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Resumen

Introduccion: A pesar de la creciente concienciacion sobre los problemas a los
gue se enfrentan las mujeres y nifias con trastornos hemorragicos (WGBD, por
sus siglas en inglés) hereditarios, los estandares de atencién sanitaria son
escasos, con disparidades en el diagnostico y tratamiento en toda Europa. Nuestro
objetivo es desarrollar principios (PoC, por sus siglas en inglés) préacticos para
promover la estandarizacion de la atencion para las WGBD dentro de los centros
de tratamiento de hemofilia/centros de atencion integral (HTC/CCC, por sus siglas
en inglés) europeos.

Métodos: El proceso de cocreacion, apoyado por la Asociacién Europea de
Hemofiliay Trastornos Afines, consistié en cuatro reuniones multidisciplinarias con
proveedores de atencion médica (HCP, por sus siglas en inglés) con experiencia

en la atencion de las WGBD, y representantes del Consorcio Europeo de
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Hemofilia, ademas se realizaron consultas a pacientes y HCP en la comunidad
europea de hemofilia. Asimismo se contactd con las sociedades médicas mas
relevantes de fuera de Europa para la confirmacién.

Resultados: Desarrollamos diez PoC para las WGBD, destacando la importancia
y los beneficios de un enfoque centralizado, multidisciplinario, integral y centrado
en la familia, para apoyar y gestionar las WGBD durante todas las etapas de la
vida. Estos PoC enfatizan el derecho al acceso equitativo y a la calidad de la
atencion para todas las personas con trastornos hemorragicos,
independientemente del género. Varias sociedades médicas de fuera de Europa
también confirmaron su apoyo para la aprobacion.

Conclusiones: Los diez PoC para las WGBD evolucionaron a partir de un proceso
interactivo entre las partes interesadas, con el apoyo de las sociedades médicas
pertinentes de todo el mundo. Estos PoC pueden servir de referencia para el
diagnostico y la gestion multidisciplinar integral de las WGBD, y mejorar la
concienciacion sobre sus desafios. Ofrecen un marco de referencia para guiar a
los centros de tratamiento de hemofilia/centros de atencién integral (HTC/CCC)
en la prestacién de una atencién equitativa a todas las mujeres y nifias con
trastornos hemorragicos, tanto en sus propios servicios como en otros entornos

sanitarios. La implementacién de estos principios pretende tener un impacto

PALABRAS CLAVE

1 | INTRODUCCION

La atencidn a las personas con trastornos hemorragicos (BD, por sus
siglas en inglés) ha evolucionado, pasando de centrarse en los varones
con hemofilia a incluir un amplio espectro de patologias, incluyendo la
enfermedad de von Willebrand (VWD), deficiencias de factores raros,
trastornos plaquetarios y otros trastornos hemorragicos raros. Esto
implica que un nimero cada vez mayor de mujeres y nifias son
diagnosticadas y tratadas de un trastorno hemorrégico o BD (WGBD).
La evolucion de la atencién es un reto al que deben responder tanto
los pacientes como los centros de tratamiento de hemofilia/centro de
atencion integral (HTC/CCC). Actualmente, muchos de los retos a los
que se enfrentan las WGBD no son atendidos por todos los HTC/CCC.

Aproximadamente una de cada cinco mujeres que acuden a un
ginecdlogo con hemorragia menstrual abundante (HMB, por sus siglas
en inglés) tiene un trastorno hemorragico (BD) subyacente.’? Sin
embargo, el infradiagndstico del BD sigue siendo muy comun, con un
retraso medio en el diagnédstico de 8 a 16 afios en mujeres y nifias.>®
La identificacion de portadoras de hemofilia (HC, por sus siglas en
inglés) es inadecuada, con pruebas genéticas a menudo retrasadas
(edad media de 30 afios), mientras que el 31% de las mujeres
desconocen su condicién de portadoras en el momento del parto, a

positivo en la salud, el bienestar y la calidad de vida de las WGBD.

trastorno hemorragico, sangrado menstrual abundante, hemorragia posparto y reproduccion,
embarazo, principios de atencion, mujeres

pesar de tener antecedentes familiares conocidos.”® Por el contrario,
de las portadoras de hemofilia que se incluyeron en una base de datos,
la condiciéon de portadora materna se establecio en el 94% de los
embarazos antes de la concepcion, hecho que subraya la importancia
del reconocimiento y registro de las WGBD.°

Las mujeres y nifias con trastornos hemorragicos siguen estando
infratratadas, y los métodos de tratamiento periparto actuales no
consiguen reducir el riesgo de hemorragia postparto (PHH, por sus
siglas en inglés). A pesar de la disponibilidad de atencion especializada
en los HTC/CCC, mas del 70% de las portadoras de hemofilia
embarazadas no tienen contacto con el centro de tratamiento de
hemofilia antes del parto.** Las portadoras de hemofilia tienen mas
hemorragias espontineas y un mayor riesgo de hemorragias
prolongadas después de la cirugia, de las extracciones dentales y de
la amigdalectomia. Todo esto sugiere que las medidas preventivas son
inadecuadas.**'® La hemorragia menstrual abundante (HMB, por sus
siglas en inglés) es un problema importante, notificado
sisteméaticamente por las WGBD con diferentes trastornos
hemorragicos hereditarios, que interfiere su la vida habitual. Las
experiencias de las WGBD ponen de manifiesto que se requiere una
mejor gestion'6-18

