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Recomendaciones para la anestesia de pacientes con

Hemofilia A

Nombre de la enfermedad: Hemofilia A
CIE 10: D66
Sindnimos: Hemofilia clasica o deficiencia de factor VIII

Resumen de laenfermedad: La hemofilia A (HF A)es un trastorno raro de la sangre, recesivo
ligado al cromosoma X, resultante de la deficiencia de factor VIII y caracterizado por el
sangrado intrarticular e intramuscular. Existen diferentes mutaciones que causan HF A.
Debido a las diferencias en el gen involucrado (y la proteina resultante posterior), los pacientes
con HF tienen niveles variables de actividad del factor VIII. Las personas con menos del 1%
de actividad del FVIII se clasifican como con HF "grave", aquellas con 1-5% como
“moderada”, y aquellas con 5-40% como “leve”. La mayoria de los pacientes con HF severa
requieren suplementacién con concentrado de Factor VIl intravenoso, recombinante o bien
derivado del plasma (profilaxis).

Medicina en elaboracién
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quizé el diagnostico sea erroneo

Puede encontrar méas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
U asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/
http://www.orpha.net/

Cirugia tipica

Cirugia ortopédica: el hemartros que afecta a las articulaciones de la cadera y el hombro
(articulaciones esféricas) es poco frecuente en la HF. Un "diagndstico” de hematros de cadera
es a menudo un diagnéstico erréneo de sangrado muscular del iliopsoas.

El recambio total de rodilla o de codo y la artrodesis de tobillo (todas las articulaciones en
charnela o bisagra) son las intervenciones quirargicas mas comunes relacionadas con la HF.
También se realizan en pacientes con HF cirugias para afecciones no relacionadas con la HF
(por ejemplo, reparacion de hernia, apendicectomia, colecistectomia).

Tipo de anestesia

La anestesia general se administrard como anestesia total intravenosa. Se pueden usar todos
los anestésicos intravenosos y volatiles.

Es mejor evitar la anestesia regional o neuroaxial ya que existe un alto riesgo de
complicaciones hemorragicas, como el hematoma epidural. La infiltracién anestésica local con
lidocaina se usa frecuentemente para procedimientos menores, como extracciones dentales
en HF, después de una terapia de reemplazo de factor adecuada.

Procedimientos diagndésticos adicionales necesarios (preoperatorios)

La HF A es un trastorno de la coagulacioén y, por lo tanto, requiere la evaluaciéon exacta de la
coagulacion.

Para evaluar la presencia de HF se deben realizar pruebas de coagulacién de rutina, FVIIl y
factor de von Willebrand. La tromboelastografia y la tromboelastometria no tienen ningan
papel en el diagnéstico o el tratamiento del dia a dia de la HF no complicada. Se utilizan en
determinados centros para guiar la elecciéon o el uso de agentes de prevencion (FEIBA -
Factor Eigth Inhibitor Agent- o FVIla recombinante) en pacientes con HF con inhibidores. Sin
embargo, los TEG y otros analisis globales de la hemostasia no tienen un papel reconocido ni
en el diagnaostico ni en el tratamiento rutinario de la HF.

El perfil de coagulacién de rutina, que incluye tiempo de tromboplastina parcial activada
(TTPa), tiempo de protrombina (TP), actividad de fibrinbgeno (prueba de Clauss),
concentracion plasmatica de factor VIII (FVIII) e inhibidores del factor VIII. EI TTPay el TP, si
bien son utiles en la evaluacion inicial de un paciente con sospecha de HF, generalmente son
pruebas irrelevantes una vez que se ha establecido el diagnéstico de HF.

El virus de la hepatitis C (VHC) ha sido la principal causa de enfermedad hepatica en la HF.
Se deben obtener muestras de sangre para GOT (ALT), GPT (AST), anticuerpos contra el
VHC, genotipo del VHC, anticuerpo contra el VIH, recuento de plaquetas, hemoglobina. Las
cargas virales de VHC y VIH solo son necesarias si los pacientes han dado positivo para el
anticuerpo respectivo.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

En el andlisis retrospectivo de nuestros propios datos hubo un caso muy raro de intubacién
dificil.

No hay aumento en el riesgo de aspiracion.

Preparacion especifica para transfusion o administracién de productos sanguineos

La HF A es un trastorno causado por ausencia o defecto de factor VIII, una proteina de coagu-
lacién, por el que existe un alto riesgo de hemorragia si el reemplazo del factor perioperatorio
es inadecuado. Puede haber un mayor requerimiento de productos sanguineos durante la
cirugia.

Se debe aportar a los pacientes con HF A concentrado de factor VIII (FVIII). Los pacientes
con HF A no tienen requisitos excesivos de plasma fresco congelado (PFC) o concentrados
de hematies en comparacion con los pacientes sin HF, siempre que el reemplazo periopera-
torio de FVIII haya sido adecuado. El crioprecipitado (que contiene FVIII, factor de von
Willebrand y fibrindbgeno) se usa en el tratamiento de la HF A solo cuando y donde los
concentrados de FVIII no estan disponibles. Es necesario tener reservados estos productos
sanguineos (PFC, concentrados de hematies, crioprecipitados), y usarlos solo cuando sea
necesario. Con una preparacion adecuada, generalmente no son necesarios.

