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PRESENTACIÓN

La Constitución Política del Estado Plurinacional de Bolivia establece el ejercicio pleno del derecho 
a la salud y garantiza el acceso a una atención de salud universal, integral y de calidad para toda la 
población. Este principio se materializa a través del Sistema Nacional de Salud, en el marco de la 
Política de Salud Familiar Comunitaria Intercultural (SAFCI), que prioriza la promoción de la salud y 
la prevención de enfermedades en los tres niveles de atención, integrando además el conocimiento 
y las prácticas de la medicina tradicional ancestral.

En este contexto, y con el objetivo de fortalecer el Sistema Nacional de Salud, el Programa Nacional 
de Sangre (PNS), dependiente de la Dirección General de Redes de Servicios de Salud, presenta 
la Norma Nacional para el Manejo Integral de la Hemofilia. Este documento técnico y normativo 
proporciona al personal de salud las directrices necesarias para una atención integral, segura y 
continua de la hemofilia, y será de aplicación obligatoria en todos los establecimientos de salud de 
los tres niveles del Sistema Nacional de Salud.

Su implementación representa un avance significativo en la consolidación de una atención 
especializada y de calidad para las personas con hemofilia en el país, contribuyendo de manera 
sustancial al logro de los objetivos establecidos en los planes nacionales y sectoriales de salud. 
Reafirma, además, el compromiso del Ministerio de Salud y Deportes con la mejora continua de la 
salud pública y el bienestar de toda la población boliviana.

María Renée Castro Cusicanqui
MINISTRA DE SALUD Y DEPORTES
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Resolución Mimisteilal N 0440

VISTOS Y CONSIDERANDO:

24 SEP 2025

Que, el Parágrafo I del Artículo 35 de la Constitución Política del Estado, dispone que, el Estado en todos

sus niveles, protegerá el derecho a la salud, promoviendo políticas públicas orientadas a mejorar la calidad

de vida, el bienestar colectivo y el acceso gratuito de la población a los servicios de salud.

Que, el Artículo 37 del Texto Constitucional, determina que, el Estado tiene la obligación indeclinable de

garantizar y sostener el derecho a la salud, que se constituye en una función suprema y primera

responsabilidad financiera. Se priorizará la promoción de la salud y la prevención de las enfermedades.

Que, los incisos a) y c) del Artículo 3 de la Ley N° 3131, de 8 de agosto de 2005, del Ejercicio Profesional

Médico, establecen dentro los principios: la profesión médica está consagrada a la defensa de la vida,

cuidado de la salud integral de la persona, familia y comunidad; el médico en el ejercicio de su profesión

actuará con autonomía e independencia, guiado por normas y protocolos vigentes.

Que, el inciso a) del Artículo 13 de la Ley N° 3131, prevé dentro los derechos del paciente recibir atención

médica, humanizada y de calidad.

Que, el numeral 1 del Parágrafo I del Artículo 81 de la Ley N° 031, de 19 de julio de 2010, Marco de

Autonomías de Descentralización "Andrés Ibáñez", dispone dentro las competencias asignadas al nivel

central del Estado elaborar la política nacional de salud y las normas nacionales que regulen el

funcionamiento de todos los sectores, ámbitos y prácticas relacionados con la salud.

Que, la Ley N° 754, de 27 de octubre de 2015, de Dotación Gratuita de Medicamentos Antihemofilicos, que

establece la dotación gratuita de medicamentos antihemofilicos factor VIII y IX, para pacientes con

hemofilia que no cuenten con seguro de salud y que reciben tratamiento en establecimientos de
 salud

públicos, a fin de garantizar el acceso a la salud de las bolivianas y bolivianos.

Que, el Artículo 3 del Código de Salud aprobado por Decreto Ley N° 15629, de 18 de julio de 1978,

preceptúa que corresponde al Poder Ejecutivo a través del Ministerio de Previsión Social y Salud Pública, al

que este Código denominará Autoridad de Salud, la definición de la política nacional de salud, la normación,

planificación, control y coordinación de todas las actividades en todo el territorio nacional, en instituciones

públicas y privadas sin excepción alguna.

Que, el Artículo 2 del Decreto Supremo N° 28562, de 22 de diciembre de 2005, Reglamento a la Ley N°

3131, del Ejercicio Profesional Mědico, determina que todo el Sistema Nacional de Salud se regirá por la

normativa vigente elaborada y validada por el Ministerio de Área de Salud.

Que, el Artículo 5 del Decreto Supremo N° 29601, de 11 de junio de 2008, establece que el modelo de
atención de Salud Familiar Comunitaria Intercultural, es el conjunto de acciones que facilitan el desarrollo

de procesos de promoción de la salud, prevención, tratamiento y rehabilitación de la enfermedad de manera

eficaz, eficiente y oportuna en el marco de la horizontalidad, integralidad e interculturalidad, de tal manera

que las políticas de salud se presentan y articulan con las personas, familias y la comunidad o barrio.

Que, el inciso w) del Parágrafo I del Artículo 14 del Decreto Supremo N° 4857, de 06 de enero de 2023

señala como atribución de las Ministras y los Ministros del Órgano Ejecutivo, emitir Resoluciones

Ministeriales, así como bi-ministeriales y multiministeriales en coordinación con las Ministras (os) que

correspondan, en el marco de sus competencias.

Que, los incisos b) y o) del Artículo 84 del Decreto Supremo N° 4857, determinan como atribuciones de la

Ministra (o) de Salud y Deportes, en el marco de las competencias asignadas al nivel central por la

Constitución Política del Estado ejercer la rectoría, regulación y conducción sanitaria del sistema de salud;

Elaborar normas y reglamentos para el ejercicio de la profesión en el sector de salud.

Que, mediante Acta de Reunión del Comité de Coordinación Técnica (COCOTEC), de 18 de enero de 2024,
se valida el documento técnico normativo: "Norma Nacional para el Manejo Integral de la Hemofilia".



Vo

Que, a través del Acta de Comité de Identidad Institucional y Publicaciones, de 17 de julio de 2025, se da la
aprobación al documento técnico normativo: "Norma Nacional para el Manejo Integral de la Hemofilia",
asignando el múmero de publicación N° 564, dentro la serie Documentos Técnico Normativo.

la

de

Que, mediante el Informe Téenico MSyD/VGSNS/DGRSS/PNS/IT/139/2025, de 25 de agosto de 2025, el
Programa Nacional de Sangre, concluye manifestando que el documento: "Norma Nacional para
Atención Integral de la lemofilia", cuenta con la validación del Comité de Coordinación Técnica, Comité

de Identidad Institucional y Publicaciones, Servicios Departamentales de Salud, Sociedad Boliviana
Hematologia y Hemoterapia, Fundación Nacional y Asociaciones de Pacientes con Hemofilia; por lo que,
es fundamental contar con la emisión de la Resolución Ministerial, permitiendo difundir el documento para
su cumplimiento, mejorando la calidad de atención en los establecimientos de salud y calidad de vida de los

pacientes de hemofilia.

Que, a través del Informe Legal MSyD/DGAJ/UAJ/IL/1260/2025, de 15 de septiembre de 2025, la

Dirección General de Asuntos Jurídicos, manifiesta que es procedente la emisión de la Resolución
Ministerial que apruebe el documento técnico normativo: "Norma Nacional para el Manejo Integral de la

Hemofilia", asignado con el número de publicación N° 564, en cumplimiento a lo dispuesto en los incisos b)
y o) del Artículo 84 del Decreto Supremo N° 4857, de 6 de enero de 2023, de Organización del Órgano
Ejecutivo; toda vez que, no contraviene a las normas jurídicas vigentes.

POR TANTO:

LA MINISTRA DE SALUD Y DEPORTES, en uso de las atribuciones que le confiere el Decreto
Supremo N° 4857 de 06 de enero de 2023, Organización del Órgano Ejecutivo.

RESUELVE:

ARTÍCULO PRIMERO.- APROBAR el documento técnico normativo: "NORMA NACIONAL PARA

EL MANEJO INTEGRAL DE LA HEMOFILIA", asignado con el N° 564, que en Anexo forma parte
integrante e indisoluble de la presente Resolución Ministerial.

ARTÍCULO SEGUNDO.- AUTORIZAR al Programa Nacional de Sangre dependiente de la Dirección
General de Redes de Servicios de Salud, la impresión del mencionado documento, debiendo depositarse un
ejemplar en Archivo Central del Ministerio de Salud y Deportes.

ARTÍCULO TERCERO.- La presente Resolución deberá ser publicada en la Página Web Institucional,
http://www.minsalud.gob.bo.

ARTÍCULO CUARTO.- El Viceministerio de Gestión del Sistema Nacional de Salud, a través del
Programa Nacional de Sangre, queda encargado de la ejecución y difusión del mencionado documento.

Regístrese, comuníquese y archívese.

ERAL  DE AS Abg. Marck M.Sdaur Balderram
DIRECTOR GENERALDE
ASONTOS JURIDICOŚ

MINISTEDIO DE SALUD Y DEPORTES

ишг

Dra Mariana Camila Ramirez López
VICEMINISTRA DE GESTIÓN

DEL SISTEMA NACIONÁL DE SALUD
MINISTERIO DE SALUD Y DEPORTES T
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MARCO INTRODUCTORIO

El presente documento técnico-normativo se enmarca en los modelos de atención y gestión 
orientados a proporcionar al paciente una atención integral, priorizando el diagnóstico oportuno y 
el tratamiento gratuito. En este sentido, el Programa Nacional de Sangre (PNS), en el marco de las 
competencias del Sistema Único de Salud (SUS), tiene como objetivo contribuir al fortalecimiento 
del Sistema Nacional de Salud mediante la aplicación de estrategias de promoción de la salud, 
prevención de enfermedades, atención integral, seguimiento, control y vigilancia de las enfermedades 
hematológicas.

La hemofilia es un trastorno de la coagulación poco frecuente, ligado al cromosoma X, caracterizado 
por una deficiencia de factor de coagulación VIII (FVIII), denominado como hemofilia A, o de factor IX 
(FIX), conocido como hemofilia B. Las deficiencias de factor son resultado de variantes patogénicas 
en los genes de factor de coagulación factor VIII y factor IX (1). 

Alrededor de un tercio de dichas mutaciones son espontaneas y ocurren sin antecedentes familiares. 
Se estima que 1 de 10.000 hombres nacen con esta enfermedad (1). Sus consecuencias incluyen la 
aparición de hemorragias internas y/o externas, de severidad variable según su localización.

Esta deficiencia provoca que las hemorragias sean abundantes y difíciles de tratar. Los lugares más 
comunes de hemorragias son los músculos y articulaciones de las extremidades, sin el tratamiento 
adecuado, se generan hemorragias repetidas que ocasionan deterioro progresivo de las articulaciones 
y los músculos, dando lugar a una grave pérdida de función que conlleva a la discapacidad.

La presente Norma Nacional para el Manejo Integral de la Hemofilia tiene como fin fortalecer todas 
las esferas de atención multidisciplinarias para los pacientes diagnosticados con hemofilia.

Se encuentra conformada por 3 capítulos:

El primer capítulo abarca el tema de abordaje clínico y tratamiento, donde se describen las 
manifestaciones clínicas, diagnóstico, tratamiento, complicaciones y desarrollo de inhibidores de los 
pacientes con hemofilia.

En el segundo capítulo, se trata los aspectos especiales en hemofilia donde se aborda temas 
relacionados con el rol del personal de enfermería, odontología y pediatría, al igual del papel 
importante de las mujeres portadoras.

