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Resumen:

Objetivo: Actualizar hasta el afio 2010, las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de
los pacientes que asisten al programa de Hemofilia del Banco Nacional de Sangre.
Método: La fuente de datos fue el archivo Nacional del Programa de Hemofilia del
Banco Nacional de Sangre, a partir del cual se realiz6 un llenado de ficha estructurada
para cada paciente con variables epidemiolégicas y clinicas, asi como datos de
hemocomponentes administrados y enfermedades asociadas a estos. Resultados: Se
estudiaron 179 pacientes con hemofilia, 148 (83 %) hemofilia tipo A, 22(12%) hemofilia
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tipo B y el 9(5%) no clasificadas. La edad de mayor predominio es de 15 a 19 afios con
un porcentaje de 18.9%; el 25.7% procedentes de Managua, prevaleciendo la raza
mestiza con un 74%. La mayoria diagnosticados a la edad de 0 a 4 afos, 72 %
presentan antecedentes familiares. El sangrado y hemorragia son las manifestaciones
clinicas mas frecuentes. En relacién al nivel de severidad, un 23% fue diagnosticado
como grave, moderado 18% vy leve 11%. El Plasma Fresco Congelado y Crio
Precipitado son los hemocomponentes méas trasfundido, 74.3% y 73.1%
respectivamente. La infeccion frecuentemente adquiridas a través de trasfusiones es
Hepatitis C 19.5%. Conclusiones: La hemofilia como problema de salud en Nicaragua
ha mantenido el comportamiento epidemioldgico y clinico desde el afio 2000 hasta el
afio 2010, por lo que es una buena oportunidad para establecer un estudio de
seguimiento y de tipo molecular.
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Abstract:

Objective: A descriptive cases report study was conducted with the purpose of update till
the year 2010, the epidemiological and clinical data of hemophilic patients who attend to
the National Hemophilia Blood Bank. Methods: The central archive from a National
Blood Bank was the source for filling up a personal file contained epidemiological and
clinical data as well as the administered blood components and the diseases associated
with blood transfusion. Results: There were 179 hemophilic patients, 148 (83%) with
hemophilia A, 22 (12%) hemophilia B and 9 (5%) unclassified. Most of the patients are
15 to 19 years (18.9%), a 25.7% of the total number is living in Managua, and 74% of
the population is mestiza. The 51% of the hemophiliacs were diagnosed when they were
0 to 4 years of age, and 72% have a hemophiliac family history. Mild bleeding and
hemorrhagic are the most frequent clinical manifestations. In relation to the level of
severity, 23% were diagnosed as severe, moderate 18% and 11% mild. Fresh frozen
plasma and Cryo precipitate are the most common transfused components with 74.3%
and 73.1% respectively. The infection often acquired through transfusion is Hepatitis C
(19.5%). Conclusion: Hemophilia as a health problem in Nicaragua has maintained the
epidemiological and clinical dates from 2000 until 2010, situation that is good opportunity
to go deep in know ledges with a follow-up and molecular study.
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INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad
congénita que afecta a cerca de 400 mil
personas en el mundo, 75% de ellos
reciben poco o nulo tratamiento [1], se
caracteriza por la aparicion de
hemorragias internas y externas,
afectando a 1 de cada 10,000 individuos,
de estos el 85% presenta deficiencia del
factor VI, 14% de los pacientes con
hemofilia tendran afectaciéon del factor IX
y el 1% estaran afectados con el factor Xl
o uno de los otros factores de la
coagulacién, como Protrombina, V, VII, X
o XlIl. [2, 3, 4], la estimacién a nivel
mundial de deficiencia del factor IX se
calcula en 1 por cada 30,000 a 50,000
individuos. [5].

Segln el sondeo mundial que realizo
la Federacion Mundial de Hemodfilia
(FMH) [6], en el 2002, la prevalencia de
Hemofilia A y B en 89 paises fue de
119,243 pacientes. Datos de prevalencia
de Hemofilia en Estados Unidos revelan
que 133 varones por millén; Canadda 160
varones por millén y Reino Unido reporta
una prevalecia de 194 varones por
millén. El informe mas reciente de la
FMH [7], publicado en el afio 2009,
incluye informacién de 108 paises, el 91
por ciento de la poblacién mundial. El
numero de personas identificadas con
hemofilia Ay B es de 143, 301.

