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2. HEMOFILIA HEREDITARIA

PROMOCION

Recomendacion Clave GR*

Se recomienda evitar trabajo de parto prolongado y maniobras traumaticas y se
contraindica el parto vaginal instrumentado incluyendo la utilizacién de férceps.

DIAGNOSTICO

Recomendacion Clave GR*

Para la evaluacion de la actividad normal de los factores de coagulacion en el RN se
recomienda el apego a las tablas de normalidad por edad, en especial en la hemofilia

B.

Debido a factores que pueden elevar la actividad del FVII, asi como del FIX al C
nacimiento, esperado hasta 50% menor al del adulto, se recomienda repetir niveles

de factores de coagulacion a los 6 a 12 meses de edad.

Cuadro 1

TRATAMIENTO

Recomendacion Clave GR*

Para la evaluacion integral del PCH se contara con un equipo multidisciplinario, quien
valorara al paciente por lo menos una vez al afno, de preferencia cada seis meses.

Durante esta consulta se revisaran resultados de laboratorio y de imagen. En
conjunto se elaboraran y ajustaran los detalles del plan individual de tratamiento C
integral.

La derivacion a otros servicios también se podra analizar durante estas consultas.

Ver cuadro 2

Independiente de si tiene sintomas o no, se hospitalizara todo paciente que haya
recibido un traumatismo en areas que ponen en riesgo la vida: cabeza, cuello, térax y

tracto gastrointestinal, en estos casos iniciar de inmediato la aplicaciéon del
concentrado de factor, antes de establecer el diagndstico. Una vez completada la D
evaluacién médica y por imagen, si no hay evidencia de hemorragia se egresa con
recomendaciones y si hay continuara ingresado y con tratamiento de reemplazo.

Ver figura 1
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El grupo recomienda valorar el inicio del tratamiento en PNP con dpFVIil y a los 50 DE
pasar a rFVIIl. Se discutira con los padres, se les explicara que no es garantia la no

aparicion de inhibidores y que hasta el momento no se han detectado casos de A
infecciones asociadas a la administracion de dpFVIII.

Se recomienda utilizar DDAVP en pacientes con hemofilia A moderada o leve, con
traumatismo, hemorragia o cirugia menor, en quienes se haya verificado C

previamente una respuesta satisfactoria.
Cuadro 3

Considere iniciar Profilaxis Primaria (PP) en todo paciente con hemofilia grave en las

siguientes condiciones:

« Después del primer evento hemorragico articular (codos, rodillas, tobillos, cadera,
hombros) o en presencia de un hematoma muscular considerable. C

« Antes de los 3 afos de edad.

-« Antes de dafio articular clinico

Posterior a una hemorragia del SNC que cumplan criterios previos.

Se recomienda en el paciente pediatrico iniciar profilaxis primaria con el esquema
canadiense con vigilancia estrecha de parte del equipo multidisciplinario y con muy
buena comunicacién médico paciente para ajustar dosis tan pronto sea necesario.
Cuadro 4

El médico insistira en el paciente o sus padres lleven un registro (en papel o en

formato electrénico) que incluya:

e Fecha de aplicacién del factor y causa para su uso; si es por profilaxis o si es por
hemorragia, en este caso registrar su localizacion C

e Dosis y nimero de lote del producto utilizado

e Nombre de la persona que lo aplico.

Ver figura 2

Se dara terapia CFC y se vigilara al PCH que haya sufrido traumatismo o hemorragia
en cabeza, cuello, ojos, cavidad oral, nasal. Cefalea aguda, inusual o de reciente
aparicion. Dolor intenso e inflamacion en cualquier sitio. Heridas abiertas que
requieren sutura. Antecedente de accidente o traumatismo. Cualquier procedimiento

invasivo (gasometrias, cirugias, biopsia). Hemorragia gastrointestinal. Fracturas, £
luxacion, esguinces.

Ante la duda administrar CFC.

Ver cuadro 5

Evaluar respuesta hemostatica y consignarlo en el expediente, durante y
posquirirgica, de acuerdo a lo establecido por Scientic and Standardization C

Committee of the International Society on Trombosis and Haemostasis (SSC-ISTH).
Cuadro 6

Se recomienda valorar la infusion continua (IC) para procedimientos quirdrgicos
mayores, o cuando se requiera mas de 3 dias de administracién del factor deficiente. C
Excepto en hemofilia A leve.