Por último, el tercer capítulo corresponde a las funciones de atención que serán desarrollados en 
los establecimientos de salud de primer, segundo y tercer nivel de atención del Sistema Nacional de 
Salud.

Como se puede apreciar, se trata de un documento técnico que debe normar el manejo integral de 
la hemofilia, mediante la conformación de equipos multidisciplinarios de atención a nivel nacional, en 
coordinación con las áreas de Medicina Transfusional de los Servicios Departamentales de Salud, 
bajo estricta supervisión del Programa Nacional de Sangre del Ministerio de Salud y Deportes.





DEFINICIONES

Artropatía Hemofílica Crónica. - Destrucción articular que evoluciona gradualmente de hemartrosis 
a sinovitis crónica y a extensas erosiones de la superficie articular o puede resultar de una sola 
hemorragia o de hemorragias recurrentes (1).

Ácido tranexámico: Antifibrinolítico que inhibe la activación del plasminógeno en plasmina. Puede 
ser usado junto con concentrado de FVIII y FIX para el tratamiento de hemorragias mucosas y 
procedimientos odontológicos (1). 

Agentes bypass o “baipaseantes”.- Son factores que generan trombina en ausencia de factor VIII o 
IX y están indicados en hemofilia con inhibidores (2).

Articulación diana. - Articulación en la que han ocurrido 3 o más hemorragias espontáneas dentro de 
un período de 6 meses consecutivos (3). 

Complejo de protrombina activado (CCPa).- Concentrado de origen plasmático que contiene 
factores II, VII, IX y X; no activados y activados, usado como agente “baipaseante” en pacientes con 
inhibidores (1). 

Factor VII recombinante activado: Concentrado de origen recombinante que contiene factor VII 
activado, actúa directamente sobre el FX y restaura la generación de trombina a nivel suficiente, en 
ausencia del complejo tenaza. Usado como agente “baipaseante” en pacientes con inhibidores (1). 

Concentrados de Factores de la coagulación recombinantes.- Son medicamentos producidos por 
ingeniería genética a partir de la introducción de un gen modificado en una línea celular, purificados 
mediante anticuerpos monoclonales y estabilizados con albumina humana hasta los de primera 
generación, a diferencia de los de segunda y tercera generación que están libres de proteínas animales 
o humanas. La ausencia del dominio B podría modificar la eficacia en el tratamiento, probablemente 
debido a una reducción en la vida media así como pueden cambiar la inmunogenicidad. Existen 
factores recombinantes con molécula completa y con depleción del dominio B (1).

Hemofilia.- Es un trastorno de la coagulación poco frecuente, ligado al cromosoma X, caracterizado 
por una deficiencia de factor de coagulación VIII (FVIII), conocido como hemofilia A, o de factor IX 
(FIX), conocido como hemofilia B. Las deficiencias de factor son resultado de variantes patogénicas 
en los genes de factor de coagulación factor VIII y factor IX (1). 

Hemofilia leve.- Deficiencia del factor VIII o IX con niveles del 5 al 40 % (1). 

Hemofilia moderada.- Deficiencia del factor VIII o IX con niveles del 1 al 5 % (1). 

Hemofilia grave.- Deficiencia del factor VIII o IX con niveles menores al 1 % (1). 

Inhibidores: Son Anticuerpos Neutralizantes Específicos contra el factor deficiente (VIII o IX), en 
pacientes con hemofilia severa o moderada (rara vez en las leves) (1).

Terapia de Inducción de la Inmunotolerancia (ITI).- Es un régimen de terapia de reemplazo con 
factor de coagulación administrado durante un periodo largo, se utiliza con frecuencia para erradicar 
inhibidores. La dosis exacta y la frecuencia las determina el médico de manera individual (1).





AINE Anti Inflamatorias No Esteroides
Anti-HBs Anticuerpo de superficie del virus de la Hepatitis B
Anti-HBc Anticuerpo central de la Hepatitis B 
Anti-HVA Anticuerpo contra el virus de la Hepatitis A
AEAC Ácido Epsilón Aminocaproico
ASA Ácido Acetilsalicílico
AT Ácido Tranexámico.
Bilirrubinas T y F Bilirrubinas Totales y Fraccionadas.
CFC Concentrados de Factor de Coagulación.
CCPa Concentrado de Complejo Protrombínico Activado.
CID Coagulación Intravascular Diseminada.
CV Coeficiente de Variación.
DAVC Dispositivos de Acceso Venoso Central.
DDAVP Acetato de Desmopresina.
DHL Deshidrogenasa láctica.
EMA Agencia Europea de Medicamentos (por sus siglas en inglés, European 

Medicines Agency).
EV Endovenosa.
EVW Enfermedad de Von Willebrand
FDA Administración de Alimentos y Medicamentos (por sus siglas en inglés, 

Food and Drug Administration)
FIX Factor IX.
FIXa Factor IX activado.
FIX:C Factor IX coagulante.
FIX:Cr Factor IX cromogénico.
FUNAHEB Fundación Nacional de Hemofilia.
FMH Federación Mundial de Hemofilia. 
FVIII Factor VIII.
FVIIIa Factor VIII activado.
FVIII:C Factor VIII coagulante.
FVIII:Cr Factor VIII cromogénico.
FVW Factor Von Willebrand.
FX Factor X.
FXa Factor X activado.
GGT Gamma Glutamil Transferasa.
HEAD-US Detección Precoz de la Artropatía Hemofílica con Ultrasonido (por sus 

siglas en inglés, Hemophilia Early Arthropathy Detection with Ultrasound).
HBsAg Antígeno de superficie del virus de la Hepatitis B Ultrasonido (por sus siglas 

en inglés, Hepatitis B surface antigen)
HJHS Puntuación de Salud Articular para la Hemofilia (por sus siglas en inglés, 

Hemophilia Joint Health Score).

LISTA DE ABREVIATURAS



HVC Virus de Hepatitis C (por sus siglas en inglés, Hepatitis C virus).
IPSG Grupo Internacional de Estudio sobre Profilaxis (por sus siglas en inglés, 

International Prophylaxis Study Group).
ITI Inducción de Tolerancia Inmune.
pNa Paranitroanilina.
PNS Programa Nacional de Sangre.
PPP Plasma Pobre en Plaquetas.
PFC Plasma Fresco Congelado.
PRICE Protección, Reposo, Hielo, Compresión y Elevación (por sus siglas en 

inglés, Protect, Rest, Ice, Compress, Elevate).
Proteínas T y F Proteínas Totales y Fraccionadas.
rFVIIa Factor VII activado recombinante (por sus siglas en inglés, Recombinant 

activated factor VII).
SAFCI Salud Familiar Comunitario Intercultural.
SEDES Servicio Departamental de Salud.
TAC Tomografía Axial Computarizada.
TENS Terapia con electroestimulación transcutánea (por sus siglas en inglés, 

Trans Electric Nerve Stimulation).
TGO Transaminasa Glutámico Oxalacético.
TGP Transaminasa Glutámico Pirúvica.
TP Tiempo de Protrombina.
TTPa Tiempo de Tromboplastina Parcial activado.
UI Unidad Internacional.
VDRL Laboratorio de Investigación de Enfermedades Venéreas (por sus siglas en 

inglés, Venereal Disease Research Laboratory).
VIH Virus de la Inmunodeficiencia Humana
VME Vida Media Estándar
VMP Vida Media Prolongada
VR Valor de Referencia.
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ASPECTOS GENERALES.

ANTECEDENTES.

La hemofilia es un trastorno de la coagulación poco frecuente, ligado al cromosoma X, caracterizado 
por una deficiencia de factor de coagulación VIII (FVIII), conocido como hemofilia A, o de factor 
IX (FIX), conocido como hemofilia B. La deficiencia es el resultado de las mutaciones de los 
respectivos genes de los factores de la coagulación (1). Lo que significa que en el caso concreto de 
la hemofilia la transmiten las mujeres (portadoras) y la padecen los hombres, debido a la dotación de 
dos cromosomas X (XX) de la mujer y de una dotación (XY) en el hombre.

Clasificación

Según el tipo de factor deficiente:

•	 Hemofilia A, cuando la deficiencia es del factor VIII
•	 Hemofilia B, cuando la deficiencia es del factor IX 

Según los niveles de factor de coagulación deficiente (1, 2):

•	 Leve: 5-40 UI/dL (0.05-0.40 UI/mL)  o 5%  < 40 % de lo normal.
•	 Moderada: 1-5 UI/dL (0.01-0.05 UI/mL) o 1 - 5 % de lo normal.
•	 Grave: <1 UI/dL (<0.01 UI/mL) o <1 % de lo normal.

Herencia y formas de transmisión

La forma de transmisión es autosómica recesiva ligada al cromosoma sexual X en el 70% de 
los casos; en tanto que el 30% presentan nueva mutación sin existir antecedentes hemorrágicos 
familiares (3, 4).

Según la herencia clásica mendeliana, un varón hemofílico no tendrá hijos varones afectos, ya que 
heredan el cromosoma Y sano de su padre. Por el contrario, todas sus hijas serán portadoras, ya que 
heredarán el cromosoma X afecto del padre, transmisor de la mutación responsable de la hemofilia A 
(Gráfico Nº 1). Una mujer portadora de hemofilia A tendrá en cada embarazo un riesgo del 25 % de 
concebir un hijo varón afecto (hemofílico), otro 25 % de tener una hija afecta (portadora) y el 50 % 
de probabilidades de tener un hijo o hija no afectos. Aunque es prácticamente anecdótico, una mujer 
puede ser “hemofílica” si su padre padece hemofilia y su madre es portadora. Existen varias familias 
registradas en el mundo en esta situación (5,6).

Las formas de transmisión se esquematizan en el siguiente gráfico:

Gráfico N° 1. Formas de Transmisión

 

		  Fuente: Federación Española de Hemofilia.
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Epidemiología.

La frecuencia de presentación de esta enfermedad varía según el tipo de deficiencia:

•	 La hemofilia A es de 1 cada 5.000 a 10.000 varones nacidos vivos

•	 La hemofilia B es de 1 cada 30.000 a 50.000 varones nacidos vivos.

El cálculo de la prevalencia al nacer es de 24.6 casos por 100.000 varones para todos los tipos de 
hemofilia A (9.5 casos para la hemofilia A grave) y de 5.0 casos por 100.000 varones para todo tipo 
de gravedad de la hemofilia B (1.5 casos para la hemofilia B grave) (7).

El cálculo de la prevalencia es de 17.1 casos por 100 000 varones para todos los tipos de hemofilia 
A (6.0 casos para la hemofilia A grave) y de 3.8 casos por 100 000 varones para todos los tipos de 
hemofilia B (1.1 casos para la hemofilia B grave) (7, 8).

En nuestra región según el Informe del Sondeo Mundial 2022 de la Federación Mundial de Hemofilia 
se reportan los siguientes datos (8):

•	 Chile reportó 1.890 personas que viven con esta condición, 1687 portan hemofilia A y 203 
con hemofilia B

•	 Argentina, reportó una prevalencia de 10.4 por 100,000 hombres en 2021 y en la gestión 
2022 reportó 2493 casos de hemofilia A y 399 casos de hemofilia B

•	 Brasil reportó 11384 casos de hemofilia A y 2234 casos de hemofilia B. 

