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ecientemente hemos celebrado el 50 aniversario de la Federacién Espafiola de

Hemofilia. En estos 50 afios de lucha por la Hemofilia y por el resto de coagulopatias

congénitas, se ha avanzado mucho en los tratamientos, en calidad de vida y en derechos.

Pero, ¢donde ha estado la mujer en este tiempo? Hasta hace bien poco las mujeres
dentro de este mundo nos hemos dedicado a ejercer de cuidadoras, manteniéndonos en un
segundo plano porque los pacientes eran los hombres. De hecho, nos hemos pasado la vida
escuchando la manida frase de que “los hombres la padecen y las mujeres la transmiten”, con
lo que eso supone de carga y de culpa para las mujeres. Adema3s, se trata de una frase que
simplifica la realidad, puesto que los hombres también transmiten estas coagulopatias y las
mujeres también las padecemos.

Afortunadamente, esto esta cambiando. Desde hace unos afios, aunque no demasiados, las
mujeres hemos empezado a tomar conciencia de nuestros derechos como mujeres con una
coagulopatia, y no sélo con hemofilia, sino también con Von Willebrand, con Trombocitope-
nia, Déficit del Factor VII, Parpura Trombocitopénica Trombética, y tantas otras coagulopatias.
Empezamos a reclamar que tenemos que ser tenidas en cuenta, que tenemos nuestras propias
necesidades, nuestras propias sintomatologias y que nos merecemos un espacio dentro de este
mundo que también es el nuestro.

Esta newsletter es un reflejo de ese espacio que hemos empezado a conquistar. Aqui se nos
da voz y se pone el foco en nosotras, en nuestras experiencias, en nuestros posibles sintomas
ginecoldgicos y tras procedimientos invasivos, en la necesidad de que se nos diagnostique ade-
cuadamente, antes de tener la primera menstruacidn, puesto que conocer nuestra condicién
de mujeres con una coagulopatia nos dard poder sobre nuestra vida y nos permitird una vida de
calidad, sin riesgos, sin incertidumbre y sin culpa. También conocer los diferentes tratamientos
para nuestras patologias, asi como las alternativas de cara a la maternidad, y los derechos que
tenemos reconocidos por la Seguridad Social en este sentido, al igual que los requisitos que hay
que cumplir para poder beneficiarnos de ellos. Adema3s, en los tiempos actuales, también es
necesario que, como pacientes con coagulopatias, conozcamos ciertos consejos para la preven-
cion y manejo de la COVID-19 en personas con coagulopatias.

Las mujeres seguiremos reclamando y aplaudiendo espacios como éste, porque sin duda son
el reconocimiento de nuestras inquietudes, de nuestra realidad y de nuestros derechos como
pacientes con coagulopatias.
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Mujeres portadoras
de hemofilia

a hemofilia es una enfermedad congénita
caracterizada por una deficiencia del factor
VIII de la coagulacion (FVIII) en el caso de la
hemofilia A (HA) o del factor IX (FIX) en el caso de
la hemofilia B (HB).!

Se hereda con un patrdn recesivo ligado al cromosoma X,
la mutacién genética en el caso de la HA se localiza en el
Xg28y en el caso de la HB en el Xq27.1

Una alteracion del gen ubicado en el Unico cromosoma
X de los varones determina la enfermedad. En las
mujeres, al tener dos cromosomas X se produce un
estado heterocigoto, transmitiendo la enfermedad, sin
padecerla. Aunque es muy infrecuente, se ha descrito
alguna mujer que padece la enfermedad.?

Asi, en la mayoria de los casos la hemofilia es una
enfermedad que padecen los hombres y transmiten las
mujeres, es decir son “portadoras de la enfermedad” .

Maclean et al, estimaron que, por cada vardn
diagnosticado de hemofilia, hay aproximadamente 2,7 a
5 portadoras potenciales, 1,5 portadoras reales y que el
numero de mujeres portadoras aumenta paralelamente
con la edad de los pacientes con hemofilia.? Ademas,
debemos tener en cuenta, que hay casos esporadicos,
es decir, portadoras con mutaciones de novo, sin
antecedentes familiares de la enfermedad.?

