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Objetivo®: quinta sesion de la serie de webinarios sobre el abordaje integral de las Enfermedades

Huérfanas/Raras: Hemofilia Ay B
DATOS DEL ORGANIZADOR DE LA REUNION

Entidad/Proceso: Ministerio de Salud y Proteccion Social
Nombre: Nidya Hurtado Jimenez

Teléfono: N/A

Correo electronico: boletines@mailing.minsalud.gov.co
Lugar de la reunion: plataforma Teams

Fecha: 14/04/2026 Hora de inicio: 14:00 pm Hora de finalizacion: 16:00 pm

RESUMEN DE TEMAS TRATADOS 2

Se da inicio al Webinar en Hemofilia tipo Ay B

(%)
Salud

FUNDAGION UNIVERSITAR)
D€ CHENCIAS DE LA SALUE

Ciclo de Webinars : JAVERIARA X
Enfermedades Huérfanas - Raras 2026 1 Generalidades de la

Hemofilia

ROBINSON CAMACHO GRIMALDOS
MEDICINA INTERNA - PUJ

Webinar 5

Hemofilia Ay B

Dr. Robi Gri
r. Robinson Camacho Grimaldos HEMATOLOGIA - FUCS

Médico Especialista en Medicins fitema y Hematologlal | o,
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Agenda

Epidemiologia

Tratamiento
Conclusiones

1 El presente formato aplica Ginicamente donde el proceso no sea el organizador o no se pueda contar con el acta.
2 Se podréan incluir las filas que se requieran en cualquiera de los items del documento.
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* 14,58 por 100000

7683 registrados en Colombia Figura 9. Tendencia del nimero de cazos prevalentes segin el tipo de coagulopatia, Colombia 20
B

TRASTORNOS
DE LA
COAGULACION

INNATOS

* 42% Enfermedad de von Willebrand
* 37% Hemofilia A

* 7.8% Hemofilia B

* 8% Otras coagulopatias

* Hemofilia adquirida
* Anticoagulacion - Antiagregacion

«CD
Hemofilia A
- 2846

= Factor VIl
* 6,6 por cada 100.000 varones
* Col: 5,4 casos por 100.000 varones

Hemofilia B :

= 600

= Factor IX

e 1,2 por 100.000 varones

e Col: 1,14 casos por 100.000

INHIBIDORES

Inbibidores de sha resporsta (%) 24 3

Samorvigis

HISTORIA

gt

pou s
o

Casos prevalentes

HEMOFILIA

AyB

MORTALIDAD

DEFINICION

Hemofilia A

* Deficiencia de Factor VIl
* Mutacion del gen F8
* Lista CHAMP F8 - Mas de 4000

Hemofilia B

* Deficiencia de Factor IX
« Mutacién del gen F9
* Lista CHAMP F9 — Mas de 1400
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DEFINICION ;'_ 12 | 2 Amplificacion |
60y 59y @B |x @ . Clx) (@\ ?’/ .
O Female @ D ?lanuexa mmna @

2 Q
+ Cromasama X Male X Pmlmmbma
* Herencia Ligada al cromosoma X 24y V‘D % () O onlrombmasa
Protrombina
e | -l
+ Disminuye la praduccion de Trembina
Carrier female Trombina Trombina + Ca®* + FLa Fibrin6geno —— Fibrina
EASTRosocy e, 523 31 V115878, 10 a1 VT, D, SASER, PRI PACRSSOSe Rev Esp Cardiol. 2007:60(12):1217-9

DIAGNOSTICO
DIAGNOSTICO l

Initial Consultation and Essential Laboratory
Sitio de la hemorragia aproximada = R Investigations
- Sospecha Diagndstica
Ariculaciones 70-80% Full mediea Niatory inciuding hemostate
. Mi iculaci e chalienges, clinical gestalt*, medication Nistory,
3 comunes en articulaciones en Propension a hematomas (moretones) family history, ISTH BAT score and physical
fi bisagra o ginglimos: tobillos, rodillas, ok Vg ; examoaton
i Hemorragias “espontaneas” sin razén
* Sangrados 3 d CBC and blood smear, PT, APTT, Clauss F .
« Artcuar * Menos comunes en articulaciones conocida T, VWP Ag and VWF function, PV, FIX FXi
""“""" multiaxiales: hombros, mufiecas, Hemorragias excesivas posteriores a KMo BTN g
asxe caderas traumatismos o cirugias

| i i Masculos 10-20% 7 L ]
) ) Bleeding Assesment Tool Follow up Consutation
' O siios hemoragas mayores) s10%

Review medical history and bleeding score, chnical

s Sistema nervioso central <5% 5 5 gestale®, repest equivocal laboratory results, clardy
s Examenes de Laboratorio the cause o s abnorma creening tests, s0d
* Abuelos WFH Guadeines for the Management of Hemophiia, Jid edfion Haemophiba 2070 25{supgl 5} complete any masing tests.