•	 Colombia, reporta un total de 4073 de pacientes, 3335 portan hemofilia A, 738 portan hemofilia 
B. De los 1660 pacientes con hemofilia A y B sin inhibidores, el 70.95% reciben profilaxis 
farmacológica y con inhibidores reciben profilaxis el 11.93%.

SITUACIÓN ACTUAL DE LA HEMOFILIA EN BOLIVIA

En Bolivia durante el primer trimestre de la gestión 2025 el Programa Nacional de Sangre y los 9 
Servicios Departamentales de Salud (SEDES) identificaron a 222 pacientes, los cuales se concentran 
principalmente en los departamentos de Santa Cruz, La Paz y Cochabamba según datos de la 
siguiente tabla:

Tabla N° 1: Distribución Nacional de pacientes con hemofilia,  
primer trimestre de la gestión 2025.

Departamento Hemofilia A Hemofilia B Total 
PacientesLeve Moderada Grave Leve Moderada Grave

Santa Cruz 27 10 38 0 5 5 85
La Paz 8 18 8 4  0 1 39
Cochabamba 9 18 7 0 15 1 50
Beni 2 8 7 0 0 1 18
Chuquisaca 3 6 2 0 2 2 15
Tarija 1 1 5 0 0 0 7
Oruro 1 3 1 0 0 0 5
Potosí 1 0 0 0 1 0 2
Pando 0 0 1 0 0 0 1
SUB-TOTALES 52 64 69 4 23 10  
TOTAL 185 37 222

Fuente: Programa Nacional de Sangre - MSyD
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Del total de 222 pacientes con hemofilia, 185 tienen hemofilia tipo A y 37 pacientes hemofilia tipo 
B. Así mismo 56 pacientes tienen hemofilia leve, 87 pacientes hemofilia moderada y 79 pacientes 
hemofilia grave o severa.

Gráfico N° 2. Distribución de Pacientes por el Tipo de Hemofilia,  
primer trimestre de la gestión 2025.

 

Fuente: Programa Nacional de Sangre - MSyD

En Bolivia 185 personas padecen Hemofilia tipo A (83%) denominada también Hemofilia Clásica 
caracterizada por la deficiencia de factor VIII. La Hemofilia tipo B o Enfermedad de Christmas se 
caracteriza por la deficiencia del factor IX, este tipo solo se presenta en 37 pacientes que representa 
el 17%. La regla general indica que la hemofilia A es más frecuente que la hemofilia B y representa 
entre el 80 y el 85% de la población total de personas con hemofilia. En Bolivia esta regla es similar 
a la general, siendo mayor el porcentaje de hemofilia tipo A. 

Gráfico N° 3: Distribución de Pacientes según el nivel de Severidad.

Fuente: Programa Nacional de Sangre - MSyD



26

 S
ER

IE
: D

OC
UM

EN
TO

S 
TÉ

CN
IC

O 
NO

RM
AT

IV
OS

De 222 pacientes con hemofilia, 56 pacientes (25%) padecen de hemofilia en grado leve, 87 
pacientes (39%) tienen hemofilia moderada y hemofilia severa 79 pacientes (36%), este último grupo 
de pacientes están en riesgo de sufrir complicaciones como las hemartrosis, sinovitis, artropatías 
hemofílicas crónicas, los pseudotumores, las osteoporosis y las fracturas.

Diagnóstico de la hemofilia.

El diagnóstico debe realizarse a través de la evaluación clínica y examen laboratorial, una primera 
sospecha está dada por la prolongación del TTPa y el diagnóstico de confirmación por los dosajes 
de factores de la coagulación.

Actualmente 4 Servicios de laboratorio en los departamentos de La Paz, Cochabamba, Santa Cruz 
y Tarija realizan el diagnóstico de confirmación de la hemofilia y 3 de ellos realizan la cuantificación 
y determinación de inhibidores anti factor VIII y anti factor IX.

Cuadro Nº 1. Establecimientos de salud de referencia con servicios de laboratorio  
para el estudio de hemofilia, primer trimestre de la gestión 2025.

DEPARTAMENTO HOSPITAL SERVICIOS DE LABORATORIO 

Tarija Hospital Regional 
San Juan de Dios

•	 Dosaje de factor VIII
•	 Dosaje de factor IX

La Paz
Hospital del Niño 
Dr. Ovidio Aliaga 

Uría

•	 Dosaje de factor VIII
•	 Dosaje de factor IX
•	 Identificación y cuantificación de 

inhibidores anti factor VIII y anti factor IX

Cochabamba
Hospital del 

Niño Dr. Manuel 
Ascencio Villarroel

•	 Dosaje de factor VIII
•	 Dosaje de factor IX
•	 Identificación y cuantificación de 

inhibidores anti factor VIII y anti factor IX

Santa Cruz
Hospital de Niños 

Dr. Mario Ortiz 
Suarez

•	 Dosaje de factor VIII
•	 Dosaje de factor IX
•	 Identificación y cuantificación de 

inhibidores anti factor VIII y anti factor IX

         Fuente: Programa Nacional de Sangre – MSyD

Tratamiento de la hemofilia. 

El 27 de octubre de 2015, se promulgó la Ley N° 754, “Dotación Gratuita de Medicamentos 
Antihemofílicos”, que otorga la responsabilidad de adquirir y dotar gratuitamente medicamentos 
antihemofílicos factor VIII y IX, para pacientes con hemofilia que no cuentan con seguro de salud 
a los Gobiernos Autónomos Departamentales, con el fin de garantizar el acceso a la salud de las 
bolivianas y bolivianos. 

El diagnóstico y tratamiento integral de la hemofilia en personas que son beneficiarios de un seguro 
de salud a corto plazo, está a cargo de los entes gestores.

En nuestro país se cuenta con 30 establecimientos de salud que brindan atención a los pacientes 
con hemofilia, los cuales, son del sector público y de la seguridad social a corto plazo, y tienen 
conformados sus equipos multidisciplinarios de atención al paciente con hemofilia.
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Cuadro Nº 2. Establecimientos de salud que brindan atención a los pacientes con hemofilia 

DEPARTAMENTO MUNICIPIO ESTABLECIMIENTO DE SALUD SECTOR

BENI
TRINIDAD

Hospital Materno Infantil Boliviano 
Japonés. Público

Hospital Presidente Germán Busch Público

RIBERALTA Hospital General de 2do nivel de 
Riberalta. Público

CHUQUISACA
SUCRE

Hospital Santa Bárbara. Público
Hospital del Niño “Sor Teresa de 
Huarte Tama”. Público

Hospital Obrero N° 6 “Dr. Jaime 
Mendoza”. Seguro Social

PADILLA Hospital Dr. Marcos C. Rojas Zurita 
(2do nivel). Público

TARIJA
TARIJA Hospital Regional “San Juan de Dios”. Público

VILLA MONTES Hospital de Villa Montes (2do nivel). Público
YACUIBA Hospital Dr. Rubén Zelaya (2do nivel). Público

ORURO ORURO
Hospital General San Juan de Dios Público
Hospital Obrero N° 4 de la Caja 
Nacional de Salud. Seguro Social

POTOSÍ POTOSÍ Hospital Daniel Bracamonte Público

PANDO COBIJA Hospital Boliviano Japonés Dr. Roberto 
Galindo Terán (2do nivel). Público

LA PAZ LA PAZ

Hospital de Clínicas. Público
Hospital del Niño “Dr. Ovidio Aliaga 
Uría”. Público

Hospital Materno Infantil de la Caja 
Nacional de Salud. Seguro Social

Caja de Salud de la Banca Privada. Seguro Social
Caja Bancaria Estatal de Salud. Seguro Social

VIACHA Hospital Municipal Viacha (2do nivel). Público

COCHABAMBA COCHABAMBA

Hospital del Niño “Dr. Manuel Ascencio 
Villarroel”. Público

Hospital Viedma. Público
Hospital Obrero Nº 2 de la Caja 
Nacional de Salud. Seguro Social

Caja Bancaria Estatal de Salud. Seguro Social
Caja de Salud de la Banca Privada. Seguro Social
Caja de Salud CORDES. Seguro Social

SANTA CRUZ SANTA CRUZ 
DE LA SIERRA

Hospital San Juan de Dios. Público
Hospital de Niños “Dr. Mario Ortiz 
Suarez”. Público

Hospital Materno Infantil y Nefrología 
de la Caja Nacional de Salud. Seguro Social

Hospital Caja Petrolera de Salud. Seguro Social
Fuente: Programa Nacional de Sangre - MSyD
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Registro de pacientes con hemofilia.

A partir del año 2016 en el marco de la Ley N°754 el Ministerio de Salud y Deportes procedió al 
registro de pacientes diagnosticados mediante la dotación de “Credenciales Médicas de Hemofilia”.

Los requisitos para acceder a la credencial son:

•	 Dos fotografías 3 x 2,5 cm fondo blanco

•	 Fotocopia simple de certificado de nacimiento

•	 Fotocopia simple de carnet de identidad

•	 Fotocopia simple del examen laboratorial donde manifieste la condición de Hemofilia del 
paciente (casos nuevos).

•	 Certificado médico actualizado.

Especificar los siguientes aspectos:

•	 Grupo sanguíneo

•	 Médico tratante

•	 Hospital de referencia

•	 Domicilio actual

•	 Teléfonos de referencia

El paciente portador de la credencial que no cuenta con seguro de salud a corto plazo, tiene el 
beneficio del acceso a la medicación de manera gratuita, además de ser identificado de manera 
oficial por diversas instituciones, establecimientos de salud y escolares, facilitando la atención 
integral de la enfermedad.

En caso de ser paciente nuevo, tendrá acceso al tratamiento hasta la regularización de la emisión 
de la credencial.

El paciente nuevo, tendrá acceso al tratamiento mientras se regulariza la emisión de la credencial.
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MARCO LEGAL

Los principales instrumentos legales, que amparan la presente norma, son:

•	 Constitución Política del Estado Plurinacional de Bolivia, de 7 de febrero de 2009.

•	 Ley de 14 de diciembre de 1956, Código de Seguridad Social.

•	 Ley Nº 15629 de 18 de julio de 1978, Código de Salud.

•	 Ley Nº 1178, de 20 de julio de 1990, de Administración y Control Gubernamental (SAFCO).

•	 Ley N° 1737, de 17 de diciembre de 1996, del Medicamento.

•	 Ley Nº 004, de 31 de marzo 2010, de Lucha Contra la Corrupción, Enriquecimiento Ilícito e 
Investigación de Fortunas “Marcelo Quiroga Santa Cruz”.

•	 Ley N°031, de 19 de julio 2010, Marco de Autonomías y Descentralización “Andrés Ibáñez”. 

•	 Ley Nº 045, de 8 de octubre 2010, Contra el Racismo y toda forma de Discriminación.

•	 Ley Nº 223, de 2 de marzo 2012, General para Personas con Discapacidad.

•	 Ley N° 1152, Modificatoria a la ley Nº 475 de 30 de diciembre de 2013, de prestaciones de 
servicios de salud integral del estado plurinacional de Bolivia, modificada por Ley Nº 1069 de 
28 de mayo de 2018, “Hacia el Sistema Único de Salud, Universal y Gratuito”. 

•	 Ley N° 754, de 27 de octubre de 2015, de Dotación Gratuita de Medicamentos Antihemofílicos.

•	 Decreto Supremo Nº 25233, de 27 de noviembre de 1998, de Organización, Atribuciones y 
Funcionamiento de los Servicios Departamentales de Salud.