Jefe de Seccion de Hemostasia. Hospital Universitario
La Paz. Madrid

Las manifestaciones hemorragicas mas frecuentes
gue presentan son ginecolégicas, produciéndose en el
contexto de la menstruacion, del parto o del periodo
perimenopausico, también son frecuentes los sangrados
tras procedimientos invasivos.*

En la mayoria de los casos la sintomatologia hemorragica
se correlaciona con los niveles de actividad del factor
deficitario.> Aquellas con niveles de factor <0,40 Ul/
dL tienen un fenotipo hemorragico semejante a un
paciente con hemofilia A leve, y las que presentan
niveles entre 0,41 y 0,60 Ul/mL sangran mas que
otras mujeres especialmente tras intervenciones
quirurgicas.>® Es importante tener en cuenta que el
fenotipo hemorragico no viene definido solo por los
niveles de factor deficitario.®

¢Quién debe someterse al
diagnéstico?

Toda mujer con antecedentes familiares de hemofilia
deberia realizarse las pruebas necesarias para identificar
si es 0 no portadora, sin embargo varias series han
comunicado que solo entre un 50 y 60% de las posibles
portadoras son diagnosticadas adecuadamente.”® Los
motivos del infradiagndstico son la falta de comunicacién
entre los diferentes miembros de las familias, la falta de
conocimiento del modo de herencia de la enfermedad,
un mal entendimiento del término de consejo genético,
miedo a conocer el diagndstico o rechazo de los padres
a realizar el estudio a sus hijas.?

Segun el familiar afectado podemos distinguir entre

son aquéllas que necesariamente
portan el gen causante de la enfermedad:

Hijas bioldgicas de un vardn diagnosticado de hemofilia.

Madres bioldgicas de un vardn con hemofilia que tenga
al menos otro miembro en la familia diagnosticado
de hemofilia (por ejemplo: su abuelo materno, un
hermano, un tio, un sobrino o un primo) o portadora
de la enfermedad (por ejemplo: su abuela materna,
su madre, una tia, una hermana, una sobrina o una
prima).

Cualquier hija bioldgica, hermana, madre, abuela
materna, tia, sobrina, prima de una portadora de
hemofilia.

Cualguier madre de un nifio con hemofilia que no
tiene historia conocida de hemofilia ni de portadoras
de hemofilia en su familia.

En ambos grupos debe hacerse las pruebas diagndsticas.

¢Qué pruebas diagnosticas
deberiamos realizar para confirmar el
estado de portadora?

Deberiamos realizar una dosificacion del factor
deficitario, es decir del FVIII en el caso de la HA y del
FIX en la HB. Conocer estos niveles es fundamental antes
del embarazo y de la realizacion de procedimientos
invasivos.?

Existe una gran variabilidad en los niveles de factor entre
unas portadoras y otras, condicionado por diferentes
factores entre los que se encuentran los niveles de
factor von Willebrand (FVW:Ag); por este motivo, las
Guias de la Federacién Mundial de Hemofilia (FMH)
recomiendan realizar el ratio FVIII/FVW:Ag para afinar
mejor el diagndstico.!

En un estudio que incluyé 274 portadoras de HA o HB,
la media de los niveles del factor deficitario fue de
0,60 Ul/mL con niveles por debajo de un 0,40 Ul/mL en
un 27% de las mismas®*. La herencia concomitante de una
variante del alelo del FVW, aberraciones estructurales
del cromosoma X o casos de lionizacidn extrema del
cromosoma X sano pueden explicar por qué algunas
portadoras tienen niveles mas bajos de factor.'°

Consultas de consejo genético

Las ultimas Guias de la FMH establecen como una parte
basica de la atencidn integral de la hemofilia, la correcta
identificacién de las portadoras, el asesoramiento
genético y el diagndstico prenatal, y por tanto las
consultas de consejo genético.!

