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Lo importante al criar a un nino con
hemofilia es: disfrutar de cada momento;,
ocuparnos solo de las cosas importantes;

reconocer que la vida es frdgil;
levantarse de las caidas, defender
nuestros derechos; ver la vida...
a través de los ojos de los ninos
que sufren; darnos cuenta de que
[0 mejor que nos podria haber pasado es

tener un hijo con hemofilia.

Maria Belén Robert, madre de

un nino con hemofilia

$16.95 (US)

Estimado lector, este libro fue escrito por una persona que vive en contacto con la hemofilia. Las
opiniones y la informacién que ofrece sobre el tratamiento de la hemofilia, el uso de productos y
ofras cuestiones médicas son de responsabilidad de la autora. Este libro debe usarse como uno de
los muchos recursos que usted lee para aprender sobre la enfermedad y su tratamiento. Es
importante que siempre consulte al médico, al hematélogo o a ofro profesional de la salud para
saber cémo debe tratar su hemofilia o la de su hijo.
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Prologo

En los Estados Unidos es comin que los enfermos —y sus familias— busquen por su
cuenta informacién sobre su enfermedad y los mejores médicos y hospitales, que
fomenten el desarrollo de medicamentos nuevos y el perfeccionamiento de los que
ya existen, y que cabildeen para lograr un acceso irrestricto a la atencién médica.
Los enfermos se sienten libres de desafiar a sus médicos, a su seguro médico vy el
“status quo”. Son las familias activistas en gran medida las responsables del
elevado nivel de acceso al tratamiento para la hemofilia y de su excelencia.

Laureen Kelley proviene de esta tradicién. Ha sido una luchadora excepcionalmente
capaz. Combina el fervor de una madre devota con un inmenso falento como
comunicadora y organizadora. Sus materiales informativos para las familias
afectadas por la hemofilia en los Estados Unidos son maravillosos. Sus guias para
las familias que deben enfrentarse a un sistema de salud a menudo obstruccionista
son estimulantes. Sus logros en la escena internacional han sido extraordinarios. Ha
inspirado e instruido a muchas nuevas asociaciones de hemofilia en paises en
desarrollo y les ha canalizado una enorme cantidad de ayuda.

No hay persona més apropiada para dirigirse a las familias latinoamericanas. Ella
explica la hemofilia y su tratamiento en un lenguaje simple y directo. Lo mas
importante es que les infunde coraje para que cuestionen la jerarquia de los
servicios de salud y que pidan mejoras. Su modalidad no es estridente. Es amable
y justa; da crédito por los logros alcanzados.

Ana Narvéez ha hecho campaia, con compasién vy eficiencia, para la atencién de
la hemofilia en Nicaragua. También ha ayudado a personas que no hablan
espanol, entre ellas a mi, en sus emprendimientos en América Latina. Le agradezco
no sblo su excelente investigacién y traduccién sino su gentileza y generosidad.

La gran mayoria en América Latina apoya la expansion de la atenciéon médica. Las
obras de caridad son un imperativo cultural. La cortesia, la piedad y la
generosidad son muy apreciadas. El amor de madre estd idealizado. No es casual
que este libro, que ofrece inspiracién y guia, provenga de una madre.

Sobre el portal de la nueva Catedral de Nuestra Sefiora Reina de Los Angeles, en
la ciudad de Los Angeles, se encuentra una estatua, la representacion de Maria
més potente que jamds haya visto. Su rostro evoca a los pueblos indigenas. Es una
mujer fuerte con una larga y gruesa trenza de cabello, que nos tiende sus brazos
fuertes y sus manos endurecidas. Para mi, representa el amor y la fuerza tan
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caracteristicos de la madre latina. Es bueno y apropiado que las madres y los
padres sigan las ensefianzas de Laurie y Ana, en su valiente lucha por cuidar mejor
de sus hijos. Al hacerlo, estén del lado de los angeles.

Dra. Carol K. Kasper,

Profesora Emérita de Medicina de la
Universidad del Sur de California,
Hospital Ortopédico de

Los Angeles, CA 90007

2005

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Agradecimientos

Ana y yo deseamos ofrecer nuestra profunda gratitud a todos aquéllos que nos
ayudaron a crear este libro. En los tres afios que nos llevé hacerlo, este libro se ha
convertido en una verdadera obra de amor. Nuestros primeros agradecimientos son
para James Yang, Director Ejecutivo de Mercadotecnia y Asuntos Cienfificos de
BioScience Japan, quien fue el primero en considerar la necesidad de este libro, y
quien nos invité a contribuir a crearlo. También deseamos agradecer a su personal:
Gustavo Allievi, Gerente de Producto de Baxter Argentina; Lidia Aguilar,
Mercadotecnia de Negocios de Baxter México; Olivia Oriol, Gerente de Producto de
Baxter Venezuela; y el Dr. Juan Moncada, Gerente de Mercadotecnia de BioScience,
Sudamérica y el Caribe. Gracias por su ayuda experta y su sincera dedicacién.

También deseamos agradecer a los siguientes profesionales médicos y personal de
las fundaciones de hemofilia que nos ayudaron a encontrar pacientes a quienes
entrevistar, nos invitaron a sus clinicas y consultorios y nos brindaron informacién
sobre la atencién de la hemofilia en sus paises:

Argentina
Buenos Aires

Fundacion de la Hemofilia

Dr. Miguel Candela, hematélogo

Lic. Diana Careri, asistente social

Esc. Eduardo Diaz, miembro de la junta directiva

Lic. Irene G. Fuchs, psicéloga

Lic. Silvina Grafia, psicéloga

Dr. Carlos Safadi Marquez, miembro de la junta directiva

Dra. Noemi Graciela Moretti, fisiatra, kinesiéloga

4



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Prof. Carlos Nifez, director, Centro de Actividades Educativas Camino

Patricia Ochoa, fundadora, Asociacién Argentina de Familiares y Pacientes

con Hemofilia

Dra. Miryam Parreira, dentista

Héctor Beccar Varela, ex director ejecutivo
El personal de la Fundacién de la Hemofilia

El personal del Hotel Conquistador, Buenos Aires

Cordoba

Filial de Cordoba, Fundacion de la Hemofilia
Osmar Marino, presidente

Maria Andrea Robert, secretaria

Maria Belén Robert, vicepresidenta

El personal de la Filial de Cérdoba

Sanatorio Mayo
Dr. Héctor Bepre, hematélogo

Dra. Ratl Bordone, hematélogo

Ministerio de Salud

Dra. Maria Cristina Evequoz, directora general, Departamento de Salud

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Brasil
Brasilia

Hospital de Apoio
Dra. Jussara Oliveira de Almeida, hematéloga coordinadora
JUlio César de Paula, enfermero coordinador

Railson J. Silva Santos, administrador

Qualidade de Vida (Calidad de Vida)

Selene Oliveira Santa Cruz, coordinadora de proyecto
Cuiaba

Associagao dos Hemofilicos do Mato Grosso do Sul
(Asociacion de los Hemofilicos de Mato Grosso do Sul)

Maria Moraes Paula Aymoré, presidenta
Dra. Maria de Nazareth Petrucelli
Fernanda Cristina Santos Silva, nutricionista

Dra. Sylvia Thomas, hematéloga, presidenta, Federacdo Brasileira de Hemofilia
(Federacién Brasilefia de la Hemofilia); madre de Eduardo, quien tiene
hemofilia A

Edimilson Antonio Silva Duarte, asistente y conductor



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Sao Paulo

Centro dos Hemofilicos do Estado de Sao Paulo
(CHESP; Centro de los Hemofilicos del Estado de Sao Paulo)

Maria Cecilia Magalhdes Pinto, presidenta

El personal de CHESP

Hospital Brigadeiro, Unidade de Hemofilia
(Hospital Brigaderio, Unidad de Hemofilia)

Dra. Nivia Maria Foschi, hematéloga

Dr. Ernani C. Teixeira, hematélogo

Fundagao Pro-Sangue Hemocentro de Sao Paulo
(Fundacion Pro-Sangre, Hemocentro de Sao Paulo)

Frederica Cassis, psicéloga

Dr. Elbio D'Amico, hematélogo

Universidade Federal de Sao Paulo Servigo de Hemofilia
(Universidad Federal de Sao Paulo, Servicio de Hemofilia)

Dra. Sandra Vallin Antunes, hematéloga
Barbara Santana Marques de Aquino, psicéloga

Ozéias Bezerra, conductor

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Sao Luis

Associagao Maranhense de Hemofilicos
(Asociacion de Hemofilicos de Maranhdo Hemomar)

Dr. Jouglas Bezerra, Jr., ex presidente, Federacdo Brasileira de Hemofilia
(Federacién Brasilefa de la Hemofilia)

Luis Alex Oliveira Gongalves

Luiz Guilherme Torres de Azevedo, psicélogo
Hemomar

Dra. Lligia Gongalves, hematéloga

México

Monterrey

Asociacion de Hemofilia Miguel de Cervantes Saavedra
Celia Garza
Alejandrina Gonzélez, presidenta

Lic. Talia Rodriguez de Ramos

Ciudad de México

Federacion Mexicana de Hemofilia

Arq. Martha Monteros, presidenta



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Hemofilia XXI, A.C. Uruguay

Lic. Juan Carlos Flores, presidente .
Montevideo
Dra. Maria Antonieta Vélez Ruedas, Hospital General Regional de la Zona 1

Asociacion de Hemofilicos del Uruguay
Puebla

El personal de la Asociacién de Hemofilicos del Uruguay

Hemos de Puebla

L.A.E. Francisco Javier Herrada Silva, presidente Venezuela

Michoacdn Caracas

Lic. Mauricio Adalid y familia Centro Nacional de Hemofilia

Dra. Apsara Boadas, hematéloga

Nicaragua
Dra. Norma de Bosch, hematéloga, directora
Managua Minerva Noemi Zabala d’Elia, psicéloga
Programa de Hemofilia, Cruz Roja Nicaragiiense Asociacion Venezolana para la Hemofilia
Dr. René Berrios, hematélogo, director, Banco de Sangre Antonia Garrido, presidenta
Dra. Margine Gutiérrez Téllez César Garrido, administrador
Lic. Luis Tinoco, técnico de laboratorio El personal de la Asociacién Venezolana para la Hemofilia

Asociacion Nicaragtiense de Hemofilia

Lic. Julia Bustamante, vicepresidenta



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Agradecemos al equipo de ENA Global Medical Communications, una empresa
de comunicaciones sanitarias de servicio integral que ofrece informacién a la
comunidad de la hemofilia desde hace mas de diez afios.

Por supuesto, este libro no habria sido posible sin el privilegio de haber pasado
tiempo con més de 100 familias de toda América Latina durante el transcurso de
cinco semanas. A Ana y a mi nos emocioné la paciencia, la perseverancia y la fe
de estas familias. Mas de una vez nos conmovimos hasta las lagrimas al ver a un
padre que compartia el sufrimiento de su hijo con lagrimas en los ojos, a una
madre sola que luchaba por encontrar dignidad y esperanza en medio de la
pobreza y el maltrato doméstico, y a los j6venes adolescentes que compartian sus
esperanzas y temores. Una caracteristica que unia a todas las familias, sin
distincién de pais, idioma o nivel socioeconémico, era la devociéon indisoluble
hacia sus hijos con hemofilia.

Finalmente, deseamos agradecer a nuestras familias por su apoyo. Yo, Laurie, deseo
agradecer a mi esposo, Kevin, defensor de nuestro trabajo en el mundo en
desarrollo al tratar de llevar recursos educativos y ayuda médica. Con su bendicién,
puedo viajar y trabajar en muchos paises. También agradezco a mis hijos, Tommy,
de 18 afios, que tiene hemofilia, Tara, de 15 afios, y Mary, de 12 afios, que saben
lo afortunados que son de vivir en un pais donde hay factor en abundancia.
Agradecemos a Dios por sus bendiciones y esperamos continuar compartiéndolas
donando medicamentos y proporcionando més recursos informativos.

Yo, Ana, deseo agradecer a mis padres, Rodolfo y Cecilia, sin cuyo constante
apoyo mi participacion no habria sido posible, y a mis hijos Roberto y Diego por
su comprension, su amor y su aliento. También agradezco el privilegio de haber
conocido a fantas personas cuya amistad ahora atesoro. Y ciertamente, agradezco
a Dios, quien estd siempre presente, guiandome amorosamente por la vida.

Al leer este libro, agradezca a cada persona que tuvo el coraje de abrir su corazén
y su hogar y de compartir su historia, para que usted pueda aprender de ellos y
contribuir a crear un futuro mejor para su hijo con hemofilia.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

En recuerdo de Douglas Piquinela Gomez,
Presidente de la Asociacion de Hemofilicos
del Uruguay, una persona con hemofilia,

un caballero y un admirado amigo

4 de abril de 1924 — 23 de octubre de 2004

4



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Indice

PrOIOGO .. ii
AGradeCimiEntos .......oouuiiii it iv
Capitulo T Las muchas caras de la hemofilia en América Latina.................... 1
Capitulo 2 Cémo hacer frente al diagndstico ........occevviiiiiiiiiiiiiiie, 6
Capitulo 3 Cémo los padres y las madres sobrellevan la situacién
de manera dishnta...........oooviiiiiiiiiiiiie e 22
Capitulo 4 3Qué es la hemofilia? ..o 35
Capitulo 5 Tipos de hemorragia ..........cccceiiiiiiiiiiiiiii e 55
Capitulo 6  El equipo formado por el médico y los padres ..............cceene. 68
Capitulo 7 El primer afio .....ccueiieiiiiiiieie e 85
Capitulo 8 Cémo se trata la hemofilia ...........cccoooviiiiiiiiii 101
Capitulo @ La hemofilia en el hogar.............ccoooiviiiiiii 115
Capitulo 10 La hemofilia en la escuela ..........ccccoovviiiiiiiiii 129
Capitulo 11 Cémo fomentar una autoestima saludable ...............cc...coee 145
Capitulo 12 Deportes y campamentos de Verano ...........ccccceevveeeeriveenneenn. 164
Capitulo 13 La decision de tener hijos .........oooviiiiiiiiiiiiee, 179
Capitulo 14 Cémo superar circunstancias estresantes .............ccc.ocoeveeennne. 191
Capitulo 15 Los hermanos: sus hijos sin hemofilia ... 209
Capitulo 16 Complicaciones médicas ..........ooooviiiiiiiiiiiiiiiiiieee, 225
Capitulo 17 El sistema de salud de su pais ....cccoooviiiiiiiiiiiiiiiie 248
Capitulo 18  La adolescencia: cémo preparar a su hijo para la vida adulta ....265
Capitulo 19 La fe y la hemofilia .........oooiiiiiii 281
Apéndices
A. Carta para la sala de emergencias ..........cccoooveeviiiiiiiineene, 295
B. Tabla de dosis de factor...........cooiiviiiiiiiiiiii 296
L RECUISOS .. 297
GlOSTIIO 1.ttt 299

CAPITULO UNO .\’\

v

Las muchas caras de la
hemofilia en América Latina

Es una hermosa mafiana soleada en Buenos Aires, Argentina. Un nifio de diez afos
sale a jugar al fotbol en la calle con sus amigos. Lleva puestas unas buenas
zapatillas y una sonrisa. Sus amigos lo saludan como a los demds nifios, y arman
dos equipos. Es un buen jugador y rara vez desaprovecha una oportunidad de
jugar. A veces si falta a un partido. De vez en cuando tiene una hemorragia: tiene
hemofilia. Pero esto normalmente no lo frena porque este nifio recibe tratamiento
tres veces a la semana para prevenir las hemorragias. Sus padres no se preocupan
demasiado por el alto costo de su medicacién. No son ricos, pero son
profesionales que trabajan, y tienen seguro médico. La vida de su hijo es muy
similar a la de cualquier ofro nifio argentino.

Esa misma tarde en Sdo Paulo, Brasil, otro nifiito mira desde la ventana cémo los
nifios de su vecindario juegan al fitbol. Lo saludan con la mano y él les devuelve
el saludo. Hoy no puede jugar con ellos. A veces juega, jy es buen jugador! Hoy
tiene una hemorragia. Descansa; su madre le pone hielo sobre la pierna y le lee
un cuento. Ha estado en una clinica donde su médico le dio una infusién' de
concentrado de factor. Vio a ofras personas con hemofilia en la clinica;
también les estaban dando medicacién. Todas las personas que necesitan factor en
Brasil lo pueden obtener. Su pierna mejorard pronto.

Esa noche en Managua, Nicaragua, un joven con hemofilia yace en una cama de
hospital. Lo van a operar al dia siguiente. Tiene un riidén enfermo y hay que
extirparlo. Le preocupan su mujer y su hijita de cuatro afios, y todos los meses que
falté al trabajo. Lo que més le preocupa es sobrevivir a la cirugia. Todo lo
relacionado con la hemofilia en Nicaragua tiene que ver con la supervivencia. No
hay medicacién disponible en el pais. Este hombre tuvo que rogar a todas las
personas que conoce que consiguieran medicacién donada del extranjero.
Necesitard pedir mds y mds antes de que termine su calvario. No tiene medios de

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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pagar la cirugia. Le dijeron que esperara seis meses més para poder operarse
gratis en el hospital piblico, pero él cree que para entonces habria muerto. Sus
amigos y colegas del extranjero le insistieron en que fuera a un hospital privado;
y esto es caro. Gana $120 por mes; la cirugia costard unos $10.000. 3Cémo va
a pagar todo esto? sHabrd suficiente medicacién? zDetendrd su hemorragia?
Como un fantasma que persigue sus pensamientos estd el recuerdo de su tio, que
murié a raiz de una hemorragia no controlada porque no habia medicacién. El
joven reza mucho esa noche.

