos
monoclonales como el emicizumab ®, de gran utilidad en el tratamiento de

pacientes con inhibidores a los concentrados de factor 2°.

Independientemente del acceso, el inicio de este aprendizaje puede ser un
momento marcado por la inseguridad y la ansiedad, al sentir muchos padres (y
posteriormente los nifios) miedo por tener que ser los responsables de la
administracién del tratamiento, y por tener que realizar técnicas como la
canalizacion venosa. Es por ello de gran importancia el papel de la enfermeria a
la hora de tranquilizar, garantizando siempre toda la ayuda necesaria mientras
cogen confianza con la técnica, y mostrandose esperanzadores en todo
momento. Ademas, se deberan hacer revisiones tras haber empezado a realizar
el autotratamiento de manera independiente, para garantizar que se sigue

haciendo de la manera adecuada 2°.

El profesional de enfermeria sera el responsable de adiestrar a padres y/o nifios

en todas y cada una de las fases que incluyen en el autotratamiento como son:
1°. Lavado de manos

A pesar de soler requerir la técnica de puncion venosa el uso de guantes en el
contexto hospitalario (incluso estériles en el caso de los reservorios), en lo
relativo al autotratamiento no se suelen recomendar, por ser un paso mas
anadido y poder verse comprometida la limpieza de los guantes si se acabasen

reutilizando.
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Sin embargo, lo que si que es obligatorio y extremadamente importante, es una
correcta higiene de manos de manera previa a la preparacion de la medicacion
y la infusion de este. Esta higiene debera durar unos 30 segundos como minimo,
frotando las manos después de enjabonarlas (Anexo V), y quitando cualquier
resto de jabon con agua; o dejando secar la solucién hidroalcohdlica tras frotar,
en el caso de utilizarla. Al acabar la técnica, también se volveran a lavar las

manos 21,
2°. Recogida y manejo de la medicacion

Al realizarse la administracion del factor fuera del contexto hospitalario por el
propio paciente, este (o sus cuidadores) deberan recoger el factor necesario en
el Servicio de Farmacia de su hospital de referencia (no pudiendo hacerlo en
farmacias comunes por el tipo de medicamento). Esto puede suponer un
problema, al requerir un desplazamiento regular al hospital, lo que puede
interferir en la vida del paciente y sus horarios. Por ello, desde la Federacion
Espafola de Hemofilia (FEDHEMO) y determinadas asociaciones de hemofilia
regionales, se ha establecido un sistema de envio al domicilio del factor

necesario denominado Home Delivery 22,

Debera darse especial énfasis a la importancia de almacenar el concentrado de
factor tal y como se exprese en el prospecto o sea indicado en la Farmacia del
hospital. Algunos tipos de concentrados deben ser almacenados a temperatura
ambiente (sin llegar a temperaturas excesivamente altas), y otros deben estar
refrigerados entre 2 y 8 grados (por lo que sera necesario llevar una nevera para
su transporte). Si la cadena de temperatura se rompe, es posible que el producto

pierda efectividad y no sea apto para el tratamiento 2'.

Es de gran importancia comprobar la fecha de caducidad de los viales antes de
infundirlos, ya que, aunque en el Servicio de Farmacia se realiza un control de

estas, y la administracion no suele demorarse, es preferible asegurarse siempre.

Para proceder a la administracion del medicamento, sera necesario prepararlo
adecuadamente. No todos los distintos tipos de tratamientos requieren la misma
forma de reconstitucion, por lo que sera siempre necesario comprobar en sus
instrucciones cudles son los pasos especificos para esta. Algunas

presentaciones pueden venir con un vial de polvo y otro vial de disolvente (a
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menudo incluyendo dispositivos que se conectan simultaneamente a ambos
viales (Anexo V1), permitiendo también la extraccién de la disolucion sin usar otra
aguja adicional), otras con una jeringa precargada con una camara para el
disolvente y otra para el polvo (Unicamente teniendo que avanzar el émbolo para
que se disuelvan, como viene en el Anexo VII), e incluso viene en un vial solo sin

necesidad de realizar ninguna disolucién (como el emicizumab ®).