•	 Decreto Supremo Nº 25235, de 30 de noviembre de 1998, que Reglamenta la Ley del 
Medicamento.

•	 Decreto Supremo Nº 29601, de 11 de junio de 2008, que establece el “Modelo de Salud Familiar 
Comunitario Intercultural”. 

•	 Decreto Supremo Nº 0181, de 28 de junio 2009, Normas Básicas del Sistema de Administración 
de Bienes y Servicios NB - SABS.

•	 Decreto Supremo Nº 3813, de 27 de febrero 2019, que Reglamenta la Ley Nº 1152 “Hacia el 
Sistema Único de Salud Universal y Gratuito”.

•	 Resolución Ministerial Nº 0737, de 21 de abril de 2009; que aprueba el Reglamento de Salud 
Familiar Comunitaria Intercultural. 

•	 Resolución Ministerial Nº 1878, de 17 de diciembre 2012, que aprueba la Norma de 
Procedimientos de Enfermería para los 3 niveles de atención.

•	 Resolución Ministerial Nº 1035, de 19 de agosto 2015, que “Autoriza la compra excepcional 
de medicamentos legalmente comercializados en el Estado Plurinacional de Bolivia que no 
están contemplados en la LINAME para enfermedades no prevalentes, siempre y cuando el 
medicamento excepcional este indicado para la patología que presenta el paciente. Debiendo 
priorizar la adquisición de medicamentos genéricos siempre como primera opción”.
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•	 Resolución Ministerial N°0017, de 12 de enero del 2017, que aprueba la Norma Nacional de 
Caracterización del Sistema Nacional de Emergencias en Salud.

•	 Resolución Ministerial N° 0251, de 30 de junio del 2021, que aprueba el Reglamento de 
Aplicación Técnica Administrativa y Financiera de la Ley N°1152 del 20 de febrero del 2019, 
Ley modificatoria a la Ley N°475 del 30 de diciembre del 2013 de prestaciones de servicios 
de salud integral del estado plurinacional de Bolivia, Modificada por la ley Nro. 1069 de 28 de 
mayo de 2018 “Hacia el Sistema Único de Salud Universal y gratuito”.

•	 Resolución Ministerial N° 0109, de 25 de marzo del 2022, que aprueba la Norma Nacional de 
Referencia, Transferencia y Contrarreferencia.

•	 Resolución Ministerial Nº 0132, de 8 de abril de 2022, que aprueba la “Lista Nacional de 
Medicamentos Esenciales 2022-2024”.

•	 Resolución Ministerial N° 0766 de 30 de diciembre de 2022, Plan Sectorial de Desarrollo 
Integral para Vivir Bien Sector Salud 2021 – 2025.

•	 Resolución Ministerial N° 0051 de 06 de febrero de 2023, Plan estratégico Institucional del 
Ministerio de Salud y Deportes.

OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Establecer directrices para la detección, el diagnóstico, tratamiento integral, control y seguimiento de 
la hemofilia, basadas en la evidencia científica disponible, en todos los niveles de atención de salud.

OBJETIVOS ESPECÍFICOS

•	 Garantizar el diagnóstico oportuno y preciso de personas con hemofilia y sus tipos, así como 
la detección de mujeres portadoras.

•	 Mejorar el control clínico del paciente, el cumplimiento terapéutico, la formación y conocimiento 
de la enfermedad y del tratamiento.

•	 Detectar de forma precoz situaciones que requieran una intervención multidisciplinaria en la 
esfera clínica, psicológica o social.

•	 Contribuir a mejorar la calidad de vida de los pacientes, limitando la progresión de la enfermedad 
y evitando las complicaciones y discapacidades.

ALCANCE

La presente norma establece las directrices de atención integral que brinda el equipo multidisciplinario 
con respecto a la detección, diagnóstico, tratamiento, control y seguimiento a los pacientes con 
hemofilia en todas las edades y es de cumplimiento obligatorio en todo el territorio nacional, para el 
personal de salud y las instituciones de los sub sectores público, seguridad social de corto plazo y 
privado del Sistema Nacional de Salud.
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CAPITULO I. 

ABORDAJE CLÍNICO Y TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA

1.1.	 MANIFESTACIONES CLÍNICAS 

La característica principal de la hemofilia es la tendencia a las hemorragias y su frecuencia e 
intensidad estará en relación a la concentración del factor deficiente del paciente, presentándose 
en forma espontánea en los tipos severos y después de traumas o cirugías en los tipos leves o 
moderados.

Si bien las hemorragias se presentan generalmente desde el inicio de la vida, algunos niños con 
hemofilia severa podrían no presentar síntomas hemorrágicos hasta que empiezan a caminar o 
correr.

Los pacientes con hemofilia leve podrían no presentar hemorragias excesivas, sino en caso de algún 
traumatismo o cirugía.

Los sangrados pueden presentarse a cualquier edad y afectan principalmente articulaciones, 
músculos, órganos internos y cavidades naturales. Según la intensidad y la región afectada se lo 
puede clasificar en:

Sangrado menor:

•	 Epistaxis.

•	 Extracción dentaria, trauma de lengua.

•	 Escoriaciones o heridas contusas pequeñas.

•	 Punciones diagnósticas, biopsias y suturas.

Sangrado mayor:

•	 Hemartrosis de articulación grande (rodilla, tobillo, cadera, hombro, codo y muñeca).

•	 Hematoma en músculos de extremidades, psoas que provoque síndrome compartimental.

•	 Hematemesis, Hemoptisis o Hematuria.

•	 Hemorragia cerebral o en el globo ocular.

•	 Fractura o intervención quirúrgica.

Sangrado con riesgo de vida:

•	Hemorragia cerebral o en médula espinal.

•	Hemorragia en cuello o vía aérea.

•	Hemorragias digestivas.

1.2.	 DIAGNÓSTICO. 

Los aspectos claves para el diagnóstico de la hemofilia son la anamnesis, la exploración física y los 
exámenes de laboratorio que proporcionan el diagnóstico de confirmación.
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Anamnesis.

Antecedentes personales de sangrados espontáneos a repetición, no relacionados con la intensidad 
del trauma.

Antecedentes familiares de hemofilia por línea materna y de sangrados.

Exámenes de laboratorio.

Se solicitarán las siguientes pruebas de tamizaje para identificar la causa potencial de una hemorragia:

Pruebas de coagulación.

Las pruebas se van a dividir como pruebas de escrutinio o tamizaje que nos permiten tener un 
panorama acerca de la condición del enfermo:

•	 Tiempo de protrombina (TP): normal

•	 Tiempo de tromboplastina parcial activado TTPa: prolongado

•	 TTPa 50/50: Corrige con plasma normal

•	 Recuento plaquetario: Normal

•	 Fibrinógeno: Normal

•	 Citometría hemática: Serie roja: normal o anemia. Leucocitos: normales.

•	 Ensayos de mezclas para la investigación de TP y TTPa anormales.

No se recomienda realizar el tiempo de coagulación ni tiempo de sangría por mayor riesgo de 
sangrado y escaso valor diagnóstico.

Cuadro Nº 3. Interpretación de las pruebas de detección.

Diagnostico posible TP TTPa Recuento 
plaquetario

Normal Normal Normal Normal
Hemofilia A o B Normal Prolongado* Normal
Enfermedad Von Willebrand Normal Normal o prolongado* Normal o reducido
Defecto plaquetario Normal Normal Normal o reducido

(*) El mismo patrón puede ocurrir en presencia de FXI, FXIII, o deficiencia de cininógeno de alto peso molecular.
Fuente: Guías de la FMH para el tratamiento de la hemofilia, 3ª edición FMH 2020

Pruebas de confirmación.

•	 Cuantificación o dosificación de Factor VIII o Factor IX de la coagulación por métodos que 
midan la actividad funcional del factor deficiente: Disminuido < 5% (Valor de referencia (VR): 
FVIII: 70-150%, FIX: 60-120%) se cambia a (FVIII: C y FIX: C) disminuidos <50% (VR: FVIII: 
50-150%, FIX: 50-150%).

Pruebas de control y seguimiento.

•	 Al diagnóstico: Hemograma, grupo sanguíneo y factor Rh, TGO, TGP, GGT, Fosfatasa 
alcalina, bilirrubinas T y F, DHL, proteínas T y F, glucemia, urea, creatinina, ionograma, 
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serología para Hepatitis B (HBsAg, anti-HBs, anti-HBc), Hepatitis C (HVC), anti-HVA, VDRL, 
VIH, Chagas.

•	 En cada episodio de sangrado: Citometría hemática, TTPa, (TTPa 50/50), nivel del Factor 
pos infusión, rastreo de inhibidor.

•	 Pre quirúrgico: Citometría hemática, TP, TTPa, (TTPa 50/50), nivel de factor, rastreo de 
inhibidor.

•	 Anual: Citometría hemática, TP, TTPa, (TTPa 50/50), nivel de factor, rastreo de inhibidor, 
TGO, TGP, glucemia, urea, creatinina, ionograma, serología para Hepatitis B (HBsAg, anti-
HBs, anti-HBc), Hepatitis C (HVC), anti-HVA, VDRL, VIH, Chagas (ELISA, Serología HAI o 
Prueba rápida) en caso de ser zona endémica.

1.2.1.	 Aspectos técnicos analíticos en el laboratorio de hemostasia.

Las enfermedades hemorrágicas, comparten signos y síntomas clínicos con la hemofilia, por lo 
que disponer de un de laboratorio confiable resulta de vital importancia, para lograr un proceso 
de diagnóstico certero que garantice los distintos periodos analíticos (pre analítica, analítica y pos 
analítica), asimismo se debe contar con un personal de laboratorio capacitado y comprometido.

La preparación del paciente previo a una extracción de sangre es transcendental, para evitar errores 
en el diagnóstico, se deben de seguir las siguientes recomendaciones (1, 9, 10, 11):

•	 Por lo general, el ayuno no es necesario antes de una extracción de sangre que se haga para 
investigar la presencia de posibles trastornos de la coagulación, aunque el consumo excesivo 
de lípidos puede alterar los resultados de ciertos analizadores automáticos.

•	 Los pacientes deben evitar tomar medicamentos que puedan afectar los resultados de la 
prueba, como las aspirinas (ácido acetilsalicílico), debido a que pueden afectar gravemente la 
función plaquetaria durante 7-10 días y prolongar el tiempo de hemorragia.

•	 Los pacientes deben evitar la práctica de actividad física intensa inmediatamente antes de la 
punción venosa.

•	 Si un paciente estuviera muy nervioso por la extracción, podrían elevarse temporalmente los 
niveles de factor VIII y del factor de Von Willebrand.

•	 Durante el embarazo se incrementan los niveles de factor VIII y del factor de Von Willebrand.

La muestra de sangre debería obtenerse según las directrices establecidas, garantizando el 
transporte rápido, tomar en cuenta las siguientes recomendaciones (1, 5, 12, 13, 14, 15):

•	 La venopunción debe ser aséptica y la muestra debe recolectarse dentro del minuto siguiente 
a la aplicación del torniquete, sin estasis venosa prolongada.

•	 La muestra de sangre deberá extraerse con una jeringa de plástico o un sistema de recolección 
con tubos al vacío. La aguja debería ser de calibre 19-21 para adultos, y 22-23 para niños 
pequeños. La recolección a través de catéteres venosos periféricos o de catéteres venosos 
centrales no heparinizados puede ser exitosa para muchas pruebas hemostáticas.