Se recomienda el uso de DDAVP en pacientes con hemofilia A leve que responden a
la misma. C
Cuadro 3
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Enviar al paciente que presente dolor persistente a evaluacion por la clinica del dolor.
No se recomienda el empleo de esteroides locales o intraarticular para el dolor
cronico.

Ver cuadro 7

Se recomienda que el seguimiento de la funcion articular por examen fisico sea
realizado por un profesional de la salud experimentado, aplicando la escala
recomendada por la FMH, HJHS 2.1. Se aplicara en nifos y adolescentes de 4 a 18
anos cuando menos una vez al ano, de preferencia en cada revision médica. Es
necesario que quede constancia en el expediente.

Figura 3.

Cuando no se cuente con RM o US, se recomienda que, cuando menos, una vez al
ano, evaluar con radiografia, simple a partir de los 8 afos o antes si la condicion
clinica lo requiere, de las grandes articulaciones, rodillas, tobillos y codos, aplicando la Cc
escala de Pettersson.

Cuadro 8-9

Se realizara determinacion de inhibidores
Antes de iniciar tratamiento (al diagnostico)
Cada 5 dias exposicion (DE) hasta los 20 DE
Cada 10 DE a partir del dia 21 al 50
A partir de 50 DE 2 veces al afio hasta 150 DE
Continuar:
Determinacién anual C
Determinacion cuando la condicion clinica lo indique
Antes de cirugia y después de las 4 semanas de realizada
En todo paciente que reciba tratamiento intensivo por mas de 5 dias dentro de las 4
semanas de la Ultima infusion.
Ildealmente se tomara la muestra sanguinea después de un periodo de lavado de 72
h.

*Grado de Recomendacion



3. CUADROS O FIGURAS

Cuadro 1-Valores de coagulacion de referencia

Valores normales de coagulacion de acuerdo a edad

Pruebas de
coagulaciéon

TP
INR
TTPa

Fibrindgeno
g/
Tiempo
hemorragia
(minutos)
TT

Factor 1l
(U/mL)
Factor V
(U/mL)
Factor VI
(U/mL)
Factor VI
(U/mL)

FvW (U/mL)*

Factor IX
(U/mL)
Factor X
(U/mL)

Pre-término
(30-36
semanas) dia 1
13.0 (10.6—

16.2)

53.6
79.4)
2.43
3.73)

(27.5-

(1.50-

14 (11-17)

0.45
0.77)
0.88
1.44)
0.67 (0.21-
1.13)
1.11 (0.50-
2.13)
1.36 (0.78-
2.10)
0.35(0.19-
0.65)
0.41(0.11-
0.71)

(0.20-

(0.41-

Término-dia 1

de vida
15.6 (14.4—
16.4)
1.26 (1.15-
1.35)
38.7 (34.3-
44.8)
2.80 (1.92-
3.74)
12 (10-16)*
0.54 (0.41-
0.69)
0.81 (0.64—
1.03)
0.70 (0.52—
0.88)
1.82 (1.05-
3.29)
1.53 (0.50-
2.87)
0.48 (0.35—
0.56)
0.55 (0.46—
0.67)

Dia 3 de vida
14.9 (13.5-
16.4)

1.20 (1.05-
1.35)
36.3 (29.5-
42.2)
3.30 (2.83-
4.01)
0.62 (0.50-
0.73)
1.22 (0.92-
1.54)
0.86 (0.67—
1.07)

1.59 (0.83-
2.74)
0.72 (0.44—
0.97)
0.60 (0.46-

0.75)

1 mesal ano

13.1 (11.5-
15.3)
1.00 (0.86—
1.22)
39.3 (35.1-
46.3)
2.42 (0.82—-
3.83)
17.1 (16.3—
17.6)
0.90 (0.62—
1.03)
1.13 (0.94-
1.41)

1.28 (0.83-
1.60)
0.94 (0.54-
1.45)
0.71(0.43—-
1.21)
0.95 (0.77—-

1.22)