La diversidad de América Latina

Estas son las muchas caras de la hemofilia en América Latina. Al igual que las
tierras diversas que forman América Latina, las personas con hemofilia sobreviven,
soportan, viven y prosperan de muchas maneras. Algunas familias con hemofilia
son granjeros que cultivan hortalizas, frijoles y crian ganado en zonas remotas de
sus paises a pesar del arduo trabajo fisico que esto requiere. Algunas familias
fabrican vasijas y arfesanias para vender en los mercados de las grandes
ciudades. Otras venden verduras puerta a puerta. Muchas de estas familias viven
con magros ingresos y tienen pocos lujos: ni autos, ni electrodomésticos, ni teléfono
y a veces ni siquiera electricidad. A veces es dificil ir a la escuela o encontrar una
clinica cerca.

Otras familias tienen un estilo de vida distinto. Viven en ciudades o en los
suburbios y tienen trabajos profesionales como bancarios, empresarios, maestros
y funcionarios pUblicos. Tienen acceso al transporte de la ciudad, las
comodidades modernas, una comunicaciéon més fécil, escuelas para sus hijos y
centros médicos importantes.

Algunos pocos viven una vida privilegiada como los ciudadanos mas ricos. A veces
viven en grandes casonas con personal doméstico que se ocupa del jardin, cocina
sus comidas y limpia la casa. A veces sus hijos van a escuelas privadas y visitan
hospitales privados cuando necesitan atencion médica.

Independientemente del estilo de vida que tenga la familia, la atencién de la
hemofilia para todas las familias muchas veces depende en gran medida del
sistema de salud nacional. En América Latina, un nifio con hemofilia puede recibir
un tratamiento diferente para la hemofilia segin el pais en el que viva. En un pais,
el nivel de tratamiento puede ser preventivo, asi que rara vez o nunca tiene
hemorragias. En ofros paises, puede recibir sélo tratamiento a demanda para
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detener una hemorragia después de que sucede. En demasiados paises, no hay
medicacién para tratar las hemorragias de los nifios. Incluso dentro de un mismo
pais, la atencién médica a disposicién del nifio puede variar drasticamente. Puede
depender de si la familia vive cerca de una ciudad o en el campo, si su familia
sabe leer o si son analfabetos, si estan empleados o desempleados.

Como derribar la mentalidad de dependencia

A veces es dificil para una tipica familia latinoamericana comenzar a moverse,
defender sus derechos y deseos y actuar independientemente de los médicos, el
gobierno y el resto de la propia familia. Esto es lo que podria llamarse una
“mentalidad de dependencia”. Algunas familias no creen que tienen el poder de
cambiar algo en su vida. Es posible que se conviertan en victimas de la vida.

Esta mentalidad de dependencia quizé provenga de la inestabilidad histérica,
politica o econémica en algunos paises, donde siempre ha sido casi imposible
lograr un cambio personal. 3Cémo puede uno planear el futuro cuando el futuro
cambia dia a dia con desastres naturales, giros econémicos negativos o
represién politica?

Otras personas creen que la pobreza es la razén por la que la gente se siente
desvalida; los pobres sencillamente no tienen los recursos necesarios. Pero un
médico en la Argentina cree que ésta no es la razén. “Se trata de una mentalidad
social, no necesariamente de la pobreza. Las familias no planean para el futuro,
esa es la mentalidad”. Esta orientacién dependiente puede volverse letal cuando
afecta a una familia con un hijo que tiene un trastorno hemorragico. “Las familias
quieren tratamiento ahora”, dijo este médico. “En vez de decir: 'Esto podria volver
a suceder, y mds vale que me informe', lo Onico que quieren es parar la
hemorragia e irse a casa”.

Mas que el tratamiento, los médicos y las organizaciones de la hemofilia de
América Latina quieren informar a los padres y hacer que asuman un rol activo en
el cuidado de sus hijos. Esto significa que como padres no pueden ser dependientes:
deben ser valientes y hacer algo. Ese hacer algo puede ser tan sencillo como
informarse sobre la hemofilia: leer, aprender a administrar el tratamiento o salir y
conocer a ofras familias con hemofilia. O puede ser algo tan complejo como
cuestionar a las autoridades —al personal del hospital y a los funcionarios del
gobierno- sobre la falta de tratamiento, organizar un plan y unirse.
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La unidad de Ameérica Latina

La hemofilia es un trastorno de la coagulacién de la sangre poco frecuente,
generalmente hereditario y que suele afectar sélo a los varones. No importa cudl
sea el pais de origen, la hemofilia afecta con una frecuencia predecible a todos los
grupos étnicos, raciales y religiosos. Podemos ser norteamericanos, mexicanos,
venezolanos o brasilefios, pero nuestra sangre siempre es la misma. Necesitamos
ciertas proteinas para que la sangre coagule debidamente. Nuestro ser querido
con hemofilia nacié sin una de estas proteinas. Sin ella, una lesién, un corte, un
accidente o, a veces, simplemente caminar y jugar normalmente pueden provocar
una hemorragia que no cesa de sangrar.

América Latina es una regién hermosa, rica en recursos naturales, cultura e historia,
y colmada de gente cdlida. La comunidad de la hemofilia de América Latina se
encuentra entre las mas bondadosas, humanas y gentiles del mundo. Ana y yo
conocemos bien esta comunidad; hemos conocido a muchas familias afectadas por
la hemofilia y a muchos individuos y organizaciones de la medicina dedicados a
ayudar a las personas con hemofilia.

Ana convive con las realidades cotidianas de la hemofilia, la pobreza y la falta de
tratamiento en su trabajo con la comunidad de la hemofilia nicaragiense. He
viajado a nueve paises de América Latina, todos muy diferentes. He estado en los
paises mas pobres y en los mds ricos. He pasado tiempo en las casa de los nifios
mds indigentes, escuchando sus historias, aconsejandolos, abrazando a los padres
y jugando con los nifios. Y hemos visitado a algunos de los mas privilegiados,
admirando su éxito y respondiendo sus preguntas. Todas las historias son distintas.
Todas son especiales. Todas merecen documentarse.

Desde Venezuela hasta México, desde Repiblica Dominicana hasta Brasil, jqué
diferencia de tierras, cultura y gente! Sin embargo, hay una cosa que une a todas
las familias de América Latina: el amor por los nifios con hemofilia. Las familias
quieren encontrar la mejor atencién dadas las circunstancias y ayudar a sus hijos
a vivir una vida plena, una vida que pueda colmar sus talentos, suefios y potencial.
No importa de qué pais de América Latina sean, no importa qué nivel de atencién
reciban, deben saber que, como padres, son los guardianes y protectores de su
hijo. Son su primera linea de defensa. Necesitan armarse para luchar no sélo
contra la hemofilia sino también contra la ignorancia. Armense con educacién
sobre la hemofilia. Este libro puede servir de maestro. Lean un poco cada dia.
Traten de entender la informacién, y luego apliquenla en su vida diaria.
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Y reconfértense en la tremenda fe y perseverancia que tantos padres y pacientes
comparten en sus historias. Conocerdn a Mara de Argentina, cuyo hijo con
hemofilia, Gabriel, también tiene pardlisis cerebral y estd confinado de por vida a
una silla de ruedas, pero a quien ella considera un tesoro del cielo; a Maria y
Roberto de Brasil, quienes criaron con éxito y agradecimiento tres jovencitos con
hemofilia y cinco hijos sin la enfermedad, a pesar de la pobreza y la falta de
tratamiento médico; y a Fendi de la Reptblica Dominicana, quien se sobrepuso a
las hemorragias, logré ir a la universidad, encuentra tiempo para ser voluntario en
su fundacién nacional de hemofilia y siempre lleva una sonrisa en el rostro. Estas
son las caras de la hemofilia en América Latina. Estas son personas que quieren que
usted lea sus historias, que aprenda de ellas y que tenga esperanzas para el futuro.



_<\ CAPITULO DOS

Como hacer frente al diagnostico

Cuando a los diez meses de edad Orlando corté las encias y sangré, su madre,
Gabriela, una periodista de Ecatepac, México, lo llevé al hospital. Era raro; las
encias no le dejaban de sangrar. Los andlisis de sangre al principio indicaron que
no habia nada raro y los médicos querian enviarla de regreso a su casa. Pero
Gabriela se rehusé a creer que no pasaba nada. Continué haciendo preguntas. Lo
llevé a otros médicos.

Una noche, mientras esperaba los resultados de nuevos andlisis, mird por
televisién un programa sobre la hemofilia. Le parecié interesante, pero no le dio
mucha importancia en el momento. A los pocos dias recibié una noticia que le
cambié la vida. “Cuando me dijeron que el diagnéstico de mi hijo era hemofilia,
me senti como... si me hubiesen echado un cubo de agua fria”, recuerda.
“Estaba muy asustada. Sufri mucho. No hay antecedentes de hemofilia en mi
familia. Incluso cuando le hicieron la circuncisién'? a los cinco meses de edad,
no tuvo hemorragia”.

Gabriela pasé por lo que pasan muchos padres de nifios con hemofilia:
conmocién, temor e incredulidad. Quizé usted también sea madre o padre de un
bebé o un nifio a quien acaban de diagnosticar hemofilia. Cuando observa a su
hijo, que parece tan perfecto por fuera, quizd se pregunte: “3Qué es esta
enfermedad? ;De dénde vino? 3Cémo lo criamos?”.

De hecho, es probable que tenga muchas emociones fuertes y diversas. Algunos de
sus sentimientos serdn positivos: jestdn tan felices de tener un hijo! Algunos
sentimientos serdn negativos: estén fristes y asustados porque su hijo tiene un
problema médico. Tal vez haya dicho: “No nos importa si es un nifio o una nifa,
itan sélo que sea sanitol”. Sin embargo, con el diagnéstico de hemofilia, la imagen
del bebé perfecto se rompe como un espejo que se hace trizas al caer al piso. El
diagnéstico puede traumatizar a toda la familia y crear un estado de crisis.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

?La circuncisién es la extirpacion quirirgica del prepucio del pene. Este procedimiento generalmente se hace
justo después del nacimiento por razones higiénicas o religiosas. Es el procedimiento quirdrgico mas comian
en los Estados Unidos y también se les realiza a los nifios musulmanes y judios. Si bien no se hace
comUnmente en América Latina, algunas familias lo piden. Es muy comin que los padres se enteren de que su
hijo tiene un trastorno hemorrégico cuando se les hace la circuncisién.
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El sibito cOmulo de emociones que lo inundan cuando se entera de que su hijo
tiene hemofilia de hecho puede ayudarle a hacer frente al diagnéstico. Puede
ayudarle a pasar desde la creencia de que todos los nifios deberian nacer sanos
—que su hijo jamds podria tener nada malo- hasta la nueva realidad de que su
hermoso nifio tiene un trastorno de la sangre permanente.

Cuando el médico nos dijo que la hemofilia era un trastorno de la
coagulacién de la sangre, pensamos que era fécil de resolver. jle
pedimos que le cambiara de inmediato toda la sangre a Angell Por
supuesto, nos llevé un tiempo comprender que se frata de un trastorno
genético. —Francisco, padre de Ange/, de 4 afos, México

Nuestros sentimientos tumultuosos pueden provenir de darse cuenta de que la
hemofilia es algo que no podemos controlar. Como adultos, esperamos tener un
cierto control sobre nuestras vidas: la casa, la fuente de ingresos, la capacidad de
criar hijos. Como padres, nos sentimos responsables de darles una vida estable y
segura a nuestros hijos. La hemofilia es algo que no planeamos ni esperamos, y
que parece poner en juego nuestra capacidad de padres.

Hacer frente a un diagnéstico de hemofilia puede ser dificil; incluso puede iniciar
un periodo oscuro. Trate de tener paciencia consigo mismo, con su cényuge o
pareja y con los miembros de su familia. Estd pasando un periodo de transicién.
Est4 haciendo un gran esfuerzo por entender y aceptar la realidad de vivir con
hemofilia. Y lleva tiempo.

Sentimientos iniciales comunes

Cuando los padres se enteran de que su hijo tiene hemofilia, es normal que tengan
sentimientos intensos y que pasen por distintas emociones. Cada uno de los padres
puede expresar estos sentimientos de manera diferente. Un padre puede llorar
constantemente, otro darle un pufietazo a la pared, y ofro fingir que no pasa nada.
Algunos padres tienen una abrumadora sensacién de pérdida o incluso algo
similar a haber sido victimas de un delito. Lo que mas valoran en este mundo, la
sensacién de seguridad sobre la salud de su bebé, les fue robado. Los padres
quiza sientan que del mismo modo en que les fue dado este precioso nifio, igual
de fécil podrian perderlo.

Como madre o padre, usted tiene derecho a todos sus sentimientos: tristeza, ira,
negaciéon o temor. Con el tiempo elaboraré todos estos sentimientos. Mientras
tanto, puede sobrellevar mejor la situacién si identifica exactamente qué es lo

que siente.
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Use los términos que aparecen a continuacién para nombrar sus sentimientos. 3Cudles
de estos sentimientos tuvo?

Etapas del duelo

Conmocion

La conmocién suele ser la primera etapa en el camino de la aceptacién. Es posible
que uno tenga un adormecimiento emocional al enterarse de que su hijo tiene
hemofilia; de hecho es posible que no reaccione a la noticia. Uno continta con su
rutina diaria sin ningdn cambio exterior en su comportamiento. Este
adormecimiento lo protege contra el golpe de oir que su hijo tiene hemofilia. En
vez de sentirse abrumado o deprimido, ya que cualquiera de estas sensaciones lo
habrian inmovilizado de tal manera que no podria cuidar de su bebé, uno continta
cuidéndolo, haciéndole la comida o socializando superficialmente. Continda
funcionando, pero no siente nada. No es inusual ni raro entrar en conmocioén; jes
una reaccién normall

Negacion

Con el tiempo, el cuerpo y las emociones se adaptan, y la conmocién desaparece.
Ahora le dicen que su hijo tiene hemofilia y que puede necesitar andlisis de sangre,
pero usted no estd de acuerdo: jsu bebé no tiene nada! Cuando uno se niega a
ver la verdad, uno cree que el diagnéstico es un error. Tal vez los médicos estén
equivocados o quizd el laboratorio cometié un error. La negacién es un potente
mecanismo de defensa psicolégico normal que nuevamente le ayuda a sobrellevar
la situacién y le ofrece un control temporal sobre su vida. La negacién crea una
barrera invisible alrededor de nosotros y empuja el problema fuera de esa barrera.
Con el problema “fuera”, ya no tenemos que enfrentarlo. La negacién nos ayuda
a fomarnos tiempo para hacer una pausa, ocuparnos de nuestros quehaceres
cotidianos, alimentar y bafar al bebé y adaptarnos a la noticia devastadora a un
ritmo que podemos manejar.

Senti que el mundo se me caia encima. No lo podia creer, y no lo
queria creer. -Media, madre de Marco, de 6 anos, Argentina
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La negacién puede ser an mas fuerte si su hijo recibe el diagnéstico a mayor
edad. Cuando se diagnostica a un nifio de siete afios, quizé uno se pregunte: “sPor
qué no tuvo sintomas antes? Tal vez los médicos estén equivocados”. La negacién
puede ocurrir incluso cuando se sabe que hay hemofilia en la familia y cuando una
madre sabe que ella es portadora.

Su enojo es una reaccion normal para
sobrellevar la situacion, un escape
para la frustracion que siente ante su

incapacidad de eliminar la hemofilia.

Ira

Cuando pasa la etapa de negacién, es posible que entre en la tercera etapa: la
ira. Tal vez piense: “sPor qué le tuvo que pasar esto a nuestro bebé? jNo es justo
que tenga que sufrirl”. Uno siente que lo han engafiado creyendo que tenia un
bebé perfectamente sano, como todo el mundo (o jeso creial). La ira puede estar
p ' | P
7 ’ 7 ’ ji
dirigida a algo, como Dios, la madre naturaleza o el destino, o a alguien, jincluso
su cényuge!

Estaba tan enojada que hasta dejé de creer en Dios. jSimplemente no
queria aceptar que mi hijo pudiera tener esto! Era demasiado serio.
Perdi la fe por un tiempo. Cuando comencé a saber sobre la hemofilia,
me calmé. Ahora no me molesta. Nuevamente soy creyente. Comencé a
pedirle a Dios que me permitiera aceptarlo, y ahora le agradezco que
mi hijo esté vivo. -Lucia, madre de Danielo, de 7 afios, Brasil

La ira puede nacer de un sentimiento de frustracién por no poder controlar el curso
de los acontecimientos. La hemofilia ha llegado para quedarse. Su enojo es una
reaccién normal para sobrellevar la situacién, un escape para la frustracién que
siente ante su incapacidad de eliminar la hemofilia. jFelicitaciones! Sentir ira
significa que ha comenzado a aceptar la hemofilia como parte de su vida. Usela

4



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

como un signo saludable de aceptaciéon y como signo de que puede necesitar
hablar con alguien que pueda ayudarle.