5 1158 it /0oL org/101111 e 18046

« Primos Bakar &, Cho P, Curry N,

from the SSC of the ISTH, Jourma! of Thrombosis and Haemostasis, 2024; 22, 20592070

| * NIVELES DE FACTOR VIII Y IX
5 DlAG NOST' CO * Lineamientos técnicos para la atencion integral de
Sospecha Diagndstica Sospecha Diagnstica en menores pacientes con hemofilia (Numeral 8)

0 En personas con antecedente familiar de hemofilia 0 Hemorragias en tejidos blandos e intramusculares.
0 Personas con antecedentes de sangrado y TTPa 0 Sangrado asociado a procedimientos médicos
prolongado. como: veno-puncion (con o sin desarrollo de
0 Sangrados espontaneos, sobre todo de la cavidad sindrome compartimental], vacunacion, insercion Confirmacién diagnbstica
articular, los tejidos blandos o cavidades como el de catéter central, circuncision, puncion de talon o=
abdomen o el créneo. neonatal.
0 Sangrados excesivos secundarios mi 0 Sangrad oral 0 nasal.
invasivos como iones dentarias, cirugi 0 ia intracraneana, especial en etapa
traumatismo. neonatal.
0 En las mujeres portadoras sintomaticas se debe 0 Céfalohematoma extenso.
sospechar cuando haya sangrados ginecologicos
excesivos.
0 Sangrado menstrual abundante o excesivo,
+ NIVELES DE FACTOR VIl Y IX ATENCION DEL fradpod
DIAGNOSTICO * Clasificacion O on nacional y
PACIENTE EN ministracion de a atencion de la
CONDICION DE :
HEMOFILIA Atencion integral de la
o
Grave <1 UN/dL (<0.01 U/mL) o <1% de lo normal Hemorragias espontaneas en articulaciones o musculos, de especialistas
ausencia de desafi
idouticstise Una red nacional o r
a red nacional o re
Moderada 1-5 UL (0.01-0.05 Ul/mL) o 1-5% de lo normal de centros de tratamis
de hemofilia (CTH)
Leve 5-40 UV/dL (0.05-0.40 UVmL) 0 5-<40% de lo normal  Hemorragias graves por traumatismos o cirugias mayores;

hemorragias esponténeas poco comunes.

Un registro o censo nacional
es con hemofilia

W et ot Mgt of Memcp b, It oition s, 1020 261t 6 1158 Migs/fdck o/ 10 1111/ MG
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Conformacién Director Medico
d€| eCIUipO + Hematologia * Especialista en dolor crénico

Medicina General * Quimico farmacéutico
(8.6.1)

ATENCION DEL
PACIENTEEN
CONDICION DE
HEMOFILIA

Enfermeria * Genetista
Equipo musculo esquelético Hepatologia
Especialista de laboratorio Infectologia
Equipo psicosocial Inmundlogo
Profesional de odontologia * Ginecobstetra
Ginecologia

Nutricion

inclusive aquellas con inhibidores, que abarquen el

internas y traumatismos mayores. * (Véase el Principio 5
Tratamiento de pacientes con inhibidores.)

cin integral de hemofilia (CAIH)

ATENCIONDEL ™™’ * P ki ompose

Atencion multid 24 horas
PAClENTE EN hemofilia . ,""""":;."_“:.““‘” para manejo de inhibidores &
+ Proporcionar CFC y otros prodhuctos hemostificos seguros
CONDICION DE :
Prevencion de hemorragias y

HEMOHUA dafio articular p ¥ ¥ hogar.

* Ofrecer servicios de laboratorio con cobertura las 24 horas.