En cualquier caso, si se observan alteraciones en la disolucion que se va a
administrar, como la presencia de particulas que no desaparecen, no se deberia
proceder con la infusion de ese concentrado especifico. Ademas, cuando se

forme espuma, se esperara hasta que esta desaparezca 2'.

Con cualquiera de los distintos medicamentos mencionados, es esencial
administrar siempre la dosis pautada por el hematologo. En concentrados de
factor, suele expresarse en Unidades Internacionales, teniendo que prestar
atencion a los viales que se administren para que el total corresponda con la
pauta; mientras que en el caso de los anticuerpos monoclonales es en

miligramos.
3°. Administracion
“Acceso venoso periférico

La puncién venosa periférica puede intimidar especialmente a los padres y
pacientes debido a su complejidad y la posibilidad de provocar mas dolor del
esperado por no realizar la técnica perfectamente. La pauta inicial, si el estado
del paciente lo permite, podra ser establecida por el hematélogo en una
frecuencia menor a la final, ddandonos tiempo a ensefar al paciente y los padres

sin que estos se sientan agobiados 23.

Para llevar a cabo toda esta técnica se necesitara un lugar tranquilo, limpio y
bien iluminado, con una superficie en la que se pueda realizar con comodidad la

venopuncion 21,

El material basico (suele venir incluido con el farmaco) para la realizaciéon de la

venopuncion es el siguiente 24 25:

- Concentrado de factor
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- Jeringa (si no vienen el disolvente y el polvo ya en una jeringa precargada)

- Compresor (preferiblemente con cierre de clip y ajustable, para facilitar su

colocacion a uno mismo)

- Toallitas con alcohol

- Agujas de mariposa

- Esparadrapo

- Gasa

- Contenedor amarillo para desecho de productos cortopunzantes

Una vez garantizado que se tiene todo el material anterior, se podra proceder

con la autoadministracion del factor. Para ello, los pasos a seguir son estos 24 2°;

1.

Colocaremos el compresor por encima del sitio de puncion, ajustandolo lo
suficiente como para producir que se dilaten las venas. Pude ser necesario

abrir y cerrar el pufio para favorecer esta dilatacion.

Para localizar una vena apta para ser puncionada, deberemos encontrar una
que se pueda palpar y que tenga un trayecto recto. Es importante recordar
que algunas venas, sobre todo en el caso de las de la mano, pueden
moverse bastante, por lo que es esencial fijarla bien antes de introducir la

aguja.

Se limpiara la zona de puncion con las toallitas con alcohol, con la intencién
de que la técnica sea lo mas aséptica posible. Ademas, con el alcohol puede
favorecerse la dilatacion de las venas, si se estuviese teniendo un problema

encontrando una apta.

Al realizar la puncidn, sujetando las alas de la mariposa de tal manera que
quede el bisel hacia arriba, se debera intentar mantener un angulo de
alrededor de 25° entre la aguja y la piel para conseguir llegar a la suficiente
profundidad como para introducirse en la vena, pero sin llegar a pasarse.
Cuando se vea sangre empezando a refluir, se sabra que ya se ha llegado a
la vena. Para garantizar que la aguja se quede dentro de la vena, se

introduciran un par de milimetros mas (ya que si no podria salirse a lo largo

13



del tratamiento) con la aguja plana contra la piel, pero sin ser necesario

introducir la totalidad de la aguja.

5. Una vez dentro la aguja tal y como se ha especificado, se podra fijar a la piel
con esparadrapo para impedir que por movimientos accidentales del brazo o

de la mano se acabe saliendo.