Tanto los pacientes con hemofilia como las portadoras
deberian acudir a estas consultas. El momento idéneo
para realizarlas es cuando la portadora tenga la edad
suficiente para comprender lo que se le estd explicando.
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Lo primero que se hace es recopilar todos los datos de
la historia clinica de la probable portadora, asi como
los antecedentes familiares. Se les explica el modo
de herencia, suele ser de utilidad dibujar un arbol
genealdgico, para evaluar la probabilidad de ocurrencia
de la enfermedad. Deben conocer que el 50% de los hijos
varones de una portadora padeceran la enfermedad y el
50% de sus hijas seran portadoras.

Se lesinformara de las alternativas disponibles para tener
un feto sano. De cada una de las estrategias, la portadora
debe conocer en qué consiste el procedimiento, la
probabilidad de éxito que tiene, las limitaciones, los
riesgos que conlleva y si lo cubre el Sistema Nacional de
Salud (SNS).

Una vez recibida esta informacién y antes de someterse
a ningun procedimiento debe firmar el consentimiento
informado, y si la portadora es menor de edad, deberan
asimismo firmar los progenitores.

nicas de diagnostico
reimplantacional

Se realizan técnicas de fecundacion in vitro, con
estimulacién ovarica, seleccionando embriones aptos.
Se consideran aptos: varones sanos y hembras tanto
portadoras como no portadoras. Los niveles de factor

que tiene el embrién influirdn en la decision de implantar
hembras portadoras.

La Orden SSI/2065/2014 (BOE-A-2014-11444), exige el
cumplimiento de los siguientes requisitos para que estas
técnicas sean cubiertas por el SNS:

Edad (mujeres, entre 18 y 40, y varones, entre 18 y 55
anos).

Personas sin ningun hijo sano, en el caso de parejas,
gue no tengan en comun ningun hijo sano.

Que la mujer no presente ninguna patologia a la que el
embarazo pueda entraiar un riesgo grave, tanto para
su salud como para la de su posible descendencia.

Se realizaran un maximo de tres ciclos de estimulacién
ovarica.

nicas de diagndstico prenatal

Se debe conocer el sexo fetal antes del parto con la idea
de planificarlo correctamente y evitar las complicaciones
gue pudieran producirse.

Las técnicas que detectan DNA fetal en sangre materna
permiten conocer el sexo fetal con una alta sensibilidad
y especificidad entre la 7-9 semana de gestacién.!!

Si el feto es vardn, se debe descartar la enfermedad
realizando una biopsia de la vellosidad corial (BVC),
para mediante cultivo celular, identificar si el feto tiene
la mutacién familiar causante de la enfermedad. El
momento dptimo para su realizacién es entre las 9y 12
semanas. La realizacién de la BVC no esta totalmente
exenta de riesgo para el feto (0,5-1% riesgo de aborto)
o de sangrado para la madre (si tiene niveles de factor
inferiores al 50% deben administrarse concentrados
del factor deficitario antes de su realizacién). En caso
de que las técnicas anteriores no estén disponibles, o
la portadora acuda a las consultas pasados los tiempos
recomendados para la realizacién de cada una de ellas,
se puede determinar el sexo fetal bien con una ecografia
entre la 18-20 semana o mediante amniocentesis
durante el tercer trimestre de la gestacion para
planificar adecuadamente el parto si se trata de un feto
vardn afecto de la enfermedad.

ejo y planificacion del parto

Se realizard, en la portadora, una dosificacion de FVIII
en el tercer trimestre y dependiendo de sus niveles se
programara si la paciente necesita o no tratamiento
durante el parto.?

No estda contraindicada la anestesia epidural si los
niveles basales estdn por encima del 50% o alcanzan

ese nivel con tratamiento sustitutivo.! Se recomienda
mantener estos niveles de factor durante el partoy los 3
dias posteriores si ha sido vaginal y al menos 5 dias si ha
sido una cesarea.

tamiento de las hemorragias y
previo a los procedimientos invasivos

El tratamiento se realizara de acuerdo con las
indicaciones del médico.

