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Resumen

La gestacién es un periodo de riesgo para la portadora de hemo-
filia que requiere un manejo adecuado en la Unidad de Alto Riesgo
Obstétrico. Durante la gestacién se producen una serie de cam-
bios en la hemostasia que causan una tendencia procoagulante en
la mujer.

Los objetivos a destacar seran adquirir los conocimientos ne-
cesarios para atender a la mujer hemofilica en el embarazo, parto
y periodo de postparto, optimizar el manejo integral de la mujer
con hemofilia mediante recomendaciones basadas en la mejor evi-
dencia cientifica disponible y describir el papel de la matrona y el
plan de actuaciéon para atender a la mujer en el embarazo, parto y
periodo de postparto.

Se ha realizado una revision bibliografica en manuales de obs-
tetricia, documentos de consenso, guias de practica clinica, pro-
tocolos y material on line en las bases de datos: Cuiden, Pubmed,
Scielo y biblioteca Cochrane, durante los ultimos 10 afos.

La totalidad de estudios valorados coinciden en realizar recomen-
daciones en el manejo durante el embarazo, manejo durante el parto,
manejo durante el periodo de posparto y manejo del recién nacido.

Como conclusién es importante que las matronas basemos
nuestra practica profesional en la mejor evidencia cientifica exis-
tente para asegurar unos cuidados materno-fetales de calidad. La
gestacion, el parto y puerperio son periodos de riesgo en la porta-
dora de hemofilia que requieren un manejo adecuado por todos los
profesionales que la atiendan.

PALABRAS CLAVE:

Hemofilia, Embarazo, Parto,
Matronas.
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Hemophilia. Pregnancy, delivery
and postpartum period

Summary

Pregnancy is a risk period in the hemophilia patient that
requires adequate management in the Obstetric High Risk
Unit. During pregnancy there are any changes in hemostasis
that cause a procoagulant tendency in women. The aims to
be highlighted will be to acquire the necessary knowledge
to attend the hemophilia women in pregnancy, delivery and
postpartum period, to optimize the integral management of
women with hemophilia through recommendations based
on the best available scientific evidence and describe the
role of the midwife and the plan of action to care for women
In pregnancy, derivery and postpartum period.

A bibliographic review has been made in obstetrical man-
uals, consensus documents, clinical practice guidelines, pro-
tocols and online material in the databases. Cuiden, Pubmed,
Scielo and Cochrane Library, during the last 10 years.

All the evaluated studies coincide in making recommen-
dations in the management during the pregnancy, manage-
ment during the delivery, management during the period of
postpartum and management of the newborn.

As a conclusion, itis important that midwives base our pro-
fessional practice on the best scientific evidence to ensure
quality maternal-fetal care. Pregnancy, delivery and puerpe-
rium are periods of risk in the hemophilia carrier that require
adequate management by all professionals who attend it.

KEY WORDS:

Hemophilia. Pregnancy,
Parturition, Midwives.
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INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad hemorragica
congénita cuya transmisién esta ligada al sexo. El
gen responsable se localiza en el cromosoma X; las
mujeres (XX) son portadoras de la enfermedad vy los
varones (XY) los afectados por la misma. La sangre
de las personas con hemofilia no coagula normal-
mente porque carecen o tienen disminuido alguno
de los factores de la coagulacion.

Los dos sintomas mayores de la hemofilia son
hemorragia externa prolongada, y hematomas que
ocurren con facilidad o sin razén aparente.

Los varones tienen un solo cromosoma X (geno-
tipo XY) siempre procedente de la madre, mientras
que las mujeres tienen 2 cromosomas X, uno de
origen paterno y otro de origen materno (genotipo
XX). Por esta razén, un varén que reciba de su ma-
dre un cromosoma X con el gen F8 o F9 alterados,
tendra una produccién reducida o nula de la proteina
correspondiente (factor VIII o factor IX), por lo que
padecera la enfermedad. Una mujer, sin embargo,
aunque herede de uno de sus progenitores un cro-
mosoma X con el gen F8 o F9 alterados, tendra el
gen normal en el otro cromosoma X que produci-
ra el factor correspondiente haciendo que la mujer
presente menos sintomas hemorrdgicos y que no
padezca hemofilia.