6. Antes de empezar a introducir el concentrado de factor, se debera volver a
comprobar que se esta en vena, para evitar una posible extravasacion. Para
ello, se aspirara un poco con la jeringa hasta que se vea cémo refluye la
sangre. Ademas, se debera retirar el compresor, ya que si no podria dafiarse

la vena

7. El concentrado de factor se introducira lentamente y de manera constante,
prestando atencidén a la aparicién de cualquier sintoma de extravasacion,
como dolor o inflamacion en el area de puncién. De aparecer cualquiera de

estos sintomas, se dejaria inmediatamente de introducir el factor.

8. Cuando se haya acabado, se retirara la aguja sujetandola por las alas y se
tirara al contenedor amarillo. El punto de puncién debera comprimirse con la
gasa durante el tiempo suficiente para que se produzca la hemostasia y

evitar hemorragias, generalmente alrededor de 5 minutos.

En algunas ocasiones, tras repetidas punciones en el mismo punto exacto, se
produce el fendbmeno conocido como “tunelizaciéon”, o mas coloquialmente
conocido entre los pacientes como “callo”. Consiste en una especie de fistula
que se produce entre la vena y el exterior, facilitando las punciones y

disminuyendo el dolor asociado por tener una menor sensibilidad en la zona 26.
- Acceso por reservorio subcutaneo

En determinadas ocasiones puede decidirse implantar un dispositivo conocido
como reservorio (o por uno de sus nombres comerciales, Port-a-Cath®). Este
consiste en una pequena camara implantada en el tejido subcutaneo, que va
conectada a un catéter que llega a la vena cava (generalmente a la cava superior
a través de la vena subclavia, estando la camara en la parte frontal del térax). La
camara, con forma de disco y principalmente metalica, cuenta con una

membrana flexible de silicona orientada hacia el exterior, y que permite un
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elevado numero de punciones. Por ello, su mayor utilidad es la de evitar el
elevado numero de venopunciones asociado al tratamiento con concentrados de

factor (mas complejas y dolorosas), y asi facilitar la carga de este tratamiento 27-
28

Sin embargo, al considerarse el reservorio subcutaneo un acceso venoso central
(ya que su catéter acaba en un punto muy cercano al corazén), el riesgo que
puede suponer una infeccion es mucho mayor. Por ello, es extremadamente
importante conservar la maxima asepsia posible en todo momento, sin

contaminar los materiales y realizando un lavado de manos riguroso.
El material que necesitaremos para la técnica sera el siguiente 2°:

- Concentrado de factor (el cual se reconstituira atendiendo a las mismas

observaciones que en el apartado anterior)

- Paio estéril

- Guantes estériles (recomendables pero opcionales)
- Gasas estériles

- Clorhexidina alcohdlica

- Jeringas de 10mL o 20mL

- Aguja para reservorio (de “Hubber” o “Gripper”)

- Heparina

- Suero fisioldgico

- Apdsito

- Contenedor amarillo para residuos cortopunzantes

Con todo este material preparado, se podra proceder a la puncién siguiendo

estos pasos 2%30:

1. La posicion mas recomendada para el paciente es tumbado boca arriba o
sentado con la espalda recta, y girando el cuello hacia el lado contrario de

donde esta el reservorio.
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Manteniendo la maxima asepsia durante todo el procedimiento (pudiendo
utilizar el campo y los guantes estériles), se debera cargar una jeringa con suero
fisiolégico y otra con heparina. La aguja debera ser purgada con suero antes de

proceder con la puncion.

La piel donde se vaya a pinchar la aguja debera ser desinfectada previamente,
utilizando las gasas estériles con clorhexidina. Si se observase cualquier
alteracion en la piel, como enrojecimiento o inflamacion, deberia ser

comunicado a un médico.

Con la mano no dominante, se localizara el reservorio, palpando claramente la

superficie de silicona, y se mantendra quieto durante el procedimiento.

Con la mano dominante, se pinchara con la aguja especifica en la zona de
silicona del reservorio con un angulo de 90°, introduciéndola hasta que se note

que se ha llegado al fondo metalico.