Es fundamental un buen abordaje terapéutico, para
intentar mejorar la calidad de vida de estas pacientes.?

clusion

En la mayoria de los casos la hemofilia es una enfermedad
gue padecen los hombres siendo las mujeres portadoras
de la enfermedad. Las principales consecuencias de
portar la enfermedad son por un lado, la sintomatologia
hemorragica, que tiene un impacto muy negativo en la
calidad de vida de las mujeres portadoras, y por otro, la
transmision de la enfermedad. La creacidn de Registros
para tener identificadas a estas pacientes, asi como
unidades especializadas en su manejo, deberia ser una
prioridad.




Entrevista con la Paciente

Karen Vanessa
Lemos

Vicepresidenta de Ashecova,
Asociacion de Hemofilia de la
Comunidad Valenciana

Karen Vanessa Lemos (Ashecova)

1. ¢Cudndo conocidé que era portadora de hemofilia y
qué cambios supuso en su vida?

En mi caso personal, tuve conocimiento de que era
portadora de hemofilia a los 3 afios del nacimiento de mi
segundo hijo, una vez fue diagnosticado con hemofilia A
severa.

Tras sufrir un ictus mi hijo, y realizarle interminables
estudios con los que concluyeron que tenia hemofilia A
severa, comenzaron a realizarme estudios y determinaron
que era portadora de hemofilia. = Realmente no
noté ningln cambio en mi cuerpo ya que no tenia
sintomatologia, ni episodios que pudieran haber causado
algin cambio en mi vida.

2. {Cuanto tiempo paso hasta que fue diagnosticada?

Fui diagnosticada a los 24 aifos y una vez comenzaron los
estudios a los 6 meses aproximadamente me dieron los
resultados definitivos.

3. Como madre de un nifio con hemofilia, ¢ qué impacto
tuvo la noticia sobre su vida?

La noticia de una enfermedad crénica en tu hijo
o hija nunca es bien recibida, al principio te causa
mucha angustia, pena, no puedes parar de llorar y de
preguntarte é¢por qué?, ¢por qué a tu hijo/a? ¢por qué a
ti? Te enfadas con el mundo entero, y en especial contigo
misma, porque sabes, en el caso de madres portadoras,
que eres la que le transmitié la enfermedad, y el hecho
de sentirte culpable es inevitable. Luego llega la etapa
en la que intentas buscar toda la informacién disponible
sobre la enfermedad, y a todos los médicos que la tratan,
saber todo sobre lo que le pasara a tu hijo o tu hija, los
posibles tratamientos y hasta la esperanza de encontrar
algo que lo cure.

e

Pero luego, te enfrentas a la realidad, a que solo puedes
hacer lo que los médicos te dicen y seguir los tratamientos
que hay en ese momento.

4. (A qué retos se tienen que enfrentar las mujeres
portadoras y con hemofilia y otras coagulopatias?

Las nifias con coagulopatias deben poder llegar a su
adolescencia ya diagnosticadas y con su tratamiento
adecuado a su patologia, para poder afrontar su primera
menstruacién sin complicaciones graves y que sea un
momento de transicion como el de cualquier otra nifia
sin que pueda llegar a correr riesgo su vida.

Y a la hora de formar una familia y querer planificar
un embarazo, poder saber los riesgos a los que nos
enfrentamos, y poder tener mayor control sobre lo que
nos pasa.

Siempre se dijo que la mujer solo era la portadora y no
padecia la enfermedad, solo la transmitia, pero hoy,
sabemos que hay mujeres portadoras, con o sin sintomas,
mujeres con hemofilia y mujeres con muchas otras
coagulopatias congénitas, que no son diagnosticadas.
Debemos instruir a nuestros sanitarios para que estén
informados de estos sintomas, de que una mujer,

inevitablemente, sangrard y debera poder controlarlo.

5. éCual ha sido el principal reto personal al que se ha
tenido que enfrentar como mujer portadora?