La Federaciéon de Hemofilia de la
Republica Mexicana tiene registrado
3,000 hemofilicos para el afio 2004 [8];
en Espafia la incidencia de personas
nacidas con hemofilia es uno de cada
15.000 nacidos; y en El Salvador, con una

poblacién de 6.2 millones de habitantes
es de uno por cada 10 mil habitantes [9].
En Colombia [5], se ha encontrado una
prevalencia de entre 2,000 y 2,300
personas con Hemofilia A, y en Antioquia
(Colombia) es de entre 250 y 300; en
cuanto a hemofilia B existen entre 400 y
50 pacientes hemofilicos
respectivamente.

En Centro América, se ha reportado
aproximadamente 1,000 pacientes
hemofilicos tratados en centros de
cuidados nacionales de salud, como
Bancos de Sangre. En un estudio
realizado por la Doctora L. Salazar y col
[10]; entre Octubre del afio 2005 y el afio
2006, se reporto un total de 803
pacientes hemofilicos, Guatemala 31
pacientes con deficiencia de hemofilia A
y 4 pacientes afectados con hemofilia B,
Salvador 112 pacientes Hemofilia Ay 17
Hemofilia B, Honduras 27 con Hemofilia
A, y 1 paciente con Hemofilia B,
Nicaragua con 97 Hemofilia A y 11 con
Hemofilia B, Costa Rica 125 con
Hemofilia A y 26 Hemofilia B.

En el ano de 1993 R. Jiménez [11],
realizé un estudio en el cual evalud la
situacion actual del nifio hemofilico de 0
a 18 afios de edad en Nicaragua en los
meses de agosto a diciembre,
encontrando que la mayoria eran
Hemofilicos tipo A, el comportamiento
familiar, se caracterizd por tener gran
cantidad de personas afectadas y mas del
50% de los hijos por cada familia eran
hemofilicos. La mayoria de los hermanos
hemofilicos, presentaron igual
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porcentaje de actividad del factor
deficiente.

En el aifo 2000, J. Alvarado [12]
reportd un estudio observacional de caso
control, cuya muestra fue de 50
pacientes que pertenecen al programa
de Hemofilia de la Cruz Roja
Nicaraglense, en el periodo del 01 de
septiembre al 31 de diciembre, teniendo
como objetivo determinar la
cuantificacion del Factor VII y las
manifestaciones clinicas, en nifios
menores de 17 afios, reportando que la
mayoria de los pacientes estudiados, son
residentes de la capital, predominando la
Hemofilia moderada, en pacientes de 5 a
9 afios, siendo Hematoma y Hemartrosis
las  manifestaciones clinicas  mas
frecuentes, y durante las infecciones
adquiridas Hepatitis C la infeccién mas
comun por el uso de hemocomponentes.

La Sociedad Nicaragliense de
Hemofilia [13], en junio del afio 2000,
presentd una propuesta de proyecto
para mejorar la atencién integral de 178
pacientes, con Hemofilia, inscritos en el
programa. Entre los servicios que ofrece
el Banco Nacional de Sangre a los
pacientes pertenecientes al programa,
estdn el Diagndstico clinico y diagndstico
de laboratorio, cuidado de enfermeria,
asistencia odontolégica y tratamientos
sustitutivos con plasma fresco congelado
6 Crio Precipitado, Factor VIIIl 6 Factor
IX[14].

El dltimo estudio que se tiene
registrado en Nicaragua fue realizado por
Davila Narvaez [15], entre el periodo del
aflo 2000 al 2006, reportando las

caracteristicas clinicas y sobrevida de
personas hemofilicas, en el Banco
Nacional de Sangre.

Debido a que existe en Nicaragua,
pocos estudios epidemioldgicos, clinico y
moleculares referentes a Hemofilia, se ha
considerado  importante, que se
actualicen los datos epidemioldgicos, ya
gue estos datos, serdn la linea base para
posteriores investigaciones.

OBIJETIVO

Actualizar las caracteristicas
epidemiolégicas y clinicas de los
pacientes, pertenecientes al programa de
Hemofilia del Banco Nacional de Sangre,
en el afo 2010.

MATERIAL Y METODO

Se realizé un Estudio observacional
descriptivo, de serie de casos, donde el
universo de estudio fueron los pacientes
pertenecientes al Programa de Hemofilia
del Banco Nacional de Sangre, ubicado
en el Reparto Belmonte, de la ciudad de
Managua, los cuales proceden de todos
los departamentos de Nicaragua. Para
acceder al registro del Programa de
Hemofilia, se conto con la autorizacion
escrita del Dr. René Berrios, director del
Centro Nacional de Sangre.