* Proporcion , incha la escuels

de faoterapu, Usbaadores sociales, servicos dentales,
episodios hemorragicos, que servicios ginecoobstétricas, y apoyo paicosocial, en un

entorno hospitalaro.
incluya seguimiento con e
f : « Proporcionar atencién para el VIH y Is hepatitis C.
fisioterapia y rehabilitacion
* Proporcionar acceso 8 lsboratono de genét<a y asesoria
genética.

Atencion de emergencia ion constante sobre « Proporcionar tratamiento en ol hoga
adecuada J * Mantene registros confuables.
« Reaizar actvidades de formacion médica

r * Iniciar y participar en actividades de i gecidn
Control del dolor adecuado . - . e

* CLASIFICACION DE LA HEMOFILIA POR SEVERIDAD

ATENCION DE

HEMORRAGIAS
ATENCION DEL

PACIENTE EN
Gravedad  Nivel de factor de coagulacién Episodios hemorr: s CO N D | CI O N

Grave <1 Ul/dL (<0.01 Ul/mL) o <1% de lo normal F ponta &n arti © misculos,
ottt vl OF HEVIOFILIA
identificables.

Moderada 15 Ul/dL (0.01-0.05 U/mL) o 1-5% de lo normal  Hemorragias ionales; h

por i cirugi
Leve 5-40 U/l (0.05-0.40 Ul/mL) o 5-<40% de lo normal  + cirugi

hemarragias espontaneas poco comunes.

* Principio 2

Acceso: CFC, otros productos
hemostatcosy tratamientos
curafivos seguros

Cuadro 1-1. Papel de los centros de atencion integral de hemofilia y de los centros de tratamiento

Contro de tratamiento de hemofila (CTH)

* Operar servicios de atencidn para manejo de inhibidores

« Proporcionar CFC y otros productos hemostaticos seguros

* Proporcionar asescria genética preliminas seguida de una

Tratamiento inmediato de ratamiento de * Proporcionar acceso a personal de enfermeria, servicios  *

* Ofracer sequimiento perodico y tratam-ento en el hogar

entado las  » Proporcionar cobertura hematolégica adecusda las 24 horas

¥ de inmunotolerancia en colaboracién con un CAI

y eficaces.

Proparcionar ac
de fisioterapia,
cobstétr

referancia s un CAIH para un estudio completo.

porsonal de enfermeria, senvcios
ajadores sociales, y servicios

C a través de un CAMH, de ser necesario.

en colaboracién con un CAIM.

Proporcionar profilaxis en colaboracin con un CAIH.

* Mantaner regatros confiables.

RIE:

Realizar actividades de formacion médica.
Caol

e intercambio de mejores practicas

e acvo o comgudact, CAM, camrs de tratamsmns iyl o b ool VI, v o o ssmodeficancs haman CTh

* FACTORES CLINICOS DE

SGO
Nivel de Factor

Grado de artropatia

Actividades diarias |

v con otros CTH en actividades de investigacion

* Principio 3:

Servicios de laboratorioy
diagnastico genético de
hemofilia

« Las personas con hemofilia no deberian tener que esperar
en departamentos de urgencias y deberian ser valoradas
inmediatamente, incluso en caso de complicaciones menos

« En situaciones criticas, las personas con hemofilia graves que pudieran empeorar mientras esperan. Una
ATENCION necesitan acceso inmediato a medicamentos y tratamiento pronta intervencién es imperativa.8
de emergencia, asi como a atencién especializada en
DEL departamentos de urgencias hospitalarias.® La falta de = Meédicos de atencién primaria y personal de CTH deben
y sobre ¢l dela d P . -
star preparados para atender si iones mergenci
PACIENTE EN hemofili entre profesionales médicos, partcularmente cstar prepatados paia atender situaciones de emergencia
CONDICION en los departamentos de urgencias, puede generar graves y proporcionar indicaciones y apoyo especializado sin
conel & demora.t
DE + Por ende, es indispensable establecer sistemas accesibles >
en todo momento para el tratamiento de complicaciones « El uso de bases de datos nacionales o del RMTC para
HEMOFILIA ‘““"“j‘r’“"‘"""‘q“' Ponen en paligrola vida o ls capturar datos relativos al tratamiento y la salud del paciente
extremidades.*
+ Los centros de tratamiento deberian establecer protocolos permite un mejor manejo urgente y a largo plazo de las
para la atencidn de emergencia de personas con hemofilia, personas con hemofilia, y el uso de dispositivos méviles

tratammlento de complicaciones agodas graves, tales como digitales permite a los pacientes registrar sus hemorragias
hemorragia intracraneal (HIC) y otros tipos de hemorragias y transmitir la informacién a sus CTH en tiempo real.®

« Véanse el Principio 7: Atencién multidisciplinaria de la
hemofilia, y el Capitulo 2: Atencién integral de la hemofilia.