Personalmente, y al no haber sufrido hemorragias ni
complicaciones en mi vida diaria, mi principal reto
fue poder dejar de culparme por el hecho de haberles

transmitido a mis hijos esta enfermedad. Verlos crecer
con limitaciones, con problemas en sus articulaciones,
con sangrados continuos, siempre en hospitales,
ingresados, sabiendo que de por vida van a tener
que llevar esta carga. Y en el caso de mi hija mujer, el
ser portadora. Estoy segura que no a todas les pasara
igual, pero he hablado con muchas madres y en su gran
mayoria, todas coincidimos en este punto, la culpa.

Ese ha sido el mayor reto al que me he tenido que
enfrentar. A mi misma.

6. ¢Como valora la atencion y el seguimiento de mujeres
portadoras de hemofilia?

Puedo hablarte sobre la Unidad del Hospital La Fe que
es la que conozco, y en ella se hace la valoracién de la
patologia, y el seguimiento continuo a las portadoras,
desde que son diagnosticadas, hasta que llega el
momento de querer formar una familia, alli, te asesoran,

te informan y te acompaiian.

7. éCrees que, en la mayoria de los casos, las mujeres
portadoras reciben tratamiento?

No, creo que falta mucha informacién, que no todas
las mujeres portadoras y con coagulopatias reciben

tratamiento porque no son diagnosticadas.

8. ¢Ha habido nuevos avances en el abordaje terapéutico
de los sintomas estos afios?

En los ultimos afios ha habido muchos avances con
respecto a las personas con hemofilia, que benefician
indirecta o directamente a las portadoras, ya que solo se
tratan las portadoras que manifiestan sintomas, en los
que el déficit de factor es muy bajo y se las trata con los
mismos farmacos para una hemofilia leve.

También ha habido muchos avances con respecto al
diagndstico genético.

Son muy escasos los estudios sobre mujeres portadoras,
espero que en los proximos afios podamos saber mucho
mas sobre este tema, como asi también, que los centros
de salud tengan mas conocimiento y manejen unas
pautas de diagndstico mas certeras.

Sin embargo, quiero reivindicar la importancia de la
investigacion sobre nosotras las portadoras, ya que
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siempre hemos tenido un papel secundario dentro de
la hemofilia y se pensaba que solo éramos las mujeres
portadoras que transmitiamos la enfermedad a los
hombres.

9. ¢En qué ha cambiado el tratamiento de la hemofiliay
otras coagulopatias en estos ultimos afios?

Ha avanzado muchisimo, muchos pacientes ya estan
utilizando productos de larga duraciéon, que hace un
cambio fundamental en la calidad de vida.

Esto es muy importante en los nifios. En su gran
mayoria las familias con niflos con hemofilia
intentamos aprender y realizar el tratamiento en
casa, pero muchos padres no tienen la confianza
o conocimientos suficientes para realizarlo ellos
mismos y deben desplazarse al centro de salud los dias
gue se requiere el tratamiento, sin contar si el nifio
llega a tener algun episodio, en estos casos, muchas
veces, es necesario un tratamiento diario, por lo que
es sumamente necesario que se siga fomentando y

financiando la investigacion y el desarrollo de nuevos
farmacos de larga duracion.

10. é¢Cudles son los principales sintomas en las mujeres
portadoras?

El sangrado mas frecuente en estos casos es la menorragia
(sangrados menstruales excesivos), también pueden
presentar sangrados en el parto o tras someterse a
procedimientos médicos invasivos, extracciones dentales.

En algunas niflas se ha diagnosticado tras algun
traumatismo grave, que ha comenzado a sangrar y no ha
parado.

11. ¢{Qué implicaciones tiene sobre la calidad de vida
ser mujer portadora de hemofilia?

Existen varios tipos de portadoras: mujeres portadoras
sin sintomas, mujeres portadoras con sintomas, mujeres
con hemofilia y mujeres con otras coagulopatias
congénitas.