Tras aspirar ligeramente para asegurar que refluye la sangre, se podra proceder
a la administracion del concentrado. Se debera ir despacio, durando la perfusion
alrededor de 1 0 2 minutos. Posteriormente, se administraran entre 10 y 20mL
de suero fisioldgico siguiendo la técnica de push-stop-push para garantizar la

limpieza total del sistema.

Antes de retirar la aguja habra que administrar heparina, para que quede en el
sistema e impida que se obstruya, garantizando su permeabilidad para usos

posteriores.

Sujetando de nuevo el reservorio, se retirara la aguja con la mano dominante y
se desechara al contenedor amarillo. Con otra gasa habra que realizar presion
en la zona de puncién hasta que cese el sangrado, y finalmente se pondra un

aposito en la zona.
- Acceso subcutaneo

Algunos pacientes con hemofilia pueden desarrollar inhibidores, una respuesta
inmunitaria ante algunas de las proteinas presentes en los concentrados de
factor tipicos, que impide que estos puedan desarrollar correctamente su funcion

sobre las hemorragias. Por ello, en estos pacientes es necesario el uso de
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medicamentos alternativos para poder mantener unos buenos niveles de

coagulacion, destacando entre ellos el emicizumab ® 3.

El emicizumab ® es un anticuerpo monoclonal que imita al factor VIII,
consiguiendo que siga la cascada de la coagulacidon sin necesidad de dicho
factor, y evitando por ello la reaccién inmune debida a los inhibidores. Ademas,
debido a su administracion subcutanea en vez de intravenosa, y de la menor
frecuencia de dosis necesaria para mantener unos niveles de coagulacion
suficientes (desde una vez por semana hasta una vez al mes), supone una
alternativa mas facil de manejar por el propio paciente, aligerando la carga del

autotratamiento 29,

Teniendo en cuenta las instrucciones que previamente ya han sido mencionadas

en cuanto a lavado de manos, el material necesario sera el siguiente 32
- Jeringa cargada con emicizumab ®

- Toallita con alcohol

- Gasa

- Aguja subcutanea (25G, 26G o 27G)

- Contenedor amarillo para objetos cortopunzantes

Los pasos que seguir seran estos 2°:

Se debera elegir un lugar adecuado para realizar la puncién, destacando la
parte media y anterior del muslo, el abdomen (pero evitando un area de unos
5cm alrededor del ombligo), y la parte superior y posterior del brazo

(especialmente util para los padres). Es recomendable rotar el area de puncion.

La zona de puncién debera ser desinfectada con una toallita con alcohol,

dejando que se seque posteriormente.

Tras colocar la aguja apropiada, se cogera un pellizco de piel de la zona elegida
y se pinchara con un angulo de entre 45° y 90° (segun la cantidad de tejido

disponible). Cuando se haya metido ya la aguja, se soltara el pellizco.

El contenido de la jeringa se introducira lentamente. Cuando se haya acabado,

se podra retirar la aguja y desecharla en el contenedor amarrillo.
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5. Si al retirar la aguja sale alguna gota de sangre, se podra utilizar una gasa para

limpiar la zona.
4°. Registro

Toda dosis debera registrarse, incluyendo los datos de nombre comercial,
unidades administradas y lote (presentes a veces en etiquetas en el propio
envase que pueden pegarse en el registro), ademas de la fecha y hora, el motivo
de la dosis (puede ser por la pauta de profilaxis, o ser una dosis de rescate por
una hemorragia, en cuyo caso esta debera describirse) y otra informacion

relevante como su efectividad (Anexos VIl y IX) 2425,
5.4.2. Medidas higiénico-dietéticas

En lo relativo a la alimentacion, la recomendacion general es seguir una dieta
saludable, con un consumo habitual de frutas, verduras y productos con fibra, no
abusando de las carnes (pudiendo completar el aporte de proteinas con otros
alimentos, como las legumbres), y evitando todo lo posible las grasas saturadas

y los hidratos de carbono simples arfiadidos 33.

