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 Resumen 

Introducción: A pesar de la creciente concienciación sobre los problemas a los 

que se enfrentan las mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos (WGBD, por 

sus siglas en inglés) hereditarios, los estándares de atención sanitaria son 

escasos, con disparidades en el diagnóstico y tratamiento en toda Europa. Nuestro 

objetivo es desarrollar principios (PoC, por sus siglas en inglés) prácticos para 

promover la estandarización de la atención para las WGBD dentro de los centros 

de tratamiento de hemofilia/centros de atención integral (HTC/CCC, por sus siglas 

en inglés) europeos. 

Métodos: El proceso de cocreación, apoyado por la Asociación Europea de 

Hemofilia y Trastornos Afines, consistió en cuatro reuniones multidisciplinarias con 

proveedores de atención médica (HCP, por sus siglas en inglés) con experiencia 

en la atención de las WGBD, y representantes del Consorcio Europeo de 
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Hemofilia, además se realizaron consultas a pacientes y HCP en la comunidad 

europea de hemofilia. Asimismo se contactó con las sociedades médicas más 

relevantes de fuera de Europa para la confirmación. 

  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 

atención para todas las personas con trastornos hemorrágicos, 

independientemente del género. Varias sociedades médicas de fuera de Europa 

también confirmaron su apoyo para la aprobación. 

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 

diagnóstico y la gestión multidisciplinar integral de las WGBD, y mejorar la 

concienciación sobre sus desafíos. Ofrecen un marco de referencia para guiar a 

los centros de tratamiento de hemofilia/centros de atención integral (HTC/CCC) 

en la prestación de una atención equitativa a todas las mujeres y niñas con 

trastornos hemorrágicos, tanto en sus propios servicios como en otros entornos 

sanitarios. La implementación de estos principios pretende tener un impacto 

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

PALABRAS CLAVE 

trastorno hemorrágico, sangrado menstrual abundante, hemorragia posparto y reproducción, 

embarazo, principios de atención, mujeres 

 

1 I INTRODUCCIÓN 

La atención a las personas con trastornos hemorrágicos (BD, por sus 

siglas en inglés) ha evolucionado, pasando de centrarse en los varones 

con hemofilia a incluir un amplio espectro de patologías, incluyendo la 

enfermedad de von Willebrand (VWD), deficiencias de factores raros, 

trastornos plaquetarios y otros trastornos hemorrágicos raros. Esto 

implica que un número cada vez mayor de mujeres y niñas son 

diagnosticadas y tratadas de un trastorno hemorrágico o BD (WGBD). 

La evolución de la atención es un reto al que deben responder tanto 

los pacientes como los centros de tratamiento de hemofilia/centro de 

atención 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 

ginecólogo con hemorragia menstrual abundante (HMB, por sus siglas 

en inglés) tiene un trastorno hemorrágico (BD) subyacente.1,2 Sin 

embargo, el infradiagnóstico del BD sigue siendo muy común, con un 

retraso medio en el diagnóstico de 8 a 16 años en mujeres y niñas.3-6 

La identificación de portadoras de hemofilia (HC, por sus siglas en 

inglés) es inadecuada, con pruebas genéticas a menudo retrasadas 

(edad media de 30 años), mientras que el 31% de las mujeres 

desconocen su condición de portadoras en el momento del parto, a 

pesar de tener antecedentes familiares conocidos.7,8 Por el contrario, 

de las portadoras de hemofilia que se incluyeron en una base de datos, 

la condición de portadora materna se estableció en el 94% de los 

embarazos antes de la concepción, hecho que subraya la importancia 

del reconocimiento y registro de las WGBD.9 

Las mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos 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 atención especializada 

en los HTC/CCC, más del 70% de las portadoras de hemofilia 

embarazadas no tienen contacto con el centro de tratamiento de 

hemofilia antes del parto.9-13 Las portadoras de hemofilia tienen más 

hemorragias espontáneas y un mayor riesgo de hemorragias 

prolongadas después de la cirugía, de las extracciones dentales y de 

la amigdalectomía. Todo esto sugiere que las medidas preventivas son 

inadecuadas.14,15 La hemorragia menstrual abundante (HMB, por sus 

siglas en inglés) es un problema importante, notificado 

sistemáticamente por las WGBD con diferentes trastornos 

hemorrágicos hereditarios, que interfiere su la vida habitual. Las 

experiencias de las WGBD ponen de manifiesto que se requiere una 

mejor gestión16-18 

Además de la salud física, los trastornos hemorrágicos pueden 

influir negativamente en las actividades sociales y en las relaciones 



 

 

 