Congoja

Cuando acepte que su hijo tiene un trastorno de la sangre para toda la vida, quiza
sienta tristeza y congoja. sPor qué congoja? Como lo expresé el padre de Javier,
de México: “Uno desea que los hijos sean perfectamente sanos”. Uno siente
congoja por haber perdido el suefio de un hijo sano o “perfecto”. Se daré cuenta
con el tiempo de que la hemofilia no significa que su hijo no es sano. También es
posible que se sienta acongojado por el dolor que el nifio ha sufrido recientemente,
quizd a causa de la aguja para un andlisis de sangre o por una hemorragia de
rodilla. Uno puede llorar, desear que lo abracen o reconforten, o tener dificultad
para encontrar felicidad en las cosas que solian hacerlo feliz. Es normal sentir
tristeza cuando ésta ayuda a aceptar el diagnéstico y a expresar la sensacién de
pérdida.’ La fristeza no resuelta, sin embargo, puede convertirse en depresién e
interferir con el funcionamiento cotidiano.

Sentimos que nuestra vida se habia acabado. Comenzamos a llorar y
creiamos que no habia nada més para nosotros en el futuro. La
depresién se agudizé tanto que hasta pensé en suicidarme. Pensé que lo
mejor seria desaparecer de la vida de mi esposo para que él pudiera
comenzar de nuevo con otra mujer y ser feliz. ~Anénimo, México

Culpa

A medida que los padres aceptan el diagnéstico de hemofilia, es posible que traten
de culpar a algo o a alguien. Lamentablemente, cuando a uno le dicen que su hijo
tiene un trastorno genético, los padres —particularmente las madres— pueden
culparse a si mismas y sentir una tremenda sensacién de culpa. Debido a que en
la mayoria de los casos de hemofilia es la madre quien trasmite la enfermedad a
su hijo, la madre portadora a veces se siente responsable de pasarle este gen
“malo”, aunque ella no pueda controlar la transmisién de la hemofilia.

*Una profunda sensacién de tristeza, falta de alegria e incapacidad de desenvolverse normalmente por un
periodo de més de dos semanas pueden ser signos de depresién clinica. Si usted o un ser querido presenta
estos sintomas, vea a un ferapeuta (como un asistente social o un psicélogo) quien puede ayudarle a superar

estos sentimientos paralizantes.
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Me senti mal porque las madres son las portadoras, y me senti culpable.
Yo sé que no se la di, pero me siento asi. ~Susana, madre de Ivén, de 3
afos, Argentina

La culpa es una reaccién normal en los padres. Las expectativas son tan grandes
cuando nace un bebé que uno no puede sino sentirse responsable. Sin embargo,
la aparicién de la hemofilia no puede controlarse genéticamente. 3Puede uno
controlar el color de ojos de un hijo? ;Y el color del cabello? 3Qué estatura tendra?
iPor supuesto que no! Es verdad, su hijo puede tener hemofilia a causa de un gen
suyo, pero usted no eligié ser portadora y pasarle este trastorno a su hijo. Nada
de lo que usted haya hecho durante el embarazo, ni tomar alcohol, ni el estrés, ni
haber fumado, lo causé. Lo que siente es normal, pero lo que piensa no tiene
l6gica. Ya sea que haya sido la voluntad de Dios, como creen algunos, o
simplemente el resultado de una mintscula mutacién genética, que se puede
explicar por principios cientificos, su hijo tiene hemofilia por razones que estan mas
alléd de su control. No se culpe.

Aceptacion

Finalmente, los padres aprenden a aceptar que su hijo tiene un trastorno de la
sangre crénico. Aquéllos que hayan tenido padres o hermanos con hemofilia
pueden llegar antes a esta etapa de aceptacién. Los sentimientos profundos pueden
persistir, incluso por afios, pero la aceptacién ayuda a los padres a comenzar a
hacer algo para poder cuidar mejor a sus hijos. Los nifios con hemofilia necesitan
que sus padres acepten la enfermedad y que asuman un rol activo, para poder
tener la mejor vida posible, independientemente de las circunstancias. La
aceptacion de la hemofilia por parte de los padres significa que el nifio la
aceptard, con sus limitaciones, pero también con sus vastas posibilidades.

Mi hermano también tiene hemofilia. Me puse muy triste cuando
reconoci el hematoma* de mi bebé como un signo de hemofilia. Cuando
confirmaron el diagnéstico, no me sorprendié mucho porque en mi
interior yo ya lo sabia. -luisa, madre de Sergio, de 14 aros, Nicaragua

“Una hemorragia en los tejidos; moretén, cardenal.
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Aceptar el diagnostico

“Lucas es el primero de la familia que
tiene hemofilia. Fue una sorpresa
porque no sabia nada sobre la
hemofilia. Se descubrié cuando tenia
cuatro afios; lo vacunaron en una
nalga y se le hinché. Hubo que
hospitalizarlo. Pensé que lo que
sucedia no era normal. Luego recordé
haberle visto moretones en el costado
del cuerpo.

"Sufri mucha presién con el asunto de
la vacuna. Los médicos insistian en
que yo habia golpeado a mi hijo. Me
puse a llorar y les dije que jamas le
habia pegado a mi hijo. El pediatra
me dijo: ‘Puede decirmelo a mi. Es
entre usted y yo'.

"Después, cuando aparecieron los
moretones, decidi ir a ofro médico y me
dijo que a Lucas le faltaba vitamina C y
que tenia los capilares fragiles. ‘No se
preocupe, le daremos unas vitaminas’,
me dijo. Me pidié algunos andlisis de
sangre que dieron resultados negativos.
Me llamé y me dijo: ‘Es un poco mas
serio de lo que yo pensé. La remitiré a
un hematélogo'.
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"En cuanto la hematéloga vio los
moretones, me dijo que podria ser
hemofilia. Le pregunté: ‘sQué es la
hemofilia®’. Y me dijo amablemente:
‘Hagamos los andlisis primero vy, si
son positivos, le explico’.

"Me mandaron a S&o Paulo para
hacer los andlisis. Cuando recibimos
los resultados, mi marido abrié el
sobre. Estaba ansioso. Recuerdo que
me llamé y me dijo que mantuviera la
calma; que los resultados eran
positivos, menos del 1 %.

"Decidimos estudiar. Mi esposo ya
tenia dos titulos pero decidié estudiar
hematologia porque realmente queria
curar a su hijo. Uno espera que un
hijo sea sano y tuvimos un nifio
perfecto y saludable, pero siete meses
después descubrimos que tenia
hemofilia. Es complicado, hasta que
uno se convence de que ‘esto es real’
y hay que hacerle frente”. —Josilei,
madre de lucas, de 10 arios, Brasil
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Cambio de enfoque

El tema del control es una de las principales razones por las que los padres pueden
negar la hemofilia o sentirse enojados o frustrados. Una de las mejores maneras
de sentirse en control es cambiar el enfoque. Hay cosas que uno puede controlar
en la vida, y ofras que no. Trate de concentrarse en aquellas cosas que puede
controlar, no en las que no se pueden cambiar.

La hemofilia es un ejemplo de algo que no se puede cambiar. Examine sus
pensamientos. 3Qué preguntas se hace usted sobre la hemofilia2 Se pregunta:
“sPor qué mi hijo tiene hemofilia2”. |No hay respuesta para eso! Si se pregunta
cosas asi, posiblemente encuentre respuestas negativas como: “Me lo debo
merecer”, “Es mi castigo” o “Mi esposa le pasé esto a mi hijo”.

Mi primera reaccién fue: “sPOR QUE2”. Me senti como si estuviéramos
en una habitacién oscura; pensé que mi hijo moriria en cualquier
momento. Necesitdébamos informacién. —Esperanza, madre de Jesus, de
13 arios, México

Més bien, trate de hacerse preguntas que empiecen con: “3Cémo2”. Por ejemplo,
“5Coémo puedo averiguar més sobre la hemofilia?” o “3Cémo puedo encontrar a
ofras personas que me apoyen?”. El primer tipo de pregunta refuerza los
sentimientos negativos. El segundo lleva a la accién. Y la accién llevard hacia
respuestas y soluciones.

Hay miles de cosas que podrian ser peores. Deje de preguntarse por
qué, por qué, por qué. Debe buscar respuestas, jno problemas! -Mara,
madre de Gabriel, de 6 afos, Argentina

Con préctica los padres pueden entrenarse en concentrarse en cosas positivas que
les daran poder y les harén sentir que recuperan el control. 3Cémo puede ser que
un padre que estd luchando por ganarse la vida y que tiene un hijo con hemofilia,
a veces parece mas feliz, més positivo y mas en control que un padre rico con
acceso a la atencién médica? Es una cuestion de enfoque y actitud. Evite cavilar
sobre el pasado, lo que piensan los demas o las cosas terribles que podrian pasar,
ique de hecho probablemente nunca pasardn! No se concentre en la Gnica cosa
que estd mal con su hijo. jConcéntrese en los millones de cosas buenas de su hijo!
Concéntrese en sus propias aptitudes como buen padre o madre y qué puede hacer
ahora mismo para que la vida sea mejor.
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El centro de tratamiento de la hemofilia

Otra manera de sobrellevar y aceptar el diagnéstico es visitar a un médico o
enfermero compasivo que sepa algo sobre la hemofilia, quizd que tenga otros
pacientes hemofilicos. Un buen médico que sabe poco o nada sobre la hemofilia
puede ser un mal médico para un nifio hemofilico.

Mi esposo estaba muy mal porque pensaba que nuestro hijo se iba a
morir. Afortunadamente, encontramos una enfermera que nos consolé y
nos ayudé a entender la hemofilia. Con el tiempo, comenzamos a
calmarnos. -Dalis, madre de Roddy, de 15 afios, Venezuela

Lo ideal seria que su hijo reciba tratamiento en un centro de tratamiento de
la hemofilia (CTH). Un CTH generalmente es un hospital o parte de un
hospital con un equipo médico dedicado de expertos en hemofilia.® Ellos
pueden responder sus preguntas y reducir sus ansiedades. El foco no estd sélo
en tratar lesiones o hemorragias, sino en ofrecer tratamiento a largo plazo,
asesoramiento familiar y genético, cirugia, psicologia, informacién, terapia
fisica y provisiones de factor de coagulacién especifico para los pacientes
con hemofilia. Sdo Paulo, Brasil, una ciudad de 15 millones de habitantes,
cuenta con tres centros de tratamiento dentro de hospitales grandes. Se ofrece
todo tipo de servicios para la hemofilia y los nifios estdn bien atendidos. En
Brasilia, la capital, el CTH tiene un gran patio de juegos para los nifios; una
piscina terapéutica al aire libre y una sala de fisioterapia bien abastecida. Esto
es ademds de todos los servicios médicos regulares que se brindan a los
pacientes. En Buenos Aires, Argentina, la fundacién de la hemofilia misma
ofrece a los pacientes tratamiento multidisciplinario y tratamiento integrado,
con salas de tratamiento ubicadas en la sede principal.

°En el Capitulo 6 hallaré una lista detallada de los miembros del equipo y sus funciones.
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la realidad es, sin embargo, que hay muy pocos CTH en América Latina.
Generalmente se encuentran en las capitales, pero una gran proporcién de las
familias con hemofilia viven en las zonas rurales. Estas zonas ni siquiera tienen
establecimientos médicos. En Nicaragua, envian a las familias a la Cruz Roja
Nicaragiense en la capital, Managua, donde reciben toda la ayuda que el personal
es capaz de brindarles. Esto puede incluir o no concentrado de factor, ya que
el pais depende completamente de donaciones. Segin el pais y la ciudad, el
tratamiento de la hemofilia puede ser desde muy bueno hasta inadecuado.

El tratamiento completo no consiste en aplicar factor solamente. Por lo
general las familias tienen problemas emocionales para aceptar el
diagnéstico. Es esencial brindar apoyo psicolégico en un CTH. El apoyo
emocional que los pacientes y sus familias necesitan no se puede
obtener sélo del equipo médico. ~Minerva Noemi Zabala d’Elia,
psicéloga, Centro Nacional de Hemofilia, Venezuela

Por eso es tan importante encontrar un médico compasivo que tenga conocimientos
sobre la hemofilia. Usted tendrd muchas preguntas y tiene derecho a hacerlas.
Recibird mucha informacién, pero no espere entender todo a la vez. Lleva tiempo
dominar todo el lenguaje de la hemofilia.

Nuestra vida comenzé a tener sentido nuevamente cuando nos
inscribimos en el centro de tratamiento. Los hematélogos nos hicieron
sentir mds seguros. Nos hicieron valorar la vida. Junto con el personal
del banco de sangre y los psiquiatras, formamos un verdadero equipo.
Nos dieron informacién y nos ayudaron a conseguir el tratamiento.
-Maria Elena, madre de Luigi, de 17 afios, México
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Cuanto més aprende uno, més puede controlar las propias emociones. Sin
embargo, un médico experto que no es cdlido ni compasivo no sirve para calmar
los miedos. Un diagnéstico o informacién sobre la hemofilia dado de manera fria
y clinica, sin tener en cuenta los sentimientos, jpuede hacerle sentir peor y temer
aln més! En ese caso deberd buscar otras fuentes de apoyo.

El diagnéstico me hizo sentir triste, y queriamos que los médicos nos
dieran més informacién. Aunque estdbamos muy conmovidos, nos lo
dijeron brutalmente, sin ninguna delicadeza. No nos dieron ninguna
informacién para que nos llevdramos a casa. -Virinia, madre de Will,
de 7 afos, Venezuela

El diagnéstico tuvo un efecto bastante fuerte sobre nosotros. Tuvimos que
esperar cuatro dias para obtener los resultados. El pediatra que atendia
al bebé no estaba bien informado, y nos asusté mucho con el pronéstico
médico. No tenia la informacién adecuada. Gracias a Dios que nos
dijeron sobre la Fundacién de la Hemofilia donde encontramos un

poco de esperanza y suficiente informacién. -Liliana, madre de Alan,

de 13 afos, Argentina

Cuanto mds aprende uno,
mds puede controlar las

propias emociones.
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Organizaciones nacionales y grupos de apoyo

Incluso los profesionales médicos no tienen todas las respuestas y la informaciéon
necesaria para criar a un nifio con hemofilia. Pregintele al médico si hay alguna
organizacién nacional para la hemofilia.® Lidmelos. El personal puede brindarle
informacién impresa, un boletin, una persona con quien hablar que esté informada
sobre la crianza de nifios hemofilicos, y ayuda para conseguir factor. Su
organizacién puede estar bien establecida, como las de Venezuela, Brasil y
Argentina, o puede ser nueva y estar ain en desarrollo. Si no puede obtener la
informacién que necesita de su organizacion, escriba a ofras organizaciones de
América Latina para obtener ayuda.

Al principio me senti desesperado. Sélo me calmé cuando llegué a la
Fundacién. Cuando recibi la informacién, me senti mejor de golpe.
Fuimos a las reuniones para los padres y comenzamos a aprender.
—Eduardo, padre de Javier, de 5 afios, Argentina

Ademés de su organizacién nacional, parte de la mejor informacién que pueda
obtener para su vida cotidiana la recibird de otros padres. Es posible que su
organizacién nacional ya haya establecido un grupo de apoyo que se reina
periédicamente, como el de la Repiblica Dominicana, que se redne todos los
meses. También puede que haya grupos informales organizados por los padres.
Quizd usted quiera comenzar su propio grupo. Puede pedir dejar su nombre en su
centro de tratamiento para que los padres interesados se puedan poner en contacto
con usted. Si su hospital no cuenta con un centro de tratamiento y usted no vive
cerca de ofras familias, puede encontrar grupos de apoyo generales en la
organizacién de su iglesia o templo.

jMe senti tan culpable! Pero después de comenzar a reunirme con ofros
padres, ya no. Conoci a otras madres y nifios y luego a otras personas
que tenian los mismos problemas. —Edinoran, madre de Rafael, de 12
anos y Marcello, de 9 anos, Brasil

Los grupos de apoyo cumplen una funcién importante. Pueden ayudar a los padres
a encontrar familias como la suya, que enfrentan los mismos problemas que usted.
Los padres de nifios mayores le dirdn qué puede esperar a distintas edades y le
dardn consejos prdcticos sobre cémo evitar las lesiones. Se reunird con personas
que lo escucharan mientras desahogue su ira, sus preocupaciones y frustraciones,

*Vea el Apéndice C.
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y quienes compartiran sus dudas més profundas. Por sobre todas las cosas, vera
que no estd solo.

Muchas familias se enfrentan a sentimientos dificiles, luchan con problemas
médicos y necesitan informacién y compaferismo. Hay familias con maés
experiencia que ya sintieron lo que usted estd sintiendo ahora. Pueden decirle
cémo aprendieron a salir adelante. Al conocer a ofras familias, usted se sentiré
parte de una comunidad mayor de personas que entienden su situacién.
Posiblemente sienta que alguien lo contiene y lo cuida. Comenzard a sentirse mas
positivo y en control.