1-5 anos 6-10 anos
13.3 (12.1- 134 (11.7-
14.5) 15.1)

1.03 (0.92—- 1.04 (0.87-
1.14) 1.20
37.7 (33.6— 37.3 (31.8-
43.8) 43.7)
2.82 (1.62— 3.04 (1.99-
4.01) 4.09)

6 (2.5-10) 7 (2.5-13)
17.5 (16.5- 17.1 (16.1-
18.2) 18.5)

0.89 (0.70- 0.89 (0.67—
1.09) 1.10)
0.97 (0.67— 0.99 (0.56—
1.27) 1.41)

1.11 (0.72- 1.13 (0.70-
1.50) 1.56)
1.10 (0.36— 1.17 (0.52-
1.85) 1.82)
0.82 (0.47— 0.95 (0.44-

1.04) 1.44)

0.85 (0.44— 0.96 (0.48—
1.27) 1.45)
0.98 (0.72—- 0.97 (0.68—

1.25) 1.25)

11-16 anos
13.8 (12.7-
16.1)

1.08 (0.97-
1.30)
39.5 (33.9-
46.1)
3.15 (2.12-
4.33)

5(3-8)
16.9 (16.2—
17.6)

0.90 (0.61-
1.07)
0.89 (0.67—
1.41)
1.18 (0.69—
2.00)

1.20 (0.59-
2.00)
1.00 (0.46—

1.53)

1.11 (0.64—
2.16)
0.91 (0.53-

1.22)



Factor Xl
(U/mL)
Factor Xl
(U/mL)
Factor Xllla
(U/mL)*
Factor Xlllis
(U/mL)*

0.30 (0.08-
0.52)
0.38 (0.10-
0.66)
0.70 (0.32-
1.08)
0.81(0.35-
1.27)

0.30 (0.07—-
0.41)
0.58 (0.43-
0.80)
0.79 (0.27-
1.31)
0.76 (0.30-
1.22)

filia hereditaria en menores de 16 anos

0.57 (0.24~-
0.79)
0.53(0.14-
0.80)

0.89 (0.62-
1.25)
0.79 (0.20—-
1.35)

1.13(0.65-
1.62)
0.85(0.36—
1.35)
1.08 (0.72—-
1.43)
1.13 (0.69-
1.56)

1.13(0.65-
1.62)
0.81(0.26-
1.37)
1.09 (0.65-
1.51)
1.16 (0.77-
1.54)

TP=tiempo de protrombina, INR=indice de normalizacién, TTPa=tiempo de tromboplastina parcial activado, TT=tiempo de trombina
Tomada de Harriet Lane Handbook, ed. 25, pagina 462

1.12(0.67-
1.96)
0.75(0.14-
1.17)
0.99 (0.57-
1.40)
1.02 (0.60—
1.43)
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Cuadro 2. Revisiones recomendadas a realizarse cada ano en clinica de hemofilia

METODO

Accesos venosos

Registro de episodios hemorragicos

Uso de CFC y la respuesta a los mismos.

Estado musculoesquelético: evaluacion con las
escalas aceptadas, evaluacion radiolégica.

Panel viral para enfermedades transmitidas por
trasfusion (VHC, VHB, VIH). Independiente del tipo
de CFC con que se trate.

Biometria hematica completa

Quimica sanguinea

Pruebas de funcionamiento hepatico

Pruebas de coagulacion basicos (TP, TTPa,
fibrindgeno y factores de coagulacion cuando sea
necesario (ideal realizar prueba de recuperacion.
Determinacién de inhibidores con método Bethesda
y/0 Nijmegen

Estado psicosocial

Salud bucal

Actividad fisica

Tabaquismo y/o consumo de alcohol

Srivastava A, 2013, De Moerloose P, 2012.