•	 Evitar la sangre de un catéter permanente (es necesario desechar los primeros 2 ml) para 
algunas pruebas de coagulación, particularmente si se realizan pruebas de agregación 
plaquetaria y evitar la formación de burbujas o espuma en la muestra de sangre.
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•	 La muestra debería recolectarse en tubos de citrato que contengan 0.105M-0.109M (alrededor 
de 3.2%) de citrato trisódico dihidratado acuoso, manteniendo la proporción de sangre a citrato 
en un rango de 9:1 para que los resultados no sean afectados y mantenidos a una temperatura 
de 18-25°C durante su transporte y almacenamiento.

•	 Los resultados de las pruebas pueden variar según el intervalo entre la recolección y la prueba, 
y según las condiciones de almacenamiento de la muestra. Temperaturas más elevadas 
(>25°C) conducen a la pérdida de actividad del Factor VIII con el tiempo, mientras que el 
almacenamiento en frío (2-8°C) puede conducir a la activación en frío de varios sistemas 
proteolíticos.

•	 Las muestras de sangre deberían centrifugarse a temperatura ambiente por un mínimo de 
1700 rpm durante al menos 10 minutos, y ya sea analizarse dentro de las 8 horas posteriores 
a su recolección (4 horas para la prueba de Factor VIII) o almacenarse congeladas a una 
temperatura de −35°C o más baja (se pueden conservar hasta 3 meses) o -70ºC (se pueden 
conservar hasta 6 meses). 

•	 La conservación refrigerada entre -2-10ºC se desaconseja debido a que se producen 
activaciones del sistema proteolítico que pueden disminuir falsamente las actividades 
factoriales del factor VIII, factor IX y factor de Von Willebrand. 

•	 Las muestras congeladas deben descongelarse rápidamente en un baño de agua durante 4–5 
minutos a 37°C y no más tiempo para evitar la formación de crioprecipitado.

•	 Los pacientes con hematocrito elevado por encima del 55% tienen un volumen de plasma 
reducido que conduce a un incremento exponencial de TP y del TTPa, lo cual puede evitarse 
ajustando la proporción de sangre para el anticoagulante.

•	 La presencia de ictericia, hemólisis y hematocrito < 20 % puede acortar o alargar falsamente 
los tiempos de coagulación. Siempre se debe realizar una nueva extracción de muestras en 
ayunas, de forma menos traumática o cuando haya mejorado la anemia. Si la hemólisis es in 
vivo, puede considerarse analizar las muestras y valorar los resultados con precaución.

•	 Los resultados de algunas pruebas de TP y de TTPa son diferentes si las muestras se recolectan 
en citrato trisódico al 3.8%. La muestra debería mezclarse rápida y adecuadamente con una 
solución de citrato mediante inversión suave 3 o 4 veces.

•	 La presencia de una concentración de triglicéridos > 750-1.000 mg/dl puede interferir en 
la medición de los tiempos de hemostasia, impidiendo una correcta medición por métodos 
ópticos. En estos casos debe repetirse la determinación tras ayuno de al menos 12 horas.

•	 La coagulación de la muestra por una mala extracción o transporte puede producir el 
alargamiento o acortamiento de tiempos por consumo de factores e inhibidores en el coágulo 
formado espuriamente en la muestra.

•	 Si el plasma pobre en plaquetas (PPP) debe congelarse para pruebas futuras, las condiciones 
de almacenamiento afectarán la estabilidad del material congelado. Si la muestra se congela 
a −70°C, puede almacenarse durante hasta seis meses. El almacenamiento a −20°C 
generalmente es inadecuado.
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Preparación del plasma pobre en plaquetas (PPP).

•	 El recuento plaquetario residual en el PPP depende de las condiciones de centrifugación, 
incluyendo efectos adversos en la prueba de la función plaquetaria si se utilizan centrífugas 
refrigeradas, ya que el frío puede activar las plaquetas (12, 16).

•	 El PPP puede mantenerse a temperatura ambiente (20-25°C) antes de las pruebas (1).

•	 No debería usarse plasma hemolizado durante la recolección y el procesamiento para pruebas 
de la función plaquetaria, pruebas de TTPa o pruebas relacionadas, independientemente del 
método y el instrumento que se utilicen para el análisis. Las pruebas de TP y fibrinógeno 
resultan menos afectadas, y solamente la hemólisis macroscópica in vitro podría ser relevante 
(1, 12, 17). 

•	 Los criterios de aceptación de muestras deberían ponderar los riesgos de rechazarlas (y el 
retraso o la falta de resultados) y los riesgos de aceptarlas y realizar las pruebas (y el grado en 
que los artefactos de la muestra puedan o no incidir en el manejo clínico) (1).

Estudios de corrección (1).

•	 Las pruebas de detección anormales pueden investigarse con mayor profundidad mediante 
estudios de corrección o de mezclas usando lotes de plasma normal pueden ayudar a 
definir si los tiempos de coagulación prolongados se deben a una deficiencia de factor, o a 
anticoagulantes circulantes, o a inhibidores. 

•	 El TTPa de una mezcla de plasma del paciente/normal podría ser inicialmente normal y después 
progresivamente prolongado al incubarse, cuando hay presencia de un inhibidor dependiente 
del tiempo (ej. muchos auto anticuerpos adquiridos contra el FVIII), si bien este patrón pudiera 
ser variable en casos con cinética compleja.

•	 Los estudios de corrección, con plasma desprovisto de FVIII/FIX, pueden usarse para identificar 
la deficiencia específica, si no hubiera un ensayo de factor disponible.

Dosaje de factores por método coagulométrico y cromogénico.

•	 El método diagnóstico de la hemofilia A o B es la dosificación del FVIII o FIX.

•	 Medida del Factor VIII coagulante (FVIII:C) y Factor IX coagulante (FIX:C) por método de 
coagulométrico en una etapa, es una técnica basada en el TTPa que utiliza un plasma 
deficiente en FVIII, en el caso de cuantificación del FVIII, o plasma deficiente en FIX, para la 
cuantificación del FIX. Es el tiempo de coagulación dependiente de la actividad del FVIII en un 
sistema en el que este factor es la única variable (plasma deficiente en FVIII). Es imprescindible 
la realización de una curva de calibración (para cada uno de los dos factores) con diferentes 
diluciones. De esa curva de calibración se obtiene el nivel de actividad del plasma problema 
(18).

•	 Método cromogénico para la determinación de la actividad del FVIII cromogénico  (FVIII:Cr) 
se basa en el hecho de que, en presencia de fosfolípidos, el Factor X (FX) es activado por el 
Factor IX activado (FIXa). Esta activación está potenciada por el Factor VIII activado (FVIIIa). 
Utilizando una concentración óptima de calcio, fosfolípidos, FIXa y un exceso de FX, la proporción 
de activación de este FX es dependiente de la cantidad de FVIII. El FXa generado hidroliza 
un sustrato cromogénico que libera un grupo cromogénico sintético como la paranitroanilina 
(pNa). La cantidad de FXa generado y, en consecuencia, el color, es proporcional a la actividad 
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del FVIII en la muestra. Necesita también, una curva de calibración (18).

•	 En el diagnóstico de hemofilia A, debe usarse tanto el método coagulométrico de una etapa 
como el método cromogénico, incluso si con uno de los métodos obtenemos un resultado 
normal (5).

•	 En el caso del diagnóstico de hemofilia B, debe usarse el método coagulométrico de una etapa 
(10). 

•	 No existe evidencia suficiente para recomendar el método cromogénico del FIX (5).

•	 Debe tenerse en cuenta que el reactivo usado para la detección del FVIII:C o FIX:C en una 
etapa debe contener niveles de FVIII o FIX inferiores al 1 % y en torno al 100 % del resto 
de factores que influyen en el TTPa. El TTPa usado para la determinación factorial debe ser 
insensible al anticoagulante lúpico (11).

•	 El plasma estándar utilizado para la calibración, ya sea comercial o preparado localmente, 
debe ser trazable a un estándar internacional de la Organización Mundial de la Salud (OMS). 

•	 Los resultados deben notificarse en unidades internacionales (UI/ml o UI/dl).

•	 Se recomienda realizar el paralelismo de factores con al menos tres muestras para el 
diagnóstico de hemofilia A o B, se realiza calculando el coeficiente de variación (CV) de tres 
resultados mediante la ecuación: CV = ([desviación estándar/ media] × 100). Si el CV es 
inferior al 15 %, se debe informar el promedio de los tres resultados; si es superior, debe 
evaluarse la presencia de causas de interferencia como inhibidores, heparina en la muestra, 
fármacos antitrombóticos, etc. (15).

•	 Para informar resultados bajos de FVIII o FXI con cualquiera de los métodos se precisa de una 
curva de calibración adicional o extendida. No es aceptable emitir resultados por extrapolación 
de la curva estándar.

•	 Se debe determinar un control interno con un coeficiente de variación intraensayo menor del 
10 % antes de cada tanda de muestras a analizar (15). 

Personal capacitado.

•	 Las pruebas de tamizaje de la coagulación más sencillas son complejas por naturaleza. Para 
garantizar la precisión y fiabilidad de los resultados, es imprescindible que los profesionales 
bioquímicos y técnicos de laboratorio dedicados al campo de la coagulación posean un 
conocimiento exhaustivo de los principios subyacentes y la metodología de estas pruebas, 
sino que también cuenten con capacitaciones adicionales.

1.3.	 TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA.

1.3.1.	Atención integral de la hemofilia.

La atención integral fomenta la salud física, psicosocial y la calidad de vida; a la vez que disminuye 
la morbilidad y mortalidad.

El cuidado ideal de los pacientes con hemofilia, especialmente de quienes presentan las 
manifestaciones más graves de este trastorno de la coagulación, requiere más que solo el tratamiento 
de hemorragias agudas.
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Las prioridades a tener en cuenta para mejorar la salud y la calidad de vida de las personas con 
hemofilia incluyen:

•	 La prevención de hemorragias y daño articular.

•	 La aplicación inmediata de un tratamiento para las hemorragias.

•	 La atención de la salud psicosocial.

El manejo de complicaciones como:

•	 Daño articular o muscular y otras secuelas de las hemorragias.

•	 Desarrollo de inhibidores e infección(es) viral(es) transmitida(s) por productos sanguíneos.

Es importante que el paciente sea evaluado por un equipo multidisciplinario, que son los encargados 
de diseñar un plan de atención coordinado e individualizado para el paciente. Este equipo debe estar 
formado por (1, 18):

•	 El médico especialista en Hematología (principal), Supervisa el tratamiento del paciente, que 
incluye solicitar pruebas diagnósticas de laboratorio, establecer el tratamiento y monitorear 
la salud y las necesidades médicas del paciente. Coordina atención con otros especialistas 
y miembros del equipo multidisciplinario (odontólogo, fisioterapia, etc.), supervisa el 
tratamiento y organiza las reuniones periódicas del equipo. En caso de no contar con un 
médico hematólogo, estas funciones podrán ser asumidas por especialistas en Medicina 
Interna, Pediatría o Médico General que cuenten con capacitación en hemofilia, actuando 
en coordinación con los especialistas hematólogos.

•	 Licenciada (o) en Enfermería organiza la atención, educa a los pacientes y a sus familias, 
es el primer contacto para los pacientes con un problema agudo o que requieren un 
seguimiento, es capaz de evaluar a los pacientes y aplicar el tratamiento inicial cuando 
corresponda. Además, realiza la preparación y administración de medicamentos, efectúa los 
registros correspondientes en los cuadernos de hemofilia y registros internos del servicio, 
envía los formularios solicitados por las entidades pertinentes, coordina con farmacia el 
uso y aprovisionamiento de medicamentos en la institución. En caso de no contar esta 
profesional, estas funciones podrán ser asumidas por auxiliares en enfermería que cuenten 
con la capacitación en hemofilia.