La calidad de vida va ligada inevitablemente al tipo de
portadora que seamos. Si tenemos una deficiencia muy
baja, comenzamos con sintomas desde pequefias ya
que tendremos sangrados abundantes, podemos tener
complicaciones serias en nuestra primera menstruacion,
sangrados bucales, y si llegamos a tener algin
traumatismo grave, podemos poner en riesgo nuestra
vida. Todos estos hechos hacen que varie nuestra calidad
de vida.

En cambio, las portadoras que no tenemos sintomas
significativos, mantenemos una vida normal y nuestra
calidad de vida no va a cambiar, hasta que llega el
momento de plantearnos el ser madres.

12. ¢{Cémo le ha influido ser portadora de hemofilia a la
hora de formar una familia?

Tuve mi primera hija Milagros (portadora) sin saber que
yo era portadora, y no tuve ninguna complicacién, y mi
hija tampoco ha tenido ningun problema. A los 3 afos de
nacer mi hijo Federico (hemofilia A severa), fue cuando

me enteré de que era portadora de hemofilia, y a partir
de eso comencé a cuidarme al extremo para no volver a
quedar embarazada. En un descanso de mi tratamiento
anticonceptivo, me quedé embarazada de mi tercer hijo
Francisco (hemofilia A severa con inhibidores), fue una
decision dificil. Nacié con hemofilia, y tuvo muchisimas
complicaciones, pero hemos podido superarlo, en estos
casos el apoyo familiar es imprescindible y Enzo, mi
esposo, fue y es un pilar fundamental en mi viday en la
de nuestros hijos.

Aqui en Valencia, contamos con una Unidad excelente
en el Hospital La Fe. Cada una de las personas que la
integran son maravillosas y nos prestan la atencién
médica y emocional que necesitamos en temas tan
delicados como este.

13. ¢Cree que actualmente se conoce en qué consiste la
hemofilia y otras coagulopatias?

Creo que en Espaia existe muchisima mas informacion
que en otros paises, pero también es cierto que
hay muchos centros que no tienen hematdlogos
especializados en estas patologias, y los pacientes tienen
que luchar contra mucha burocracia para poder hacerse
con un diagndstico y un tratamiento adecuado.

Siempre creo que todo se puede mejorar, y es muy
importante este tipo de entrevistas y difusiones que
desde todos los ambitos que integran esta comunidad se
puedan hacer, porque la informacion y el conocimiento
es lo que nos ayuda a poder saber que esto existe y que

se puede tratar.

14. ¢{Qué le llevo a formar parte y a desarrollar su labor
en Ashecova y qué actividades llevan a cabo en ella?

Mi familia y yo éramos socios de Ashecova y
participabamos en todas las actividades que realizaba
la asociacién, hasta que me propusieron formar parte
de la Junta Directiva. Considero que es muy importante
implicarte en tu asociacion, ayudar en lo que se pueda, y
participar activamente.

Desde nuestra asociacion estamos muy comprometidos
en el desarrollo de la mujer en la hemofilia, con el espacio
“enfemenino” dedicado alas mujeres, ofrecemos muchos
servicios, ademas de brindar asesoramiento y apoyo en
fisioterapia, area Ashejove, reparto de medicacién a
domicilio, atencion Social y laboral, atencién psicolégica
individual y en grupo para las mujeres en todas las etapas
de la enfermedad y en todos los procesos por los que nos
toca atravesar.

Toda la informacion la pueden encontrar en nuestra web
www.ashecova.org.
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Eva Pérez Bech

Presidenta de FNETH
(Federacion Nacional de Enfermos y Trasplantados
Hepaticos)

ERRADO
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15. ¢Cémo pueden las asociaciones de pacientes
fomentar el conocimiento de la hemofilia y otras
coagulopatias como la trombocitopenia?

Mediante congresos, seminarios, charlas, en la
actualidad webinars, es importante el compromiso con
nuestros socios y usuarios, mantenerlos informados
sobre los nuevos tratamientos, saber asesorarlos vy
brindarles toda la informacidn necesaria para afrontar
la patologia que tengan.