22 Octrubre 2017

En la sangre hay doce factores coagulantes, cuan-
do el deficiente es el factor ocho (FVIIl) se denomina
hemofilia A y cuando es el factor nueve (FIX), hemo-
filia B. La primera es diez veces més frecuente que
la segunda. Se estima que la frecuencia es de 1 por
cada 10.000 nacimientos en la hemofilia A. Se ha des-
crito que en un 70% de los casos existen anteceden-
tes familiares y en un 30% son el resultado de nuevas
mutaciones genéticas aunque este porcentaje se esta
modificando con las nuevas técnicas de reproduccion
asistida que permiten una seleccién de sexo.

Asi pues, el concepto de portadora es aquella
mujer que tiene la alteracién genética pero que no
padece la sintomatologia de la enfermedad aunque
puede transmitirla a su descendencia.

Segun la herencia clasica ligada al cromosoma X,
un paciente hemofilico varén (XhY) no tendra hijos va-
rones afectados ya que heredan el cromosoma Y nor-
mal de su padre, mientras que todas sus hijas seran
obligatoriamente portadoras porque heredan el Xh del
padre con la mutacién responsable de la hemofilia.

Una mujer portadora (XhX) tendra un riesgo, en
cada embarazo, del 25% de concebir un hijo varén
afectado (hemofilico) y otro 25% de concebir una
hija portadora; el 50% de probabilidad restante sera
de tener un hijo o hija no afectados. Por Ultimo, en
teoria, una mujer puede ser hemofilica si su padre es
hemofilico y su madre portadora.
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El tratamiento de la hemofilia consiste en la ad-
ministracion del factor deficitario; éste puede ser de
origen plasmético o recombinante.

Estos presentan la misma eficacia clinica que los
productos plasmaticos sin riesgo teérico de trans-
mision de enfermedades virales conocidas, pero su
costo es mayor. Ambos productos desarrollan inhibi-
dores de FAH. El tratamiento sustitutivo con el factor
se puede realizar de forma profilactica o sélo cuando
se produce hemorragia. Debe administrarse siempre
por via intravenosa vy la dosis depende de los niveles
basales y de los niveles necesarios para alcanzar una
buena hemostasia para la indicacién del tratamiento.

El objetivo del presente articulo es describir me-
diante una revision bibliografica las caracteristicas
clinicas en mujeres con hemofilia durante el emba-
razo, parto y puerperio, curso clinico y resultados
perinatales.

CONTENIDOS

Embarazo en mujeres portadoras

La planificacion familiar en aquellas mujeres
portadoras de hemofilia debe ser considerada por
la pareja en conjunto después de haber recibido un
consejo genético adecuado y toda la informacion
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disponible, ya que decisiones unilaterales pueden
conducir a problemas psicolégicos. Dentro del con-
sejo genético la pareja debe ser informada de las
técnicas actualmente disponibles.

https://selectinsuregroup.com/life-insurancel

Si la pareja decide un embarazo normal se dispo-
ne de un diagndstico, no invasivo, del sexo del feto
que se realiza con una extraccion de sangre materna
entre la séptima y la novena semana de gestacion.

Revista de Divulgacién Cientifico-Sanitaria



jdeislasoler@gmail.com
Texto tecleado
https://selectinsuregroup.com/life-insurance/

https://selectinsuregroup.com/life-insurance/

Hemofilia. Embarazo, parto y puerperio

Si fuera un vardn se podria hacer diagnéstico pre-
natal que consiste en la obtencién de vellosidades
coriénicas por via trans-abdominal entre la 112 y la
132 semana de gestacion con lo que se tendria la
certeza de si el futuro nifo puede o no padecer la
enfermedad. Otra opcidn es el diagndstico genético
preimplantacional con todas las dificultades inheren-
tes a esta técnica.

El seguimiento del embarazo y del parto de una
portadora de hemofilia debe ser llevado a cabo en
conjunto por el ginecdlogo y el hematélogo si hay
afectacién o se desconoce si puede haberla. Para la
decision de parto por via vaginal o cesarea no hay
criterios en la literatura sobre que es mejor.

Si se sabe que es una nifa y la madre es una
portadora con niveles normales de FVIII o FIX, el
embarazo se puede seguir solo por el ginecdlogo,
exceptuando las portadoras con valores moderados
bajos en cuyo caso puede ser necesaria la utilizacién
de desmopresina o de concentrados de factores de
la coagulacion.

Manejo de la gestacion en mujeres
portadoras de hemofilia

Durante la gestacién se producen una serie de
cambios en la hemostasia que causan una tendencia
procoagulante en la mujer. Algunos de ellos son la
elevaciéon en los niveles en plasma de los factores
de la coagulacién VII, VIII, X, XIl, FvW y fibrinégeno.