•	 Licenciada (o) en Trabajo social y/o Psicología, realizan las valoraciones psicosociales del 
paciente y su familia, contribuye a mejorar la adherencia al tratamiento, gestiona y facilita el 
acceso a los recursos que dispone la comunidad, como grupos de apoyo, etc.

•	 Licenciada (o) en Fisioterapia, desempeña un papel importante para instruir a las personas 
con hemofilia y sus cuidadores sobre medidas preventivas; facilita la recuperación 
funcional completa después de cada episodio de hemorragia; y asesora a los pacientes 
sobre el mantenimiento de su salud musculoesquelética. Realiza un plan de tratamiento y 
recuperación de las lesiones osteomusculares.

•	 Licenciada (o) en Bioquímico, responsable de realizar las pruebas sanguíneas esenciales 
que permitan establecer el diagnóstico y el monitoreo de la terapia (pruebas de coagulación 
de la sangre, ensayos de factor y ensayos de inhibidores). Solicita los reactivos necesarios 
para tal objeto, orienta y supervisa la correcta toma de muestras.
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•	 Licenciada (o) en Odontología y/o Odontopediatra, realiza prevención y tratamiento 
odontológico mediante técnicas especiales de hemostasia, también el seguimiento de la 
salud oral.

•	 Otros profesionales que realizan la prevención como el tratamiento: ortopedia-traumatología, 
reumatología, medicina física y rehabilitación y terapeuta ocupacional.

El equipo de atención integral también deberá contar, entre otros, con los siguientes profesionales 
(o bien tener acceso a ellos):

•	 Infectólogo. 

•	 Inmunólogo. 

•	 Ginecólogo/obstetra. 

•	 Farmacéutico. 

•	 Asesor en genética.

Las funciones que cumplen los miembros del equipo principal pueden variar según la disponibilidad 
y conocimientos del personal capacitado, así como la organización de los servicios que proporciona 
el establecimiento de salud.

Los objetivos de equipo multidisciplinario:

•	 Diagnóstico temprano.

•	 Buscar tasa anual de sangrado cero.

•	 Recuperar las secuelas articulares mejorando la calidad de vida de paciente.

•	 Brindar al paciente la seguridad y tranquilidad de atención oportuna, eficaz y de calidad.

•	 Conformar una red nacional de atención en Hemofilia.

Todos los miembros del equipo principal deben tener experiencia y capacidad para tratar los trastornos 
de la coagulación y estar disponibles para atender a los pacientes en tiempo y forma. Deberá existir 
atención de emergencias en todo momento.

Será necesario contar con los siguientes recursos de apoyo:

•	 Acceso a un laboratorio con capacidad para realizar estudios de factores de coagulación y 
pruebas de inhibidores con resultados precisos y exactos.

•	 Suministro de los concentrados de factor de coagulación apropiados, ya sean derivados de 
plasma o recombinantes, así como de otros agentes hemostáticos como la desmopresina 
(DDAVP), agentes antifibrinolíticos (ácido tranexámico o ácido épsilon aminocaproico) y de 
ser posible Emicizumab; si los concentrados de factor de coagulación no están disponibles, 
garantizar el acceso a componentes sanguíneos seguros, como plasma fresco congelado (PFC) 
y crioprecipitados.

•	 Insumos para inmovilizar con yeso y/o entablillado y elementos auxiliares de movilidad o soporte, 
según sea necesario.
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•	 Acceso a otros especialistas para la atención específica de patologías asociadas a la Hemofilia.

•	 Las atenciones también podrían realizarse por Telesalud, siempre y cuando el paciente 
se encuentre estable, previa coordinación y autorización del médico tratante. Asimismo, las 
consultas de seguimiento con el médico especialista en hematología pueden ser coordinadas 
por este medio.

El equipo de atención integral deberá contar con los recursos necesarios para ofrecer apoyo 
al paciente y su familia. Por ello, habrá que identificar los recursos y estrategias que ayuden a 
enfrentar:

•	 Los riesgos y problemas de la vida cotidiana, en especial en lo relacionado con el tratamiento 
de las hemorragias.

•	 Los cambios relacionados con las diferentes etapas del crecimiento y desarrollo del paciente 
(principalmente, la adolescencia y la tercera edad).

•	 Los aspectos relacionados con la escolaridad y el empleo.

•	 Los riesgos de tener otro hijo afectado por la enfermedad y las opciones que existen.

1.3.2.	Control y seguimiento.

Los controles estándar deben realizarse mínimo cada 12 meses, permiten elaborar una evaluación 
longitudinal para cada paciente e identificar problemas nuevos o potenciales en una etapa temprana 
y así modificar los programas de tratamiento.

Los pacientes deben consultar con el equipo de atención multidisciplinaria después de cada episodio 
hemorrágico grave.

Se deberán evaluar los siguientes puntos, revisar y reforzar la información suministrada sobre:

•	 El acceso venoso.

•	 La hemostasia (registros de hemorragias).

•	 El uso de los productos para la terapia de reemplazo.

•	 La respuesta del paciente.

•	 El estado musculoesquelético que implica la detección de las disfunciones y evaluación de 
funciones mediante un examen clínico de articulaciones y músculos, complementado con 
una evaluación radiológica anual o cuando sea indicada.

•	 El desarrollo de inhibidores, abarcando el monitoreo y la detección.

•	 Estado psicosocial, salud mental y bucal.

Indicadores de seguimiento.

Las recomendaciones internacionales para realizar seguimiento oportuno de los pacientes con 
hemofilia, de acuerdo al consenso de expertos, se ha estandarizado con indicadores de seguimiento 
al tratamiento farmacológico con factor de coagulación de reemplazo, datos que deben ser reportados 
con periodicidad anual.
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Cuadro Nº 4. Indicadores de seguimiento de la Hemofilia. 

INDICADOR OPERACIONALIZACION RESPONSABLE
Tasa anual de sangrado  
(hemorragias en general)

N° de episodios de sangrado/
personas año de seguimiento Establecimiento de salud

Tasa anual de sangrado 
articular (hemartrosis)

N° de episodios de hemartrosis/
personas año de seguimiento Establecimiento de salud

Fuente: Guías de la FMH para el tratamiento de la hemofilia, 3ª edición FMH 2020, 

Principios de cuidado.

Es fundamental prevenir las situaciones que representan un riesgo de traumatismo y por tanto de 
hemorragia:

•	 El cuidado debe orientarse principalmente a prevenir y tratar las hemorragias con el factor de 
coagulación deficiente.

•	 La deficiencia específica de factor debe tratarse con el concentrado del factor específico.

•	 Las hemorragias agudas deben tratarse cuanto antes, preferentemente dentro de las 2 horas 
de haberse producido. Ante la duda, aplique el tratamiento.

•	 Los pacientes suelen reconocer los primeros síntomas de las hemorragias, incluso antes de 
que se manifiesten los signos físicos; con frecuencia tienen una sensación de cosquilleo o 
“aura” (22).

•	 Durante un episodio hemorrágico agudo, debe realizarse la administración del medicamento 
y luego evaluar el lugar de la hemorragia.

•	 Evitar inyecciones musculares ya que pueden provocar hemorragias dolorosas. La mayoría 
de los medicamentos deben administrarse por vía oral, intravenosa ó intraarterial (2).

•	 En episodios hemorrágicos graves que podrían poner en peligro la vida, en especial en 
cabeza, cuello, tórax y tracto gastrointestinal, el tratamiento con factor debe iniciarse de 
inmediato, aún antes de completar la evaluación de diagnóstico (2).

•	 Para facilitar la aplicación del tratamiento que corresponda en situaciones de emergencia, 
todos los pacientes deben llevar consigo la Credencial Médica de Hemofilia, a fin de que se 
acceda fácilmente, dado que la misma indica el diagnóstico, la gravedad del trastorno de la 
coagulación, los datos para comunicarse con el médico o establecimiento de salud que los 
atiende.

•	 La administración de desmopresina (DDAVP) puede elevar el nivel de FVIII a valores 
suficientes (3 a 6 veces los valores basales) para controlar las hemorragias en los pacientes 
con hemofilia A leve y moderada. Se recomienda realizar la prueba para valorar la respuesta 
a la DDAVP en cada paciente (5).

•	 Las venas deben tratarse con cuidado, ya que constituyen las líneas vitales de una persona 
con hemofilia. Para ello se recomienda usar agujas tipo mariposa de calibre 23 o 25 (1, 21).

•	 Nunca corte una vena, excepto en caso de emergencia.
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•	 Después de una punción venosa, aplique presión de 3 a 5 minutos. Evite el uso de dispositivos 
de acceso venoso siempre que sea posible, aunque puede ser necesario en algunos niños.

•	 Las terapias coadyuvantes pueden utilizarse para controlar las hemorragias, en especial 
ante la falta de concentrados de factor de coagulación, ya que pueden reducir la necesidad 
de los mismos.

•	 Si la hemorragia no cesa a pesar del tratamiento adecuado, deberá medirse el nivel del factor 
de coagulación y realizarse una prueba de inhibidores, si dicho nivel fuera extremadamente 
bajo.

•	 Para la prevención de hemorragias puede recurrirse al reemplazo profiláctico del factor.

•	 El tratamiento domiciliario puede emplearse para tratar episodios hemorrágicos leves a 
moderados.

•	 Debe fomentarse la práctica regular de ejercicio y otras actividades que estimulen el 
desarrollo psicomotriz normal para promover el fortalecimiento de los músculos, el desarrollo 
del equilibrio y la coordinación y el mejoramiento del estado físico (consulte el apartado).

•	 Los pacientes deben evitar aquellas actividades en las que podrían producirse traumatismos.

•	 Tanto los controles frecuentes del estado de salud y la evaluación de los resultados constituyen 
una parte esencial del cuidado.

•	 Debe evitarse el uso de medicamentos que afecten la función plaquetaria, particularmente 
el ácido acetilsalicílico (ASA) y las drogas anti-inflamatorias no esteroides (AINE), excepto 
ciertos inhibidores COX-2 (2,21).

•	 El uso de analgésicos como paracetamol o acetaminofén es una alternativa segura.

•	 Deben elevarse los niveles del factor a los valores adecuados antes de someterse a cualquier 
procedimiento invasivo.

•	 Es fundamental mantener una buena salud oral para prevenir las enfermedades periodontales 
y caries, que predisponen al sangrado de encías (22).

Inmunizaciones

Se debe seguir el Esquema Nacional de Vacunación, pero debe ser administrado por vía 
subcutánea en lugar de intramuscular o intradérmica con el fin de prevenir hemorragias musculares. 
Excepcionalmente, la vía intramuscular podrá utilizarse si la vacuna lo requiere específicamente y el 
paciente esté cubierto con la administración profiláctica de concentrados del factor de la coagulación 
y/o tratamiento con Emicizumab.

Se deben tener en cuenta las siguientes consideraciones (1, 23):

•	 Aplique presión directa al lugar de la inyección durante por lo menos 10 minutos como a fin de 
reducir hemorragia e inflamación. Debería aplicarse hielo en el sitio de la inyección durante 5 
minutos antes de la vacunación, también puede ser necesario frio local post vacuna.