VAN GALEN ET AL. 839 

 

sexuales. El diagnóstico de los trastornos hemorrágicos o BD puede 

afectar gravemente a la decisión de las mujeres de tener hijos.16 Estas 

mujeres se enfrentan a un mayor riesgo de sufrir problemas 

psicológicos debido a los síntomas y/o a los posibles riesgos para sus 

hijos.19 El estigma de la menstruación dificulta el debate abierto sobre 

la hemorragia menstrual abundante con los profesionales de la salud 

(HCP) e incluso con familiares cercados.4 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.17,20,21 

Este proyecto de cocreación multidisciplinar pretende definir los 

Principios de atención (PoC) europeos para la gestión de las WGBD, 

que pueden servir como referencia para el diagnóstico y la prestación 

de una atención multidisciplinar integral, para apoyar a los HTC/CCC 

en la prestación de una atención equitativa para las WGBD en sus 

propios servicios y en otros entornos sanitarios. 

2 I MÉTODOS 

Estos principios de atención o PoC son una iniciativa conjunta del 

Grupo de trabajo multidisciplinar de mujeres y trastornos hemorrágicos 

de la Asociación Europea de Hemofilia y Trastornos Afines (EAHAD) y 

del Consorcio Europeo de Hemofilia (EHC). El proceso de cocreación 

consistió 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 diseñaron para 

complementar y mejorar la práctica clínica actual de los HTC/CCC y su 

intención es guiar la calidad óptima de la atención para las WGBD. Las 

declaraciones y los textos de las declaraciones pretendían ser 

atemporales, lo más inclusivos posible y proporcionar consejos claros 

para apoyar la práctica clínica en los HTC/CCC de todo el mundo. 
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FIGURA 1 Diagrama de flujo de la cocreación de los principios de atención a mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos. Abreviaturas: PoC: 

principios de atención; 

EAHAD: Asociación 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 

hematólogos, 1 hematólogo pediátrico, 3 enfermeras especializadas 

en hemofilia, 1 director de investigación, 1 ginecólogo obstetra, 1 

representante de los pacientes y 1 psicólogo. Una vez elaborados los 

borradores de las declaraciones, se solicitó la opinión de toda la 

comunidad de la EAHAD y de las 10-15 WGBD del EHC. Se consultó 

a estas partes interesadas a través de una encuesta realizada por 

internet, en la que se preguntaba por la 

exhaustividad/retroalimentación sobre cada declaración. Las 

modificaciones del documento se hicieron en base a  51 respuestas, 

entre las que se incluyeron las de 5 de las mujeres y niñas con 

trastornos hemorrágicos o WGBD. Estos datos están disponibles a 

petición de la EAHAD con el permiso del autor correspondiente. 

Además, el EHC revisó los PoC antes de su finalización. Después de 

la finalización se solicitó la revisión y el apoyo de las siguientes 

sociedades internacionales: la Fundación para Mujeres y Niñas con 

Trastornos Hemorrágicos (EE.UU.), la Fundación Nacional de 

Hemofilia (EE.UU.), el Comité Científico y de Estandarización 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 Hemorrágicos Heredados (WIBD) 

de la Federación Mundial de Hemofilia (FMH) y el Consejo Médico 

Asesor de la FMH. Además, los PoC se presentaron en la conferencia 

virtual EAHAD 2021 como póster virtual y, posteriormente, el 9 de 

marzo de 2021, se organizó 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.

TABLA 1 Principios europeos de atención a mujeres y niñas con 

trastornos hemorrágicos hereditarios 

1. Acceso equitativo y calidad de la atención para todas las personas con 

trastornos hemorrágicos, independientemente del sexo 

2. Diagnóstico oportuno y preciso de los trastornos hemorrágicos en 

mujeres y niñas 

3. Concienciación sobre los retos adicionales a los que se enfrentan las 

WGBD a lo largo de la vida 

4. Prestación de una atención integral con un enfoque centrado en la 

familia 

5. Inclusión de un obstetra y un ginecólogo especializados en el equipo 

multidisciplinar 

6. Educación de las WGBD y de sus familias en relación con el ciclo 

menstrual y su manejo 

7. Reconocimiento precoz y tratamiento óptimo de las hemorragias 

menstruales abundantes 

8. Asesoramiento previo a la concepción y acceso a diagnósticos 

prenatales 

9. Provisión de un plan de gestión integral centrado en la paciente durante 

todo el embarazo y el posparto 

10. Implicación de las WGBD en los registros, la investigación clínica y la 

innovación 

 

3 I RESULTADOS 

Los 10 PoC europeos para las WGBD se indican en la Tabla 1 y se 

explican a continuación. Se proporciona una infografía (Figura 2). All 

2. 