Merece especial mencidn asegurar una ingesta adecuada de calcio para
mantener los huesos de los pacientes en el mejor estado posible, al cursar la
hemofilia en ocasiones con dafos articulares. Ademas, estos problemas
articulares pueden verse empeorados con un peso extremo, por lo que se debe

tratar de mantenerse dentro del peso ideal 32,

Por otra parte, la actividad fisica es esencial para pacientes hemofilicos, ya que
es una excelente manera de mantener la salud de sus articulaciones. Ademas,
puede ayudar a disminuir el dolor que sienta el paciente. Sin embargo, ciertos
ejercicios pueden tener el efecto contrario en las articulaciones, por lo que la
eleccion de deporte deberia ser tomada con cuidado e incluso comentada con
profesionales, teniendo en cuenta las preferencias del paciente y sus

capacidades y recursos.

Deberian recomendarse deportes de bajo impacto, como son nadar, caminar o
hacer ciclismo, por encima de aquellos de alto impacto, como el futbol, el rugby
o el boxeo, al existir una mayor probabilidad de provocarse danos articulares y

generales con estos ultimos. Con una pauta de concentrado de factor adaptada
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a las necesidades de estos deportes, seria posible llevarlos a cabo, pero no

necesariamente recomendable 34 35,

Existe una alta correlacion entre pacientes con hemofilia y enfermedades
odontoldgicas, especificamente del tipo inflamatorio (como la gingivitis),
requiriendo por ello una especial atencion su higiene bucodental. Se debera
asegurar que el paciente es capaz de realizar esta correctamente, y también sera
recomendable que acuda a hacerse revisiones regularmente a especialistas.
Ciertas intervenciones dentales pueden requerir la administracion de factor

previo, por lo que antes de realizarlas debera ser comentado con su hematélogo
36

5.4.3. Actuacion frente a hemorragias

Estas pueden sufrirlas en cualquier parte de su cuerpo pudiendo ser mas o
menos graves dependiendo del lugar donde se aparezcan. Se comprende que
no tiene la misma gravedad una acaecida en sistema nervioso central que en
tejido subcutaneo. Asi la principal forma de evitar complicaciones consiste en el
tratamiento farmacolégico, ademas de la prevencién de las hemorragias dentro
de lo posible. Se debe tener en cuenta también que la compresién de las heridas
externas para detener la hemorragia debera ser mayor. En el caso de las

contusiones, se aplicara frio y se mantendra la extremidad afectada en reposo
37

Existe otro tipo de hemorragia que afecta especialmente a estos pacientes y
puede tener consecuencias graves para su movilidad, las hemartrosis. Como
ya ha sido mencionado, estos son sangrados especificos a las articulaciones,
que generalmente van acompanados de inflamacion, calor, dolor o pérdida del
rango de movimientos de dicha articulacion. Un tratamiento temprano es
necesario para evitar posibles complicaciones, requiriendo generalmente la
administracién de concentrado de factor de rescate (tal y como haya sido
pautado por el hematdlogo) y la administracién de medicacion para el dolor

(excluyendo los AINEs por su efecto anticoagulante).

Requiere especial mencion el método RICE en cuanto al tratamiento de las
hemartrosis, que por sus siglas en inglés hace referencia al descanso, el uso de

frio, a la compresion, y a la elevacion de la extremidad afectada 3.
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5.4.4. Nihas portadoras

A pesar de haber sido considerada una enfermedad que afecta a individuos de
género masculino, la hemofilia también puede afectar a nifias y mujeres de
muchas maneras distintas. Algunas de ellas pueden ser hemofilicas como tal, al
verse ambos de sus genes X afectados, y otras, a pesar de ser consideradas
portadoras, también presentan sintomatologia. En cualquier caso, estos

sintomas deberian ser tratados, en ambos sexos.