Nuestra asociacién estd muy implicada con la Unidad
de Hemostasia y trombosis del Hospital La fe, y el
trabajo conjunto hace que los pacientes se sientan mas
tranquilos. En el caso de la trombocitopenia como en
otras coagulopatias, es importante que en el momento
que sea diagnosticado el profesional sanitario le
informe al paciente que existen asociaciones como la
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nuestra a las que pueden acudir y en las que podemos
ayudarlos con informacion y asesoramiento.

16. Para finalizar, équé mensaje les daria a las
personas que padecen hemofilia o son portadoras y
a sus familiares?

Mi mensaje es que se acerquen a su asociacion o
federacion, que no estdn solos ni solas, que somos
muchas personas las que hemos pasado y estamos
pasando por lo mismo y que siempre se puede
salir adelante. El conocimiento y el compartir
experiencias nos une y me gustaria terminar con
una frase del Principito que me encanta y que creo
que cualquier lector la leerd y sabra de lo que hablo:
“Quédate con quien te cubra del frio, te cobije ante
el miedo y te cuide del mal, y todo eso, suceda en
un abrazo”.

Entrevista sobre trombocitopenia

Eva Pérez Bech, FNETH

1. En primer lugar, épodria explicarnos en qué consiste
la trombocitopenia?, écudles son los distintos tipos y
cémo se manifiestan, en especial en los pacientes con
enfermedades hepaticas?

En primer lugar, hay que comentar que mi visidn
es la de una paciente, no tanto el enfoque de un
clinico. Fundamentalmente hay que decir que la
trombocitopenia es una complicacién de la enfermedad
hepatica crénica, en la que los pacientes no disponen
de un numero suficiente de plaquetas como para
enfrentarse a situaciones como una cirugia.

Se considera una enfermedad poco frecuente, con
estimaciones de un total de 6.000 pacientes en Espafia.
Afecta mucho a la calidad de vida de los pacientes
con enfermedades hepaticas; ir al dentista, cualquier
intervencién quirdrgica minima, no hace falta que sea
una operaciéon muy importante, implica tomar muchas
precaucionesy seguir bastantes protocolos de actuacién.

Ante cualquier cirugia, las personas con trombocitopenia
tienen que realizar un ingreso previo al de otros
pacientes, necesitamos prepararnos previamente
con una transfusién de plaquetas el mismo dia de
la operacion, todo ello con un procedimiento muy
coordinado porque la vida media de las plaquetas es
muy corta y luego permanecer en observacidn para ver
gue funciona esa transfusion y hacer un seguimiento de
cerca una vez transcurrida la operacion.

2. Usted es paciente con enfermedad hepatica
cronica con trombocitopenia, épodria contarnos

como fue el diagndstico y como recibid la noticia? ¢Ha
experimentado los sintomas de la trombocitopenia
en distintos momentos de su vida?

El desarrollo de la trombocitopenia vino asociado a
un deterioro de la funcién hepatica, de hecho, soy
trasplantada hepatica y, como los problemas con las
plaguetas estan asociados al higado, de ahi surgié mi
trombocitopenia.

Por poner un ejemplo de a qué nivel me afecta,
simplemente el hecho de que me realizasen una
puncién mamaria complicé el proceso en gran manera,
porque implica acudir al hospital 2 horas antes, recibir
dos bolsas de plaquetas, ver si aumenta el nimero de
plaguetas y después de la puncidn permanecer en el
hospital todavia mas tiempo para comprobar que no hay
hemorragia y que todo estd bien.

En general supone tener mds moretones, condiciona las
visitas al dentista... es decir, implica que debes tener mas
cuidado en tu dia a dia. Y, sobre todo, como comentaba
previamente, hay que tener mucho cuidado con las cirugias.

3. En general, écual es el impacto de las
trombocitopenias en la calidad de vida de los
pacientes con enfermedades hepaticas?