Inférmese para estar en control

No importa cuél sea su pais o si hay un centro de tratamiento en su zona, siempre
hay mucho material gratis para leer sobre la hemofilia, y una gran parte de éste
estd en espafol.” Vea la lista de recursos en el Apéndice C. Puede haber libros,
revistas y videos tanto para nifios como para los padres en su pais. Si es posible,
escriba, llame, envie un fax o un correo electréonico solicitando informacién sobre
distintos temas relacionados con la hemofilia. Puede llevarle esta informacién al
enfermero o hematélogo para conversar al respecto, hacerles preguntas jo incluso
usted puede ensefarles a ellos!

Después de 12 afos, finalmente he podido aceptar el diagnéstico. Pasé
por muchas etapas y siempre expresé lo que senti, pero nunca me quedé
paralizada. Lei, escribi, busqué informacién, viajé, luché contra el
sistema de seguridad social, incluso tuve que luchar con los médicos.
Hoy Pablo recibe tratamiento preventivo con concentrados
recombinantes y no tiene ningdn dafo en las articulaciones. —~Maria,
madre de Pablo, de 12 afios, Argentina

Pida que lo incluyan en la lista de correspondencia de su organizacién nacional
para que le avisen de los eventos sociales venideros y le envien boletines
informativos. Quizd también tengan una biblioteca con libros y videos. La clave es
actuar para lograr sus objetivos. Nadie més puede hacerlo por usted. Debe buscar
la informacién. Debe preguntar: “3Qué materiales informativos tienen para mi,
como madre/padre de un nifio con hemofilia? 3Cémo puedo conseguirlos?”.

Al momento de escribir esto, no existe tanta informacién en portugués, el idioma hablado en Brasil.
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Me senti realmente mal; senti que era como un castigo. No es lo que yo
esperaba para mi hijo. zPor qué no podia ser como los demés bebés?
Cuando tuve més informacién, me calmé un poco. —Carlos, padre de
Bryan, de 2 afos, Venezuela

En el mundo en desarrollo, el analfabetismo puede representar un problema para
muchas personas. Hay mucha gente que no sabe leer, o que puede leer sélo un
poco. Esto significa que les resultard dificil, aunque no imposible, leer las
publicaciones que existen. No permita que esto impida que los miembros de su
comunidad tengan acceso a lo que se publica. Se puede armar un grupo de apoyo
para familias donde se lean los materiales. Use ilustraciones para ayudarles a
entender. La Federacién Mundial de Hemofilia (FMH) cuenta con una carpeta
llamada La hemofilia en imé&genes,® una herramienta til para que el personal
médico les ensefie a las familias sobre la hemofilia.

Cuando uno sabe de qué se trata la hemofilia, se puede estar mejor preparado.
Cuando uno estd mejor preparado, puede tomar mejores decisiones. Cuando uno
toma mejores decisiones, siente que tiene mas control. Cuando uno siente que tiene
control, se siente menos friste, menos molesto y més positivo. Los padres pueden
brindarle un enorme apoyo a su hijo, diciéndoles a los médicos, enfermeros, maestros
y familiares qué necesita el nifio y cuando lo necesita. Como resultado de ello, su hijo
recibird la mejor atencién posible de la persona que més lo quiere: usted.

*Disponible para los profesionales de la medicina y organizaciones de hemofilia; también se puede obtener en
formato PDF en el sitio Web de la Federacién Mundial de Hemofilia (FMH) en www.wfh.org.
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Como hacer frente al diagnostico

Resumen
e Usted no estd solo.

* Usted tiene todo el derecho de sentir lo que siente.

Identifique cudles son sus sentimientos.
e Puede sentir conmocidn, negacién, ira, depresion o culpa.
e Estas emociones son normales y pueden ayudarle a aceptar el diagnéstico.

® Dese permiso para sentir.

Témese el tiempo para elaborar lo que siente, quizd mediante psicoterapia,
talleres o grupos de apoyo.

® Concéntrese en las cosas que puede controlar, no en las que no puede
cambiar.

* Averigie todo lo que pueda sobre la hemofilia.

* Busque apoyo a través de su centro de tratamiento, su organizacién de la
hemofilia u otros padres.

* Ame a su hijo incondicionalmente.




_{\ CAPITULO TRES

Como los padres y las madres
sobrellevan la situacion de
manera distinta

Si es padre o madre de un nifio con hemofilia, 3la hemofilia lo ha acercado a su
coényuge o ha causado problemas en la relacién? sle preocupa la manera en que
acta o se siente su pareja? La hemofilia es una gran causa de estrés, y los hombres
y las mujeres sobrellevan el estrés de manera distinta. Pero hay maneras de superar
el estrés e incluso unirse més a su pareja en esta etapa dificil.

Como todo el mundo, los padres y las madres tienen muchos sentimientos distintos,
profundos y a veces turbulentos. Tanto los padres como las madres necesitan apoyo
emocional, aunque sea simplemente alguien que los escuche. Algunas parejas
buscan apoyo el uno en el ofro y lo encuentran:

Afortunadamente, mi esposo es carifioso y comprensivo. Nunca me
reproché nada ni me rechazé. Siempre me ha apoyado. —Patricia,
madre de Miguel, de 20 aos, e Isaac, de 16 afios, México

En ofros casos uno de los cényuges empeora las cosas echando culpas, ignorando
al ofro o incluso abandonando la familia. Una mujer nos dijo que su marido la dejé
porque “no podia aceptar que el nifio estuviera enfermo”. sPor qué algunos padres
eligen este camino? ;Cémo podemos ayudar a nuestra pareja o cényuge a aceptar
el diagnéstico y a ser un miembro de la familia que ofrece su apoyo?

¢Por qué los hombres y las mujeres sobrellevan la situacion
de manera distinta?

No es raro que los padres y las madres tengan reacciones sumamente diferentes
ante el diagnéstico del hijo; de hecho, es normal que asi sea. Uno de los padres

puede llorar mucho mientras que el otro se siente deprimido y permanece callado.
Uno de los padres puede parecer estoico y retraido mientras que el otro habla
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mucho y busca ayuda en los demds. Si bien cada persona tiene una respuesta
onica, los hombres y las mujeres tienden a reaccionar al estrés de determinadas
maneras. Enfender estas tendencias puede ayudar a los padres a entender el
comportamiento del otro y a aprender maneras de ayudarlo a sobrellevar la
situacién también.

Los hombres y las mujeres valoran cosas diferentes en sus relaciones. En general,
las mujeres valoran la comunicacién, hablar y compartir con los demds, y buscar
y ofrecer apoyo emocional. Se apoyan en los demés. Las mujeres suelen dedicarse
a cuidar de ofros en nuestra sociedad, por ejemplo, siendo enfermeras, maestras
y niferas.

Por naturaleza, los hombres quieren arreglar las cosas, y tienden a hacerlo de
forma independiente, lo cual refuerza sus imégenes de si mismos de capacidad y
control. Les gusta resolver problemas y tomar decisiones. No les gusta parecer que
dependen de los demds. Los hombres muchas veces tienen posiciones de control en
la sociedad, como politicos, agentes de policia y empresarios.

En la cultura latinoamericana, la sociedad valora mucho que los hombres sean
fisicamente fuertes, capaces y poderosos en el hogar y en la comunidad. También
se espera que los hijos varones sean aptos fisicamente, activos y capaces. Todos
éstos son atributos positivos, pero estas expectativas conllevan un aspecto daiiino.

Al padre le cuesta més aceptar la hemofilia; generalmente evita el
problema. la madre comienza primero a trabajar con el médico y las
enfermeras, el equipo integral. El padre suele pensar: “Yo no soy
hemofilico, 3cémo puede ser esto? Soy un tipo sano. Mi padre y mi
abuelo eran sanos”. —Jilio César de Paula, enfermero coordinador,
Hospital de Apoio, Brasil

El lado nocivo de estas expectativas es que, independientemente del pais, los
padres tienden a esperar que las madres se hagan cargo del hogar y de todas las
tareas relacionadas con la crianza, aunque el hijo con una enfermedad crénica
necesite que ambos padres cumplan esta funcién. Las madres a veces se victimizan
porque esperan que los padres sean distantes y pasivos y luego refuerzan este
comportamiento sobrecompensando y culpéndolos.
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Si los padres y las madres no entienden de qué manera el otro hace frente al estrés,
generalmente sienten tensién, resentimiento o conflicto. Una madre puede no
entender que el diagnéstico de hemofilia puede quitarle a un hombre su sentido de
ser apto; esta enfermedad nueva y temida es algo que él no puede solucionar. El
padre puede retraerse por un tiempo para lograr entender lo que siente y buscar
una solucién de manera independiente. La madre entonces puede sentirse dolida y
resentida. Quizd sienta que él no se retrae simplemente para buscar una solucién
sino sélo que le quita el apoyo emocional en el momento en que ella mas lo
necesita. Este tipo de reacciones de uno hacia el otro pueden empeorar la situacién
en un momento en que el bebé con hemofilia necesita a sus padres més que nunca.

La reaccion tipica de la madre

Cuando se enfrentan al estrés, como el que produce un diagnéstico de hemofilia,
las madres tipicamente responden expresandose emocionalmente. Debido a que
las mujeres valoran la comunicacién y el apoyo, las madres pueden expandir sus
emociones llorando abiertamente, hablando sobre la hemofilia con los demas, o
preocupdndose en exceso. La atencién que reciben las reconforta. También tienden
a enmarafiarse en los problemas. Quizd se pregunten: “3Y por qué yo2” como si
hubiesen hecho algo para merecer esa tensién, o quizd se sientan culpables de
transmitir la enfermedad genéticamente, como si hubiesen provocado el trastorno
personalmente.

El primer efecto fue una profunda depresién. Lloraba el dia entero. Mi
esposo permanecié muy fuerte y calmado. Eso me ayudé mucho. -Talia,
madre de Pedro, de 16 afios, México

2Qué es lo que debe entender el padre de la reaccién de la madre? El diagnéstico
puede hacer que la madre se sienta aislada, que fallé como muijer, y distinta de las
demds madres. Tal vez busque consuelo hablando. Quiere que alguien la escuche,
y escucharla es la mejor manera de demostrarle apoyo y carifio. Ella no necesita
que le den informacién sobre la hemofilia o que le den una solucién para que se
sienta mejor.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Lo mejor que puede hacer un padre es estar con su mujer y demostrarle que él la
valora escuchando lo que tiene que decir, sin juzgarla y sin hacer comentarios
criticos. Un padre puede tranquilizar a la madre simplemente teniéndole la mano,
sonriendo y diciéndole: “Ya veo, te entiendo”. Esto es muy reconfortante. Cuanto mas
se la reconforte, mejor se sentird y mejor se tratard a si misma y a su compafero.

La reaccion tipica de un padre

Daniel, un argentino de 28 afios con hemofilia, dice: “Los padres se preocupan,
pero su manera de hacer frente a la situacién es distinta”. Muchos hombres quieren
resolver los problemas, pero la hemofilia es algo que un padre no puede resolver.
El padre puede sentirse confundido y aturdido por el diagnéstico. Puede retraerse
emocionalmente, al menos por un tiempo. Por ejemplo, puede ocuparse mas del
trabajo que de la familia; enfrascarse en los deportes, la televisién o algin
pasatiempo; pasar mds tiempo fuera de la casa o parecer que no siente nada. Los
hombres también pueden retraerse emocionalmente cuando se concentran mas en
los datos médicos que en los sentimientos. También pueden minimizar la
importancia del diagnéstico con un comentario del tipo: “La hemofilia no es nada”.

Perdi dos afios de mi vida sumida en una profunda depresién. Mi
esposo no entendia lo que pasaba, y decidié aislarse. -Gabriela, madre
de Orlando, de 7 afios, México

Ambos estébamos muy tristes, pero no podiamos comunicarnos uno con
el otro. Mi esposo dedicaba toda su energia a los programas
deportivos, y yo me pasaba las 24 horas del dia dedicada al bebé, asi
que nuestra relacién sufrié mucho durante los primeros meses. —Liliana,
madre de Alan, de 13 arios, Argentina

2Qué necesita saber la madre sobre un padre que se retrae emocionalmente? El
diagnéstico puede dejar al padre sintiéndose como si hubiera perdido su
capacidad y su lugar como padre de familia. Necesita tiempo para elaborar sus
sentimientos. Hay que dejarle espacio para pensar y resolver las cosas. No
presuponga que no siente nada. Respete sus opiniones y deje que se ocupe de la
crianza y el cuidado del nifio si esto es lo que desea. Pregintele cémo se siente de
vez en cuando.

El médico me dijo lo que pasaba, pero no senti el impacto. Me guardo
todos los problemas, pero sé como enfrentarlos. Si mi esposa tiene un
problema y yo agrando ese problema con mis emociones, entonces seria
un problema doble. -Victor, padre de Marco, de é afios, Argentina
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Algunos padres son expresivos también, y pueden expresar sus emociones llorando
o incluso golpeando cosas fisicamente. Trate de no asustarse. Recuerde que esté
tratando de encontrar una solucién, aln cuando grita o negocia con Dios.

Mi esposo no tenia experiencia con la hemofilia, a diferencia de mi.
Estaba muy deprimido. Cuando nuestro hijo era bebé, mi esposo se
encerraba en el bafo y golpeaba las paredes. Le preguntaba a Dios:
“sPor qué no me enfermaste a mi2”. -liliana, Argentina

La culpa como manera de sobrellevar la situacion

La culpa es un sentimiento comin cuando nace un bebé con un problema. La culpa
ocurre cuando alguien se siente personalmente responsable del resultado negativo
de algo que sucede. En América Latina, a veces hay muchas expectativas de tener
un bebé “perfecto”. Un bebé es un signo de fertilidad, algo sumamente valorado
por las mujeres. “Las mujeres deben tener un bebé para ser felices en la vida. Hay
que tener un bebé para ser una mujer, para sentirse completa”, dice una asistente
social. “Y el primero fiene que ser varén”.

Al principio renegué de Dios. Me pregunté: “sPor qué yo?2”. Después de
un tiempo, me di cuenta de que la hemofilia podia tratarse, y que habia
enfermedades peores, y encontré consuelo en esto. Pero senti mucha
impotencia y culpa. Mi esposo permanecié calmo y acepté la situacién.
Me brindé mucho apoyo y continia haciéndolo. -Maria, madre de José,
de 10 afos, México

Cuando la familia se entera de que la madre estd embarazada, todo el mundo esté
feliz. Cuando el bebé es un varén, todos estdn encantados. Cuando al bebé le
diagnostican hemofilia, se produce una conmocién. La madre puede sentirse
culpable. Puede sentirse responsable del desenlace “negativo”. Las expectativas se
desvanecen y la madre se siente fracasada, aunque no sea su culpa. Si es
portadora,’ es posible que se sienta culpable de haberle transmitido la hemofilia
al nifio. Cientificamente no es responsable de tener un hijo con hemofilia. No es
culpa de nadie.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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No culpar nunca

“El padre de lIsaias nos abandoné cuando quedé embarazada de él”, dijo
Azucena, de Nicaragua. “Regresé cuando supo que habia nacido un nifio, pero
cuando descubrié que tenia hemofilia, me eché la culpa y me dijo que nunca me
ayudaria porque no era su culpa que el nifio tuviera la enfermedad”.

Echar culpa significa hacer responsable a alguien por un resultado negativo. Es lo
opuesto de sentirse culpable. Lamentablemente, en el caso de la hemofilia,
generalmente la culpa se le echa a la madre. Se le culpa de haber causado la
hemofilia o incluso de permitir que ocurran las hemorragias. 3Quién echa la culpa?
En muchos casos, es el padre. Un padre confesé: “Al principio culpé a mi mujer,
pero me siento muy avergonzado de haberlo hecho”. Algunas familias también
pueden comenzar a buscar a quién culpar. Quizé los padres traten de aliviar sus
sentimientos negativos haciendo que la madre se sienta mal.

Piense en la madre: acaba de dar a luz, tiene muchas emociones a causa de las
hormonas, y siente un gran amor por su hijo. Ahora tiene un bebé con una
enfermedad seria. Y las personas a quienes mds ama en la vida —su marido, su
compaiiero, sus familiares— la responsabilizan por esta enfermedad. En el caso de
la hemofilia, nadie tiene la culpa.

Mi marido me alenté todo el tiempo. Me dijo que mirara a mi hermano:
ya era un adulfo y habia sobrevivido. Me dijo que todos los dias de
nuestra vida estaban contados y que Dios no se iba a llevar a Sergio
antes de que hubiese llegado su tiempo. Siempre me dio aliento. —Luisa,
madre de Sergio, de 14 afos, Nicaragua
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En el caso de la hemofilia,

no hay que culpar a nadie.

2Por qué nos culpamos mutuamente? Es una manera de esconder el temor. Quiza
el padre interiormente tenga mucho miedo. Sin embargo, es mucho mas util y
franco decir: “Querida, la hemofilia me asusta, pero igual te ayudaré”, en vez de
e A .l III H | d h b

iT tienes la culpa de la hemofilia!”. La primera respuesta es la de un hombre que
tiene la suficiente confianza en si mismo como hombre para mostrar sus
sentimientos. La segunda respuesta es la de un hombre asustado que no puede
decir lo que siente.