Ademas de la salud fisica, los trastornos hemorragicos pueden
influir negativamente en las actividades sociales y en las relaciones
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sexuales. El diagnéstico de los trastornos hemorragicos o BD puede
afectar gravemente a la decision de las mujeres de tener hijos.*® Estas
mujeres se enfrentan a un mayor riesgo de sufrir problemas
psicolégicos debido a los sintomas y/o a los posibles riesgos para sus
hijos.*® El estigma de la menstruacion dificulta el debate abierto sobre
la hemorragia menstrual abundante con los profesionales de la salud
(HCP) e incluso con familiares cercados.” Para gestionar mejor a las
WGBD es necesario un compromiso proactivo del profesional de la
salud, que incluya el tratamiento de los problemas psicosociales
asociados.!7:20:21

Este proyecto de cocreacion multidisciplinar pretende definir los
Principios de atencién (PoC) europeos para la gestién de las WGBD,
que pueden servir como referencia para el diagnéstico y la prestacion
de una atencion multidisciplinar integral, para apoyar a los HTC/CCC
en la prestaciéon de una atencién equitativa para las WGBD en sus
Propios servicios y en otros entornos sanitarios.

2 | METODOS

Estos principios de atencién o PoC son una iniciativa conjunta del
Grupo de trabajo multidisciplinar de mujeres y trastornos hemorragicos
de la Asociacién Europea de Hemofilia y Trastornos Afines (EAHAD) y
del Consorcio Europeo de Hemofilia (EHC). El proceso de cocreacion
consistié en cuatro reuniones multidisciplinares con profesionales de
la salud europeos con experiencia en las WGBD y con el representante
de los pacientes del EHC, y en consultas con profesionales de la salud
y con pacientes hemofilia (Figura 1). Los PoC se disefiaron para
complementar y mejorar la practica clinica actual de los HTC/CCC y su
intencién es guiar la calidad 6ptima de la atencién para las WGBD. Las
declaraciones y los textos de las declaraciones pretendian ser
atemporales, lo mas inclusivos posible y proporcionar consejos claros
para apoyar la practica clinica en los HTC/CCC de todo el mundo.
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FIGURA 1 Diagrama de flujo de la cocreacién de los principios de atencion a mujeres y nifias con trastornos hemorragicos. Abreviaturas: PoC:

principios de atencién;

EAHAD: Asociacion Europea de Hemofilia y Trastornos Afines; EHC, Consorcio Europeo de Hemofilia; EAHAD 2021, la conferencia anual virtual

de la EAHAD en 2021.

El equipo multidisciplinar europeo estaba formado por 6
hematélogos, 1 hematélogo pediatrico, 3 enfermeras especializadas
en hemofilia, 1 director de investigacion, 1 ginecélogo obstetra, 1
representante de los pacientes y 1 psic6logo. Una vez elaborados los
borradores de las declaraciones, se solicité la opinién de toda la
comunidad de la EAHAD y de las 10-15 WGBD del EHC. Se consultd
a estas partes interesadas a través de una encuesta realizada por
internet, en la que se preguntaba por la
exhaustividad/retroalimentacion sobre cada declaraciéon. Las
modificaciones del documento se hicieron en base a 51 respuestas,
entre las que se incluyeron las de 5 de las mujeres y nifias con
trastornos hemorragicos o WGBD. Estos datos estan disponibles a
peticion de la EAHAD con el permiso del autor correspondiente.
Ademas, el EHC revisé los PoC antes de su finalizacion. Después de
la finalizacién se solicité la revision y el apoyo de las siguientes
sociedades internacionales: la Fundacién para Mujeres y Nifias con
Trastornos Hemorragicos (EE.UU.), la Fundacién Nacional de
Hemofilia (EE.UU.), el Comité Cientifico y de Estandarizaciéon de la
Sociedad Internacional de Trombosis y Hemostasia sobre Temas de
Salud de la Mujer relacionadas con la Trombosis y Hemostasia, el
Comité de Mujeres con Trastornos Hemorragicos Heredados (WIBD)
de la Federacion Mundial de Hemofilia (FMH) y el Consejo Médico
Asesor de la FMH. Ademas, los PoC se presentaron en la conferencia
virtual EAHAD 2021 como poster virtual y, posteriormente, el 9 de
marzo de 2021, se organiz6 un seminario web para el debate, abierto
tanto a pacientes como a profesionales de la salud (> 80 participantes),
tras el cual se realizaron las modificaciones finales del documento de
los PoC.

3 | RESULTADOS

Los 10 PoC europeos para las WGBD se indican en la Tabla 1 y se
explican a continuacién. Se proporciona una infografia (Figura 2). All
2.

TABLA 1 Principios europeos de atencién a mujeres y nifias con
trastornos hemorragicos hereditarios

1. Acceso equitativo y calidad de la atencién para todas las personas con
trastornos hemorragicos, independientemente del sexo

2. Diagndstico oportuno y preciso de los trastornos hemorragicos en
mujeres y nifias

3. Concienciacion sobre los retos adicionales a los que se enfrentan las
WGBD a lo largo de la vida

4. Prestacion de una atencion integral con un enfoque centrado en la
familia

5. Inclusién de un obstetra y un ginecélogo especializados en el equipo

multidisciplinar

6. Educacion de las WGBD y de sus familias en relacién con el ciclo
menstrual y su manejo

7. Reconocimiento precoz y tratamiento 6ptimo de las hemorragias
menstruales abundantes

8. Asesoramiento previo a la concepcion y acceso a diagndsticos
prenatales

9. Provision de un plan de gestion integral centrado en la paciente durante
todo el embarazo y el posparto

10. Implicacién de las WGBD en los registros, la investigacion clinica y la
innovacion

3.1 | Acceso equitativo al PoC 1y calidad de la
atencion paratodas las personas con trastornos
hemorragicos, independientemente del sexo
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Utilizar el término «hemofilia» en el nombre del centro puede desviar
la atencion de otros trastornos hemorragicos que ocurren con mas
frecuencia y que pueden tener un impacto mas grave en las mujeres y
las nifias. Actualmente, la gestion de las WGBD carece de
estandarizacion. Una encuesta realizada en 59 centros de tratamiento
de hemofilia mostré que el 58% no dispone de consultas combinadas
de ginecologia y hematologia y que el 42% carece de estrategias de
manejo para la hemorragia menstrual abundante.?” La ausencia de
experiencia y de algoritmos definidos para la atencion de las mujeres
y nifias con trastornos hemorragicos perpetia las disparidades. Las
mujeres y nifias con trastornos hemorragicos o WGBD requieren
acceso a la atencién de los sintomas hemorragicos especificos de la
mujer y de los sintomas generales.