Realmente las trombocitopenias condicionan bastante
la vida e impactan en la calidad de vida de los pacientes.
Tenemos que estar pendientes de cualquier proceso en
el que se pueda producir una hemorragia, somos muy
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conscientes de que tenemos que avisar entodo momento
de nuestra condicidn, sobre todo ante cualquier cirugia,
pero un mismo analisis de sangre nos deja moretones
importantes.

En cuanto a la realizacidon de deporte, en si mismo no
esta contraindicado, pero hay que tener en cuenta el
posible impacto de este y su potencialidad para causar
hemorragias.

4. {Considera que la trombocitopenia es un trastorno
de la coagulacién suficientemente reconocido por el
colectivo médico y las repercusiones que puede tener?

La verdad es que no, es cierto que las especialidades mas
relacionadas con la patologia, como los hepatélogos, o
los cirujanos hepaticos si estan familiarizados y tienen
claro todo lo que implica una falta de plaquetas. Sin
embargo, mas alla de ello es el propio paciente el que
se encarga de poner en conocimiento a los médicos
de lo que le pasa y lo que implica, en general no se
conoce demasiado, quizds por ser una enfermedad poco
frecuente.

Por nuestra parte, desde la federacion si llevamos a
cabo sesiones formativas, webinar... pero van dirigidos a

nuestros voluntarios y a los pacientes, para conocer mas
en profundidad la enfermedad.

5. ¢Como valora los avances terapéuticos en el abordaje
de las trombocitopenias en la actualidad?

Los pacientes con trombocitopenias son conscientes
de que hay nuevos avances a la vuelta de la esquina
que les permitirdn mejorar su calidad de vida y poder
someterse a distintos tratamientos terapéuticos
con mayor tranquilidad, sin la necesidad de recibir
transfusiones de plaquetas. Este hecho es importante
porque no todos los pacientes pueden recibir este tipo
de transfusiones.

6. é¢Qué espera del futuro del manejo de las
trombocitopenias en los distintos tipos de pacientes
con enfermedades hepaticas cronicas?

Pues fundamentalmente espero que con los avances
terapéuticos que estamos esperando los pacientes
desde hace mucho tiempo nos ayuden a mejorar
nuestra calidad de vida y poder enfrentarnos con mas
tranquilidad y de una manera mas sencilla, con menos
protocolos, a procesos invasivos, como por ejemplo una
cirugia.
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ndaciones sobre la infeccion por COVID
entes con hemofilia

Como reducir la exposicion al COVID-19:

* Como para toda la poblacion, se recuerda la necesidad de reducir el contacto social y el quedarse
en casa para evitar al maximo los contactos.

* Reducir la visita a profesionales sanitarios en hospitales o consultas, evitando toda atencién no
urgente y las cirugias no esenciales.®?

e Utilizar medidas higiénicas como lavarse las manos regularmente con jabon, no tocarse la cara,
evitar la emision de tos en forma de aerosoles e intentar mantener una distancia con el resto de
las personas de al menos 2 m.*3

Vacunacion frente a COVID-19:

* Consulte con su médico para cualquier tema relacionado con la vacunacién. Es el profesional
sanitario que les puede informar adecuadamente sobre las recomendaciones concretas para
pacientes con coagulopatias y qué vacunas pueden ser mas adecuadas.

En caso de contagio:

* Siga las recomendaciones de tratamiento pautadas por su médico, tanto a nivel del uso de
analgésico como de su tratamiento de base para la hemofilia.®?

En caso de hospitalizacion:
* Organizar la administracion de la terapia de reemplazo/acceso venoso seguro.®
* Informe al equipo del tratamiento que esta recibiendo.??

¢ Informe al equipo médico por su tratamiento actual ya que puede interferir en las pruebas
diagnosticas.®?
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Material de caracter orientativo y divulgativo, usted debe dirigirse a un profesional sanltano en caso de duda y
antes de somet a tratamientos o consejos. El contenido de este material nunca podra sustituir al diagnéstico

del profesiona'féanitario.
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