Cuando nuestro hijo se lastima, mi esposo se enoja conmigo. Dios mio,
es un infierno. Es muy tipico del hombre brasilefio eso de echar culpa...
toda la responsabilidad siempre es de la mujer porque las mujeres
tienen la obligacién moral de ocuparse de la casa y de los nifios. Al
darles a [las mujeres] el dinero para las cosas del hogar, la casa debe
estar perfecta sin ningdn problema. Estoy enojada porque hago todo lo
posible por mejorar su vida y él siempre me fastidia. Estoy muy
estresada. —Giovanilda, madre de Marcus, de 6 afos, Brasil

Nunca es culpa de la madre tener un hijo con hemofilia. 3Por qué?

1. La madre no controla la constitucién genética de su hijo.
2. Se necesitan dos personas para crear un hijo, no una. jEl padre
también contribuyel

. Es el padre quien determina el sexo del nifio.

4. En un tercio de todos los casos de hemofilia, la madre no sabe si
es portadora.

5. Aun si es portadora y lo sabe, ella no controla cudl gen se transmite
al nifio. Siempre hay un 50 % de probabilidades de tener un hijo
sin hemofilia.
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La hemofilia afecta a personas de todos los niveles sociales, paises, razas y
religiones. Las personas tienen hemofilia sin importar sin son buenas, malas, ricas
o pobres. Culpar a la madre, o a cualquier ofra persona, es una mala excusa para
no aceptar la responsabilidad personal de actuar, la responsabilidad de ayudar al
nifio, de reconfortar y tranquilizar a la madre, de informarse sobre la hemofilia y
de aceptar esta nueva vida con dignidad y fortaleza.

La reaccién de mi esposo fue més calma que la mia. Me dijo que
dejaria todos estos problemas en manos de Dios. Fue una gran ayuda
para mi. -Maria, madre de Eric, de 5 afos, Brasil

Coloque a su hijo en primer lugar

iUn diagnéstico de hemofilia es la mismisima razén para quedarse, informarse,
apoyar a la familia y crecerl No es un motivo para abandonar a la familia.
Lamentablemente, muchas familias de América Latina son monoparentales.
Aproximadamente el 60 % estén divorciados o separados.? Muchas veces, la
hemofilia se cité como la razén por la cual uno de los padres abandoné la familia.
Sin embargo, usar la hemofilia como excusa puede ser un signo de que hay ofros
problemas en la familia. Es decir, uno de los padres puede irse, pero no sélo a
causa de la hemofilia. Generalmente hay otros problemas de pareja o incluso una
aceptacién cultural del abandono. Efectivamente, Maria, de Brasil, madre de un
nifio con hemofilia, sefalé: “Es muy comin que los padres abandonen a
sus familias”.

El abandono no resuelve los problemas. Como adultos, debemos encontrar la
valentia y la fortaleza para hacer frente a los desafios y mantener las promesas que
hicimos, por méas doloroso que sea, hasta encontrar una solucién. Cuando traemos
un hijo al mundo, no debemos rendirnos, sino por el contrario, debemos crecer,
aprender y encontrar soluciones a los retos que debe enfrentar la familia, incluida
la hemofilia.

Al principio, nuestra respuesta mutua fue muy irresponsable. Eramos muy
jévenes y nos distanciamos en vez de unirnos. Fue dificil para nosotros
aceptar el diagnéstico a causa del temor que sentiamos. Después, cuando
empezamos a informarnos sobre la hemofilia, comenzamos a apoyarnos
mutuamente. —Alejandra, madre de Francisco, de 9 afios, México

“Entrevista con Maria Cecilia Magalhdes Pinto, presidenta, Centro dos Hemofilicos do Estado de Sdo Paulo
(CHESP; Centro de los Hemofilicos del Estado de Sdo Paulo), Brasil, abril de 2003.
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La madre también debe estar consciente de que sus expectativas pueden afectar la
respuesta de su compafiero ante una crisis. A veces espera que sea el padre quien
resuelva los problemas. También espera que el padre no revele sus sentimientos,
asi que ella lo inunda con los propios. Cuando la madre se expresa
emocionalmente, el padre a veces se siente atrapado en un rol de “no mostrar
los sentimientos”.

Trate de recordar esto: tanto el padre como la madre pueden sentirse igualmente
emocionales después de oir el diagnéstico. La respuesta de cada persona al
diagnéstico puede afectar profundamente la manera en que reacciona el cényuge
o compaiero. Cuando los dos tienen temor y sufren, desean que el otro lo consuele
y tranquilice, pero generalmente no lo reciben. Esto no significa que su pareja no
sea buena madre o buen padre. Debe saber que ambos sienten temor y emociones,
y desean apoyo emocional.

No nos recriminébamos mutualmente, pero recuerdo que nuestra relacién
estaba un poco deteriorada. Nos ofendiamos con facilidad, le
reprochdbamos cualquier cosa al otro, aunque no por mucho tiempo.
Ninguno de los dos se atrevia a enfrentar el dolor del otro. ~Maria,
madre de Pedro, de 12 afos, Argentina
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Un padre valiente

“Muchos hombres abandonan a su
familia, pero eso no me sucedié.
Tenemos que luchar juntos por la
familia. Tenemos que trabajar
arduamente. La hemofilia es dificil, y
no puedo decir que no me afecta. Mi
mayor temor era que somos muy
pobres y no teniamos los recursos
para mantenernos. Muchos padres
abandonan a su familia debido al
costo y a que, en realidad,
interiormente tienen miedo.

"He estado desempleado durante todo
el Gltimo afio y medio y ahora estoy a
cargo de mi hijo. Lo llevo al centro de
hemofilia y me ocupo de la casa. Le
doy aliento a mi hijo. Jugamos juntos,
le hablo claramente y lo dejo ser libre.
Lo dejo hacer cosas ‘prohibidas’ para
que pueda crecer en paz. Cuando
tenia la rodilla muy mal, le hice una
patineta para que pudiera aguantarle
la pierna. Cada vez que tengo algo
de dinero, compro algo para la
familia para que estén contentos”.
—José, padre de Junior José, de

8 afos, Venezuela

4
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Cuando buscar ayuda

Hace falta valentia para darse cuenta cuéndo una relacion estd en problemas y
necesita ayuda. Es una sefial de compromiso y de amor trabajar arduamente para
mantener la familia unida. Ya sea que la hemofilia sea el origen de los problemas
familiares o que haya otras dificultades en la relacién, llanto constante, gritos,
amenazas de abandono o un silencio sepulcral entre la madre y el padre que se
expresan a través de la hemofilia, puede ser el momento de buscar ayuda externa
a través de la terapia.

Pueden recibir asesoramiento terapéutico de un asistente social o un psicélogo. La
funcién principal del terapeuta es escuchar, oir sus opiniones y permitirles expresar
lo que sienten. A veces el solo hecho de que alguien nos escuche con atencién es
suficiente para comenzar a recomponer la relacién. El terapeuta les ayudard a
elaborar sus sentimientos, les mostrard a usted y a su pareja de qué modo se
ayudan y se lastiman el uno al otro y les ofrecerd maneras alternativas de
comunicarse y brindarse apoyo. Se sacaré el foco de la culpa y se lo pondrd en
cémo brindarle el mejor hogar y el mejor futuro posible a su hijo.

La hemofilia nos causé mucho sufrimiento. Ya habiamos perdido un hijo.
Al ir pasando el tiempo, traté de vivir sin concentrarme sélo en la
enfermedad de mi hijo. Pensaba mucho en qué pensaria mi hijo. Quiero
que supere todos los problemas. Las madres deben dejar de
preocuparse por la enfermedad del hijo. Deben tratar de ver el lado
bueno de la enfermedad. El lado bueno es qué serd su vida. Esto es lo
que importa. Adaptarse al hijo de uno. Concentrarse en sus cualidades.
Saber que es una persona normal. Como adultos tenemos que
adaptarnos a la realidad del nifio. —Roberta, madre de Matheus,

de 15 meses, Brasil
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Un nifio con hemofilia necesita padres comprometidos e informados sobre la
hemofilia. Las madres y los padres que se enfadan y tengan rencor hacia el otro
se concentrardn mds en su ira y menos en las necesidades de su hijo. El nifio
detectard la ira y el temor de sus padres, lo cual puede afectar su imagen de si
mismo. Tal vez crezca pensando que a causa de su hemofilia él provocéd la
infelicidad de sus padres. El nifio con el tiempo se transformard en una victima.

Este nifito que ustedes trajeron al mundo se merece paz en su propio hogar y gente
que lo quiera a su alrededor. No es su culpa tener hemofilia, ni tampoco de
ustedes. Busquen ayuda profesional por el bien de su hijo, por el amor de su hijo.
Mucho peor que el dolor fisico que puede infligir la hemofilia es el dolor emocional
que pueden infligirle los padres. Haga que su hogar sea un refugio de paz para
este nifio especial, en el que los padres hacen todo lo posible por comunicarse,
apoyarse y brindar amor.
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Como los padres y las madres sobrellevan
la situacion de manera distinta

Resumen
* La hemofilia puede ser una causa de estrés.
® Los hombres y las mujeres manejan el estrés de manera distinta.

* En general, las mujeres valoran la comunicacién, hablar y compartir con los
demds, explorar lo que sienten, y buscar y ofrecer apoyo emocional.

e En general, los hombres tienden a valorar la sensacion de capacidad y control.
Les gusta resolver problemas y tomar decisiones.

® los padres pueden ayudar a las madres escuchandolas, sin juzgarlas ni
ofrecerles soluciones.

® las madres pueden ayudar a los padres dandoles espacio y respetando
sus opiniones.

® Las madres no deben sentirse culpables por tener un nifio con hemofilia.
* No se debe nunca culpar a nadie por tener un nifio con hemofilia.

* El abandono es comin en las familias con hemofilia, pero ésta no es la manera
de hacer frente al diagnéstico.

® Las familias deben considerar buscar asesoramiento psicolégico cuando los
senfimientos son tan infensos que peligra la seguridad fisica o emocional del nifio.

e Siempre trate de poner los sentimientos y las necesidades del nifio en primer lugar.

‘_

CAPITULO CUATRO\’\

#

;Qué es la hemofilia?

Es emocionalmente dificil aceptar un diagnéstico de hemofilia. 3Qué es este
trastorno de la sangre y cémo lo contrajo su hijo? Su corazén puede ansiar alivio
del temor y la ansiedad, pero su mente estd sedienta de conocimiento. Apréndase
la informacién que brindamos en este capitulo; sea capaz de explicérsela a los
demds. El conocimiento es poder. Con él puede superar la ignorancia de los demas
y el temor innecesario en usted. Cuanto més sepa, jmenos temor a lo desconocido
tendré y mds control tendrd sobre la hemofilial

Me sentia desesperado. Trataba de encontrar un poco de apoyo. Sélo
me calmé cuando llegué a la Fundacién. Cuando recibi la informacién,
me senti mejor de golpe. Fuimos a las presentaciones y comenzamos a
aprender. —Eduardo, padre de Javier, de 5 arios, Argentina

Acerca de la hemofilia

La hemofilia es un trastorno de la sangre que impide que la sangre forme un
coagulo efectivo para dejar de sangrar. Sin una coagulacién sanguinea efectiva,
el vaso sanguineo lesionado no puede taponarse y la sangre continGa saliendo
hacia afuera de éste. La salida fluida de sangre puede causar debilidad, invalidez
y, en algunos casos, incluso la muerte.

Como la hemofilia generalmente se transmite de los padres al bebé mientras el
bebé se forma dentro de la madre, se llama un trastorno genético. Sin embargo,
en un fercio de todos los casos, jno hay antecedentes de la enfermedad!
Simplemente aparece de la nada.

La hemofilia es muy poco frecuente. Por lo general, ocurre solamente en varones y
en aproximadamente uno de cada 10.000 nacimientos vivos de varones.' Puede
ocurrir en foda clase de personas, independientemente de la raza, la nacionalidad,
la religién o el nivel social. Cuanto mayor sea la poblacién de una ciudad o
pueblo, més personas con hemofilia habré en esa regién geogréfica.

'hitp://www.FMH.org/Content.Documents/Other_Publications/hemofilia_Booklet_Eng.pdf

¢
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En México, hay aproximadamente 10.500 personas con hemofilia y en Brasil la
padecen 18.500 personas. Hay unos 500 hemofilicos en Nicaragua y 3.500 en
la Argentina. Hay sélo unas 25 personas con hemofilia en Belice, un pais con una
poblacién de sélo 270.000 habitantes. Muchas de estas personas, sin embargo,
nunca han sido identificadas.

Es probable que el término hemofilia haya sido totalmente desconocido para ellos
antes de que naciera su hijo. Ahora cuando las personas le preguntan: “3Qué es
la hemofilia®”, lo mejor que puede responder es “La hemofilia es un trastorno
genético de la sangre en el cual la sangre no coagula correctamente”.

Mitos

Mito: La hemofilia es una enfermedad de la realeza.
Verdad: Cualquiera puede tener hemofilia, rico o pobre,
famoso o desconocido.

En el siglo XIX, la hemofilia afecté a la familia real de la
Reina Victoria de Inglaterra, quien era portadora’ de
hemofilia. La hemofilia fue transmitida a otras tres familias
reales cuando las hijas y nietas de la reina Victoria, que
también eran portadoras, se casaron con miembros de las
familias reales rusa, alemana y espafiola. Pero todos los
descendientes de estas familias que eran hemofilicos o
portadoras de hemofilia han muerto hace muchos afios. No quedan descendientes
vivos que ahora puedan ser portadores o tener hemofilia. Su hijo hemofilico no esté
emparentado con la realeza.

Mito: Un corte haré que salga sangre a chorros, y el nifio sangrard hasta morir.
Verdad: La sangre de todo el mundo fluye a la misma velocidad.

ilos nifios con hemofilia no sangran mas rapido que los demas! Si un nifio
hemofilico se corta, no saldré sangre a borbotones. Si se lastima seriamente, como
por ejemplo, si tiene un corte grande, le podria salir mucha sangre como a
cualquiera. Puede parecer que una persona con hemofilia sangra més répido
porque como la sangre coagula mds lentamente, puede sangrar por mas tiempo.
De todos modos, no todos los cortes continuarén sangrando. Algunos se curan por
si solos.

“Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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Mito: La hemofilia es una maldicién.
Verdad: La hemofilia es un trastorno genético que puede sucederle a cualquiera.

No tiene nada que ver con Dios; se debe a la genética. Sus genes y mis
genes estaban en una posicién equivocada, y el nifio crecié con esta
deficiencia. —Carlos, padre de Bryan, de 2 afios, Venezuela

Muchos creen que las enfermedades son un castigo. Dicen: “Tiene que
haber algdn motivo para que esto te suceda”. Yo no creo esto. -Maria,
madre de Pedro, de 12 afios, Argentina

Mito: Los nifios con hemofilia no pueden hacer deportes.
Verdad: Los nifios con hemofilia pueden hacer algunos deportes.

El que su hijo pueda o no hacer deportes depende de la atencién médica disponible
en su pais y de la fisiologia de su hijo.® Si tiene acceso regular a los
concentrados de factor, es posible que su hijo pueda jugar al fitbol u otros
deportes en equipo. No se recomiendan los deportes bruscos de contacto. jLa natacién
es un deporte excelente para todos los nifios con hemofilial La actividad fisica, como
los ejercicios supervisados y caminar, siempre se recomiendan para los nifios con
hemofilia para que desarrollen misculos fuertes que sirvan de proteccién.

Mito: Los nifios con hemofilia deben asistir a escuelas para nifios con necesidades
especiales.
Verdad: Los nifios con hemofilia deben asistir a la escuela comin.

Excepto por una pequefia proteina defectuosa de la sangre, los nifios con
hemofilia tienen una salud e inteligencia normales. Su hijo es normal y debe ser
tratado como tal por el sistema escolar y el piblico.

Mito: Los nifios con hemofilia se curardn cuando crezcan.
Verdad: La hemofilia es una enfermedad para toda la vida.

Su hijo no tiene una enfermedad que mejoraré o entrard en remisién. No se le ira
la hemofilia cuando sea mayor. La deficiencia de la proteina es permanente y su
cuerpo no sabe cémo reemplazarla. Es como si a la persona con hemofilia le
faltara una parte del cuerpo, por ejemplo un dedo, que no puede volver a crecer.

*Las funciones y actividades del cuerpo (érganos, tejidos y células).
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Mito: La hemofilia causa el SIDA.
Verdad: No hay ninguna relacién causal directa entre la hemofilia y el virus que
origina el SIDA.

Los hemofilicos no son més susceptibles a la infeccion con el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH) que los demas. El VIH se transmite a través
de los liquidos corporales, incluso la sangre. Muchas personas con hemofilia
contrajeron el VIH entre 1978 y 1985 al recibir factor sanguineo derivado de
donaciones de sangre contaminada. En América Latina, todos los concentrados de
plasma inactivados viralmente se consideran libres de VIH.