Garantizar un acceso equitativo y mejorado a los centros de
tratamiento de hemofilia o HTC requiere una formaciéon general del
personal sanitario para hacer hincapié en que las hemorragias no se
limitan a los hombres o a la hemofilia, y una educacion sobre los
sintomas de hemorragia, en particular las hemorragias especificas de
la mujer para mejorar el reconocimiento y la derivacién temprana. Una
vez diagnosticadas, los HTC/CCC deben proporcionar acceso a la
atencion multidisciplinar, asi como a los tratamientos y al
asesoramiento adecuados.
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TABLA 2 Resumen de las acciones sugeridas para la implementacién de cada principio de atencién

PoC

1. Acceso equitativo y calidad de la atencién para todas las personas con
trastornos hemorragicos, independientemente del sexo

2. Diagnostico oportuno y preciso de los trastornos hemorragicos en
mujeres y nifas

3. Concienciacién sobre los retos adicionales a los que se enfrentan las
WGBD a lo largo de la vida

4. Prestacion de una atencion integral con un enfoque centrado en la familia

5. Inclusion de un obstetra y un ginecélogo especializados en el equipo
multidisciplinar

6. Educacion de las WGBD y de sus familias en relacién con el ciclo
menstrual y su manejo

7. Reconocimiento precoz y tratamiento éptimo de las hemorragias
menstruales abundantes

8. Asesoramiento previo a la concepcién y acceso a diagnésticos
prenatales

Acciones de implementacion

« Asegurar el acceso a la atencion de los sintomas hemorragicos
especificos de la mujer y de los sintomas generales
« Atencién multidisciplinar, tratamiento y asesoramiento adecuado

Agilizar |a derivacion de pacientes
« Educacion de la poblaciéon y del personal sanitario sobre los patrones de
sangrado normales y patolégicos
o Fundamentalmente dirigida a los pediatras, médicos de familia,
ginec6logos, otorrinolaringélogos, dentistas y organizaciones de
pacientes
* Vias y criterios claros para la derivacion de pacientes

Evaluacién

« Participacion de expertos en hematologia en la realizacion de las pruebas
de hemostasia y su interpretacion

» Uso de herramientas de evaluacion del sangrado (BAT, por sus siglas en
inglés) estandarizadas para determinar el fenotipo hemorragico

Los HTC

« Enfoque sistematico para la identificacién y las pruebas de las mujeres
portadoras

* Registro de las WGBD, con el correspondiente registro de las portadoras
de hemofilia

« Educacion - WGBD y HCP

« Apoyo psicoldgico para afrontar los sintomas de la hemorragia

o Optimizar la calidad de vida, la participaciéon en el trabajo/colegio y el
deporte, asi como el funcionamiento sexual y reproductivo

Gestion médica mejorada

o Empoderamiento de las WGBD

o  Autogestion mas eficaz

o Planes de tratamiento individualizados

o Evitar intervenciones quirlrgicas innecesarias

« Cada contacto con la paciente es una oportunidad para identificar a otros
miembros de la familia/portadores afectados

Proporcionar un enfoque educativo centrado en la familia

Transicion fluida de la atencién: de los servicios para adolescentes a los
servicios para adultos

* Mejor comunicacion: entre los profesionales de la salud y con las WGBD
« Planes de gestion multidisciplinares, directrices clinicas
« Planes de atencion individualizados y centrados en el paciente

Programas de educacion apoyados por las sociedades de pacientes y por
las organizaciones de médicos, adoptados localmente por los HTC/CCC
Informacién escrita adecuada a la edad y culturalmente sensible

Ayuda para la autoevaluacion y la gestion

Estrategias planificadas sobre la prevencion y el acceso inmediato a la
atencion de las hemorragias anormales

 Concienciacion sobre el aumento del riesgo de hemorragia menstrual

abundante (HMB) en la menarquia y en la perimenopausia

« Evaluacion periddica y estandarizada de la pérdida de sangre menstrual
(gréfico pictorico de evaluacion del sangrado o PBAC, por sus siglas en
inglés) y de los niveles de hierro

« Protocolos claros para el diagnéstico y el tratamiento de la hemorragia
menstrual abundante (HMB) que proporcionen un tratamiento
personalizado

» Asesoramiento exhaustivo y oportuno preconcepcion
« Opciones de diagnoéstico prenatal disponibles y seguridad discutida
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9. Provisién de un plan de gestion integral centrado en la paciente durante  « Planes claros de parto y protocolos de manejo

todo el embarazo y el posparto Implicacion de la paciente y de su pareja
Evaluacién de los niveles de factor de coagulacion deficitario y de los
niveles de hierro
Concienciacion/anticipacién/educacion sobre la hemorragia postparto
primaria y secundaria
Anticiparse a los riesgos de hemorragia neonatal