Cuadro 3

Recomendaciones para la utilizacion de desmopresina (DDAVP)

Revisar estado de las venas
Solicitar registro de todos los
hemorragicos. Consignarlo en expediente
Solicitar registro consumo de factor. Consignarlo en
expediente
Aplicar escalas de evaluacion clinica (HJHS) y
radiologica
Determinar inhibidores:
Antes de iniciar tratamiento (al diagndstico)
Cada 5 dias exposicion (DE) hasta los 20 DE
Cada 10 DE a partir del dia 21 al 50
A partir de 50 DE 2 veces al ano hasta 150 DE
Continuar con:
Determinacion cuando la condicion clinica lo
indique
Antes de cirugia y después de las 4 semanas de
realizada
En todo paciente que reciba tratamiento intensivo
por mas de 5 dias dentro de las 4 semanas de la
dltima infusion
Consignar todos los resultados en expediente y
comentar resultados en nota clinica.
Relaciones familiares e interpersonales

episodios

Indispensable evaluacion por odontélogo con
limpieza bucal
Interrogar  sobre actividad fisica y hacer

recomendaciones

Interrogar sobre consumo de tabaco, si lo requiere
enviar a clinica de tabaquismo. Investigar consumo
de alcohol.

parenteral (IV o SC)

0.3 ug/kg de peso, maximo 20 ug en personas con peso < de 70k, y de 40ug en personas con peso>70k
En 50 ml de solucién salina 0.9%
Administrarse 30 a 60 minutos antes del procedimiento

Administrarse cada 24 horas por no mas de 2 a 3 dias por el riesgo de taquifilaxis
Esta contraindicada en menores de 2 anos de edad
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Cuadro 4 Protocolo profilaxis primaria de frecuencia escalonada para hemofilia A

| Pasos | Dosis FVIII Criterios para escalar al siguiente paso

Pasar a la siguiente etapa si presenta hemorragia

Primero 50 Ul/kg, una espontanea en una articulacion grande, o hematoma
vez/semana . .,
muscular que provoque pérdida de la funcion.
30 Ul/k 2 :
Segundo /kg Igual a la anterior
veces/semana
25 Ul/kg 3 veces por .
Tercero &= ; P Igual a la anterior
semana o dias alternos
Incremento de 5Ul/kg por dosis si presenta cualquiera de
Continuar con: los eventos sefialados arriba, considerar siempre que sean

espontaneos.
Una vez que al paciente se escala continuara en este régimen hasta que escale al siguiente (no
bajarlo de dosis ni de frecuencia).
Modificado Feldman BM, 2018



Cuadro 5 Dosis de Factores VIl y IX segln localizacion hemorragia.

Tipo de

Hemorragia

Articular

Muscular (excepto
iliopsoas)

lliopsoas
Inicial

Mantenimiento

SNC
Inicial

Mantenimiento

Cuello y garganta
Inicial

Mantenimiento
Gastrointestinal
Inicial
Mantenimiento
Renal
Herida

Hemorragia en
mucosas

ria en menores de 16 anos

Hemofilia A Hemofilia B

Duracion

(Nivel deseado) | (dias)

20-30 UI/Kg
(40-60%)

20-30 UI/Kg
(40-60%)

40-50 Ul/Kg
(80-100%)

15-30 UI/Kg
(30-60%)

40-50 Ul/kg
(80-100%)

25 Ul/kg
(50%)

40-50 Ul/kg
(80-100%)
25 Ul/kg
(50%)

40-50 Ul/kg
(80-100%)

25 Ul/kg
(50%)
25 Ul/kg
(50%)
25 Ul/kg
(50%)
25 Ul/kg
(50%)

1-2 6 massila
respuesta es
inadecuada

2-3,0massila
respuesta es
inadecuada

1-2

A partir del dia 3
hasta
reabsorcion por
estudios de
gabinete y como
profilaxis
secundaria
durante
fisioterapia

1-7

8-21 y continuar
con profilaxis

1-7

8-14

Dosis
(Nivel
deseado)

40-60 Ul/Kg
(40-60%)

40-60 UI/Kg
(40-60%)

60-80 Ul/Kg
(60—-80%)

30-60 UI/Kg
(30-60%)

60-80 Ul/kg
(60—-80%)

50 Ul/kg
(50%)

60-80 Ul/kg
(60—-80%)
30 Ul/kg
(30%)

60-80 Ul/kg
(60—80%)

30 Ul/kg
(30%)
40 Ul/kg
(40%)
40 Ul/kg
(40%)
40 Ul/kg
(40%)

Duracion (dias)