Mito: lo que provoca la hemofilia es algo que la madre hizo mal durante
el embarazo.
Verdad: La hemofilia es simplemente parte de la constitucién genética de su hijo.

iNo es culpa de nadie! El ejercicio, el estrés, beber, fumar o tomar seis tazas de
café por dia no hicieron que su bebé tuviera hemofilia. Las mujeres que tienen
embarazos perfectos y toman todas las precauciones pueden dar a luz hijos con
hemofilia. No hay nada que usted pudiera haber hecho para evitar que su hijo
tenga hemofilia, del mismo modo que no hay nada que pudiera haber hecho para
cambiarle el color del cabello o de los ojos. La hemofilia es simplemente parte de
su constitucién genética.

Mi madre pensé que yo habia tomado algo para abortar y por eso mi
hijo tenia hemofilia; mi tia pensé que yo tenia SIDA. -Avelise, madre de
Tiago, de 6 afos, Brasil

Mito: La hemofilia es contagiosa; uno se la puede contagiar de otra persona.
Verdad: La hemofilia nunca es contagiosa.

La hemofilia se hereda en la mayoria de los casos. Uno nace con ella o sin ella.
No estd relacionada con ninguna enfermedad, ni viene a causa de ofras
enfermedades y nunca mejora ni empeora a lo largo de la vida.

Realmente no creemos que nuestro hijo tenga hemofilia porque la haya
heredado. Creemos que le vino después de la meningitis que tuvo cuando
tenia seis meses de edad. —Blanca, madre de Pablo, de 4 afos, México

Es un trastorno genético, yo trato de explicarlo pero la gente no
entiende. Creen que es contagiosa o la confunden con la leucemia.
~Irani, madre de Antonio, de 10 afios y Fernando, de 9 anos, Brasil

4

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Como coagula la sangre

La sangre es el liquido de la vida. La sangre lleva nutrientes —vitaminas, minerales
y oxigeno- a todas las células del cuerpo para mantenerlo con vida. Viaja a través
de todo el cuerpo por unos conductos llamados vasos sanguineos. Hay tres tipos
de vasos sanguineos: arterias, venas y capilares. El corazén bombea sangre por
las arterias hasta las células. Las células reciben los nutrientes que necesitan de la
sangre y luego excretan los desechos. La sangre que contiene este desecho toxico
regresa enfonces al corazén por las venas. El corazén entonces bombea esta
sangre “usada” a los pulmones, donde toma oxigeno y luego viaja nuevamente por
el cuerpo por las arterias. La formacion de glébulos sanguineos es constante. Si
pierde un poco de sangre, el cuerpo produce més.

Si bien la sangre tiene el aspecto de un liquido rojo, si se mira bajo el microscopio,
se observan cuatro componentes principales:

1. el plasma: un liquido amarillento

2. los glébulos rojos: transportan oxigeno y nutrientes

3. los glébulos blancos: defienden el organismo contra las bacterias

4. plaquetas: unas células redondas y pegajosas que ayudan a reparar
los vasos sanguineos rotos

Plaquetas

células redondas y
pegajosas que

ayudan a reparar
los vasos
sanguineos rotos

Globulos rojos

transportan
oxigeno y
nutrientes

Plasma
liquido amarillento Globulos blancos

defienden el organismo contra las bacterias
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Cuando se corta o rasga un vaso sanguineo, sale sangre. Entonces suelen suceder
tres cosas:

1. Vasoconstriccion
2. Tapén de plaquetas
3. Red de fibrina

7

Vaso sanguineo normal

sin lesionar

Lesion

Sangre

o | Red de fibrina

Vasoconstriccion Tapén de plaquetas el “pegamento” de fibrina
une las plaquetas para
mantener el tapén en su
lugar y detener la
hemorragia

el vaso sanguineo se las plaquetas se ligan
estrecha para formar un tapon

Vasoconstriccién significa que el vaso sanguineo se estrecha para achicar la herida
y reducir el flujo de sangre. Las plaquetas entonces acuden a la herida y se pegan
entre si para formar un tapén de plaquetas. Luego se forma una red de fibrina
cuando el “pegamento” de fibrina liga firmemente las plaquetas para
mantenerlas en su lugar y para que pueda crecer piel nueva y sellar la herida. El
“pegamento” de fibrina estd formado por proteinas de coagulacién que se
encuentran en el plasma, las cuales son activadas quimicamente por las plaquetas.
Hay al menos diez proteinas de coagulacién, llamadas factores, cada una de ellas
identificada por un nimero romano (factor |, factor I, factor lll, efc.).
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Cuando un vaso sanguineo se lesiona, comienza a sangrar. Los 14 factores de
coagulacion actian juntos en un orden especial para formar el coagulo de
fibrina. Una vez que se forma la red de fibrina y las plaquetas estan aseguradas,
la sangre deja de fluir hacia el exterior y comienza el proceso de reparacién.
Ahora las células se multiplican sobre el orificio taponado en el vaso sanguineo
roto para repararlo. El coagulo de fibrina es reabsorbido internamente o se cae en
forma de “cascarita”.

¢Por qué su hijo continua sangrando?

Tener hemofilia significa que no se fabrica la red de fibrina. Sin fibrina que
sostenga el tapén de plaquetas en su lugar, el tapén se cae y la sangre continda
escapando.

Sangre

Red de fibrina

no esta bien formada, lo que
hace que el tapon se caiga

2Por qué sucede esto? A su hijo le falta alguno de los 14 factores de coagulacién
o no funciona bien. Cuando las plaquetas avisan a los factores que comiencen a
actuar, éstos pasan instrucciones para coagular, uno después del otro, al factor
siguiente. Es un proceso comparable a una carrera de postas, en la que cada
factor le entrega instrucciones al factor siguiente. Si uno de los corredores no esté
alli para recibir las instrucciones que le pasa el corredor anterior, las instrucciones
se caen y la red de fibrina no llega a fabricarse. Si falta uno de los factores de
coagulacién, los demas factores no pueden actuar juntos para terminar el codgulo.

4
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Si a su hijo le falta:

(1) el factor VIII, tiene deficiencia de factor VIII, es decir, hemofilia
A. Esta es la deficiencia de factor mas comin que afecta a entre un
80 % y un 90 % de los hemofilicos.

(2) el factor IX, tiene deficiencia de factor IX, es decir, hemofilia B.
Esta es la segunda deficiencia més comin que afecta a entre un
10 % y un 20 % de los hemofilicos. La hemofilia B también se
conoce como “enfermedad de Christmas” .*

Algunas hemorragias se detienen solas. Aun en las personas con hemofilia, los
pasos iniciales del proceso de coagulacién suelen funcionar correctamente. El vaso
sanguineo se contrae y las plaquetas se adhieren entre si para formar un tapén.
Estos primeros dos pasos pueden ser suficientes para detener hemorragias
menores, como las hemorragias nasales, ligeros rasgufios y rodillas raspadas. Sin
embargo, a veces el tapén se mantiene temporalmente y luego se cae, lo que
explica por qué algunas hemorragias sélo ocurren horas después de producirse la
herida o comienzan a sangrar de nuevo después de que parecieron detenerse. Las
lesiones mds extensas requieren que el tapdn se mantenga en su lugar, por lo que
posiblemente su hijo necesite medicamentos que ayuden a formar un tapén.

¢{Qué tipo de hemofilia tiene su hijo?

Es importante saber qué tipo de hemofilia tiene su hijo. Averigiie inmediatamente
si tiene deficiencia de factor VIII, de factor IX o un tipo menos comin. Luego,
averigie cudl es su nivel de severidad; es decir, si estd severa, moderada o
levemente afectado. Sélo un andlisis de sangre puede determinarlo con certeza.

Debido a los distintos niveles de severidad, dos nifios con deficiencia de factor VIII
pueden tener hemorragias muy distintas. Los niveles de severidad se refieren a la
cantidad de factor activo en el torrente sanguineo. Por ejemplo, su hijo podria tener
una deficiencia severa de factor VIlI, una deficiencia moderada de factor VIl o una
deficiencia leve de factor VIII.

“Del nombre de la persona a quien se le diagnosticé por primera vez, un inglés cuyo apellido era Christmas.

También hay ofros trastornos de la coagulacién sanguinea relacionados con los factores. A su hijo
robablemente le haran andlisis para ver si tiene la enfermedad de von Willebrand. Es el trastorno de

E] sangre hereditario més comin, que afecta posiblemente entre al 1 % y al 3 % de la poblacién humana.

¢
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Hemofilia severa: menos de 1 % de factor activo
Hemofilia moderada: 1 % a5 % de factor activo
Hemofilia leve: menos de 5 % a 40 % de factor activo

En la poblacién general, la variacién de la actividad normal del factor es de 50 %
a 200 %. Si su sangre coagula normalmente, entonces usted estd dentro de esta
variacién. Muchas veces las mujeres embarazadas o las personas que acaban de
realizar un ejercicio vigoroso tienen niveles de factor elevados. Las personas cuyos
niveles van de 25 % a 50 % generalmente no muestran una coagulacién inusual,
si bien sus niveles se encuentran por debajo de lo normal.

2Qué significa esto en la préctica? En general, los nifios severamente afectados
pueden sangrar espontdneamente sin haber sufrido una lesién aparente. Los nifios
afectados moderada y levemente por lo general sangran como resultado de una
lesion identificable o de procedimientos quirdrgicos o dentales. Esto habitualmente,
pero no siempre, significa que los nifios severamente afectados sangran con mayor
frecuencia. 3Con qué frecuencia? Es dificil de calcular porque cada nifio es
distinto. Los nifios severamente afectados pueden tener, en promedio, una
hemorragia por semana, con unas 20 a 100 hemorragias que requieren
tratamiento por afio. Los nifios moderadamente afectados pueden tener una o dos
hemorragias por mes (es decir, entre diez y 30 por afio).

Como se tratan las hemorragias

Para defener una hemorragia, su hijo necesita el factor VIIl o factor IX que le falta,
el cual se administra mediante una infusién, o inyeccién, en una vena. A este
procedimiento se lo denomina terapia de reposiciéon de factor. Una vez que
se infunde el factor, puede ocurrir la cadena normal de eventos que permiten la
coagulacién y se forma una red de fibrina (codgulo). Su hijo se recuperard. La
velocidad de esta recuperacién depende de la extensién de la lesidn. Los padres
deben saber qué deficiencia de factor tiene su hijo y cudl es su nivel de severidad
(por ejemplo, deficiencia moderada de factor IX) porque esto determina el
tratamiento especifico que el nifio necesita.
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El factor VIl y el factor IX se pueden infundir de varias maneras, desde la menos
deseable a la mds deseable en términos de eficacia (con qué rapidez detiene la
hemorragia el tratamiento) y la seguridad viral (riesgo de infeccién).

Maés deseable Concentrado de factor antihemofilico
A

Crioprecipitado (“crio”

Plasma fresco congelado (PFC)

Menos deseable Sangre entfera

El' concentrado de factor antihemofilico (“factor”) es un producto inyectable
comercial que se usa en el tratamiento de los trastornos hemorrégicos. Se fabrica
de dos maneras. En la primera, el factor puede fabricarse con sangre humana de
un banco de sangre. Esta sangre es sometida a un proceso para destruir los virus,
luego se congela en seco en forma de concentrado y se envasa en frascos. En la

¢
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segunda, el factor puede fabricarse con material genético, en vez de utilizar sangre
humana, mediante un proceso llamado recombinacion. Luego se congela en
seco, se concentra y se envasa en frascos. El factor se puede guardar en la casq,
sélo lleva unos minutos prepararlo para inyectarlo y actéa inmediatamente para
detener las hemorragias. Este factor recombinante se produce a partir de células
especializadas que se cultivan en laboratorio y no tienen origen humano;
teéricamente no conllevan el riesgo de VIH ni de hepaititis. El concentrado de factor
es el tratamiento més deseable para la hemofilia.

El crioprecipitado (“crio”) es el material precipitado que queda cuando se
descongela plasma fresco congelado. Es rico en los factores de coagulacién
necesarios para fratar la deficiencia de factor VIl y le enfermedad de von
Willebrand. Tiene menor volumen que la sangre entera y lleva menos tiempo
infundirlo. Pero igual puede transmitir virus. No puede usarse para tratar pacientes
con deficiencia de factor IX.

El plasma fresco congelado (PFC) es la porcién liquida de la sangre que queda una
vez que se extraen los glébulos sanguineos. Se congela y se guarda para uso
futuro. El PFC contiene todos los factores, incluidos los factores VIII y IX. Tiene
menos volumen que la sangre entera pero igual puede transmitir virus. Lleva tiempo
descongelar el suero congelado, el cual debe infundirse mediante goteo
intravenoso.

la sangre entera de una persona sin hemofilia contiene todas las proteinas
necesarias para coagular la sangre. Una transfusién con sangre entera requiere
una visita al hospital, puede tardar horas en administrarse y conlleva el riesgo de
contagio de enfermedades de transmisién sanguinea como hepatitis B,
hepatitis € y VIH. Durante el periodo prolongado que lleva recibir una
transfusién, la articulaciéon o cavidad del cuerpo que sangra puede dafarse
mucho. Y el paciente debe recibir todos los componentes de la sangre entera,
incluidos el plasma y las proteinas exirafias. Esto puede hacer que tenga un exceso
de liquido y posibles reacciones alérgicas. La sangre entera no puede congelarse;
puede guardarse sélo por poco tiempo antes de usarse o debe ser destruida. Es el
método menos deseable para detener una hemorragia.
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Los nifios con deficiencia de factor VIII pueden recibir sangre entera, plasma,
crioprecipitado o concentrados de factor VIII. Los nifios con deficiencia de factor IX
pueden recibir sangre entera, plasma o concentrados de factor IX. Todo factor, ya
sea derivado de plasma, crioprecipitado o concentrado, permanece en el forrente
sanguineo por un tiempo limitado. Es como usar alimentos para obtener energia:
una comida no satisface su apetito para siempre. Cuando se usé la comida, jdebe
comer mas! Por eso es que su hijo no se “curard” de la hemofilia, aun cuando
reciba una transfusién completa de sangre de una persona sin hemofilia. El cuerpo
consume el factor infundido. Su hijo no puede fabricar suficiente factor por si solo.

El factor se usa en el cuerpo a una velocidad llamada vida media. La eficacia
del factor se mide por su vida media, el tiempo que tarda la mitad de la actividad
coagulante en desaparecer. La vida media del factor VIIl es de aproximadamente
12 horas. Esto significa que, si bien el factor VIl es 100 % eficaz cuando recién
se infunde, a lo largo de las 12 horas siguientes su eficacia ird disminuyendo
constantemente hasta llegar a un punto en el que serd sélo un 50 % efectivo. El
factor continuard perdiendo aproximadamente la mitad de su eficacia cada 12
horas, de modo que después de 24 horas serd aproximadamente un 25 % efectivo,
y asi sucesivamente. El factor IX tiene una vida media mayor, de aproximadamente
24 horas. Si su hijo tiene una hemorragia seria, usted deberd asegurase de que el
factor no se use demasiado rapido. Deberd darle varias infusiones a lo largo de
varios dias para mantener elevados y eficaces los niveles de factor.

Como se transmite la hemofilia

Maria® tiene tres hijos varones, dos de los cuales tienen hemofilia. Vive cerca de
un rio en Managua, Nicaragua. Es bastante pobre, pero sabe mucho sobre la
hemofilia. Sabe que la hemofilia fue transmitida de ella a sus hijos. Ella sabe que
es portadora. Su esposo, el padrastro de los nifios, no estd de acuerdo. El cree que
la hemofilia es el resultado de una enfermedad sexual que le contagié el primer
marido de Maria, quien le era infiel. Su esposo oy6 que la hemofilia era una
enfermedad ligada al sexo y culpa al padre de los nifios por la enfermedad.

Maria tiene razén. La enfermedad provino de sus genes, no de una enfermedad
contagiosa. Uno no puede contagiarse hemofilia; se nace con ella o sin ella. Pero
su esposo tiene razén al decir que es una “enfermedad ligada al sexo”. Pero no
tiene nada que ver con la actividad sexual, sino que estd ligada a los mismos
cromosomas que determinan el sexo del bebé, es decir, si es nifio o nifa.

*Se cambié el nombre para proteger la identidad.
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La hemofilia es una caracteristica hereditaria, como el color de cabello, de ojos o
de piel. También puede aparecer espontdneamente, sin antecedentes familiares.
2Cémo se transmite? Quizé ya sepa que, por lo general, sélo los varones heredan
la hemofilia. Pero, spor qué solamente los varones, y por qué a veces en una
familia un hermano tiene hemofilia y el otro no, y en otra familia dos hermanos la
tienen?