10. Implicacién de las WGBD en los registros, la investigacion clinica y la » Medidas de resultado uniformes definidas internacionalmente
innovacion * Registro de las WGBD y de los resultados especificos de las mujeres en
bases de datos
» Farmacovigilancia y desarrollo de farmacos especificos para los
problemas hemorragicos de las WGBD
« Implicacion activa de las mujeres y las nifias en el objetivo y el disefio de
los estudios

Abreviaturas: BAT, herramienta de evaluacion de sangrado; GP, médico de familia; HC, portadora de hemofilia; HCP, proveedor de atencién médica;
HMB, hemorragia menstrual abundante; HTC/CCC, centro de tratamiento de hemofilia/centro de atencion integral; PBAC, gréafico pictérico de
evaluacion de hemorragias; PO, organizacion de pacientes; PoC, principios de atencién; PHH, hemorragia posparto; QoL, calidad de vida; WGBD,
mujeres y nifias con trastornos hemorragicos.
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PRINCIPIOS EUROPEOS DE ATENCION A
MUJERES Y NINAS CON TRASTORNOS
HEMORRAGICOS HEREDITARIOS

Las mujeres y ninas con trastornos hemorragicos (WGBD, por sus siglas
en inglés) se enfrentan a retos unicos. Con el fin de optimizar el diagnoéstico
atencion y la gestién de las WGBD, el Grupo de trabajo de mujeres y
trastornos hemorragicos de la EAHAD ha desarrollado los siguientes

Principios de atencion (PoC):

Diagnéstico oportuno y preciso
de los trastornos hemorragicos
en mujeres y nifias

Acceso equitativo y calidad de fa
atencion para todas las
personas con trastornos
hemorragicos,
independientemente del sexo

i\
Educacion de las WGBD y de
sus familias en relacién con el
ciclo menstrual y su gestion

Reconocimiento precoz y
tratamiento 6ptimo de las
hemorragias menstruales
abundantes

ESTOS PRINCIPIOS DE ATENCI

Concienciacién sobre los retos
adicionales a los que se
enfrentan las WGBD a fo largo

Prestacion de asesoramiento
sobre preconcepcion y acceso a
diagnésticos prenatales

La atenci6n integral de los
trastornos hemorragicos
requiere un enfoque centrado en
la familia que incluya a las
WGBD

Inclusion de un obstetra y un
ginecdlogo especializados en el
equipo multidisciplinar

Provision de un plan de gestion
integral centrado en la paciente
durante todo el embarazo y
durante el periodo de posparto

Implicacion de las WGBD en los
registros, la investigacion
clinica y la innovacion

VIDA DE LAS WGB

2 % ON SIRVEN DE MARCO PARA ORIENTAR A LOS CENTROS DE TRATAMIENTO DE . EAHAD
E H c_*i @l LA HEMOFILIA CON EL OBJETIVO DE INFLUIR POSITIVAMENTE EN LA SALUD, EL BIENESTAR Y LA CALIDAD DE

FIGURA 2 Infografia que resume los diez Principios de atencién para mujeres y nifias con trastornos hemorragicos

3.2 | PoC 2 Diagndstico oportuno y preciso de los
trastornos hemorragicos en mujeres y nifias

Los retrasos significativos en el diagnéstico, que se producen en la
mayoria de los trastornos hemorragicos, dificultan el manejo preciso,
especialmente en el caso de los trastornos hemorragicos.>%? La
hemorragia menstrual abundante o HMB puede ser el sintoma
centinela de un trastorno de la coagulacion, especialmente en
adolescentes.?* Las barreras para el diagnostico precoz estan
relacionadas con el reconocimiento inadecuado de los sintomas, la
falta de consulta sistematica de la familia, la normalizacién de los
sintomas hemorragicos en las familias que padecen trastornos de la
coagulacion y la insuficiente concienciacion entre los profesionales
sanitarios sobre el impacto de las diatesis hemorragicas.'®25
Aunque los sintomas hemorrdgicos son frecuentes, la
identificacion de las portadoras de hemofilia se suele retrasar, incluso
méas allda del embarazo, con consecuencias negativas para el
neonato.” 81415 Las portadoras de hemofilia con niveles de Factor VIII
01X < 0,40 Ul/mL se deben registrar y tratar como si tuvieran hemofilia.
También se pueden producir hemorragias en las portadoras de
hemofilia con niveles de FVIII/FIX de >0,40 Ul/mL, algo que se asocia

a una peor calidad de vida (QoL).**1526-? Se ha propuesto una nueva
clasificacion para las portadoras de hemofilia con dos grupos.
Diferenciados. El primero formado por las portadoras de hemofilia
asintomaticas y el segundo por las portadoras de hemofilia con
sangrado, asi como las mujeres y nifias con hemofilia leve, moderada
o grave.?®

La realizacién de pruebas activas y la actualizacion periédica de la
historia familiar son fundamentales para promover un diagnéstico y
una derivacion adecuada de las pacientes. En las familias con
trastornos hemorragicos, la dosificacion del factor de coagulacién y la
evaluacion del fenotipo hemorragico se deberia realizar durante la
primera infancia, junto con la educacién de la familia (PoC 3y 4) y
repetirse antes de la menarquia (PoC 6 y 8). Si se identifica una
mutacion causal de la enfermedad se debe ofrecer asesoramiento
genético a todos los posibles afectados/portadores, y se les debe
realizar la prueba, en tanto en cuanto tengan capacidad para
comprender las implicaciones, generalmente en la edad adulta
temprana. Cuando sea clinicamente relevante también se puede
considerar la realizacion de pruebas genéticas en la infancia (PoC 8).3°