3.1 I Acceso equitativo al PoC 1 y calidad de la 

atención para todas las personas con trastornos 

hemorrágicos, independientemente del sexo 

EAHAD y EHC 

 

Grupo de trabajo 

multidisciplinar 

 

Reuniones 

presenciales y 

virtuales 

Cocreación del 

borrador de los 

principios de 

atención 

 

Encuesta a los 

miembros de la 

EAHAD y del EHC 

Respuestas 

incorporadas 

 

Presentación del 

principio de 

atención (PoC) en 

la EAHAD 2021 y 

en un seminario 

web específico 

PoC ajustado para 

retroalimentación 

 

PoC final creado 
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Utilizar el término «hemofilia» en el nombre del centro puede desviar 

la atención de otros trastornos hemorrágicos que ocurren con más 

frecuencia y que pueden tener un impacto más grave en las mujeres y 

las niñas. Actualmente, la gestión de las WGBD carece de 

estandarización. Una encuesta realizada en 59 centros de tratamiento 

de hemofilia mostró que el 58% no dispone de consultas combinadas 

de ginecología y hematología y que el 42% carece de estrategias de 

manejo para la hemorragia menstrual abundante.22 La ausencia de 

experiencia y de algoritmos definidos para la atención de las mujeres 

y niñas con trastornos hemorrágicos perpetúa las disparidades. Las 

mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos o WGBD requieren 

acceso a la atención de los síntomas hemorrágicos específicos de la 

mujer y de los síntomas generales. 

Garantizar un acceso equitativo y mejorado a los centros de 

tratamiento de hemofilia o HTC requiere una formación general del 

personal sanitario para hacer hincapié en que las hemorragias no se 

limitan a los hombres o a la hemofilia, y una educación sobre los 

síntomas de hemorragia, en particular las hemorragias específicas de 

la mujer para mejorar el reconocimiento y la derivación temprana. Una 

vez diagnosticadas, los HTC/CCC deben proporcionar acceso a la 

atención multidisciplinar, así como a los tratamientos y al 

asesoramiento adecuados. 
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TABLA 2 Resumen de las acciones sugeridas para la implementación de cada principio de atención 

PoC Acciones de implementación 

1. Acceso equitativo y calidad de la atención para todas las personas con 

trastornos hemorrágicos, independientemente del sexo 

• Asegurar el acceso a la atención de los síntomas hemorrágicos 

específicos de la mujer y de los síntomas generales 

• Atención multidisciplinar, tratamiento y asesoramiento adecuado 

2. Diagnóstico oportuno y preciso de los trastornos hemorrágicos en 

mujeres y niñas 

Agilizar la derivación de pacientes 

• Educación de la población y del personal sanitario sobre los patrones de 

sangrado normales y patológicos  

o Fundamentalmente dirigida a los pediatras, médicos de familia, 

ginecólogos, otorrinolaringólogos, dentistas y organizaciones de 

pacientes 

• Vías y criterios claros para la derivación de pacientes 

Evaluación 

• Participación de expertos en hematología en la realización de las pruebas 

de hemostasia y su interpretación 

• Uso de herramientas de evaluación del sangrado (BAT, por sus siglas en 

inglés) estandarizadas para determinar el fenotipo hemorrágico 

Los HTC 

• Enfoque sistemático para la identificación y las pruebas de las mujeres 

portadoras 

• Registro de las WGBD, con el correspondiente registro de las portadoras 

de hemofilia 

3. Concienciación sobre los retos adicionales a los que se enfrentan las 

WGBD a lo largo de la vida 

• Educación - WGBD y HCP 

• Apoyo psicológico para afrontar los síntomas de la hemorragia 

o Optimizar la calidad de vida, la participación en el trabajo/colegio y el 

deporte, así como el funcionamiento sexual y reproductivo 

• Gestión médica mejorada 

o Empoderamiento de las WGBD 

o Autogestión más eficaz 

o Planes de tratamiento individualizados 

o Evitar intervenciones quirúrgicas innecesarias 

4. Prestación de una atención integral con un enfoque centrado en la familia • 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 