No sufren modificaciones los factores II, V, IX y XI.
Por otra parte, disminuyen su actividad plasmatica el
factor XIll, el activador tisular del plasmindgeno vy la
proteina S. Los niveles de FIX no cambian significa-
tivamente por ello es méas probable que las portado-
ras de hemofilia B requieran con mayor probabilidad
aporte hemostatico si se producen complicaciones
hemorragicas durante el embarazo o en el parto, que
las portadoras de hemofilia A. No obstante, también
se debe dejar claro que el déficit de FVIIl es mas
hemorragico que el de FIX.

Estas modificaciones no se producen siempre de
igual manera en todas las gestantes e incluso, pueden
ser diferentes para cada uno de los distintos embara-
zos de una misma muijer. Todo revierte a la normalidad
tras el parto en unos dias o semanas. Estos cambios
también se producen en las portadoras de hemofilia y,
aunque clasicamente se ha atribuido a las portadoras
de hemofilia la ausencia de clinica hemorragica, esto
no es totalmente cierto como se ha mencionado ya en
apartados anteriores de estas recomendaciones. Por
esta razén, es importante conocer en qué momento
de la gestacion se producen estos cambios y cuando
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ocurre su reversion a la normalidad.

Estd documentado que los niveles de factor VI
y FYW van aumentando a partir de la semana 18 de
gestacién, alcanzando sus maximos niveles entre
las 28 y las 35 semanas.

Manejo de la gestacion-
alumbramiento-puerperio

Situaciones de riesgo

Como vya se ha indicado anteriormente, hay mo-
mentos durante el embarazo donde se puede tener
un mayor riesgo de hemorragias:

— En el 1¢ trimestre, por abortos, legrados, diag-
néstico prenatal molecular (biopsias, amniocen-
tesis, etc.).

— Entre el 2° y 3* trimestre, en casos de placenta
previa, desprendimiento placentario e incluso, en
caso de plantearse realizar una cordoncentesis
para extraer sangre fetal.

— Final de la gestacién (momento del parto), debido
al tipo de anestesia aplicada (epidural o general),
tipo de parto (vaginal o cesérea).

— Durante el puerperio, en que muchas portadoras
sangran més cuando los niveles de factor revier-
ten al nivel basal.

Manejo durante el parto

Naturalmente en el momento del parto, y siem-
pre que sea posible, estas pacientes deben ser aten-
didas en un centro donde se les pueda prestar aten-
cion por parte de un grupo multidisciplinar formado
por obstetras, anestesistas, matronas, neonatdlo-
gos y hematdlogos, con un protocolo de actuacién
conjunta como referente, analizando cada caso de
forma individualizada.

Como ya se ha indicado anteriormente, es conve-
niente tener documentados los niveles de factor al
menos en la semana 28 a 34 v, si fuese posible, reali-
zarlo de nuevo antes del parto lo que facilitara la toma
de decisiones y/o adoptar una actitud preventiva.

Independientemente de los niveles de factor de
la portadora, el parto puede ser por via vaginal o me-
diante cesérea; esta Ultima so6lo deberia ser indicada
por el ginecdlogo por causas obstétricas (distocias,
gemelaridad, mala dindmica uterina, etc.), y no por el
estado de portadora.

La instrumentalizacién en el parto (ventosas, for-
ceps, etc.) estd contraindicada ya que se pueden
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originar dafos en el posible neonato afectado de
hemofilia, y favorecer laceraciones o desgarros va-
ginales o perineales en la portadora.

En cuanto a la anestesia, debera ser una decision
tomada conjuntamente entre la propia paciente, el
anestesista y el hematdélogo, teniendo en cuenta el
nivel de factor, la posible coexistencia de otras al-
teraciones de la hemostasia, las posibilidades de
tratamiento vy, en todo caso, las preferencias de la
paciente portadora.

Asi, por ejemplo, ante una anestesia epidural (que
conlleva riesgo de hematoma subdural y, en algunos
casos, de secuelas neuroldgicas), habra situaciones
en que se deba proporcionar un tratamiento sustitu-
tivo previo. En cualquier caso, cada situacion debera
ser analizada de forma individual por el anestesista
y el hematdlogo, teniendo en cuenta la opinién de la
mujer portadora, previa informacién de los riesgos y
otorgamiento del consentimiento informado.

Los niveles de factor recomendados para un tra-
bajo de parto, alumbramiento y anestesia de forma
segura, seran superiores al 50%, tanto para factor
VIII como para el factor IX.