Dentro de la tendencia a las hemorragias, cabe destacar como particularidad a
las mujeres los sangrados asociados al aparato reproductor. Algunos de los
sintomas mas comunes en mujeres portadoras sintomaticas son la menorragia
y la dismenorrea (que a menudo pueden ser dificiles de detectar por encontrarse
menstruaciones de esas caracteristicas en multiples miembros de una misma
familia, y no darle mayor importancia estas por considerarlo normal), junto con

sangrados perimenopausicos anormales y hemorragias postparto o tras abortos.

El tratamiento de este tipo de hemorragias consiste en la administracion de
tratamientos hormonales o de antifibrinoliticos orales, y es muy recomendable
que se analicen los niveles de factor de estas pacientes (sobre todo en el caso
de mujeres portadoras, a las que probablemente no se le hayan cuantificado con

anterioridad) antes de intervenciones quirtrgicas y del embarazo 3°.
5.4.5. Aspectos psicologicos y familiares

Ademas del componente fisico relacionado con la hemofilia, es necesario tener
en cuenta el aspecto emocional y psicologico. Las recomendaciones especiales
que deben seguir (como en lo relativo a los deportes), el tratamiento que deben
mantener (teniendo que llevarse el factor con ellos alla donde vayan durante
varios dias), y el dolor y alteraciones fisicas que en ocasiones sufren como
consecuencia de la enfermedad pueden suponer una enorme carga emocional
en estos pacientes, y también pueden llevar a que se sientan diferentes al resto

de sus companeros.

Se ha podido observar una mayor incidencia de ansiedad, depresion e incluso
ideacion suicida en pacientes hemofilicos, existiendo a menudo un problema de

infradiagndstico de estas alteraciones. Por ello, se debe comprobar también la
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salud mental de los pacientes regularmente, no centrandose unicamente en la
parte fisica, para de esta manera poder evitar que deriven en consecuencias
mayores. Un correcto tratamiento y un adecuado control del dolor también

podran aliviar esta carga, al disminuir las limitaciones que el paciente perciba 4.

Los campamentos u otro tipo de reuniones que organizan distintas
organizaciones de hemofilia (como es la Federacién Espafiola de Hemofilia),
pueden ayudar no solo a que socialicen mas estos pacientes, sino a que ademas
no se sientan solos en su enfermedad al conocer otras personas con hemofilia
(lo cual podria ser dificil sin estos eventos por lo rara que es la enfermedad), y

que puedan ampliar mas aun sus conocimientos al respecto.

Otro posible factor detras de la incidencia tan alta de problemas de salud mental
como los anteriormente mencionados es la sobreproteccion por parte de los
padres. Los riesgos asociados a la hemofilia no solo pueden asustar a los propios
pacientes, sino que también preocupan en gran medida a sus padres. Sin
embargo, en ocasiones esto puede llevarlos a tratar de evitar cualquier situacion
potencialmente arriesgada, llegando al extremo de no permitirles comportarse
como cualquier otro nifio (impidiendo, por ejemplo, que realicen determinados

deportes que les gusten, incluso con el permiso de su médico) 4.

Desde enfermeria, hay que explicar a los padres la importancia de encontrar un
equilibrio adecuado entre proteger a su hijo de estos riesgos, y aun asi permitir
que se desarrolle personalmente, favoreciendo su independencia, siendo

positivos e intentado darle animos.
5.5. Adolescencia

Al tratarse esta de la ultima etapa previa a convertirse en un adulto, es esencial
ir ganando una mayor independencia en todos los ambitos de la vida de un
individuo. En el caso particular de los pacientes con hemofilia, esto también

incluye a su tratamiento y a las distintas precauciones ya mencionadas.
5.5.1. Adherencia al tratamiento

De la misma manera que es de gran importancia que los pacientes bajo profilaxis
sean capaces de administrarse su tratamiento para conseguir una mayor

libertad, también es esencial que sean capaces de mantener un régimen lo mas
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estricto posible en cuanto a las dosis y la frecuencia de estas para que el

tratamiento pueda hacer su efecto deseado.