•	 Se recomienda la autoinspección/palpación del sitio de la inyección varios minutos y de 2 a 
4 horas después de la inyección, con el propósito de asegurarse de que no haya hematoma.
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•	 La molestia en el lugar durante 1-2 días después de la inyección no debería ser motivo de 
alarma, a menos que empeore y esté acompañada de inflamación. Cualquier efecto adverso 
(ej.: hematoma, reacción alérgica) debería reportarse al Hospital en el que recibe atención.

•	 Si la vía de administración tuviera que ser mediante inyección intramuscular debería 
administrarse una dosis de concentrado de factor de coagulación.

•	 Los pacientes con hemofilia y deficiencias en el sistema inmune no deben recibir vacunas 
con virus activos, como la vacuna oral de polio, rotavirus, la triple viral (SPR), fiebre amarilla, 
varicela, con las que el riesgo de infección sobrepasa el beneficio de la vacuna. También se 
recomienda recibir las inmunizaciones habituales, incluso las vacunas contra el neumococo, 
influenza y contra las hepatitis A y B.

•	 La serie de vacunas para hepatitis A y B deben administrarse a todos los pacientes recién 
diagnosticados y a aquéllos que no han estado expuestos al virus de la hepatitis, ya sea A ó 
B. Los miembros de la familia que participan en la terapia de reemplazo de factor en el hogar 
y cuyos análisis son negativos también deben recibir la serie de vacunas. Pero puede no 
resultar tan eficaz en las personas con infección por VIH.

•	 Las personas con trastornos de la coagulación no corren un mayor riesgo de contraer COVID-19 
o de presentar una forma grave de la enfermedad, de modo que no son considerados un 
grupo prioritario para la vacunación.

•	 No hay contraindicaciones para la administración de vacunas intramusculares, si se realiza 
de forma cuidadosa bajo supervisión en los centros de tratamiento, se recomienda la 
administración con aguja fina, el calibre más pequeño (calibre 25-27) y presionar de forma 
continuada y fija sobre el punto de punción durante al menos 10 minutos, además vigilar la 
aparición precoz de complicaciones hemorrágicas tras la administración de las vacunas.

Estado físico y práctica de actividades.

Se debe fomentar la práctica de actividades físicas para promover una buena condición física y un 
desarrollo neuromuscular normal, con énfasis en el fortalecimiento de los músculos, la coordinación, 
el estado físico en general, las funciones físicas, un peso saludable y la autoestima.

La densidad ósea puede disminuir en las personas con hemofilia. Para los pacientes que presentan 
disfunciones musculo-esqueléticas importantes, se deberá fomentar los ejercicios con peso que 
promuevan el desarrollo y mantenimiento de una buena densidad ósea, en tanto y en cuanto la salud 
de sus articulaciones se los permita (1).

La elección de las actividades debe ser acorde con las preferencias e intereses de cada persona, así 
como su habilidad, condición física, costumbres locales y recursos disponibles. 

Se recomienda lo siguiente:

•	 La práctica de deportes de bajo impacto como caminata, natación, tenis de mesa, ajedrez, 
baile, ciclismo, yoga y el tenis de mesa

•	 No se recomiendan los deportes de alto contacto, como los que conllevan algún riesgo y 
deben practicarse únicamente bajo una supervisión adecuada y tener una condición física 
idónea dado que no todos los pacientes lo pueden realizar, son: basquetbol, béisbol, patineta, 
patines (de todo tipo), ciclismo de montaña, fútbol.
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•	 No se recomienda los deportes como el boxeo, fútbol americano, motociclismo, lucha libre, 
karate y cualquier tipo de arte marcial.

•	 La elección de las actividades debe ser acorde con las preferencias e intereses de cada 
persona, así como su habilidad, condición física, costumbres locales y recursos disponibles.

•	 Antes de que los pacientes con hemofilia comiencen alguna actividad deportiva se debe 
discutir e informar sobre su conveniencia, el equipo protector necesario, la profilaxis 
correspondiente (factor y otras medidas) y la condición física que se requiere antes del inicio 
de la actividad y si es apropiada.

•	 Las articulaciones diana pueden protegerse con sujetadores o entablillados durante la 
actividad, en especial ante la ausencia de cobertura con el factor de coagulación.

•	 Después de una hemorragia, las actividades deben retomarse gradualmente a fin de 
minimizar las probabilidades de una nueva hemorragia.

1.3.3.	Principios básicos del tratamiento.

Se conocen dos formas de tratamiento en la hemofilia: la terapia de reemplazo periódica (profilaxis) 
y la terapia de reemplazo episódica (terapia a demanda).

En la adquisición de concentrados de factor de coagulación (CFC) para el tratamiento de los pacientes 
con hemofilia se debe garantizar la seguridad, eficacia y calidad de los productos, en cumplimiento 
a la Ley 1737, Ley del medicamento y Decreto Supremo Nº 25235.

Asimismo, la Federación Mundial de Hemofilia avala los medicamentos antihemofílicos que se 
encuentran en su Registro de Concentrados de Factores de la Coagulación. Este listado valida los 
altos estándares de seguridad, eficacia y calidad de los productos, los cuales también cuentan con 
las certificaciones de entidades regulatorias como la Agencia Europea de Medicamentos (EMA) o la 
Administración de Alimentos Medicamentos (FDA) u otras farmacopeas internacionales reconocidas.

Terapia de reemplazo de factor de coagulación periódica o profilaxis de la hemofilia.

La profilaxis en la hemofilia consiste en la administración periódica de productos terapéuticos 
cuyo objetivo es mantener la hemostasia a fin de evitar hemorragias, particularmente hemorragias 
articulares, que darían lugar a artropatías y discapacidades (1).  Este enfoque permite a las personas 
con hemofilia llevar una vida saludable y activa, posibilitando su participación en las actividades 
físicas y sociales, en el ámbito del hogar, la escuela, el trabajo y la comunidad.

Es necesario e importante la incorporación del tratamiento profiláctico continuo e ininterrumpido para 
evitar complicaciones y discapacidades, buscando así preservar las funciones musculoesqueléticas 
normales.

La profilaxis, fue concebida a partir de la observación que los pacientes con hemofilia moderada 
y nivel de factor de coagulación >1 UI/dl rara vez padecen hemorragias espontáneas y tienen una 
mejor preservación de la función articular (2).

En general, entre mayores sean las concentraciones de factor en todo momento, menores serán las 
hemorragias. Por cada incremento de 1% en las concentraciones basales de factor (en personas 
con hemofilia que no reciben profilaxis) hay una disminución en la frecuencia de las hemorragias, 
y cuando las concentraciones basales de FVIII:C se encuentran por arriba de 15 UI/dL (15%), las 
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hemorragias espontáneas son poco comunes. Se cree que lo mismo aplica para las concentraciones 
de FIX:C, si bien esto ha sido menos estudiado. De manera similar, se ha demostrado que a mayor 
tiempo con concentraciones de FVIII inferiores a 1 UI/dL (1%), mayor será la tasa de sangrados entre 
dosis de tratamiento durante la profilaxis (1).

Cuadro Nº 5. Profilaxis convencional con factor para las hemofilias A y B,  
definida según el momento en el que se inicia la profilaxis.

Profilaxis Primaria 

Profilaxis continúa periódica iniciada en ausencia de enfermedad 
articular documentada, determinada mediante examen físico y/o 
estudios de imágenes, y antes de la segunda hemorragia articular 
clínicamente evidente y de los 3 años. 

Profilaxis Secundaria 
Profilaxis continúa periódica iniciada después de 2 o más 
hemorragias articulares, pero antes de la aparición de enfermedad 
articular; generalmente a los 3 años o después. 

Profilaxis Terciaria 
Profilaxis continua periódica iniciada después de la aparición 
de enfermedad articular documentada. La profilaxis terciaria 
generalmente se refiere a la profilaxis iniciada en la edad adulta.

Fuente: Guías de la FMH para el tratamiento de la hemofilia, 3ª edición FMH 2020

Cuadro Nº 6. Profilaxis convencional con factor de vida media estándar,  
definida según su intensidad.

Intensidad de la profilaxis Hemofilia A Hemofilia B 

Profilaxis con dosis altas 25-40 UI FVIII/kg cada 2 días 
(>4000 UI/kg por año)

40-60 UI FIX/kg dos 
veces por  
semana (>4000 UI/kg por 
año)

Profilaxis con dosis intermedias.
15-25 UI FVIII/kg 3 días por 
semana (1500-4000 UI/kg por 
año)

20-40 UI FIX/kg dos 
veces por  
semana (2000-4000 UI/kg 
por año)

Profilaxis con dosis bajas (con 
incremento paulatino de la 
intensidad de la dosis, conforme 
sea necesario)

10-15 UI FVIII/kg 2-3 días por 
semana (1000-1500 UI/kg por 
año) 

10-15 UI FIX/kg 2 días 
por semana  
(1000-1500 UI/kg por 
año)

Fuente: Guías de la FMH para el tratamiento de la hemofilia, 3ª edición FMH 2020

Régimen holandés.

Las dosis empleadas son de 20-40 U/kg de FVIII (factor VIII) administradas 2 ó 3 veces a la semana 
y   de 30-40 U de FIX (factor IX) infundidas 1 o 2 veces a la semana (25).

Régimen canadiense.

Los niños inician la profilaxis a la edad de 1 y 2 años con 50 U/kg administrados una vez a la semana. 
Se les efectúa una evaluación clínica cada 3 meses. En aquellos que experimenten 3 hemorragias en 



45

NO
RM

A 
NA

CI
ON

AL
 P

AR
A 

EL
 M

AN
EJ

O 
IN

TE
GR

AL
 D

E 
LA

 H
EM

OF
IL

IA

la misma articulación o 4 hemorragias totales desde la última visita se incrementa la dosis a 30 U/kg 
administradas dos veces a la semana. Si en la siguiente visita se observan episodios hemorrágicos, 
se incrementan las infusiones a 25 U/kg en días alternos (25).

Administración y plan de aplicación de dosis.

Existen 2 protocolos de profilaxis que se utilizan en la actualidad y para los cuales existen datos a 
largo plazo (25):

•	 El protocolo de Malmo: 25 a 40 UI/kg por dosis administrada 3 veces por semana a los 
pacientes con hemofilia A y 2 veces por semana a los pacientes con hemofilia B.

•	 El protocolo de Utrecht: 15 a 30 UI/kg por dosis administrada 3 veces por semana a los 
pacientes con hemofilia A y 2 veces por semana a los pacientes con hemofilia B.

El protocolo deberá ser lo más individualizado posible, en función de la edad, el acceso venoso, el 
fenotipo hemorrágico, la actividad y la disponibilidad de concentrados de factor de coagulación (1).

Una alternativa para el tratamiento de los niños más pequeños es iniciar con el tratamiento profiláctico 
una vez por semana e ir ajustando la dosis en función de las hemorragias y el acceso venoso.

Se recomienda administrar profilaxis en horas de la mañana a fin de cubrir las actividades del día y 
antes de participar en `` con alto riesgo de lesiones.

Inicio de profilaxis y ventajas de la profilaxis.

El inicio de la profilaxis a edad temprana y administrada en dosis adecuadas debería considerarse la 
norma terapéutica para el tratamiento de la hemofilia hasta que esté disponible una terapia alterna 
de largo plazo, como por ejemplo la terapia génica.