• Transición fluida de la atención: de los servicios para adolescentes a los 

servicios para adultos 

5. Inclusión de un obstetra y un ginecólogo especializados en el equipo 

multidisciplinar 

• Mejor comunicación: entre los profesionales de la salud y con las WGBD 

• Planes de gestión multidisciplinares, directrices clínicas 

• Planes de atención individualizados y centrados en el paciente 

6. Educación de las WGBD y de sus familias en relación con el ciclo 

menstrual y su manejo 

• Programas de educación apoyados por las sociedades de pacientes y por 

las organizaciones de médicos, adoptados localmente por los HTC/CCC 

• Información escrita adecuada a la edad y culturalmente sensible 

• Ayuda para la autoevaluación y la gestión 

• Estrategias planificadas sobre la prevención y el acceso inmediato a la 

atención de las hemorragias anormales 

7. Reconocimiento precoz y tratamiento óptimo de las hemorragias 

menstruales abundantes 

• Concienciación sobre el aumento del riesgo de hemorragia menstrual 

abundante (HMB) en la menarquia y en la perimenopausia 

• Evaluación periódica y estandarizada de la pérdida de sangre menstrual 

(gráfico pictórico de evaluación del sangrado o PBAC, por sus siglas en 

inglés) y de los niveles de hierro 

• Protocolos claros para el diagnóstico y el tratamiento de la hemorragia 

menstrual abundante (HMB) que proporcionen un tratamiento 

personalizado 

8. Asesoramiento previo a la concepción y acceso a diagnósticos 

prenatales 

• Asesoramiento exhaustivo y oportuno preconcepción  

• Opciones de diagnóstico prenatal disponibles y seguridad discutida  
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9. Provisión de un plan de gestión integral centrado en la paciente durante 

todo el embarazo y el posparto 

• Planes claros de parto y protocolos de manejo 

• Implicación de la paciente y de su pareja 

• Evaluación de los niveles de factor de coagulación deficitario y de los 

niveles de hierro 

• Concienciación/anticipación/educación sobre la hemorragia postparto 

primaria y secundaria 

• Anticiparse a los riesgos de hemorragia neonatal 

10. Implicación de las WGBD en los registros, la investigación clínica y la 

innovación 

• Medidas de resultado uniformes definidas internacionalmente 

• Registro de las WGBD y de los resultados específicos de las mujeres en 

bases de datos 

• Farmacovigilancia y desarrollo de fármacos específicos para los 

problemas hemorrágicos de las WGBD 

• Implicación activa de las mujeres y las niñas en el objetivo y el diseño de 

los estudios 

Abreviaturas: BAT, herramienta de evaluación de sangrado; GP, médico de familia; HC, portadora de hemofilia; HCP, proveedor de atención médica; 

HMB, hemorragia menstrual abundante; HTC/CCC, centro de tratamiento de hemofilia/centro de atención integral; PBAC, gráfico pictórico de 

evaluación de hemorragias; PO, organización de pacientes; PoC, principios de atención; PHH, hemorragia posparto; QoL, calidad de vida; WGBD, 

mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos. 
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FIGURA 2 Infografía que resume los diez Principios de atención para mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos 

 

3.2 I PoC 2 Diagnóstico oportuno y preciso de los 

trastornos hemorrágicos en mujeres y niñas 

Los retrasos significativos en el diagnóstico, que se producen en la 

mayoría de los trastornos hemorrágicos, dificultan el manejo preciso, 

especialmente en el caso de los trastornos hemorrágicos.3,6,2 La 

hemorragia menstrual abundante o HMB puede ser el síntoma 

centinela de un trastorno de la coagulación, especialmente en 

adolescentes.24 Las barreras para el diagnóstico precoz están 

relacionadas con el reconocimiento inadecuado de los síntomas, la 

falta de consulta sistemática de la familia, la normalización de los 

síntomas hemorrágicos en las familias que padecen trastornos de la 

coagulación y la insuficiente concienciación entre los profesionales 

sanitarios sobre el impacto de las diátesis hemorrágicas.16,18,25 

Aunque los síntomas hemorrágicos son frecuentes, la 

identificación de las portadoras de hemofilia se suele retrasar, incluso 

más allá del embarazo, con consecuencias negativas para el 

neonato.7,8,14,15 Las portadoras de hemofilia con niveles de Factor VIII 

o IX < 0,40 UI/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 UI/mL, algo que se asocia 

a una peor calidad de vida (QoL).14,15,26-28 Se ha propuesto una nueva 

clasificación para las portadoras de hemofilia con dos grupos. 