La actualizacién de los datos se
obtuvo a través de una ficha
estandarizada, conteniendo dos grupos
de variables. Las variables
epidemioldgicas: edad, sexo,
procedencia, raza y antecedentes
hereditarios, que fueron definidos en
tres Ordenes; primer orden, si en su
historia hereditaria tiene al menos uno
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de sus padres 6 hermanos, diagnosticado
con Hemofilia; segundo orden, si en su
historia hereditaria, tiene al menos un tio
con diagndstico de hemofilia; y de tercer
orden si en su historia hereditaria referia
a un abuelo 6 primo.

El nivel de severidad se definid
utilizando las variables clinicas
presentadas por los pacientes al
momento del diagnostico clasificdndose
como: leve, hemorragias severas con
trauma O cirugia mayor; moderada,
hemorragias espontaneas ocasionales,
con sangrado severo con trauma o6
cirugia; y grave, con hemorragia
espontanea de articulaciones y musculos

[5].

Adicionalmente se incluyo datos de
hemocomponentes y derivados
sanguineos asi como las enfermedades
gue podian adquirir a través de
transfusiones sanguineas como: Chagas,
VIH, VHA, VHB, VHC.

Los siguientes criterios de inclusidn
condicionados fueron; pertenecer al
programa de hemofilia del Banco de
Nacional Sangre, ser diagnosticado por
hemofilia A 6 B o presentar signos y
sintomas afines a la enfermedad. Los
criterios de exclusion aplicados fueron
Factor Von Willebrand y haber asistido
solo una vez al programa.

Para el proceso y andlisis de los
datos obtenidos del Programa de
Hemofilia, se  utiliz6 el método
estadistico simple, haciendo uso del
paquete computarizado Microsoft Office
Excel 2007.

RESULTADOS Y DISCUSION

En la actualidad, el Programa de
Hemofilia del Banco Nacional de Sangre,
atiende un numero total de 280
pacientes que presentan trastornos
hemorrégicos debido a deficiencias del
Factor VIII, Factor IX y Factor Von
Willerbrand, a los cuales, se les
transfunden con algun tipo de
hemocomponente sanguineo. Nuestro
estudio incluyo 179 pacientes, del sexo
masculino, con diagndstico de hemofilia,
a diferencia de los 176 pacientes
encontrados por Ddavila Narvéez [14].

De los 179 pacientes, 148 (83 %)
presentan hemofilia tipo A, 22(12%)
hemofilia tipo B y sélo el 9(5%) aun estan
sin clasificar. Los resultados que presenté
Davila Narvdez [15] en el afio 2006
reporta Hemofilia A 85% y Hemofilia B
11.9%. Por lo que el comportamiento de
la Hemofilia A y B en Nicaragua, coincide
con los datos reportados a nivel mundial,
donde el porcentaje de esta enfermedad
es de 85% y 14% respectivamente [2,
3,4].
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sin embargo el grupo etario de menor

Tabla 1 afectacién, es el de 40 a 44 afios con un
Edad de los pacientes con Hemofilia 2.8%. (Tabla 1)
atendidos en el Banco Nacional de
Sangre en el 2010. Llos departamentos de donde
Edad actual Ne % proceden los pacientes que mas

Pacientes predominaron son: Managua 25.7%,
0 -4 Aiios 9 5.0% seguido de Chinandega y Ledén con un
5- 9 Afios 17 9.0% 17.87% y un 17.3% respectivamente.
10 - 14 Ados 26 15 %
15- 19 Aiios 34 18.9% La etnia mas frecuente en los
20- 24 Aos 26 14.5% pacientes hemofilicos es la mestiza con un
25- 29 Aiios 25 13.9% 74%, sin embargo la literatura refiere que la
30- 34 Aiios 8 4.4% hemofilia no afecta a una etnia especifica,
35- 39 Afos 13 7.2% mds que todo dependera de las razas que
40-44 Aiios 3 1.6% predomine en el estudio.
45 y mas 9 5.0%
Desconocido 9 5.0%
Total 179 100%

Grafico N2 2

Distribucion porcentual de razas por los
pacientes Hemofilicos Tratados en el
Grafico N2 1 Banco Nacional de Sangre en el 2010

Distribucién porcentual de los tipos de 3(y
- . (]
hemofilia, en el Banco Nacional de
Nicaragua, en el afio 2010.
4%

74%

Mestizo B Negro M Caucasico M Desconocido

B Hemofilia A B Hemofilia B
La edad de mayor predominio es de El 51% de los pacientes hemofilicos
15 a 19 afios con un porcentaje de 18.9% y diagnosticados comprenden edades que van
la de menor es de 0 a 4 afios. El estudio de de 0 a 4 afios de edad, seguidos por la
Davila Narvdez [15] reporta como edades comprendidas de 5 a 9 afos con un
predominio de edad de 10 a 14 afios con un 22%.