Recomendaciones terapéuticas

Como ya se ha comentado, los niveles de factor
o6ptimos para un alumbramiento seguro seran supe-
riores al 50%, en portadoras de hemofilia (tanto A
cémo B), con niveles de factor inferiores al 30%, se
recomienda tratamiento sustitutivo con concentrado
de factor VIl o IX, preferentemente recombinante.

En las portadoras con niveles entre el 30 y el 50%
de FIX se repondra factor, mientras que si dichos
niveles son de FVIII se prefiere usar desmopresina
(0,3 ug/kg por via intravenosa o intranasal). Este tra-
tamiento plantea cierta controversia por el riesgo de
hiponatremia por retencién de agua, por lo que de-

SANUM
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bera evitarse en las gestantes con preeclampsia y/o
cardiopatia.

Las portadoras tienen un mayor riesgo de hemo-
rragia postparto después de su primer alumbramien-
to, en comparacién con las no portadoras, indepen-
dientemente de las concentraciones de factor de
coagulacién.

Después del parto las concentraciones de FVIII
disminuyen hasta niveles a menudo inferiores a los
niveles previos al embarazo. Esta caida fisioldgica
en la concentracién de FVIII puede ser lo suficien-
temente grave como para provocar hemorragias en
mujeres que presentaban concentraciones bajas de
FVIII antes del embarazo, pero concentraciones nor-
males de FVIII al término de la gestacién.

Manejo del RN inmediato

Se ha de tomar una muestra de cordén de la
porcién ligada al nifo: tubo con citrato, centrifugar
y congelar el plasma a -70°C, y un tubo EDTA. Se
hace mas dificil el diagnéstico de hemofilia B, o defi-
ciencia del Factor IX, porgue el recién nacido normal
tiene bajos niveles de actividad de coagulacion de
todos los factores dependientes de vitamina K.

Se deben evitar las punciones intramusculares y
venosas en los recién nacidos (RN) afectados de he-
mofilia o si se desconoce su estatus de coagulacion.
La vitamina K debe ser administrada por via oral y
las inmunizaciones deben ser colocadas por via sub-
cutanea (SC) una vez que se conozca en nivel del
factor VIII por si hubiera la necesidad de la adminis-
tracion del factor. Se debe realizar tomografia(TAC)/
ultrasonido craneal en todos los RN con sospecha
de hemofilia que hayan tenido parto prematuro o
trauméatico (férceps o trabajo de parto prolongado
y laborioso), o si hay signos clinicos sugerentes de
hierptension intracraneal(HIC).
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CONCLUSIONES

La planificaciéon familiar en aquellas mujeres
portadoras de hemofilia debe ser considerada por
la pareja en conjunto después de haber recibido
un consejo genético adecuado y toda la informa-
cién disponible. La gestacion es un periodo de
riesgo en la portadora de hemofilia que requiere
un manejo adecuado en coordinacién con la Uni-
dad de Alto Riesgo Obstétrico. El seguimiento del
embarazo y del parto de una portadora de hemo-
filia debe ser llevado a cabo en conjunto por el
ginecdlogo y el hematdélogo y el anestesista si hay
afectaciéon o se desconoce si puede haberla.

Es fundamental conocer el sexo del feto para
planificar las actuaciones del obstetra y anes-
tesista. Las guias mas recientes dicen que no
esta contraindicado el parto vaginal para un feto
varéon hemofilico, pero advierte sobre los partos
prolongados e instrumentados. La forma 6ptima
de realizar un parto (vaginal o cesarea) tiene que
ser individualizada tomando en consideracién
los riesgos fetales y maternos asi como la salud
reproductiva futura de la mujer. Existe la necesi-
dad de elaboracién de una guia para el manejo
de la parturienta hemofilica.

26 Octrubre 2017

CONCLUSIONS

Birth control in women with hemophilia
should be considered by the couple as a whole
after adequate genetic counseling and all avail-
able information. Pregnancy is a period of risk
in the hemophilia carrier that requires adequate
management in coordination with the Obstet-
ric High Risk Unit. Follow-up of the pregnancy
and delivery of a hemophilia carrier should be
carried out jointly by the gynecologist, hema-
tologist, and anesthesiologist if there is any in-
volvement or it is unknown if there may be. It
Is essential to find out the sex of the fetus to
plan the actions of the obstetrician and anesthe-
tist. The most recent guidelines say that vaginal
delivery for a male fetus is not contraindicated,
but warns about prolonged and instrumented
delivery.

The optimal way to perform a delivery (vagi-
nal or cesarean) has to be individualized taking
into account the fetal and maternal risks as well
as the future reproductive health of the woman.

There is a need to develop a guide for the
management of hemophilic parturients.
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