Diferenciados. El primero formado por las portadoras de hemofilia 

asintomáticas y el segundo por las portadoras de hemofilia con 

sangrado, así como las mujeres y niñas con hemofilia leve, moderada 

o grave.29 

La realización de pruebas activas y la actualización periódica de la 

historia familiar son fundamentales para promover un diagnóstico y 

una derivación adecuada de las pacientes. En las familias con 

trastornos hemorrágicos, la dosificación del factor de coagulación y la 

evaluación del fenotipo hemorrágico se debería realizar durante la 

primera infancia, junto con la educación de la familia (PoC 3 y 4) y 

repetirse antes de la menarquia (PoC 6 y 8). Si se identifica una 

mutación 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 clínicamente relevante también se puede 

considerar la realización de pruebas genéticas en la infancia (PoC 8).30 

Se debe aumentar la concienciación y el conocimiento general 

sobre las WGBD entre los pacientes y el personal sanitario, incluidos 

los pediatras, los médicos de familia, los odontólogos y los 

ginecólogos. Es necesario el compromiso de colaboración tanto de las 
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organizaciones de pacientes como de los HTC/CCC para educar a la 

población general y a las comunidades médicas al respecto de: los 

síntomas de sangrado anormal (PoC 7); la herencia (PoC 8); la 

evaluación del riesgo hemorrágico; las pruebas de laboratorio 

adecuadas; y los criterios de derivación a un HTC. Los protocolos de 

diagnóstico establecidos y las herramientas de (auto)evaluación de la 

hemorragia pueden reducir los retrasos.31,32 

3.3 I PoC 3 Concienciación sobre los retos 

adicionales a los que se enfrentan las WGBD a lo 

largo de la vida 

Las WGBD pueden experimentar síntomas generales de hemorragia, 

como epistaxis, hemorragia dental, hemorragia articular y hemorragia 

postoperatoria, pero también se enfrentan a retos adicionales 

específicos de las mujeres (Figura 3). Durante la menstruación se 

puede producir un sangrado excesivo y/o prolongado, especialmente 

en torno a la menarquia, la perimenopausia, durante la ovulación, el 

aborto, la interrupción del embarazo y el parto. La hemorragia 

menstrual abundante es el sangrado más 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.33 La hemorragia durante la ovulación, aunque es 

infrecuente, debería hacer pensar en un trastorno hemorrágico 

subyacente. Si no se reconoce a tiempo, el hematoperitoneo resultante 

puede requerir una intervención quirúrgica de urgencia e incluso una 

ooforectomía, comprometiendo la fertilidad.34 La naturaleza hereditaria 

de las coagulopatías plantea retos adicionales en la toma de 

decisiones reproductivas y en la gestión del parto (PoC 8 y 9). 

Las WGBD se deben atender en un centro especializado en el que 

la formación del personal sanitario y de las pacientes sea esencial para 

prevenir y tratar las complicaciones hemorrágicas específicas 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 atención a las mujeres y niñas con trastornos 

hemorrágicos. Esto debería actualizarse a lo largo de la vida e incluir 

el manejo de las hemorragias específicas de la mujer (PoC 7 y 9). 

El personal sanitario debe ser consciente de que los síntomas de 

sangrado, incluidos los hematomas estigmatizantes, pueden tener 

implicaciones físicas y psicológicas específicas. El sangrado menstrual 

abundante (HMB) se asocia con dolor, cansancio, mala calidad de 

vida, absentismo laboral/escolar con costes económicos significativos, 

reducción de la participación deportiva e impactos en la vida sexual y 

reproductiva.16,35 El diagnóstico erróneo y el infratratamiento pueden 

llevar procedimientos no deseados, como la histerectomía a una edad 

temprana y además complicada por el sangrado postoperatorio.20 Un 

mejor reconocimiento y tratamiento, así como el abordaje de los 

problemas psicosociales de manera multidisciplinar, pueden evitar 

procedimientos costosos innecesarios y problemas en las relaciones 

sociales.36,37 Una buena educación del personal sanitario, de las 

mujeres embarazadas y de las familias aumenta la concienciación, 

permite una mejor atención personalizada y una autogestión eficaz 

(Figura 2, Tabla 2). 

3.4 I PoC 4 Prestación de una atención integral con 

un enfoque centrado en la familia 

Los trastornos hemorrágicos afectan a toda la familia, no solo a las 

personas afectadas directamente, debido a la herencia, el impacto de 
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los síntomas hemorrágicos 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 

hemorrágicos.38-41 El sangrado menstrual abundante representa un 

desafío hemorrágico mensual e, incluso en la población general, afecta 

a la vida diaria normal de hasta un tercio de las mujeres. La 

menstruación no es un tema que se trate abiertamente en las familias 

y la normalización del sangrado menstrual abundante en las familias 

afectadas se suma a la carga no manifestada de la enfermedad.17,42,43 

Para abordar estas cuestiones es necesario fomentar un cambio de 

perspectiva en los HTC, desde el paciente individual, en aras de la 

atención y la educación de la familia. 