Desde la adolescencia, coincidiendo con la disminucion progresiva de la
supervision parental del tratamiento y en ocasiones una actitud rebelde por parte
de los jovenes, junto con el deseo de ser iguales que sus companeros, se puede
observar un descenso de la adherencia a dicho tratamiento, que continua en el

inicio de la adultez 42.

Ademas, al haber estado bajo tratamiento toda su vida muchos de estos
pacientes y por ello haber evitado algunas de las consecuencias mas graves que
puede tener la hemofilia (como los problemas articulares), pueden no ver el
grado de seriedad real de la enfermedad y no considerar tan necesario el

tratamiento 42.

Es por ello tarea de todos los profesionales de la salud intentar concienciar a
estos de que el cumplimiento de la pauta de tratamiento es esencial para evitar
estas posibles complicaciones, proporcionandoles toda la informacion sobre la

que tengan dudas y comprobando regularmente que siguen la pauta.
5.5.2. Relaciones sexuales

Durante esta etapa de la vida, muchas personas empiezan a explorar el mundo
de la sexualidad, y con ello se abre la puerta a nuevas dudas y a nuevos peligros.
De manera general, es siempre esencial realizar una correcta educacion sexual,
para que las experiencias que se vayan a tener sean seguras (como el uso de
ciertos métodos barrera para evitar la trasmisién de ETS) y basadas en una toma

de decisiones informada.

Los pacientes hemofilicos, debido a su enfermedad cronica, pueden
experimentar ciertas dificultades en las relaciones sexuales, al poder llegar a ser
estas un tipo de actividad fisica que potencialmente acabe en una hemorragia
(como una hemartrosis o una hemorragia muscular). Ademas, el dolor que a
veces sufren estos pacientes (ya sea de manera cronica o por algun dafio

reciente) también puede interponerse entre ellos y una experiencia satisfactoria
43
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Parte de la educacion a estos pacientes, sobre todo a partir de estas edades,
debera estar enfocada a quitarles el miedo que puedan tener en cuanto al sexo,
siempre y cuando este se realice con medidas de precaucion generales y

especificas (evitando que sea una actividad demasiado intensa).
5.5.3. Futuro laboral

Al ser la adolescencia la época en la que es necesario empezar a plantearse el
trabajo que se querria tener en un futuro, sera importante poder aconsejar a los
pacientes hemofilicos para que puedan elegir su profesion teniendo en cuenta

sus limitaciones.

Ademas de profesiones que no estén recomendadas por factores que ya han
sido mencionados previamente, como la actividad fisica de alto impacto (por
ejemplo, futbolista profesional), existen otras en las que directamente se excluye
a personas con determinadas patologias, dentro de las cuales a veces se
encuentra la hemofilia. Algunas de estas son policia nacional o en centros

docentes militares de formacion 44.
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DISCUSION

La profesion de enfermeria engloba actualmente cuatro funciones distintas:
gestion, investigacion, asistencia y docencia. En esta revision se han incluido
dos, la de asistencia y la de docencia, al pertenecer los cuidados de enfermeria

a estos pacientes a ambas categorias.

Como ya ha sido mencionado anteriormente, la baja prevalencia que tiene la
hemofilia lleva a que sean pocos los pacientes con esta patologia que la amplia
mayoria de enfermeras hayan podido tener a su cargo. Por ello, es dificil que
puedan saber cuales son los cuidados que requieren, lo que es aun mas
problematico en edades pediatricas por ser estas en las que el paciente se
encuentra en desarrollo (pudiéndole afectar mas las distintas complicaciones) y

aprende a manejar su enfermedad.

Con esta revision se pretende ofrecer un resumen de la bibliografia existente
acerca de estos cuidados, a modo de introduccion para enfermeras que no

conozcan la enfermedad en gran medida.