19.3%, la diferencia se debe, al tiempo que
ha pasado desde que se realizo el estudio;
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Tabla 2

Edad de los pacientes al momento del
diagnostico de Hemofilia.

Edad actual N2 de %
Pacientes

0 -4 Aios 92 51.0%
5- 9 Anos 40 22.0%
10 - 14 Anos 23 13.0%
15- 19 Aiios 5 3.0%
20- 24 Anos 5 3.0%
25- 29 Anos 3 2.0%
30 o mas 4 2.0%
Desconocido 7 4.0%
Total 179 100%

En relacion con los pacientes que
conocen la existencia de antecedentes
familiares, el 72% de ellos refirieron, que
mas de un pariente ha presentado hemofilia
y el 28%, desconocen si ha existido algun
familiar con esta enfermedad. Al revisar los
antecedentes hereditarios se encontrd, 40%
el primer orden; el 23% segundo orden y
16%, del tercer orden relacionado con los
abuelos y primos.

La  manifestacion clinica mas
frecuente fue el sangrado y la hemorragia
con un 88.2%, predominando sangrados de
la mucosa oral en 105 pacientes, mientras
sangrados gastrointestinales y
genitourinarios se presentaron en menor
numero de pacientes. Otra de las
manifestaciones clinicas fue la Hemartrosis
y la presencia de Hematomas, Artropia se
presento en menor porcentaje con un
11.7%, siendo el predominio de estas
manifestaciones clinicas semejante a lo
reportado por Alvarado [12] vy Davila
Narvaez [15].

Grafico N2 3
Grado de consanguinidad de los pacientes hemofilicos del
Programa de Hemofilia del Banco Nacional de Sangre, en
el afio 2010
80
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Tabla 3

Principales manifestaciones de los pacientes
al momento del diagndstico de Hemofilia.

Manifestacion Clinica N2 de %
Paciente
Artropatia 21 11.7%
Hemartrosis 153 85.0%
Hematoma 173 76.5%
Sangrado/hemorragia 158 88.2%

Al clasificar el nivel de afectacién de los
pacientes, se observé que 23% presenta
gravedad moderada, 18% leve y el 11% de
los pacientes son severamente afectados
por hemofilia. No obstante el 48% de los
pacientes, no ha sido clasificado su nivel de
afectacion de la enfermedad (Grafico 4)
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Grafico N2 4
Porcentaje de acuerdo a la severidad de la
Hemofilia de los pacientes atendidos en el Banco
Nacional de Sangre en el 2010
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Tabla 4

Componentes sanguineos que se han

transfundido a los pacientes hemofilicos.

Hemocomponentes N2 de %
Pacientes

Plasma 133 74.3%

Crio Precipitado 131 73.1%

Factor Vil 129 72.0%

Factor IX 10 5.5%

Tabla 5

Enfermedades adquiridas por los pacientes

hemofilicos a través de transfusiones

sanguineas.

Enfermedades Ne de %
Pacientes

Chagas 4 2.2%

Hepatitis A 0 0.0%

Hepatitis B 35 19.5%

Hepatitis c 2 1.1%

HIV 1 0.5%

CONCLUSIONES

Se puede notar que ha habido un
incremento en el numero de pacientes
atendidos por el programa hasta el 2010.

Sin embargo en estos Ultimos afos el
numero de pacientes hemofilicos ha pasado
de 176 a 179 por lo que no ha habido un
gran aumento de pacientes hemofilicos en
el programa del Banco Nacional de Sangre,
por ende no ha habido mucha variacién en
lo que hemos encontrado y los datos
reportados por Davila Narvdez [15] en el
2006. Esto no disminuye la importancia que
tiene la deficiencia del FVIII y FIX en la
poblacién afectada, por lo que es
importante que se continden haciendo
investigaciones tanto clinicas, como
moleculares en esta enfermedad que
ayuden a un diagnéstico temprano de la
dicha deficiencia consiguiendo de esta
manera brindar una mejor atencién vy
calidad de vida a los pacientes que
presenten dicha enfermedad.
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