La profilaxis de dosis altas y profilaxis con dosis bajas (que pueden incrementarse paulatinamente) 
son las principales maneras de administrar medicamentos antihemofílicos y se diferencian 
principalmente en la frecuencia de administración de los CFC y no tanto en las dosis usadas.

La Federación Mundial de Hemofilia (FMH) indica que no hay diferencias importantes entre cómo 
empezar y cuándo empezar la profilaxis con CFC ya sea con productos de vida media estándar 
(VME) o productos de vida media prolongada (VMP). En ambos casos, la profilaxis debería iniciarse 
de manera precoz, con un método de dosis altas/frecuencia alta, o con un método de dosis bajas 
seguido de incremento paulatino de la frecuencia.

Para pacientes pediátricos con hemofilia A o B grave, la FMH recomienda el inicio precoz de la 
profilaxis con concentrados de factor de coagulación (FVIII/FIX de vida media estándar o prolongada) 
u otro(s) agente(s) hemostático(s) antes de la aparición de la enfermedad articular e, idealmente, 
antes de los 3 años, a fin de prevenir hemorragias espontáneas y entre dosis de tratamiento, incluso 
hemartrosis que podrían generar enfermedad articular (1,2, 21).

Para adolescentes y adultos con hemofilia que presentan signos de daño articular y que todavía 
no han iniciado la profilaxis, la FMH recomienda el inicio de la profilaxis terciaria a fin de reducir 
el número de hemartrosis, hemorragias espontáneas y entre dosis de tratamiento, y disminuir la 
progresión de la artropatía hemofílica.
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Terapia de reemplazo de factor de coagulación episódica (terapia a demanda).

Significa administrar factor en cada evento hemorrágico (2):

•	 Administrar tratamiento precoz con terapia de reemplazo de factor; es decir, dentro de las 
dos horas siguientes al inicio de los síntomas. No se debe esperar a que aparezcan señales 
físicas.

•	 Si hubiera sospecha de hemorragia intracraneal, administrar tratamiento de inmediato.

•	 El reconocimiento y el tratamiento precoz limitarán el daño en los tejidos. Además, se 
necesitará menos factor y no habrá interrupción en las actividades.

•	 Si una persona con hemofilia ha sufrido una lesión o piensa que puede tener una hemorragia, 
primero administrar el tratamiento y después realizar las pruebas diagnósticas.

Tratar las venas con cuidado. Las venas son los conductos vitales de una persona con hemofilia 
(1).

•	 Se recomiendan agujas mariposa de calibre 23 ó 25.

•	 Nunca seccionar una vena, excepto en caso de emergencia extrema; un corte destruye las 
venas.

•	 Después de la punción venosa, aplicar presión con unos o dos dedos durante cinco minutos, 
esto evitara la formación de hematomas en los sitios de acceso venoso.

•	 Use las venas de la parte superior de la mano, la parte superior del antebrazo, o la parte 
interior del codo. Palpe las venas para ver su tamaño y la dirección en que ellas se encuentran.

•	 No use la misma vena y el mismo punto para cada infusión, rote el uso de las venas.

•	 Nunca usar las venas de la parte interior de las muñecas. Estas venas están muy cerca de 
los nervios y las arterias.

•	 Un torniquete se debe colocar unas tres pulgadas sobre el punto donde se va a dar el 
pinchazo con la aguja.

Evitar administrar productos que provocan disfunción plaquetaria, especialmente los que contienen 
ácido acetilsalicílico. 

Los agentes antiinflamatorios no esteroides deben usarse con precaución. Se recomienda el 
acetaminofén, con o sin codeína, para controlar el dolor. 

Cuando se usen múltiples medicamentos, se debe tener en cuenta posibles interacciones.
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Tabla Nº 2: Cálculo del factor VIII y factor IX (tratamiento de hemorragias específicas), 
procedente de los protocolos de la Federación Mundial de la Hemofilia.

Tipo de Hemorragia
Hemofilia A (VIII) Hemofilia B (IX)

Nivel 
deseado

Dosis 
(Unidades Kg)

Nivel 
deseado

Dosis 
(Unidades Kg)

Articular 
Adultos 40-50% 20-25 40-50% 40-50
Niños 80-100% 40-50 80-100% 80-100
Muscular (Excepto 
iliopsoas) 50% 25 50% 50

Musculo Iliopsoas
Inicial 80%-100% 40-50 80%-100% 80-100
Mantenimiento >50% 25 >50% 50
SNC/Cabeza
Inicial 80%-100% 40-50 80%-100% 80-100
Mantenimiento >50% 25 >50% 50
Garganta y nuca
Inicial 80%-100% 40-50 80%-100% 80-100
Mantenimiento >50% 25 >50% 50
Gastrointestinal
Inicial 80%-100% 40-50 80%-100% 80-100
Mantenimiento >50% 25 >50% 50
Oftálmica
Inicial 80%-100% 40-50 80%-100% 80-100
Mantenimiento >50% 25 >50% 50
Renal 50-100% 25 50% 50
Laceración Profunda 50-100% 25-50 50-100% 50-100

Fuente: Guías de la FMH para el tratamiento de la hemofilia, 2ª edición 2008

Tratamiento Coadyuvante.

Los tratamientos coadyuvantes son importantes, particularmente donde los concentrados de factor 
de la coagulación son limitados o no están disponibles, ya que tales coadyuvantes podrían disminuir 
la cantidad de productos de tratamiento requeridos.

1.3.4.	Primeros Auxilios en Hemofilia.

Además de aumentar los valores de factor con concentrados de factor de coagulación (o desmopresina 
para el caso de hemofilia A leve), la técnica de protección (con entablillado), reposo, hielo, compresión 
y elevación (Método PRICE) puede emplearse como tratamiento coadyuvante para las hemorragias 
musculares y articulares (2,16).

La fisioterapia o la rehabilitación son especialmente importantes para el mejoramiento y la 
recuperación funcional después de las hemorragias musculo-esqueléticas y para los pacientes con 
artropatía hemofílica establecida (26).
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Los medicamentos antifibrinolíticos (por ejemplo, el ácido tranexámico o el ácido epsilon 
aminocaproico) son eficaces como tratamiento coadyuvante para hemorragias en mucosas y para el 
caso de extracciones dentales.

Algunos inhibidores COX-2 pueden usarse con prudencia para inflamaciones articulares posteriores 
a una hemorragia aguda y en casos de artritis crónica.

1.3.4. Tratamiento domiciliario de la Hemofilia.

Tratamiento domiciliario para los pacientes con hemofilia se enmarca en las definiciones de 
profilaxis primaria y profilaxis secundaria, las cuales se puede llevar a cabo en el hogar, se requiere 
la capacitación acreditada de los cuidadores o pacientes en cuanto a conocimientos y técnicas, 
impartida por los médicos tratantes y el equipo multidisciplinario en coordinación de los Servicios 
Departamentales de Salud.

Este modelo de atención mejora la calidad de vida de los pacientes y permite iniciar precozmente el 
tratamiento, lo que incide en menores días de tratamiento en el hospital y menor daño al paciente 
por hemorragia. Siendo necesario e importante la incorporación del tratamiento profiláctico continuo 
e ininterrumpido para evitar complicaciones y discapacidades (1).

La capacitación debe establecer los conocimientos generales sobre la hemofilia, datos para reconocer 
una hemorragia, complicaciones más comunes, primeros auxilios, cálculo de dosis, preparación, 
almacenamiento y administración de concentrados del factor de coagulación, técnicas de asepsia, 
realización de punción venosa (acceso al catéter venoso central), mantenimiento de registros, el 
correcto almacenamiento y eliminación de agujas y elementos cortantes.

Los pacientes, padres o tutores deben llevar un registro de hemorragias que incluya fecha y 
localización de la hemorragia, dosis y número de lote del producto utilizado, así como cualquier 
efecto secundario.

Se deberán revisar y supervisar tanto la técnica de infusión como los registros de las hemorragias 
durante las consultas de seguimiento.

Los dispositivos de implantación para acceso venoso (Port-A-Cath) pueden facilitar mucho la 
aplicación de inyecciones y pueden ser necesarios para administrar la profilaxis a los niños más 
pequeños, debiendo evaluar el riesgo/beneficio que presenta cada paciente. El dispositivo de 
acceso venoso debe mantenerse perfectamente limpio y lavarse adecuadamente después de cada 
administración para prevenir la formación de coágulos (2).

Beneficios que tiene el tratamiento domiciliario.

Tratamiento precoz de la hemorragia, con lo que se disminuye el daño, secuelas y se acelera la 
recuperación.

•	 Posibilita la realización de la profilaxis de manera más cómoda, evitando la demora del viaje 
hasta el hospital.

•	 Disminuye los días de internación hospitalaria.

•	 Disminuye la cantidad de factor utilizado.

•	 Disminuye el ausentismo escolar y laborar.
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•	 Ayuda al paciente y a la familia a ser más independientes.

•	 Permite realizar viajes, participar en actividades cotidianas, lograr mayor confianza en el 
manejo de la enfermedad.

1.3.5. Opciones terapéuticas para el tratamiento de la Hemofilia A.

Concentrados de factor VIII (FVIII).

El concentrado de FVIII liofilizado y preparado comercialmente se distribuye bajo una gran variedad 
de marcas. Desde mediados de los años 80, se han introducido nuevos productos que han sido 
sometidos a un proceso de inactivación viral. Estos productos se clasifican en dos categorías:

•	 Productos recombinantes.

•	 Productos fraccionados del plasma humano o plasmático.

Existen recomendaciones de productos específicos para pacientes con complicaciones tales como 
inhibidores o infección por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) (2, 27).

•	 Los concentrados se presentan en frascos para reconstituir en concentraciones desde 250 
a 3.000 unidades.

•	 Cuando no hay inhibidores presentes, cada UI de FVIII derivado de plasma o recombinante 
de VME por kilogramo de peso corporal, infundida por vía intravenosa, incrementará el 
nivel plasmático de FVIII en aproximadamente 2 UI/dL. Este incremento (también llamado 
recuperación) depende de varios factores individuales, principalmente el índice de masa 
corporal (IMC). Es más elevado en pacientes con un IMC alto, y menos elevado en pacientes 
con un IMC bajo (1).

•	 La vida media del FVIII de VME es de aproximadamente 12 horas en adultos; su vida media 
es más corta en niños más pequeños y se incrementa con la edad (1).

•	 Debe verificarse la dosis calculada midiendo el nivel de factor del paciente.

•	 La fórmula para calcular la dosis para el FVIII es multiplicar el peso en kilos del paciente por 
el nivel de factor deseado por 0.5 veces, lo que indicará el número de unidades de factor 
necesarias.

FVIII (UI)= (% Factor deseado X Peso) X 0,5
 
Ejemplo: 45 Kg. x 40 (% de nivel deseado) x 0.5 = 900 unidades de FVIII.

•	 El FVIII debe infundirse lentamente por vía intravenosa (IV), velocidad que no exceda 3 ml 
por minuto en adultos y 100 unidades por minuto en niños pequeños.

•	 Administrar el contenido total de cada ampolla de FVIII, aún si se excede la dosis calculada 
previa valoración del médico.

•	 La infusión continua de FVIII debe ser supervisada por un Hematólogo, especialista o Médico 
General formado para el tratamiento de la hemofilia. Un bolo de 50 unidades/Kg seguido de 
4-5 unidades/Kg por hora de FVIII proporcionará un nivel de FVIII aproximado del 100% en 
un paciente con hemofilia A severa. Los niveles de factor deben vigilarse diariamente. Los 