Los pacientes con inhibidores de la HF A deben ser tratados con FVlla recombinante o FEIBA
(concentrado de complejo de protrombina activado). El FVlla o FEIBA recombinante estan
autorizados para el tratamiento a demanda de episodios hemorragicos y la prevencion del
sangrado en cirugia o procedimientos invasivos en pacientes con HF congénita con
inhibidores.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Los pacientes con HF A leve pueden mantener niveles casi normales o incluso normales de
FVIII después de la operacion como resultado de la respuesta de fase aguda a la cirugia.
Dichos pacientes son tan propensos a la trombosis venosa postoperatoria como los pacientes
sin HF.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o0 movilizacién

Algunos pacientes pueden tener dificultades con la movilidad asociada por el hemartros.
Depende del grado de artropatia. Algunas formas leves pueden ser clinicamente silenciosas.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicaciéon crénica que toma el
paciente

No se conocen interacciones especificas. El uso de aspirina 0 medicamentos antiinflamatorios
no esteroideos (AINE) en pacientes con cualquiera de los trastornos trombocitopénicos puede
cambiar drasticamente la relacion entre el recuento de plaquetas y la funcion plaquetaria. Por
lo tanto, estos medicamentos no deben usarse en pacientes con trombocitopenia. No estan
disponibles los datos de los estudios de compatibilidad e interaccién con otros medicamentos.

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

Procedimientos anestésicos

Los pacientes con HF A severa y moderada deben ser tratados con concentrados de factor
VIl (FVIII) antes de la intubacion, porque existe un alto riesgo de complicaciones
hemorragicas, como el hematoma de la epiglotis y el sangrado inducido por trauma del tracto
respiratorio superior. Los pacientes con HF mas leves no requieren necesariamente
concentrados de FVIII antes de la intubacion o la cirugia. La mayoria de los pacientes con HF
leve responden muy bien a la desmopresina (DDAVP), que puede elevar los niveles de FVIII
(y factor de von Willebrand) 3-5 veces los niveles de referencia. DDAVP es el agente
hemostatico de eleccién para la HF leve, NO el concentrado de FVIII. La seleccion de
medicamentos también dependera del volumen y el tipo de cirugia.

Los pacientes con HF A con inhibidores deben ser tratados con FVlla recombinante o FEIBA
antes de la intubacion.

Monitorizacion especial o adicional

En pacientes con HF Ay tolerancia opioides el indice de nocicepcién de analgesia (INA) es
muy atil.

Se ha propuesto que el INA basado en la variabilidad de la frecuencia cardiaca ya que refleja
diferentes niveles de dolor agudo.

Posibles complicaciones

La HF A es un trastorno causado por la falta o defecto del factor VIII, una proteina de
coagulacion, por lo que existe un alto riesgo de hemorragia. Pueden ocurrir complicaciones
hemorragicas si la preparacibn hemostatica perioperatoria es inadecuada o esta mal
planificada.

Cuidados postoperatorios

El grado de monitorizacion postoperatoria depende del procedimiento quirtrgico y del estado
preoperatorio del paciente.

Es esencial excluir la presencia de inhibidores antes de la cirugia ( al menos 1 semana antes
de la cirugia) y para determinar que los niveles de FVIIl estan en el nivel deseado para el tipo
de cirugia concreto. El TTPa y otras pruebas de coagulacion de rutina no son clinicamente
Gtiles en un paciente con un diagndstico conocido de HF.

En el postoperatorio, los niveles de FVIII deben mantenerse en los niveles aconsejados por el
hematodlogo o el Centro de Hemofilia en el cual es tratado y seguido el paciente. Otros
requisitos de productos sanguineos no deben ser diferentes de los de los pacientes que no
tienen HF y deben ser dictados Unicamente por circunstancias clinicas. Solo es necesario
tener dichos productos en reserva, y usarlos solo cuando sea necesario. Los pacientes con
HF A con inhibidores requerirdn de manera similar agentes de derivacion (FVlla recombinante
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o0 FEIBA) en el periodo postoperatorio, segun lo aconsejado por el hematélogo responsable o
el Centro de Hemofilia.

Informacién sobre situaciones de emergencia/diagndéstico diferencial a causa de la
enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacién propia de la enfermedad)

Desarrollo de anticuerpos "inhibidores" contra el factor VIl debido a infusiones frecuentes.

Anestesia ambulatoria

Se debe evitar la anestesia ambulatoria en pacientes con HF A grave y moderada debido al
alto riesgo de hemorragia.

Anestesia obstétrica

Todos los pacientes con HF son hombres.
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