Antes de mi padre, no habia antecedentes de hemofilia. Mi abuela tuvo
seis hermanos, y ella tuvo cinco hijos. De sus dos varones, uno tuvo
hemofilia, mi padre. De sus dos hijas, mis tias, una fue portadora. Mi
padre me tuvo a mi, y yo soy portadora, por supuesto. Mi hermana es
portadora y tiene cinco hijos; dos son varones con hemofilia. Mi hermano
no tiene hemofilia. -Liliana, madre de Rodrigo, de 16 arios, Argentina

Para entenderlo, es necesario aprender algo de genética. Llas caracteristicas
hereditarias se encuentran en los genes. Dentro del nicleo de cada uno de los tres
billones de células del cuerpo, hay entre 50.000 y 100.000 genes microscépicos,
agrupados en largos trozos de ADN llamados cromosomas. Los genes son los “planes
maestros” bioquimicos del cuerpo; producen proteinas que dirigen todos los
principales procesos del cuerpo. Ademas del color de ojos, cabello y piel, estas
proteinas deferminan cémo se desarrollardn y funcionarén los érganos, cémo
crecerdn los huesos, qué aspecto se tendrd y cuén bien coagularé la sangre. Cuando
un gen que debe contener las instrucciones para una funcién biolégica clave no
funciona correctamente, puede ocurrir un trastorno genético, como la hemofilia.
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Hay 46 cromosomas en cada célula, agrupados en 23 pares. Sélo un par de
cromosomas tiene el gen con las instrucciones correctas para la coagulacién
sanguinea: el gen que causa la hemofilia. Se encuentra en el cromosoma que
determina si el bebé serd nifio o nifia. Estos cromosomas se llaman cromosomas
sexuales. Como estos genes se encuentran en los cromosomas sexuales, la
apariciéon de la hemofilia sigue siempre el mismo patrén, dependiendo de si se
engendré un varén o una mujer.

ADN Cromosoma
Nucleo
celular

Gen

El “plan

maestro” 23 pares
bioguimico del 23 pares de cromosomas
cuerpo Los denes se El ADN agrupado

en cada nucleo celular
forma un cromosoma

agrupan para
formar el ADN,
las instrucciones
para el
funcionamiento

del organismo

Cromosoma sexual
XYy XX
varon mujer

El gen que causa la
hemofilia se puede
encontrar aqui.

Mi abuela materna era portadora. Tuve tres tios con hemofilia. Nosotros
somos siete hermanos en total. Uno de mis hermanos tiene hemofilia y
dos de mis hermanas son portadoras. —José, México
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Aqui explicamos como llegé el gen de la hemofilia a su hijo:

® Un hijo se concibe cuando un espermatozoide del padre fecunda el 6vulo

de la madre.

e E| espermatozoide contiene 23 cromosomas, es decir, copias de la mitad
de la constitucién genética del padre.

constitucién genética de la madre.

El 6vulo contiene 23 cromosomas, es decir, copias de la mitad de la

Cuando el espermatozoide fecunda el évulo, la nueva célula contiene 46

cromosomas; la mitad del padre, la mitad de la madre.

El évulo siempre contiene un cromosoma X.

* El espermatozoide puede contener un cromosoma X o un cromosoma Y.
® Cuando el espermatozoide y el 6vulo contienen ambos un cromosoma X,

se concibe una nifia. Todas las mujeres son XX.

 Cuando el espermatozoide contiene un cromosoma Y (el évulo contiene un
cromosoma X) se concibe un varén. Todos los varones son XY.
* El gen de la hemofilia siempre estd en el cromosoma X.

Ovulo
23 cromosomas

XX

Cromosoma sexual
con el gen de la
hemofilia

Fecundacion:
se unen

23 pares de cromosomas (46
cromosomas en total)
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Espermatozoide
23 cromosomas

XY

Cromosomas sexuales (23
pares)

El 6vulo de la mujer siempre
provee un cromosoma X. El
espermatozoide del hombre
provee un cromosoma X o un
cromosoma Y, que determina
si es nifo o nina. El gen de la
hemofilia siempre estd en el
cromosoma X.
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De modo que si el espermatozoide que fecunda el évulo contiene una X, se
concebird una nifia (XX). Si el espermatozoide que fecunda el évulo contiene una
Y, se concebird un varén (XY). Si uno de esos cromosomas X lleva el gen de
la hemofilia,

® si es nifia, ésta serd portadora (una X afectada, una X no afectada), y
® si es varén, tendrd hemofilia (X afectado, Y no afectado).

Uno de esos cromosomas X contiene el gen de la hemofilia si la madre es
portadora de hemofilia. En una madre portadora, la mitad de los cromosomas X
tiene el gen defectuoso, porque el gen de la hemofilia siempre se encuentra en un
cromosoma X. La ofra mitad de los cromosomas X no estd afectada, es decir, los
cromosomas son normales. La madre probablemente no tenga hemofilia porque sus
genes no afectados tienen las instrucciones de coagulacién correctas. Producen
suficiente factor en su torrente sanguineo. Pero ella puede pasar su cromosoma X
afectado a un hijo.

Mi padre tenia hemofilia y en total tuvo 17 hijos. Tengo cuatro hermanas
portadoras, jcuatro! jPero sélo yo tengo hijos con hemofilial ~Maria, Brasil

Cuando un bebé varén recibe un cromosoma X afectado de su madre, ese nifio
tendra hemofilia. 3Por qué? Al ser varén, tiene un cromosoma X y un cromosoma
Y. Como sélo tiene un cromosoma X de su madre, y si ese X estd afectado de
hemofilia, no tiene un X “de repuesto” que podria producir las instrucciones
correctas para la coagulacion.

2Qué sucederd cuando su hijo hemofilico tenga hijos? Su hijo contribuird un
cromosoma X o bien un cromosoma Y en la formacién de un embrién. Cada uno
de los cromosomas X estard afectado, de modo que todas sus hijas serén
portadoras de hemofilia. Todos los cromosomas Y serén normales, de modo que
ninguno de sus hijos varones se verd afectado. Si sélo tiene hijos varones, la
hemofilia desaparecerd de su descendencia directa.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Como hereda un nino la hemofilia

Varon con Mujer no Varoén sin Mujer
hemofilia portadora hemofilia portadora

XX XX XY XY XY XYy XX XX

41T 114%

25 % de probabilidades de tener
un hijo varéon con hemofilia

Todas las hijas son portadoras
Ningun hijo varon tiene hemofilia

25 % de probabilidades de tener
una hija mujer portadora

XX = Mujer no portadora
XX = Mujer portadora
XY = Varén sin hemofilia

XY = Varén con hemofilia
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{Puede nacer una nina
con hemofilia?

En raros casos, un padre con
hemofilia y una madre portadora
podrian concebir una nifia con
hemofilia. Hay un 50 % de
probabilidades de que sus hijos
(varones y mujeres) tengan hemofilia.

* El padre con hemofilia pasa un
cromosoma X, que lleva el gen de
la hemofilia.

® la madre pasa un cromosoma X
afectado por hemdfilia.

iA veces nacen nifias con hemofilia
sin que ninguno de los padres tengan
los cromosomas afectados!

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

¢Es usted portadora?

Si usted es la madre de un nifio con hemofilia, podria ser portadora. Debe tener
esto en cuenta si decide tener més hijos. Podria tener otro hijo con hemofilia.
También podria tener una hija portadora, en cuyo caso sus nietos podrian nacer
con hemofilia.

Podemos rastrear la hemofilia hasta mi tatarabuela, que era portadora;
posiblemente antes que ella hubo hemofilia en la familia. ~Lvisa, madre
de Sergio, de 15 arios, Nicaragua

En algunos paises se pueden hacer andlisis para ver si una mujer es portadora,
esto le permitiria averiguar cudles son sus probabilidades de tener un hijo con
hemofilia antes de quedar embarazada. Pero a veces no es necesario hacerse
ningOn andlisis. Si ya tiene dos nifios con hemofilia, quiere decir que es portadora.
Si su padre tuvo hemofilia, usted es portadora. Si es una madre portadora, cada
uno de sus hijos tendrd un 50 % de probabilidades de recibir un cromosoma X
afectado y de tener hemofilia. Si tiene un varén, hay un 50 % de probabilidades
de que tenga hemofilia. Si tiene una hija, hay un 50 % de probabilidades de que
sea portadora.

Ya habia tenido un hijo con hemofilia. Y luego tuve a los gemelos. Pensé
que los gemelos no tendrian hemofilia. Nadie me dijo que podia tener
otro hijo con hemofilia. Tenia un contacto minimo con la Fundacién. No
me ensefiaron nada sobre genética. Con el tiempo hice que a mis hijas
les hicieran el anélisis. Dos de mis hermanas y mi hija resultaron ser
portadoras. —Rosa, Argentina

A veces no hay manera de saber si una mujer es portadora. Crece, se casa, tiene
un bebé y descubre que tiene hemofilia. Ninguno de sus familiares varones tiene
hemofilia. Nadie sabe de donde vino. Esto se denomina mutaciéon espontdnea.
iSimplemente pasa! No se puede culpar a nadie y no hay causa conocida. En un
tercio de todos los casos de hemofilia en el mundo entero, no hay antecedentes
familiares conocidos.

Ya sea que usted sea portadora o sospeche que podria serlo, hable con sus
médicos y psicdlogos sobre el riesgo de tener mds nifios con hemofilia. Es
importante que sepa lo més posible para poder tomar las decisiones més acertadas
en cuanto a planificacién familiar.
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=

¢Qué es la hemofilia?

Resumen

® La hemofilia es un trastorno de la sangre hereditario en el cual la sangre no
forma un codgulo efectivo.

® Los nifios con hemofilia sangran a la misma velocidad que los demés, sélo que
por mds tiempo.

® la coagulacién sanguinea normal consta de tres pasos: vasoconstriccién, tapén
de plaquetas y red de fibrina.

Los 14 factores de la sangre actian juntos en secuencia para formar un tapén
sobre un vaso sanguineo lesionado.

Probablemente a la sangre de su hijo le falte factor VIII o factor IX.

Su hijo puede tener hemofilia severa, moderada o leve.

En general, los nifios con hemofilia severa tienen hemorragias con més
frecuencia porque tienen menos factor en la sangre.

® Las hemorragias se controlan con infusiones de plasma, crioprecipitado (“crio”
o concentrado de factor.

® la hemofilia generalmente se hereda. La transmite la madre en su cromosoma X.

® Una madre portadora tiene un 50 % de probabilidades de tener un hijo
con hemofilia.

* También puede aparecer espontdneamente, sin antecedentes familiares.

CAPITULO CINCO .\’\

#

Tipos de hemorragia

Es dificil emocionalmente saber que un hijo tiene un trastorno de la sangre. Més
dificil aln es ver a un bebé o nifio con hemofilia lidiar con el dolor. Lo peor de todo
es, sin embargo, la sensacién de impotencia de no saber qué hacer para ayudar
a un hijo. Para ser los mejores padres posibles, éstos deben aprender a reconocer
los sintomas de las distintas hemorragias. Aprenda a tratar las hemorragias. {Se
sentird mas fuerte y su hijo sufriré menos!

Cuando uno siente que tiene los medios para resolver el problema, éste
se hace mas manejable. Cuanto més informado estd uno, mds aprende y
entonces puede tranquilizarse. Taparse los ojos y hacer de cuenta que
no hay ningin problema no funciona. —Carlos y Paola, padres de
Francisco, de 3 anos, Argentina

Espere lo mejor; prepdrese para lo que sea

Las primeras hemorragias siempre son dificiles porque uno es nuevo en esto. Si su
hijo es muy pequefio, no puede decirle qué le duele. Incluso algunos médicos no
pueden diagnosticar una hemorragia correctamente, a menos que sean
hematélogos' con experiencia en hemofilia.

La buena noticia es que aun cuando su hijo tenga el diagnéstico, probablemente
no tendrd hemorragias de inmediato. Tendré tiempo para prepararse para todos
los desafios que puedan presentarse. Sin embargo, es importante mantener la
perspectiva sobre esta cuestion y no volverse fatalista ni obsesionarse. Por ejemplo,
probablemente nunca le haya caido un rayo, pero igual sabe que no debe pararse
debajo de un arbol alto o en medio de un campo abierto durante una tormenta.
De manera similar, muchas hemorragias tienen una probabilidad tan remota de
suceder como de que le caiga un rayo, pero igual debe saber sobre ellas. Espere
lo mejor —que su hijo tenga sélo unas pocas de esas hemorragias— pero esté
preparado para lo que sea.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

®
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¢{Qué tipo de hemorragia es?

Son muchas las cosas que influyen en la manera en que sangran los nifios con
hemofilia, y las posibilidades son infinitas. Algunos nifios con hemofilia severa
siempre tfienen hemorragias en las articulaciones; ofros tienen hemorragias
articulares sélo de vez en cuando. Algunos nifios con hemofilia leve nunca tienen
una hemorragia a menos que se sometan a una operacién o a un procedimiento
dental; en cambio ofros tienen hemorragias similares a las de los nifios con
hemofilia moderada o incluso severa.

Una cosa es segura: independientemente de este nivel de deficiencia de factor (severo,
moderado o leve), su hijo recibird tratamiento de acuerdo con el tipo de hemorragia
que tenga. Las hemorragias suelen categorizarse en menores, mayores o severas.

Las hemorragias menores son
aquéllas que pueden tratarse
sin concentrado de factor
o con terapia de
reposicion de factor con
la suficiente prontitud como
para evitar el dafio a largo
plazo. Las hemorragias
mayores producen hinchazén
y dolor, y requieren
infusiones de concentrado
de factor. Las hemorragias
severas pueden causar dafios
permanentes o poner en
peligro la vida.
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Hemorragias menores

Las hemorragias menores son aquéllas que pueden tratarse sin concentrado de
factor o con terapia de reposicién de factor con la suficiente prontitud como para
evitar el dafio a largo plazo. Las hemorragias menores que no necesitan
concentrado de factor incluyen:

e raspones en las rodillas o los codos

® hematomas

* hemorragias superficiales en la boca o cortes superficiales en la piel
® |a mayoria de las hemorragias nasales

Los hematomas son hemorragias que ocurren en el tejido debajo de la piel. Estos
rara vez requieren tratamiento, aunque se vean color rojo oscuro, violeta o azul.
Dos advertencias, sin embargo, sobre las hemorragias en la boca. En primer lugar,
si bien la mayoria de las hemorragias en la boca pueden ser simplemente una
molestia, la sangre puede filtrarse a los tejidos cercanos, como la lengua, y hacer
que resulte dificil tragar o respirar. En segundo lugar, la sangre también puede
filtrarse hacia el interior de la garganta. Si esto sucede, probablemente tarde dias,
asi que recuerde controlar periédicamente durante varios dias para ver si el interior
de la garganta estd hinchado.

La peor hemorragia le ocurrié en los pulmones, y la segunda peor la
tuvo en el brazo. Las més faciles de tratar fueron las de la boca.
-Liliana, madre de Alan, de 14 afos, Argentina

Una hemorragia menor también es cualquier hemorragia que se trata en cuanto
comienza. Estas incluyen hemorragias musculares y articulares que no producen
signos visibles como renguera, rigidez o dolor. Pero en cambio su hijo siente que
sangra y puede decirselo. Las hemorragias menores pueden transformarse en
mayores si no son tratadas con factor, crioprecipitado (“crio”) o plasma
fresco congelado (PFC) de inmediato.
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Como tratar las hemorragias menores

Las hemorragias menores pueden causar problemas si continGan por mucho
tiempo. Una hemorragia prolongada, aun cuando la hemorragia no parezca seria
(como en la nariz o la boca), puede causar pérdida de sangre y anemia. Estas
son algunas de las cosas que debe hacer primero.

* Aplicar hielo en un hematoma.

* Aplicar hielo en la nariz o la nuca durante una hemorragia nasal.

® Aplicar hielo en un misculo o articulacién.

Emplear el tratamiento de primeros auxilios, como vendas adhesivas y
aplicar presién, en el caso de cortes y raspones.

Hacer que el nifio se recueste y descanse. Esto puede hacer mas lento
el flujo de sangre y la presién.

e Comprimir la articulacién o el misculo envolviéndolo en vendaijes.
Elevar la extremidad (brazo o pierna) lastimada.

Infundir, si es necesario. Las hemorragias menores puede requerir
reposicion de factor para reducir la hinchazén, el dolor y el dafo
muscular o articular.

Recuerde que las hemorragias bucales generalmente son menores
pero suelen tardar mucho en curarse. A veces estas hemorragias
requieren infusiones.

Santiago tuvo su primera hemorragia en la boca cuando tenia siete
afos. Estaba nadando, chocé contra otro chico y se mordié la lengua.
Lo infundimos todos los dias durante tres dias. —Patricia y Marcelo,
padres de Santiago, de 7 afios, Argentina
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Hemorragias mayores
Las hemorragias mayores producen hinchazén y dolor. Estas incluyen:

® hemorragias musculares
® hemorragias articulares

hombro

antebrazo

cadera
\E* G/frente de la cadera

muslo . Hemorragias
‘ musculares mas
i comunes
rodilla
pantorrilla Hemorragias
articulares mas
comunes
tobillo
dedolpie

Las hemorragias musculares generalmente requieren tratamiento. Son dificiles de
detectar en los nifios pequefos y bebés porque uno no siempre puede verlas, y
quiza no tengan ningin hematoma. Generalmente la pierna o el brazo parece mas
grande o tiene un bulto. El nifio puede evitar usar la extremidad afectada o puede
renguear. Ofros sinfomas incluyen una sensaciéon de calor en el misculo, venas
agrandadas e insensibilidad a causa de la presién sobre los nervios.
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Cuando comienza una hemorragia en una articulacién, Pablo la
describe como una “sensacién rara” antes de comenzar a sentir dolor.
~Maria, madre de Pablo, de 12 afos, Argentina

Las hemorragias musculares son serias en ciertas partes del cuerpo porque si se
hinchan demasiado, bloquean los nervios. Potencialmente, esto puede causar
dafios permanentes en los nervios y pardlisis. Los misculos como los de los muslos
y los gliteos son grandes y pueden contener una gran cantidad de sangre. Una
hemorragia en una articulacién equivale a una cucharadita de sangre; una
hemorragia en un misculo equivale a diez cucharaditas de sangre.