Bajoriesgo

Profilaxis

Adherencia al
tratamiento

Ambientates

Acceso venoso
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WAL i Haemophilia YWFH ,, . |-

Factor Level (%) Activities Clinical Scenarios. Sitio de a hemorragia
MW ==--ccccccee-sommeteocesmmes 9) During high-rsk surgery, post major surgeryipost maor rauma Articulaciones
* Mbs comunes en articulaciones en
P 3 Very high impact @'Y Acute vrestment of 0 . bisagra o ginglimos: tobillos, rodillas

77 physical actties codos
Patients who had mayor surgery afler the niia penod of high dose * Menos comunes en articulaciones

ol treatment, treatment after ICH." resolution of chronic synowitis’ multiaxiales: hombros, muiecas,
caderas
Trough levels i ate post-surgery pariod and minor Winck 1020%
1530 rsensive sgort actiites b lewls s o8
ATENCION DE Otros sitios hemrragias mayores) 510
Severs comorbidiies.” bloeds despite prophylaxis at lower
18 - < St wral %
107 theashoia, patents with target joints presentng bloeds HEMORRAGIAS ema nervioso central
- + Acdaciones frarastrosn)
s 0) Target jents. dleads despite prophylaxs at lower thresnold o/ Macuo parsculenmente
‘compartmentos profundos.
_______ - Trough level for most patients on prophylas, patents with mid Olopeoes, pentonila,anebresc]
O e O e e

nari y tracto gentourinario
Queponenen  * Intracraneal

poligralavida  + Cuello/garganta

FIGURE 1 Overview of lorio et al. Delphi consensus on target factor levels for physical activities and clinical scenarios. ICH, intracranial
* Gastrotestina!

reached ‘Moderate levels around 1%- 2% presenting spontaneous bleeds. which
requires treatment with factor concentrates.

Haemophilia, 2023; 1-11

ATENCION DE " Hemeragiariciar « Artculacién diana:
< aura® * Esunasola
HEMORRAGIAS - “hua” desrta como uns it PR

sensacion de hormigueo
et se han presentado

- tension dentro de la
articulacion tres o mas
& 73 * Inflamacién en aumento o hemorragias
. - sensacion de calor en la piel espontaneas durante
LA - que cubre la articulacion un periodo

* Dolor en aumento consecutivo de 6
* Pérdida progresiva del rango meses

de movimiento o dificultad

para utilizar la extremidad,

en comparacién con el

estado inicial

* Hematoma del Psoas

* Retraccién del muslo en
flexion

* Grandes volimenes

* Alto riesgo de Pseudotumor
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- * FACTOR VIlI
Med|camentos * Factor VIl DP

* Factor VIR

* FACTOR IX
* Factor IX DP
* Factor IXR

* FACTOR a Viir

ACTIVADO

* COMPLEJO PROTROMBINICO

* CRIOPRECIPITADOS

* PLASMA

CASOS ESPECIALES

Conclusiones

PROFILAXIS CON

EMICIZUMAB

Con Inhibidores

Sin Inhibidores

* Acido Tranexamico costos al sistema de salud

* La hemofilia es una enfermedad huérfana de alto costo

* Un diagnostico oportuno y adecuado en primordial

* El manejo integral es el pilar del control de las complicaciones y

* Hacer uso adecuado de los recursos disponibles

COMPROMISOS ADQUIRIDOS POR LA SDS

COMPROMISO

(Dependencia/Proceso/SDS)

RESPONSABLE

FECHA

DATOS DEL ASISTENTE (s) A LA REUNION (como representante de la SDS)

NOMBRE

CARGO

DEPENDENCIA/PROCESO

Adriana P. Ulloa Virglez

Profesional
especializado

Subdireccién de vigilancia
en salud publica