Cuando se diagnostica o se sospecha que una niña padece una 

enfermedad hemorrágica hereditaria, se debe educar a ambos 

progenitores acerca de los síntomas hemorrágicos específicos de la 

mujer (PoC 3, Figura 2). El asesoramiento sobre la gestión del 

sangrado menstrual abundante en la menarquia ayuda a los padres a 

prepararse y facilita la comunicación sobre las hemorragias 

ginecológicas (PoC 6). En los programas de transición, la atención 

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.44 

Por cada hombre con hemofilia se pueden identificar 2,5-5 posibles 

HC, y 1,6 HC reales entre los familiares femeninos.45 Un enfoque 

limitado a los varones con hemofilia es la causa de que no se 

diagnostiquen las portadoras sintomáticas y las mujeres/niñas con 

hemofilia. Esto supone un riesgo de hemorragia iatrogénica y de 

deterioro de la salud articular.8,45,46Además de para la hemofilia, 

también se debería ofrecer un acceso fácil a los HTC a todas las 

familias con trastornos hemorrágicos 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 diagnósticas, la atención integral y el 

asesoramiento genético para los miembros de la familia.47 

Además 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 

comunicación de la enfermedad a otros miembros de la familia.48,49 El 

asesoramiento genético debe reconocer el papel central que 

desempeñan las experiencias familiares en las 

elecciones/experiencias reproductivas.46,50-53 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 niño 

(PoC 8).45,48 

3.5 I PoC 5 Inclusión de un obstetra y un 

ginecólogo especializados en el equipo 

multidisciplinar 

La importancia de la gestión multidisciplinar del HTC para las personas 

con trastornos hemorrágicos ya se ha reconocido desde hace mucho 

tiempo.54,55 Para las WGBD, los síntomas de sangrado más comunes 

durante la vida reproductiva están relacionados con la menstruación y 

los problemas ginecológicos. El embarazo, el parto y el posparto son 

momentos críticos para las WGBD que requieren especial atención.56 

Todos los HTC deben establecer y facilitar una estrecha colaboración 

con su equipo local de obstetricia y ginecología, incluyendo la 

evaluación ginecológica de la adolescente, para mejorar la continuidad 

de la atención para las WGBD y optimizar la gestión. 

La atención multidisciplinar se puede prestar a través de clínicas 

combinadas o conjuntas, en las que las pacientes se reúnen 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 atención individualizados y 

centrados en la paciente. Las clínicas conjuntas, ya sean presenciales, 

de telemedicina o híbridas, benefician la interacción entre las pacientes 

y los profesionales de la salud pertinentes, mejoran la satisfacción de 

los pacientes y reducen las visitas al hospital.55 La inclusión formal de 

los obstetras/ginecólogos en el equipo multidisciplinar de los HTC 

también aumenta la visibilidad de los trastornos hemorrágicos dentro 

de esta comunidad de profesionales de la salud, mejorando la 

concienciación y facilitando un diagnóstico más temprano. 

3.6 I PoC 6 Educación de las WGBD y de sus 

familias en relación 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 desafíos hemostáticos 

de la ovulación y la menstruación.57,58 Para mejorar la comprensión y 

la concienciación, los HTC/CCC deben proporcionar educación y 

asesoramiento sobre el ciclo menstrual, tanto a las WGBD como a sus 

familias. 

Las consultas deben estar respaldadas por información 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 

ovulación, la menstruación y la menopausia. Los HTC/CCC y las 

organizaciones de pacientes pueden ayudar a mejorar el conocimiento 

de los síntomas inusuales, ayudar a la autoevaluación y, cuando sea 

necesario, facilitar la intervención temprana a fin de empoderar a las 

mujeres y niñas con trastornos hemorrágicos. 

Las adolescentes corren un riesgo especial de padecer el 

sangrado menstrual abundante debido a la inmadurez ovárica y a las 

altas tasas de ciclos anovulatorios.24 Para evitar las hemorragias 

invalidantes durante la adolescencia, antes de la menarquia, los 

HTC/CCC deben preparar a las niñas y a los miembros de la familia al 

respecto de lo que pueden esperar y deben saber cuándo tienen que 

buscar la asistencia del HTC. El diseño de estrategias de gestión 

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 

niñas y de sus familias al planificar la transición de los servicios 

pediátricos a los de adultos (PoC 4). En caso necesario se podría 

consultar a un ginecólogo especializado en adolescentes. 