1-2, 0 mas sila
respuesta es
inadecuada
2-3, 0 massila
respuesta es
inadecuada

1-2
A partir del dia 3
hasta reabsorcion
por estudios de
gabinete y como
profilaxis

secundaria durante
fisioterapia

1-7

8-21 y continuar
profilaxis

1-7

8-14

1-6

7-14

3-5

5-7
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40-50 Ul/kg 60-80 UI/Kg
(60-80%)

(80-100%)

30-40Ul/kg 40%-60%

(60%—80%) (40-60 UI/kg)

20-30 U/Kg 30%-50%

(40%—-60%) (30-50 Ul/kg)

Srivastava A, 2013



Cuadro 6

ditaria en menores de 16 anos

Evaluacion de la respuesta hemostatica de acuerdo al Scientic and Standardization

Committee of the International Society on Trombosis and Haemostasis (SSC-ISTH)
Pérdida sanguinea, al igual que en un individuo sin hemofilia, no debe ser mayor del 10%.

No requieren dosis extras (no planeadas) de factores de coagulacién FVIII/FIX o agentes
puente

Los requerimientos transfusionales de componentes sanguineos son similares a las personas
sin hemofilia

Excelente

Buena

Regular

Mala

Las pérdidas sanguineas trans y post-quirlrgicas estan ligeramente incrementadas en
relacion a lo esperado en una persona sin hemofilia (entre un 10-25 %), pero la diferencia la
juzgaran el cirujano y el anestesiélogo

No se requieren dosis extras (no planeadas) de factores de coagulacién FVIII/FIX o de agentes
puente

Los requerimientos transfusionales de componentes sanguineos son similares a las personas
sin hemofilia

Las pérdidas sanguineas trans y post-quirlrgicas estan incrementadas a mas de lo esperado
(25-50%) que en un paciente sin hemofilia

Se requieren dosis extra (no planeadas) FVIII/FIX o agentes puente

Incrementa el consumo de componentes sanguineos, al doble de lo esperado para el tipo de
cirugia

Incremento significativo de pérdida sanguinea, intra o post-quirdrgica, sobre lo esperado para
un paciente sin hemofilia (>50%), requiere intervencion y no se explica por la cirugia ni otra
cosa fuera de la hemofilia

Presenta hipotension, requiere traslado a cuidados intensivos por la hemorragia

Incrementa sustancialmente el consumo de componentes sanguineos > 2 veces, que lo
esperado para el tipo de cirugia

La pérdida sanguinea estimada durante la cirugia. Los datos de los niveles de hemoglobina (Hb) pre y post-
quirdrgicos, asi como el nimero de unidades de concentrados eritrocitarios (CE) transfundidos pueden ser
de ayuda para estimar la pérdida de sangre en la intervencion

Es necesario dar seguimiento a la hemostasia quirtrgica por parte de cirugia y anestesiologia, cuando menos
hasta 72h después de la cirugia

Blanchette VS, 2014



Cuadro 7 Tratamiento del dolor segun la causa
Es comun que estos pacientes sufran dolor agudo y crénico. Para poder aplicar el

ria en menores de 16 anos

tratamiento correspondiente, es fundamental hacer una evaluacion correcta de la
causa del dolor:

Causa
Provocado por
una hemorragia
articular o
muscular

Provocado por
artropatia
hemofilica
crénica:

Post-operatorio

Provocado por
acceso venoso

Young G, 2014

de muletas.

Recomendaciones
Administrar concentrados de factor de coagulacion tan pronto como sea posible para
detener la hemorragia.
Colocar paquetes frios y/o inmovilizar la zona, colocar entablillados y recurrir al uso

Frecuentemente es necesario recurrir a otros medicamentos para controlar el dolor
El tratamiento incluye un entrenamiento funcional, adaptaciones y una correcta

analgesia

Los inhibidores COX-2 cumplen una funcién importante en estos casos

Debe evitarse el uso de otros anti-inflamatorios no esteroides (AINE).

Si el dolor resulta incapacitante, puede recurrirse a la cirugia ortopédica.