Se debe aumentar la concienciacion y el conocimiento general
sobre las WGBD entre los pacientes y el personal sanitario, incluidos
los pediatras, los médicos de familia, los odontélogos y los
gineco6logos. Es necesario el compromiso de colaboracién tanto de las
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FIGURA 3 Necesidades educativas sobre los retos adicionales de las WGBD. Abreviaturas: WGBD, muijeres y nifias con trastornos hemorragicos
hereditarios; HMB, sangrado menstrual abundante; PBAC, gréfico pictérico de evaluacion de hemorragias; PND, diagnéstico prenatal; DGP,
diagnoéstico genético preimplantacional; MD(T), (equipo) multidisciplinar; ID(A), deficiencia de hierro (anemia); PHH, hemorragia posparto; TXA,

acido tranexamico; Ginecélogo, ginecélogo(a)

organizaciones de pacientes como de los HTC/CCC para educar a la
poblacién general y a las comunidades médicas al respecto de: los
sintomas de sangrado anormal (PoC 7); la herencia (PoC 8); la
evaluacion del riesgo hemorréagico; las pruebas de laboratorio
adecuadas; y los criterios de derivacion a un HTC. Los protocolos de
diagnéstico establecidos y las herramientas de (auto)evaluacion de la
hemorragia pueden reducir los retrasos.>"%?

3.3 | PoC 3 Concienciacion sobre los retos
adicionales a los que se enfrentan las WGBD a lo
largo de la vida

Las WGBD pueden experimentar sintomas generales de hemorragia,
como epistaxis, hemorragia dental, hemorragia articular y hemorragia
postoperatoria, pero también se enfrentan a retos adicionales
especificos de las mujeres (Figura 3). Durante la menstruacion se
puede producir un sangrado excesivo y/o prolongado, especialmente
en torno a la menarquia, la perimenopausia, durante la ovulacion, el
aborto, la interrupcion del embarazo y el parto. La hemorragia
menstrual abundante es el sangrado mas frecuente (PoC 7).16

Es posible que las pacientes y el personal sanitario no siempre
sean conscientes de las tasas y la gravedad de la hemorragia
menstrual abundante que, si no se trata, puede causar morbilidad o
incluso mortalidad.®®* La hemorragia durante la ovulacién, aunque es
infrecuente, deberia hacer pensar en un trastorno hemorragico
subyacente. Si no se reconoce a tiempo, el hematoperitoneo resultante
puede requerir una intervencién quirtrgica de urgencia e incluso una
ooforectomia, comprometiendo la fertilidad.>* La naturaleza hereditaria
de las coagulopatias plantea retos adicionales en la toma de
decisiones reproductivas y en la gestién del parto (PoC 8y 9).

Las WGBD se deben atender en un centro especializado en el que
la formacion del personal sanitario y de las pacientes sea esencial para
prevenir y tratar las complicaciones hemorragicas especificas de la
mujer. Un plan de tratamiento, que incluya la tarjeta de urgencias,
similar a la de los varones con hemofilia, es el primer paso para mejorar
la calidad de la atencién a las mujeres y nifias con trastornos
hemorragicos. Esto deberia actualizarse a lo largo de la vida e incluir
el manejo de las hemorragias especificas de la mujer (PoC 7 y 9).

El personal sanitario debe ser consciente de que los sintomas de
sangrado, incluidos los hematomas estigmatizantes, pueden tener
implicaciones fisicas y psicolégicas especificas. El sangrado menstrual
abundante (HMB) se asocia con dolor, cansancio, mala calidad de
vida, absentismo laboral/escolar con costes econdémicos significativos,
reduccion de la participacion deportiva e impactos en la vida sexual y
reproductiva.'®% El diagndstico erréneo y el infratratamiento pueden
llevar procedimientos no deseados, como la histerectomia a una edad
temprana y ademas complicada por el sangrado postoperatorio.’® Un
mejor reconocimiento y tratamiento, asi como el abordaje de los
problemas psicosociales de manera multidisciplinar, pueden evitar
procedimientos costosos innecesarios y problemas en las relaciones
sociales.®*3” Una buena educacién del personal sanitario, de las
mujeres embarazadas y de las familias aumenta la concienciacion,
permite una mejor atencion personalizada y una autogestion eficaz
(Figura 2, Tabla 2).

3.4 | PoC 4 Prestacion de una atencion integral con
un enfoque centrado en la familia

Los trastornos hemorragicos afectan a toda la familia, no solo a las
personas afectadas directamente, debido a la herencia, el impacto de
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los sintomas hemorragicos de los pacientes en los miembros de la
familia, al impacto social, la pérdida de productividad, el estrés, la
ansiedad y otras preocupaciones relacionadas con los episodios
hemorragicos.*®“! El sangrado menstrual abundante representa un
desafio hemorragico mensual e, incluso en la poblacién general, afecta
a la vida diaria normal de hasta un tercio de las mujeres. La
menstruacion no es un tema que se trate abiertamente en las familias
y la normalizacién del sangrado menstrual abundante en las familias
afectadas se suma a la carga no manifestada de la enfermedad.'”4243
Para abordar estas cuestiones es necesario fomentar un cambio de
perspectiva en los HTC, desde el paciente individual, en aras de la
atencion y la educacion de la familia.

