HEMOFILIA

Concepto  Es una diatesis hemorragica congenita que se caracteriza por una tendencia al sangramiento que en la modalidad mas severa se manifiesta desde epocas tempranas de la vida.

Tipos de hemofilia


A o clasica




B





C



Deficit del factor VIII



Deficit del factor IX


Deficit del facto XI



Se hereda por caracter recesivo

Se hereda por caracter

Se hereda por carac-


ligado al sexo




recesivo ligado al sexo

ter recesivo autoso-













mico

Cuadro clinico


1- La A es la mas frecuente


2- La severidad del cuadro depende de la magnitud del deficit



 Menos del 1% de actividad del factor---- Severa



 Del 1-5%-----Moderada



 Mayor de 5%---- Ligeros

Clasificaci{on en grados de severidad segun incidencia de sangramientos

Severos




Moderados




Ligeros


Episodios frecuentes


Sangramientos infrecuentes


Sangramientos raros


de sangramientos








pero ocurren sangra













mientos provocados













La enfermedad se 

manifiesta por hemorragias profusas

 producidas por heridas 

triviales o intervenciones 

quirurgicas

La tendencia a las hemorragias puede hacerse evidente desde el nacimieto Ej circuncision,  La enfermedad se manifiesta cuando el nino empieza a caminar











- Equimosis

· Sangramientos articulares y 

 musculares

Formas de presentaci{on de las manifestaciones hemorragicas

‘-Hemorragias viscerales

· Hematuria

· Hemorragias gastrointestinales

· Hemorragias del SNC

· Mas frecuente la hemartrosis

· Menos frecuente la epistaxis

Laboratorio
- T de coagulacion  Prolongado.  Puede ser normal en las formas ligeras o moderadas

· T de sangramiento Normal

· P de Lazo negativa

· Conteo de plaquetas normal

· T de protrombina normla

· Protrombina residual alterada

· PTT (tiempo parcial de tromboplastina) Prolongado

Tratamiento
-  Evitar posibilidades de accidentes (Cuna, corral)

· A los ninos mayores se les debe permitir toda actividad fisica que no entrene peligro de accidentes con asistencia psicologica y porientacion vocacional.

· Administracion del factro en deficit