Los pacientes que presenten dolor persistente, deben derivarse a clinica del dolor
Se evitaran inyecciones analgésicas intramusculares
Tratar en conjunto con el anestesiélogo
Cuando el dolor empieza a ceder, continuar paracetamol
Por lo general, no se indica ningin medicamento

En algunos nifios puede ayudar la aplicacion de spray o crema anestésica local en la
zona del acceso venoso

Cuadro 8 Comparacion de estudios de imagen disponibles para seguimiento articular

Modalidad Retos futuros

Radiografia
simple

Ultrasonido

Resonancia
magnética

Keshava NS, 2015

Basica

Potencial
reemplazo para RM

Estandar de oro

Técnica sencilla, no
costosa, disponible
globalmente,
seguimiento para
cambios
osteocartilaginosos

Menos costoso que
RM, disponible
globalmente, no se
requiere sedacion,
da informacion
excelente sobre los
tejidos blandos
Excelente
resolucion,
seguimiento para
detectar cambios
minimos y
tempranos, tanto
para tejidos
blandos como
osteocartilaginosos

Informacion sobre
tejidos blandos
limitada e
incapacidad para
detectar cambios
tempranos, riesgo
de radiacion

Es dependiente de
la capacidad del
operador, limitado
a la ventana
central que evallGa
la region intra-
articular

Costosa, se
requiere sedacién
en ninos pequenos,
larga duracion para
el SCAN y poco
acceso

Ninguno

Correlacion con el
color Doppler, en
2D se puede
cuantificar la
hemosiderina

Reducir el tiempo
del SCAN, nuevas
secuencias para
traducciones
clinicas



Cuadro 9 ESCALA DE PETTERSSON

a hereditaria en menores de 16 afos

Tipo de Cambio

Osteoporosis
Ensanchamiento epifisiario

Superficie subcondral
irregular

Estrechamiento del espacio
articular

Formacion de quistes
subcondral

Erosidon de margenes
articulares

Incongruencia de los extremos
6seos que articulan

Deformidad articular
(Angulaciény/o
desplazamiento entre huesos
que articulan)

Posible puntuacion de la escala

Poonnoose PM, 2015

Ausente
Presente
Ausente
Presente
Ausente
Parcial
Total
Ausente

Espacio articular >1mm
Espacio articular <1

Ausente
1 Quiste
>1 Quiste
Ausente
Presente
Ausente
Poca
Pronunciada
Ausente
Poca

Pronunciada

0
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ofilia hereditaria en menores de 16 anos

Figura 1. TRIAGE de primer contacto en hospitales de segundo y tercer nivel

< PACIENTE CON HEMOFILIA QUE ACUDE A URGENCIAS/ ADMISION MEDICA CONTINUA >

A\ 4

A 4

TRIAGE AMARILLO
<30MIN
Traumatismo en sitios no vitales
Dolor leve
Fiebre/hipotermia
Hemorragia no evidente
Condiciones que pueden poner en
riesgo la vida o la funcion de una
extremidad

Aplicar CFC (tipo de hemorragia)*
Interconsulta a hematologia

¢Requiere
Vigilancia?

NO

Domicilio

Hospitalizacién

MODULO DE TRIAGE

TRIAGE NARANJA
<15 MIN
Trauma en sitios vitales
Choque hipovolemico (clase II-111)
Fiebre/hipotermia
Dolor intenso
Condiciones que ponen en riesgo la vida
o la funcién de un érgano

Aplicar CFC (tipo de hemorragia)*
Interconsulta a hematologia y otras
especialidades (cuando proceda)
Realizar estudios de laboratorio y de
gabinete

¢Paciente
estable?

NO S|

ucl Hospitalizacion

NO

¢Paciente
estable?




to hemofilia hereditaria en menores de 16 anos

Figura 2
N38 F r
Apellidos R E
- ESparnars s
Nombre (=) Tiiaritica [
Fecha Nacmmiento F:.i L':'!‘:
(dia‘mes/ afio) COD0 DER
Edad CODOED
Sexo: e
Umdad:  TUMAEDelegacicn [BuiCAL
=
Meédico Tratante .
Tipo Hemofilia A[ ] B[ ] ey
Gravedad Leve [ ] MModerado [ ] Grave [ ] — i
Serologia Viral Pesitiva VIH[ ] VCH[ ] VHE[ ] S
Inhibidores SI[ JWNOT[ ] |5 o
Tipo de mhibidores: g
Alta respuesta [ | Bajarespuesta [ ]
Catéter venoso central SI[ JINO T ] 5
Tratamiento en domicilio: SI[ JNO[ ]
Modalidad de tratamiento: .
Demanda [ ] £
Profilaxiz Primana [ ]
Profilaxiz Secundana [ ] =
Fecha de inicio profilaxis g

Ejemplo de registro para anotaciones tanto de eventos hemorragicos como de las aplicaciones
por mes.