Cuando se diagnostica 0 se sospecha que una nifia padece una
enfermedad hemorrdgica hereditaria, se debe educar a ambos
progenitores acerca de los sintomas hemorragicos especificos de la
mujer (PoC 3, Figura 2). El asesoramiento sobre la gestion del
sangrado menstrual abundante en la menarquia ayuda a los padres a
prepararse y facilita la comunicacion sobre las hemorragias
ginecoldgicas (PoC 6). En los programas de transicion, la atencion
centrada en la familia se debe equilibrar con el aumento de la
responsabilidad individual de las adolescentes para establecer una
nueva base de confianza, tanto para la paciente como para los
padres.*

Por cada hombre con hemofilia se pueden identificar 2,5-5 posibles
HC, y 1,6 HC reales entre los familiares femeninos.*> Un enfoque
limitado a los varones con hemofilia es la causa de que no se
diagnostiquen las portadoras sintomaéticas y las mujeres/nifias con
hemofilia. Esto supone un riesgo de hemorragia iatrogénica y de
deterioro de la salud articular.®*>“°Ademas de para la hemofilia,
también se deberia ofrecer un acceso facil a los HTC a todas las
familias con trastornos hemorragicos hereditarios. Cada contacto con
el paciente proporciona una oportunidad para identificar a los
miembros de la familia afectados (PoC 2), y también proporciona
acceso a las pruebas diagnosticas, la atencion integral y el
asesoramiento genético para los miembros de la familia.*”

Ademas de aplicar un enfoque de manejo de pacientes centrado
en la familia, se debe educar a esas familias sobre la herencia, las
opciones reproductivas y la manera de solventar las barreras para la
comunicacion de la enfermedad a otros miembros de la familia.*®° El
asesoramiento genético debe reconocer el papel central que
desempefian las experiencias familiares en las
elecciones/experiencias reproductivas.*®°%-> Se debe animar a todas
las WGBD y a sus parejas, incluyendo a las posibles o confirmadas
portadoras, a que acudan al HTC/CCC antes de planificar el embarazo
a fin de asegurar el mejor resultado posible para la madre y el nifio
(POC 8)_45,48

3.5 | PoC5Inclusién de un obstetray un
ginecélogo especializados en el equipo
multidisciplinar

La importancia de la gestién multidisciplinar del HTC para las personas
con trastornos hemorragicos ya se ha reconocido desde hace mucho
tiempo.>+5° Para las WGBD, los sintomas de sangrado mas comunes
durante la vida reproductiva estan relacionados con la menstruacién y
los problemas ginecoldgicos. El embarazo, el parto y el posparto son

momentos criticos para las WGBD que requieren especial atencion.>®
Todos los HTC deben establecer y facilitar una estrecha colaboracién
con su equipo local de obstetricia y ginecologia, incluyendo la
evaluacién ginecolégica de la adolescente, para mejorar la continuidad
de la atencién para las WGBD y optimizar la gestion.

La atencion multidisciplinar se puede prestar a través de clinicas
combinadas o conjuntas, en las que las pacientes se retinen con todos
los profesionales de la salud pertinentes durante una sola visita,
incluidos, si es necesario, enfermeras y trabajadores sociales, y
proporcionar a las mujeres planes de atencién individualizados y
centrados en la paciente. Las clinicas conjuntas, ya sean presenciales,
de telemedicina o hibridas, benefician la interaccién entre las pacientes
y los profesionales de la salud pertinentes, mejoran la satisfaccion de
los pacientes y reducen las visitas al hospital.>® La inclusién formal de
los obstetras/ginecélogos en el equipo multidisciplinar de los HTC
también aumenta la visibilidad de los trastornos hemorragicos dentro
de esta comunidad de profesionales de la salud, mejorando la
concienciacion y facilitando un diagnéstico mas temprano.

3.6 | PoC 6 Educacién de las WGBD y de sus
familias en relacion con el ciclo menstrual y su
manejo

A lo largo de la vida, las mujeres tienen un promedio de 450 ciclos
menstruales, y en cada ciclo se enfrentan a los desafios hemostaticos
de la ovulacion y la menstruacién.®”*¢ Para mejorar la comprension y
la concienciacion, los HTC/CCC deben proporcionar educaciéon y
asesoramiento sobre el ciclo menstrual, tanto a las WGBD como a sus
familias.

Las consultas deben estar respaldadas por informacion escrita
adecuada a la edad y entorno cultural. Cada WGBD debe aprender lo
que es normal/aceptable y lo que se espera durante la menarquia, la
ovulacion, la menstruacién y la menopausia. Los HTC/CCC vy las
organizaciones de pacientes pueden ayudar a mejorar el conocimiento
de los sintomas inusuales, ayudar a la autoevaluacién y, cuando sea
necesario, facilitar la intervencién temprana a fin de empoderar a las
mujeres y nifias con trastornos hemorragicos.

Las adolescentes corren un riesgo especial de padecer el
sangrado menstrual abundante debido a la inmadurez ovarica y a las
altas tasas de ciclos anovulatorios.? Para evitar las hemorragias
invalidantes durante la adolescencia, antes de la menarquia, los
HTC/CCC deben preparar a las nifias y a los miembros de la familia al
respecto de lo que pueden esperar y deben saber cuando tienen que
buscar la asistencia del HTC. El disefio de estrategias de gestion
tempranas ayuda a prevenir o controlar las hemorragias por
HMB/ovulatorias, especialmente los episodios agudos y sus
consecuencias. Los HTC/CCC deben satisfacer las necesidades de las
nifias y de sus familias al planificar la transicién de los servicios
pediatricos a los de adultos (PoC 4). En caso necesario se podria
consultar a un ginecélogo especializado en adolescentes.

