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Hemofilia alerta sobre las
brechas de atencion en el mundo

El 17 de abril se celebra el dia mundial de la
hemofilia, una enfermedad hereditaria que afecta a
la coagulacién sanguinea. Se trata de una patologia
grave aunque, en los paises desarrollados, el
tratamiento permite que estos pacientes tengan una
expectativa de vida similar a la de las personas
sanas. Sin embargo, esto no es igual en todas
partes. Segun datos de la Federacion Mundial de la
Hemofilia, el 75% de los afectados recibe un
tratamiento inadecuado o nulo.

La coagulaciéon de la sangre es como una hilera de fichas
de dominé en la que al empujar la primera pieza hacemos
caer sucesivamente todas las demas. Si esto ocurriese
dentro de un tubo en el que la Ultima de las fichas al
desplomarse tapara un agujero, habriamos conseguido que
el liquido de ese tubo no se perdiera.

“La hemofilia seria esa situacion en que una de las fichas
intermedias es mas corta, defectuosa, y no es capaz de
empujar a la siguiente de la fila. Por ello, el orificio no se
tapa y la sangre se pierde", explica Antonio Liras, profesor
de Fisiologia de la Universidad Complutense de Madrid, en
el sitio web de la Federacion Espafiola de Hemofilia.

Las fichas de dominé a las que se refiere Liras son los
factores de coagulacion. La hemofilia se produce cuando
uno de estos factores es defectuoso. Fundamentalmente
hay dos tipos de hemofilia: Ay B. La hemofilia A se debe a
un fallo en el factor VIII y la hemofilia B a un defecto del
factor IX.

La hemofilia A es mas prevalente que la B. Afecta a entre
seis y diez personas de cada 100.000, mientras que, en la
B, la cifra es de aproximadamente uno o dos casos por
cada 100.000 habitantes, sefiala Javier Garcia Frade,
hematélogo del Hospital del Rio Hortega de Valladolid y
miembro de la Sociedad Espafiola de Hematologia y
Hemoterapia.

UNA PATOLOGIA HEREDITARIA

La hemofilia no es frecuente pero es grave. Se trata de
una patologia hereditaria que se trasmite a través de un
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defecto genético en un cromosoma X. Las mujeres tienen
dos cromosomas X. En cambio, los hombres cuentan con
un cromosoma X y un cromosoma Y.

Las féminas portadoras tienen la citada alteraciéon genética
en uno de los cromosomas X mientras que el otro esta
sano. Asi, generalmente, las mujeres trasmiten la
enfermedad y los hombres la padecen.

“Las mujeres con el rasgo hemofilico se lo pueden trasmitir
tanto a sus hijas como a sus hijos", sefiala Garcia Frade.
La mitad de las hijas tendran ese defecto genético y la otra
mitad estaran sanas. Asimismo, la mitad de los hijos
varones seran hemofilicos y la otra mitad sanos.

Los hombres, sin embargo, sélo pueden trasmitir la
enfermedad a sus hijas. "Las hijas de un hemofilico son
siempre portadoras y los hijos siempre sanos", subraya.

A principios del siglo XX la esperanza de vida de los
afectados por la hemofilia oscilaba entre los diez y los
treinta afios. Actualmente, en los paises desarrollados,
estos pacientes pueden llegar a ser practicamente igual de
longevos que las personas sanas gracias al tratamiento,
apunta el hematélogo.

El tratamiento consiste en prevenir las hemorragias
reponiendo el factor deficiente. Este puede obtenerse del
plasma sanguineo y también por recombinacién genética.

El especialista indica que el tratamiento de la hemofilia "es
probablemente uno de los mas caros. Ademas, el paciente
hemofilico lo necesitara durante toda su vida".

Con motivo del dia mundial de esta enfermedad, que se
conmemora el 17 de abril, la Federacion Mundial de la
Hemofilia promociona la campafia "cerrar la brecha". Esta
iniciativa alude a las diferencias que existen en la atencion
de los trastornos de la coagulacion sanguinea en todo el
mundo.
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La coagulacion de la sangre es como una hilera de fichas de dominé en la que al empujar la
primera pieza hacemos caer sucesivamente todas las demas.
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ESPANA.-Si esto ocurriese dentro de un tubo en el que la Gltima de las fichas al desplomarse tapara
un agujero, habriamos conseguido que el liquido de ese tubo no se perdiera.

“La hemofilia seria esa situacién en que una de las fichas intermedias es mas corta, defectuosa, y no
es capaz de empujar a la siguiente de la fila. Por ello, el orificio no se tapa y la sangre se pierde”,
explica Antonio Liras, profesor de Fisiologia de la Universidad Complutense de Madrid, en el sitio
web de la Federacion Espafiola de Hemofilia.

Las fichas de doming a las que se refiere Liras son los factores de coagulacion. La hemofilia se
produce cuando uno de estos factores es defectuoso. Fundamentalmente hay dos tipos de hemofilia:
Ay B. La hemofilia A se debe a un fallo en el factor V111 y la hemofilia B a un defecto del factor IX.

La hemofilia A es més prevalente que la B. Afecta a entre seis y diez personas de cada 100 mil,
mientras que, en la B, la cifra es de aproximadamente uno o dos casos por cada 100 mil habitantes,
sefiala Javier Garcia Frade, hematdlogo del Hospital del Rio Hortega de Valladolid y miembro de la
Sociedad Espafiola de Hematologia y Hemoterapia.
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Una patologia hereditaria

La hemofilia no es frecuente pero es grave. Se trata de una patologia hereditaria que se trasmite a
través de un defecto genético en un cromosoma X. Las mujeres tienen dos cromosomas X. En
cambio, los hombres cuentan con un cromosoma X y un cromosoma Y.

Las féminas portadoras tienen la citada alteracion genética en uno de los cromosomas X mientras
que el otro esté sano. Asi, generalmente, las mujeres trasmiten la enfermedad y los hombres la
padecen.

“Las mujeres con el rasgo hemofilico se lo pueden trasmitir tanto a sus hijas como a sus hijos”,
sefiala Garcia Frade. La mitad de las hijas tendran ese defecto genético y la otra mitad estaran sanas.
Asimismo, la mitad de los hijos varones seran hemofilicos y la otra mitad sanos.

Los hombres, sin embargo, sélo pueden trasmitir la enfermedad a sus hijas. “Las hijas de un
hemofilico son siempre portadoras y los hijos siempre sanos”, subraya.

A principios del siglo 20 la esperanza de vida de los afectados por la hemofilia oscilaba entre los
diez y los treinta afios. Actualmente, en los paises desarrollados, estos pacientes pueden llegar a ser
practicamente igual de longevos que las personas sanas gracias al tratamiento, apunta el hematdlogo.

El tratamiento consiste en prevenir las hemorragias reponiendo el factor deficiente. Este puede
obtenerse del plasma sanguineo y también por recombinacion genética.

El especialista indica que el tratamiento de la hemofilia “es probablemente uno de los més caros.
Ademas, el paciente hemofilico lo necesitara durante toda su vida”.

Con motivo del dia mundial de esta enfermedad, que se conmemora hoy 17 de abril, la Federacion
Mundial de la Hemofilia promociona la campafia “cerrar la brecha”. Esta iniciativa alude a las
diferencias que existen en la atencion de los trastornos de la coagulacion sanguinea en todo el
mundo.
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