La perimenopausia y la menopausia son momentos críticos, en los 

que el sangrado menstrual puede aumentar y los ciclos se vuelven 

irregulares. Las mujeres deben ser informadas con antelación sobre 

los cambios en el patrón menstrual y los síntomas de la menopausia, 

y sobre cómo y cuándo acceder a la atención médica especializada si 

es necesario. Si se considera necesario el tratamiento quirúrgico, a fin 
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de evitar complicaciones hemorrágicas, es esencial la evaluación y la 

gestión adecuada de los riesgos individuales de hemorragia.20,59 

3.7 I PoC 7 Reconocimiento precoz y tratamiento 

óptimo de las hemorragias menstruales abundantes 

Los informes subjetivos del sangrado menstrual pueden ser poco 

fiables y verse afectados por las barreras culturales y lingüísticas.60 Por 

lo tanto, la duración, la intensidad y la frecuencia de las pérdidas 

menstruales se deben registrar utilizando gráficos pictóricos de 

evaluación de las hemorragias (PBAC), para mejorar la 

concienciación, cuantificar las pérdidas de sangre y evaluar la eficacia 

del tratamiento.32 Tanto la hemoglobina como las reservas de hierro se 

deberán evaluar periódicamente, y se deberán gestionar, según 

proceda, con una terapia temprana de sustitución de hierro.61,62 

Además de estas medidas tradicionales, la atención multidisciplinar de 

los HTC/CCC se debe centrar en la satisfacción y la calidad de vida de 

las pacientes, así 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 hemostáticos (como el ácido 

tranexámico, el tratamiento sustitutivo con concentrados de factor 

deficitario), terapias hormonales (como los agentes anticonceptivos 

orales), o combinaciones, y raramente opciones quirúrgicas.63 La 

consideración 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 opción de tratamiento apropiada y 

efectiva para las adolescentes con HMB.64 Los HTC/CCC deben 

ofrecer opciones de tratamiento, personalizadas según la edad, los 

deseos de fertilidad/embarazo, otros síntomas ginecológicos, las 

opiniones de la paciente y la aceptación de las opciones de tratamiento 

y los efectos secundarios, y debe hacerlo respetando los aspectos 

culturales y psicológicos de las pacientes.19 

El HMB en las WGBD no siempre está causado por sus defectos 

de coagulación, sino que se podría deber a causas estructurales como 

pólipos, fibromas, endometriosis y patologías endometriales. Por lo 

tanto, es esencial mantener una estrecha colaboración con los equipos 

ginecológicos para facilitar las investigaciones y los tratamientos 

ginecológicos oportunos y adecuados. 

3.8 I PoC 8 Asesoramiento previo a la concepción 

y acceso a diagnósticos prenatales 

Las WGBD podrían tener que enfrentarse a decisiones difíciles a la 

hora de planificar una familia. Se debe ofrecer asesoramiento que 

cubra el riesgo de hemorragia de la futura madre, así como el patrón 

hereditario y los riesgos para la descendencia. Las opciones 

disponibles para mitigar estos riesgos deberían discutirse tan pronto 

como las WGBD se sientan preparadas, preferiblemente en repetidas 

ocasiones, y deberían sentirse capaces de tomar decisiones 

libremente sin miedo a ser juzgadas.21 

En el caso de trastornos hemorrágicos graves, las estrategias para 

prevenir la transmisión de la variante causal incluyen el diagnóstico 

preimplantacional (DPI) y el diagnóstico genético prenatal (DGP).65 El 

DPI implica la fecundación in vitro con la selección 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, tecnológicas, culturales y éticas; se debe informar 

a las WGBD sobre las limitaciones y cualquier criterio utilizado para 

permitir el acceso a esta opción.66 

El asesoramiento sobre concepción natural se debe centrar en la 

probabilidad de un hijo afectado o portador y en el fenotipo clínico que 

cabe esperar. Los HTC deberían garantizar que la DGP esté disponible 

rápidamente si la madre desea considerar la interrupción del embarazo 

en caso de un niño afectado. Esto incluye opciones no invasivas (en 

caso de hemofilia, determinación del sexo fetal mediante ecografía o 

análisis del ADN fetal libre en el plasma materno) y procedimientos 

invasivos (muestreo de vellosidades coriónicas o amniocentesis). Los 

futuros padres deben ser conscientes de que los procedimientos 

invasivos de DGP conllevan un ligero riesgo adicional de aborto.67,68 

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.69,70 

Se debería ofrecer una DGP tardía para orientar la gestión 

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 pequeño riesgo de parto prematuro.71 

3.9 I PoC 9 Provisión de un plan de gestión 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 

hemorrágico, corren el riesgo de sufrir una hemorragia durante el parto, 

especialmente en el caso de un parto instrumental.10,12,72,73 Además de 

las consecuencias físicas, 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.74-76 