La perimenopausia y la menopausia son momentos criticos, en los
gue el sangrado menstrual puede aumentar y los ciclos se vuelven
irregulares. Las mujeres deben ser informadas con antelacién sobre
los cambios en el patrén menstrual y los sintomas de la menopausia,
y sobre como y cuando acceder a la atenciéon médica especializada si
es necesario. Si se considera necesario el tratamiento quirdrgico, a fin
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de evitar complicaciones hemorragicas, es esencial la evaluacion y la
gestion adecuada de los riesgos individuales de hemorragia.?®>°

3.7 | PoC 7 Reconocimiento precozy tratamiento
optimo de las hemorragias menstruales abundantes

Los informes subjetivos del sangrado menstrual pueden ser poco
fiables y verse afectados por las barreras culturales y lingtisticas.° Por
lo tanto, la duracién, la intensidad y la frecuencia de las pérdidas
menstruales se deben registrar utilizando gréficos pictéricos de
evaluacion de las hemorragias (PBAC), para mejorar la
concienciacion, cuantificar las pérdidas de sangre y evaluar la eficacia
del tratamiento.®? Tanto la hemoglobina como las reservas de hierro se
deberan evaluar periédicamente, y se deberan gestionar, segun
proceda, con una terapia temprana de sustitucion de hierro.5.6?
Ademas de estas medidas tradicionales, la atencién multidisciplinar de
los HTC/CCC se debe centrar en la satisfaccion y la calidad de vida de
las pacientes, asi como en llegar al lugar de trabajo o al colegio si es
necesario.

En las WGBD, las opciones de tratamiento para el sangrado
menstrual abundante incluyen agentes hemostéaticos (como el acido
tranexamico, el tratamiento sustitutivo con concentrados de factor
deficitario), terapias hormonales (como los agentes anticonceptivos
orales), o combinaciones, y raramente opciones quirtrgicas.®® La
consideracion del uso de dispositivos intrauterinos hormonales (DIU)
no depende de la edad o de la paridad, ya que los estudios han
identificado estos DIU como una opcion de tratamiento apropiada y
efectiva para las adolescentes con HMB.%* Los HTC/CCC deben
ofrecer opciones de tratamiento, personalizadas segun la edad, los
deseos de fertilidad/embarazo, otros sintomas ginecolégicos, las
opiniones de la paciente y la aceptacion de las opciones de tratamiento
y los efectos secundarios, y debe hacerlo respetando los aspectos
culturales y psicoldgicos de las pacientes.*®

El HMB en las WGBD no siempre esta causado por sus defectos
de coagulacion, sino que se podria deber a causas estructurales como
pélipos, fiboromas, endometriosis y patologias endometriales. Por lo
tanto, es esencial mantener una estrecha colaboracion con los equipos
ginecologicos para facilitar las investigaciones y los tratamientos
ginecoldgicos oportunos y adecuados.

3.8 | PoC 8 Asesoramiento previo ala concepcion
y acceso a diagnésticos prenatales

Las WGBD podrian tener que enfrentarse a decisiones dificiles a la
hora de planificar una familia. Se debe ofrecer asesoramiento que
cubra el riesgo de hemorragia de la futura madre, asi como el patrén
hereditario y los riesgos para la descendencia. Las opciones
disponibles para mitigar estos riesgos deberian discutirse tan pronto
como las WGBD se sientan preparadas, preferiblemente en repetidas
ocasiones, y deberian sentirse capaces de tomar decisiones
libremente sin miedo a ser juzgadas.?*

En el caso de trastornos hemorragicos graves, las estrategias para
prevenir la transmisién de la variante causal incluyen el diagnéstico
preimplantacional (DPI) y el diagndstico genético prenatal (DGP).5° El
DPI implica la fecundacion in vitro con la seleccion de embriones
probados genéticamente que sean negativos para la variante causal

familiar. Se debe reservar tiempo suficiente para debatir sobre la carga,
los riesgos y los beneficios del DPI, incluyendo cualquier riesgo de
hemorragia materna asociado a los procedimientos invasivos
relacionados. La disponibilidad del DPI puede estar limitada por
razones financieras, tecnolégicas, culturales y éticas; se debe informar
a las WGBD sobre las limitaciones y cualquier criterio utilizado para
permitir el acceso a esta opcion.5®

El asesoramiento sobre concepcién natural se debe centrar en la
probabilidad de un hijo afectado o portador y en el fenotipo clinico que
cabe esperar. Los HTC deberian garantizar que la DGP esté disponible
rapidamente si la madre desea considerar la interrupciéon del embarazo
en caso de un nifio afectado. Esto incluye opciones no invasivas (en
caso de hemofilia, determinacion del sexo fetal mediante ecografia o
andlisis del ADN fetal libre en el plasma materno) y procedimientos
invasivos (muestreo de vellosidades coriénicas o amniocentesis). Los
futuros padres deben ser conscientes de que los procedimientos
invasivos de DGP conllevan un ligero riesgo adicional de aborto.57:68
En el futuro, el ADN fetal libre puede ser lo suficientemente sensible
como para determinar el estado genético exacto del feto, obviando la
necesidad de realizar pruebas invasivas.®7°

Se deberia ofrecer una DGP tardia para orientar la gestion
obstétrica en el caso de embarazos de fetos con un alto riesgo de
hemorragia neonatal durante el parto. Para ello es necesario realizar
una amniocentesis a mediados del tercer trimestre, y se debe asesorar
a la madre sobre el pequefio riesgo de parto prematuro.’