Coordinacion Técnica de Excelencia Clinica



hereditaria en menores de 16 anos

Figura 3 Puntuacion salud clinica articular Hemophilia Joint Health Score (HJHS) version 2.1

Puntuacion de salud articular en hemeofilia 2.1 - Hoja resumen de puntuacién

Codo izquierdo Codo derecho Rodilla izquierda Rodilla derecha Tobillo izquierdo Tobillo derecho

Inflamacian Ous Ous Ous O we Oxe O ke
Duracion (inflamacian) O O Oue O xe [One O xe
Atrofia muscular Oue Oue Ome Oxe One Oxe
Crepitantes en el movimiento O O Oue O we [One O xe
Pérdida de flexion Ous Ous Ous O we One O we
Pérdida de extension Oue Ox= Oue One One One
Dolor articular Ous Ous Ous O we One O we
Fuerza Oue Oue Ous O we Oxe O we
Total de articulaciones

Suma del total de articulaciones NE = No evaluable

Puntuacion de la marcha global

Puntuacion HJHS total

Inflamacion

0 =Sin inflamacion
1=Leve

2 =Moderada

3 =Infensa

Duracian
0 = Sin mflamacidn
0 < B meses

1=26 meses

Atrofia museular
0=Ninguna
1=Leve
2="5evera

Dolor articular

i I

[[[] NE incluido en los items de la marcha)

= 1

Crepitantes en el movimiento

0 = Ninguna
1=Leve
2 =Intensa

Perdida de flexion
Lado contralateral:
0=<5grados

1 = Pérdida de 52 10°
2 =Pérdida de 11 a220°
3 = Pérdida de > 20°

Tablas normativas:
0 = Dentro del rango
1=Pérdidade124°
2=Pérdidade 52 10°
3 =Pérdida de > 10°

Pérdida de extension (desde hiperextension)

Lado contralateral:
0=<5grados

1 = Pérdida de 52 10°
2 =Pérdida de 11220°
3 = Pérdida de > 20°

0 =Sin dolor en el rango de movimiento activo

1 =Sin dolor en el rango de movimiento active; solamente
dolor en la presidn suave o en la palpacion

2 =Dolor en el rango de movimiento activo

Tablas normativas:
0 = Dentro del rango
1 =Pérdida de 12 4°
2=Pérdidade 52 10°
3 = Pérdida de > 10°

Fischer K, 2017, Poonnoose PM, 2015

Fuerza (usando la escala de Daniels & Worthingham)

Dentro del rango de movimiento disponible

(0= Mantiene la posicion de |a prueba confra la gravedad con una resistencia
maxima (gr. 5).

1= Mantiene la posicion de |a prueba confra la gravedad con una resistencia
moderada (pero cede cuando hay una resistencia maxima) (gr. 4).

2= Mantiene la posicion de |a prueba confra la gravedad con una resistencia
minima (gr. 3+), o mantiene la posicion de |a prueba contra la gravedad (gr. 3).

3= Capaz de completar parcialmente el rango de movimiento contra la gravedad

(gr. 3-/2+), 0 capaz de moverla a fravés del rango de movimiento con gravedad
eliminada (gr. 2), 0 a fravés de gravedad parcial el rango de movimiento eliminada
(or. 2-).

4 = Indicios (gr. 1) 0 sin contraccion muscular (gr. 0).

NE = No evaluable.

Marcha global (caminar, escaleras, correr, salto sobre una piema)

(1 = todas las habilidades se encuentran en los limites normales.
1= una habilidad no esta dentro de los limites normales.

2 = dos habilidades no estan denfro de los limites normales.

3 = tres habilidades no estan dentro de los limites normales.

4 = ninguna habilidad esta dentro de los limites nomales.

NE = Mo evaluable.
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