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.62 Para aumentar la sensación de seguridad 

y autonomía durante el parto, los futuros padres deben participar en la 

preparación del plan de parto.21 Esto incluye una discusión sobre 

dónde tendrá lugar el parto: 

en un centro regional con experiencia (HTC) o en un hospital local 

cercano. Una comunicación clara, documentación y la entrega del plan 

de parto a los futuros padres y a todos los HCP pertinentes, que se 

espera que participen en la atención, 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 tardía, y 

deben ser conscientes de cómo, cuándo y dónde deben buscar 

atención 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 

ajustará a las 28-36 semanas en función de la reevaluación del estado 
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de la coagulación y los resultados de la DGP. Incluye un 

asesoramiento claro y específico sobre la gestión hemostática 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.45,77-79 Puede ser necesario realizar pruebas de 

sangre del cordón umbilical y remitir a un hematólogo pediátrico las 

pruebas de hemostasia de los niños posiblemente afectados. Junto a 

los tratamientos hemostáticos específicos, el ácido tranexámico 

reduce el riesgo de PHH precoz y tardía, y no impide la lactancia 

materna.73,80-82Por lo tanto, su uso inmediato, así como continuado 

después del parto, se debería considerar para todas las mujeres con 

una mayor tendencia al sangrado. 

3.10 I PoC 10 Implicación de las WGBD en los 

registros, la investigación clínica y la innovación 

Los datos sobre las WBGD son limitados. Se carece de una inclusión 

estandarizada de las WGBD en los registros (inter)nacionales y la 

investigación clínica sobre el impacto y la gestión de las hemorragias 

sigue centrándose principalmente en los hombres con hemofilia.83Para 

mejorar nuestro conocimiento de las WGBD, se requiere una inclusión 

consistente y armonizada de las WGBD en los registros 

nacionales/internacionales de diátesis hemorragias. Para permitir una 

mejor comprensión del impacto de los trastornos hemorrágicos en las 

mujeres y qué tratamientos reducen eficazmente las hemorragias 

específicas de las mujeres y sus consecuencias, se deberían utilizar 

medidas de resultados uniformes e internacionalmente definidas como 

relevantes para el paciente (específicas para mujeres). 

No se reconoce lo suficiente que las diferencias basadas en el 

sexo repercuten en la farmacocinética, lo que dificulta la optimización 

terapéutica.83 Se debe prestar mayor atención a la farmacovigilancia y 

al desarrollo de medicamentos específicos para cada sexo. 

Para garantizar el mejor tratamiento y la mejor evaluación de los 

resultados de las de las WGBD, este grupo de pacientes debería 

participar en la investigación clínica, así como en la concepción, el 

codiseño y los consejos científicos de los estudios. Los protocolos de 

los estudios deben incluir medidas de resultados específicas para las 

mujeres. Solo entonces la innovación médica estará realmente 

orientada a mejorar la calidad de vida de las WGBD. 

3.11 I Limitaciones y desafíos 

Los diferentes sistemas sanitarios tendrán diferentes limitaciones en 

cuanto a los recursos disponibles para la implementación del cambio. 

Por ello, los desafíos asociados a la introducción de estos PoC variarán 

a nivel internacional e incluso dentro de los países, dependiendo de 

los servicios locales. Alentamos a cada HTC/CCC a examinar la 

viabilidad de la implementación de los PoC y a priorizar según los 

recursos actualmente disponibles y las áreas de mayor necesidad de 

desarrollo. Un primer paso importante para cada HTC/CCC es 

establecer una estrecha relación con un servicio de 

ginecología/obstetricia asociado, algo que aceleraría las mejoras en 

los demás PoC. Con el aumento de la disponibilidad de la consulta de 

telesalud, esta opción también debería explorarse para facilitar la 

interacción con los pacientes de una manera potencialmente eficaz en 

cuanto a tiempo y costes, especialmente en lugares remotos. 

4 I 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 únicos de las WGBD, así como para apoyar su diagnóstico y 

gestión multidisciplinar integral. Ofrecen un marco de referencia para 

que los HTC/CCC presten una atención equitativa a todas las WGBD, 

tanto en sus propios servicios como en otros entornos sanitarios. Se 

espera que la implementación y el cumplimiento de los PoC influyan 

de una manera positiva en la calidad de vida de las WGBD, y que 

mejoren su participación social y su compromiso con la atención clínica 

y la investigación. Quedan por evaluar las posibles limitaciones y retos 

en relación con la implementación de estos PoC, así como su impacto 

en las experiencias futuras de las WGBD, para asegurar una adecuada 

captación y representación con respecto a la raza, la etnia, la cultura y 

los factores sociales determinantes de la salud. 
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