3.9 | PoC9 Provision de un plan de gestion integral
centrado en la paciente durante todo el embarazo y el
posparto

Las WGBD tienen un mayor riesgo de padecer PPH primaria y
secundaria, y sus recién nacidos, que pueden heredar el trastorno
hemorréagico, corren el riesgo de sufrir una hemorragia durante el parto,
especialmente en el caso de un parto instrumental.'*127273 Ademas de
las consecuencias fisicas, la PHH puede tener un impacto negativo en
la salud mental. Una experiencia negativa del parto puede aumentar la
ansiedad, lo que a su vez puede influir en futuros embarazos y
partos.’+76

Se deben comprobar los niveles de hierro y la deficiencia de hierro
se debe tratar durante el embarazo para evitar consecuencias tanto en
la madre como en el feto.%? Para aumentar la sensacion de seguridad
y autonomia durante el parto, los futuros padres deben patrticipar en la
preparacion del plan de parto.?* Esto incluye una discusion sobre
dénde tendra lugar el parto:

en un centro regional con experiencia (HTC) o en un hospital local
cercano. Una comunicacién clara, documentacion y la entrega del plan
de parto a los futuros padres y a todos los HCP pertinentes, que se
espera que participen en la atencion, son esenciales para garantizar
un parto seguro. Antes del alta tras el parto, las mujeres deben ser
informadas sobre los loquios normales y los signos de PPH tardia, y
deben ser conscientes de cémo, cuando y donde deben buscar
atencion médica.

Los HTC deben elaborar un plan de parto multidisciplinar claro a
partir de las 24 semanas. Esto es necesario para cubrir todas las
eventualidades, incluido el parto prematuro. Este plan de parto se
ajustara a las 28-36 semanas en funcion de la reevaluacion del estado
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de la coagulacion y los resultados de la DGP. Incluye un
asesoramiento claro y especifico sobre la gestién hemostatica durante
el parto y el posparto, la idoneidad para la anestesia neuraxial, los
requisitos de las restricciones fetales para un parto seguro (si las hay)
y el manejo neonatal.*>""-"® Puede ser necesario realizar pruebas de
sangre del cordon umbilical y remitir a un hematélogo pediatrico las
pruebas de hemostasia de los nifios posiblemente afectados. Junto a
los tratamientos hemostaticos especificos, el &cido tranexamico
reduce el riesgo de PHH precoz y tardia, y no impide la lactancia
materna.”8%82pPor |o tanto, su uso inmediato, asi como continuado
después del parto, se deberia considerar para todas las mujeres con
una mayor tendencia al sangrado.

3.10 | PoC 10 Implicacion de las WGBD en los
registros, la investigacion clinicay lainnovacién

Los datos sobre las WBGD son limitados. Se carece de una inclusion
estandarizada de las WGBD en los registros (inter)nacionales y la
investigacion clinica sobre el impacto y la gestion de las hemorragias
sigue centrandose principalmente en los hombres con hemofilia.®*Para
mejorar nuestro conocimiento de las WGBD, se requiere una inclusién
consistente y armonizada de las WGBD en los registros
nacionales/internacionales de diatesis hemorragias. Para permitir una
mejor comprension del impacto de los trastornos hemorragicos en las
mujeres y qué tratamientos reducen eficazmente las hemorragias
especificas de las mujeres y sus consecuencias, se deberian utilizar
medidas de resultados uniformes e internacionalmente definidas como
relevantes para el paciente (especificas para mujeres).

No se reconoce lo suficiente que las diferencias basadas en el
sexo repercuten en la farmacocinética, lo que dificulta la optimizacion
terapéutica.®® Se debe prestar mayor atencién a la farmacovigilancia y
al desarrollo de medicamentos especificos para cada sexo.

Para garantizar el mejor tratamiento y la mejor evaluacion de los
resultados de las de las WGBD, este grupo de pacientes deberia
participar en la investigacion clinica, asi como en la concepcion, el
codisefio y los consejos cientificos de los estudios. Los protocolos de
los estudios deben incluir medidas de resultados especificas para las
mujeres. Solo entonces la innovacion médica estarda realmente
orientada a mejorar la calidad de vida de las WGBD.

3.11 | Limitaciones y desafios

Los diferentes sistemas sanitarios tendran diferentes limitaciones en
cuanto a los recursos disponibles para la implementacion del cambio.
Por ello, los desafios asociados a la introduccion de estos PoC variaran
a nivel internacional e incluso dentro de los paises, dependiendo de
los servicios locales. Alentamos a cada HTC/CCC a examinar la
viabilidad de la implementacion de los PoC y a priorizar segun los
recursos actualmente disponibles y las areas de mayor necesidad de
desarrollo. Un primer paso importante para cada HTC/CCC es
establecer una estrecha relacion con un servicio de
ginecologia/obstetricia asociado, algo que aceleraria las mejoras en
los demés PoC. Con el aumento de la disponibilidad de la consulta de
telesalud, esta opcién también deberia explorarse para facilitar la
interaccion con los pacientes de una manera potencialmente eficaz en
cuanto a tiempo y costes, especialmente en lugares remotos.

4 | CONCLUSIONES

Se han definido diez PoC para las WGBD basados en un proceso
iterativo dentro de la comunidad europea de BD. Estos PoC pueden
servir como punto de referencia para mejorar el conocimiento de los
retos Unicos de las WGBD, asi como para apoyar su diagndstico y
gestion multidisciplinar integral. Ofrecen un marco de referencia para
gue los HTC/CCC presten una atencién equitativa a todas las WGBD,
tanto en sus propios servicios como en otros entornos sanitarios. Se
espera que la implementacién y el cumplimiento de los PoC influyan
de una manera positiva en la calidad de vida de las WGBD, y que
mejoren su participacion social y su compromiso con la atencién clinica
y la investigacion. Quedan por evaluar las posibles limitaciones y retos
en relacion con la implementacion de estos PoC, asi como su impacto
en las experiencias futuras de las WGBD, para asegurar una adecuada
captacion y representacion con respecto a la raza, la etnia, la cultura y
los factores sociales determinantes de la salud.
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