- La principal limitacién a la que ha sido necesario enfrentarse para el
desarrollo de este trabajo ha sido la escasa cantidad de estudios referentes a la
actuacion de enfermeria en pacientes hemofilicos pediatricos. Ademas, la
longitud maxima establecida para este trabajo ha supuesto una limitacion a la

hora de tratar cada uno de los temas mencionados con la profundidad ideal.

- La principal fortaleza para la elaboracion de esta revision ha sido mi
experiencia y conocimientos previos sobre la patologia, al ser yo un paciente
de esta. Ademas, existen multiples asociaciones, federaciones y sociedades

cientificas de hemofilia con paginas web que pudieron ser consultadas.
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CONCLUSIONES

A raiz de la informacién encontrada en los distintos articulos y paginas web
consultados para realizar esta revision bibliografica, he podido extraer las

siguientes conclusiones:

- La hemofilia es una enfermedad rara, lo que lleva a que exista un
desconocimiento generalizado al respecto, incluso dentro de la profesion de

enfermeria.

- La principal complicacion de la hemofilia, cuando esta no se encuentra
controlada, son las hemartrosis, existiendo otros tipos de hemorragias posibles

(como menorragias en mujeres, o hemorragias intracraneales en neonatos).

- Los cuidados especificos que puede realizar la enfermeria para estos
pacientes comienzan desde antes del nacimiento y se continuan durante toda la

vida del individuo, cambiando segun la etapa vital de este.

- Aunque el aspecto fisico de estos cuidados es de gran importancia, no debe
olvidarse el impacto psicosocial que puede tener la enfermedad tanto en el

paciente como en toda su familia.

- Una parte muy importante de la educacién proporcionada desde enfermeria se
centra alrededor del autotratamiento, primero realizado por los cuidadores para

luego pasar a ser responsabilidad del nifio.

- Las mujeres hemofilicas o portadoras requieren también atencion por el

personal sanitario, haciendo especial mencion a la menstruacién y al embarazo.
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Anexo I: Figura 1: Incidencia de la hemofilia en la descendencia de la Reina
Victoria. Fuente: Maria Antonia Fernandez Contreras
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Anexo llI: Figura 2: Patron de herencia de la hemofilia. Fuente: FEDHEMO
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Anexo lll: Figura 3: Mano y brazo para practica de venopuncion. Fuente:
Maria Antonia Fernandez Contreras

Anexo IV: Figura 4: Reservorio subcutaneo y aguja de Huber. Fuente: Maria
Antonia Fernandez Contreras

31



1 Palma contra palma. .", "\ Palma de la mano derecha sobre el dorso iy "\ Palma contra palma con los dedos
d e, de la izguierda y viceversa. -/ entrelozados.
A
4 -
7 ] =
/
~
/"1 Dorso de los dedos contra la palma opuesta | Friccién por rotacion de los dedos en la mano /] Friccién por rotacion de las yemas de los dedos
y con los dedos irabados izquierda cerrados alrededor del pulgar derecho N de la mano derecha contra la palma zauierda
/” I l { y de los dedos de la mano derecha cerrados { ) )Y de los yermas de los dedos de la mano izauierda
] C alrededor del pulgar izquierde. \ // conira la palma derecha

Anexo V: Figura 5: Lavado higiénico de manos. Fuente: José Collado, S.A.
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Anexo VI: Figura 6: Concentrados de factor, incluyendo dentro del material
una aguja de transferencia de doble extremo. Fuente: Pharmaceutical Tech
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Anexo VII: Figura 7: Concentrado de factor, con una presentacion en jeringa
precargada. Fuente: Pfizer

Anexo VIII: Figura 8: Cuaderno de registro de la administracion domiciliaria de
factores de la coagulacion. Fuente: Maria Antonia Fernandez Contreras
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Anexo IX: Figura 9: Haemoassist ®, aplicacion para el registro de la
administracion domiciliaria de factor. Fuente: Maria Antonia Fernandez

Contreras
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