Las hemorragias en los tobillos son las peores. Emanuel también tuvo
hemorragias abdominales, en el misculo trapecio, la nariz... las encias
y la lengua. -Romina, madre de Emanuel, de 12 afos, Argentina

Las hemorragias articulares se producen en los codos, las rodillas, los tobillos, las
mufecas, los hombros, las caderas, los pies o los dedos de la mano. El espacio
dentro de una articulacién permite que la sangre se filire hacia el interior. Esto
causa hinchazén y puede inmovilizar la articulacién. Las articulaciones reciben
mucha presién al correr, saltar y gatear, todas cosas que pueden causar
hemorragias espontaneas. Las hemorragias espontaneas son las que ocurren
sin una lesién identificable en los nifios con hemofilia severa. Los nifios moderada
o levemente afectados pueden tener hemorragias articulares después de sufrir
lesiones obvias.

Realmente, las peores hemorragias fueron las que tuvo en los tobillos
cuando era pequeno. Durante dos afios, aproximadamente cada 15
dias tenia una hemorragia en el tobillo. ~Talia, madre de Pedro, de 16
anos, México

Los sintomas de una hemorragia articular incluyen:

® hinchazén

® reficencia a usar la parte del cuerpo afectada

® renguera (si estd afectada la articulacién de la cadera, la rodilla, el
tobillo, un dedo del pie o un pie)

® una sensacién de calor o cosquilleo

® dolor fuerte en la region de la articulacion

La zona se pone caliente y se hincha, el movimiento se ve limitado y se
produce insensibilidad. —Patricia, madre de Miguel, de 20 aros, e
Isaac, de 16 afros, México
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Dafo articular a causa de hemorragias no tratadas

Comienza la hemorragia

en la rodilla Hinchazon Artritis

Cavidad de la articulacion La sangre llena el espacio
hasta que se hincha

Hueso del muslo

Hueso de la pierna

Sangre El cuerpo envia sefales a las células para que
digieran (o “coman”) el exceso de sangre, que
causa la artritis (cartilago lleno de hoyos y
arruinado) con las repetidas hemorragias

Las hemorragias articulares pueden causar dafios permanentes, como renguera.
sDe qué modo? Cuando se produce una hemorragia en una articulacién, la sangre
se filtra hacia el interior de la cavidad articular. Si espera mucho antes de infundir
factor, el espacio se sigue llenando de sangre hasta que se hincha. Si bien la
hemorragia con el tiempo para, puede causar un dolor espantoso. Lo peor es que,
la sangre tarda mucho -hasta dos semanas- en ser reabsorbida por el cuerpo.

Mientras la sangre se acumula, el cuerpo envia células especiales para que
digieran o “se coman” la sangre que no tiene nada que hacer en la cavidad de la
articulacién. Lamentablemente, estas células también se comen el cartilago, la
cubierta lisa y brillante que protege los extremos del hueso en una articulacién. El
cartilago se llena de hoyos y se arruina con las sucesivas hemorragias, lo que hace
doloroso flexionar la articulacién. A esto se lo denomina artritis. Hay nifios de tan
sélo cuatro afios que ya tienen artritis a causa de las hemorragias articulares y
quedan lisiados para siempre. Cuanto antes se trate la hemorragia articular, antes
se detendrd la hemorragia. Busque tratamiento para su hijo antes que la rigidez,
la hinchazén y la renguera se hagan pronunciadas.
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Las hemorragias
articulares de Ricardo

Ricardo tiene 14 aios, vive en
Venezuela, y tiene deficiencia severa
de factor VIII (hemofilia A). Es el
primero de su familia que tiene
hemofilia. Cuando tenia dos afios, se
cayé y se mordié el labio. jSangré
durante 20 dias! Asi es como su
familia se enter6 de que tenia
hemofilia. Sus padres ahora estdn muy
informados sobre la enfermedad.
Saben cudles son las zonas peligrosas
para las hemorragias y conocen todos
los sintomas.

Ricardo a veces tiene escalofrios
cuando sangra. Dice que cuando
tiene una hemorragia en una
articulacién primero se siente como un
“cosquilleo”, y luego calor, hinchazén
y dolor. Tiene las articulaciones de los
codos afectadas? y tuvo dos
hemorragias en el misculo iliopsoas
(psoas), que, segln sus padres, es la
peor hemorragia que se pueda tener.
Pero Ricardo tiene suerte. Recibe
concentrado de factor cuando lo
necesita a través del sistema médico
de su pais.

%Vea en el Capitulo 16 una explicacién de lo que son las articulaciones afectadas.
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Como tratar las hemorragias mayores

Las hemorragias musculares y articulares generalmente requieren una infusién de
concentrado de factor, si hay disponible, o de crioprecipitado o plasma fresco
congelado. En cuanto sospeche que exista una hemorragia muscular o su hijo
sienta que tiene una, haga lo siguiente:

® Hagalo descansar.

e Coléquele hielo en el lugar.

e Comprima la hemorragia envolviendo el misculo o la articulacién con
vendas eldsticas.

® Eleve la extremidad afectada.

* Acuda a su centro de hemofilia u hospital mas cercano.

® Ofrézcale un analgésico, pero uno que no tenga aspirina.

Hemorragias severas

Las hemorragias severas pueden poner en riesgo la vida o causar dafos
permanentes en los nervios. Con un tratamiento pronto y adecuado, sin embargo,
el riesgo es minimo. Las hemorragias severas incluyen:

® hemorragias a causa de una cirugia o trabajo dental
® hemorragias en las “zonas de peligro”:
- hemorragias musculares en el antebrazo, la pantorrilla, la ingle, el
abdomen o el iliopsoas
- hemorragias en la garganta, el cuello o la regién de los ojos
- hemorragias en el tubo gastrointestinal
- hemorragias en la cabeza

Las hemorragias musculares en el iliopsoas —o psoas— se producen en la parte
superior del muslo, donde el misculo de la pierna se conecta con el hueso de la
cadera debajo de la ingle. Los sinftomas de hemorragia incluyen dolor y renguera.
Su hijo quizé no pueda pararse derecho a la altura de la cadera o quizé doble la
pierna hasta el pecho cuando estd acostado boca arriba. El misculo iliopsoas esta
ubicado cerca de manojos de nervios que controlan los movimientos de las piernas
y de la espalda. El bulto que produce el misculo lleno de sangre puede cortar el
suministro de sangre con nutrientes a estos nervios. Siempre se debe consultar a un
hematélogo de inmediato; siempre se debe administrar tratamiento.

Las peores hemorragias han ocurrido en el psoas. Tuve tres, y estuve
internado hasta un mes en el hospital a causa de ellas.

~Félix, de 21 afos, Argentina
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Las hemorragias de garganta se producen en el espacio ubicado en la parte de
atrés de la boca. Pueden ser dificiles de detectar y son féciles de confundir. Los
sintomas incluyen hinchazén de los tejidos del interior de la boca o del cuello,
ahogo, dificultad para tragar, vémitos de sangre tragada y dolor. Estas son
hemorragias peligrosas porque las vias respiratorias del nifio, que estan en la
garganta, pueden quedar obstruidas e incluso cerrarse. Si su hijo vomita sangre
pero no tiene una hemorragia en la boca ni en la nariz, haga que lo examinen de
inmediato. Si tiene la lengua hinchada o con hematomas, fijese si tiene hinchada
la parte posterior de la garganta. Si el nifio contrae amigdalitis o anginas y tose
mucho por varios dias, preste atencién a ver si tiene signos de hinchazén o
irritacion en la garganta. Si cree que tiene paperas, haga que lo examinen para
descartar una hemorragia de garganta. Las hemorragias de garganta son muy
serias y deben tratarse de inmediato.

Las hemorragias de cuello son igualmente serias porque también pueden obstruir
las vias respiratorias. Si su hijo parece tener el cuello rigido o hinchado o que tiene
paperas, llame al hematélogo de inmediato.

Las hemorragias oculares son serias porque existe la posibilidad de perder la vista
a causa de la presién sobre el nervio éptico. Ademds, las cuencas de los ojos se
comunican con el cerebro, adonde se puede filtrar la sangre. Si tiene dolor,
hematoma, hinchazén u ojos amoratados, debe avisar al hematélogo.

Las hemorragias gastrointestinales se producen en el estbmago o los intestinos. Los
sinfomas incluyen tos o vémitos con sangre; heces sanguinolentas (hemorragia en
la parte inferior del intestino) o heces negras, como de brea (hemorragia de la
parte superior del intestino); dolor estomacal e hinchazén de vientre. El tubo
digestivo estd lleno de vasos sanguineos y las hemorragias prolongadas en esta
parte del cuerpo pueden provocar anemia o shock ya que la sangre continGa
fluyendo. Estas hemorragias se pueden detener sélo con tratamiento de reposicion
de factor. Las lesiones en el abdomen o la tos fuerte y prolongada también a veces
pueden causar hemorragias gastrointestinales. Vaya al hematélogo o centro de
tratamiento de inmediato si sospecha que tiene este tipo de hemorragia.
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Sintomas de una hemorragia de cabeza

Las hemorragias de cabeza son tan serias que necesitan explicarse por separado.
Las lesiones de cabeza pueden incluir cualquier tipo de golpe en la cabeza, desde
un chichén, por ejemplo cuando los nifios se chocan jugando, hasta concusiones
més fuertes que producen sintomas severos. Si bien las hemorragias en la cabeza
son dificiles de detectar de inmediato, afortunadamente también son poco
frecuentes. La cabeza naturalmente estd bien protegida.

Al principio de una hemorragia de cabeza, los sinftomas pueden incluir:

® mareos

e fiebre

e visién borrosa

® nauseas

* rigidez de cuello
llanto incesante
sensibilidad a la luz
e vémitos

falta de apetito
irritabilidad

® letargo, lentitud de movimientos

Después de un tiempo, los sintomas de una hemorragia de cabeza pueden incluir:

e pérdida de la conciencia

® vomitos explosivos

e dilatacién desigual de la pupilas
e descarga de liquido por los oidos
® mareos

® convulsiones

Estos sintomas pueden no resultar obvios durante varias horas o incluso dias
después de la lesion y pueden no estar acompanados de ningin signo externo,
como hematomas o chichones. Siempre es arriesgado tratar de diagnosticar una
hemorragia de cabeza uno mismo cuando el nifio es un bebé o es pequefio. Acuda
al hematdlogo o al centro de tratamiento.

Pablo tuvo una hemorragia en la cabeza. Fue muy dificil porque nadie
podia detectarla. El médico nos dijo que era una infeccién respiratoria.
Generalmente se confunden las hemorragias de cabeza con un virus.
—Blanca, madre de Pablo, de 4 afos, México
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Los sinftomas de una hemorragia de cabeza son similares a los de las enfermedades
virales tipicas de la nifiez. Quizd su médico local o incluso sus familiares o
amigos le digan que si tiene un chichén “la hemorragia sélo es por afuera”. Si no
tiene un chichén, tal vez le digan “jNo tiene ni un chichén ni un moretén, asi que
no puede estar sangrando!” o “Solamente tiene gripe”. Hagale caso a su instinto:
si le parece que su hijo actia raro, algo le pasa. Acuda al hematdlogo o al centro
de tratamiento.

Como tratar las hemorragias severas

Todas las hemorragias severas necesitan tratamiento de reposicién de factor, ya sea
con concentrado de factor, crioprecipitado o infusiones de PFC. Ahora puede
entender por qué el concentrado de factor puede significar la diferencia entre la
vida y la muerte o el dafio permanente. Cuanto més se tarde en infundir el factor,
mayor serd el dafio. Aun cuando se acude a un hospital para recibir
crioprecipitado, lleva tiempo descongelar las bolsas y administrar el tratamiento por
goteo al nifio. Sélo se demora unos minutos en preparar e infundir el concentrado
de factor. Hasta lo puede guardar en su casa. Su hijo tiene las mayores
probabilidades de recuperarse cuando usted le inyecta concentrado de factor.

Quizé le parezca abrumador y le asuste leer sobre estas posibilidades. jPero
piense qué buen padre o madre serd cuando sepa cémo identificar y tratar las
hemorragias! Es mas dificil detectar las hemorragias cuando el nifio es pequefio y
no habla. También es posible que usted se sienta mal debido a que él no pueda
entender qué le estd pasando. Pero pronto podrd decirle exactamente lo que siente
y necesita, lo que hard que la vida con hemofilia sea mucho més fécil.
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Tipos de hemorragia

Resumen

e Es necesario aprender acerca de los distintos tipos de hemorragia para
estar preparado.

Las hemorragias suelen categorizarse en menores, mayores y severas.

Las hemorragias menores incluyen hematomas, hemorragias nasales y
hemorragias bucales.

Las hemorragias mayores incluyen las hemorragias articulares y las musculares.

Las hemorragias severas, o las hemorragias en las “zonas de peligro”, incluyen
las que se producen en el psoas, la garganta, el cuello, los ojos, el tracto
gastrointestinal y la cabeza.

® Las hemorragias articulares no tratadas pueden producir dafios permanentes.
® El mejor tratamiento es el concentrado de factor.

e Siempre acuda a su centro de tratamiento para obtener atencién inmediata.

’_




_{\ CAPITULO SEIS

El equipo formado por
el médico y los padres

Criar a un nifio con hemofilia significa trabajar en estrecha colaboracién con la
comunidad médica. Los padres conocerdn a médicos, enfermeros y especialistas en
rehabilitacién. Tienen experiencia y autoridad para tratar la hemofilia. Inicialmente,
se sentirén aliviados de entregar su poder de decisién a los médicos. Si tienen miedo
y estén preocupados, es reconfortante saber que su hijo estd cuidado por expertos.

El equipo médico en Santa Casa es fantéstico. Aman a Kaike igual que
yo. -Neuza, abuela de Kaike, de 10 arios, Brasil

Pero recuerden que la hemofilia es un trastorno poco frecuente. No todos los médicos
son expertos en la atencién de la hemofilia. Algunas veces son los padres quienes
educan a los médicos. Esto puede sonar extrafio. Es posible que de nifio les hayan
ensefiado a respetar a las autoridades, como la policia, los maestros, el clero y los
funcionarios del gobierno, sin cuestionarlos. Los médicos, con su educacién
avanzada y prestigio en la sociedad, muchas veces son sumamente estimados,
respetados y resultan figuras de autoridad intimidatorias.

Pero ustedes también son expertos... en su hijo. Ustedes son sus padres y nadie lo
ama tanto como ustedes. Recuerden, ustedes son miembros valiosos del equipo que
cuida de su hijo. Tienen conocimientos que compartir y a veces deben ser
determinantes al tomar decisiones sobre su hijo. Si bien los profesionales médicos
desean lo mejor para su hijo, ustedes son sus guardianes. Pueden hacer que su
hijo reciba una mejor atencion si saben cémo colaborar eficientemente con el
equipo médico.
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Profesionales médicos que conoceran

Durante los afios de crecimiento de su hijo, se reunirdn con muchos tipos de
profesionales de la medicina. Algunos quiza en el hospital o clinica de su zona. Si
viven en una ciudad, quizé tengan suerte y haya un centro de tratamiento de
la hemofilia (CTH)' cercano especializado en el tratamiento integral de la
hemofilia. Familiaricense con los diversos profesionales y las funciones que
cumplen en la atencién de su hijo.

La funcién principal del CTH es cuidar de la salud de sus pacientes. Su
funcién secundaria, por intermedio de los profesionales del equipo
multidisciplinario, es crear las condiciones para mejorar las condiciones
psicosociales de los pacientes, que indudablemente derivarén en una
mejor salud. ~Dra. Sylvia Thomas, presidenta, Comité Técnico da
Federacéo Brasileira de Hemofilia (Comité Técnico de la Federacién
Brasilefia de Hemofilia), Brasil

El hematélogo es un médico especialista en el tratamiento de los trastornos
sanguineos. Este médico diagnosticard a su hijo, monitoreard su desarrollo y el
crecimiento de sus articulaciones y periédicamente le realizard un andlisis de
sangre. Si su hematélogo no forma parte de un centro de hemofilia integral,
posiblemente no esté lo suficientemente familiarizado con la hemofilia como para
diagnosticar adecuadamente ciertas hemorragias.

El enfermero coordinador trabaija junto con el hematélogo. Es la persona a quien verén
con mas frecuencia. El enfermero coordinador les ofrecerd materiales informativos, se
reunird con ustedes periédicamente y realizard infusiones en la clinica.

El pediatra es el médico general de su hijo. Este médico es especialista en el
desarrollo infantil. El pediatra puede saber algo sobre la hemofilia pero suele
derivar todas las dudas y tratamientos al hematélogo. El pediatra también
monitoreard el desarrollo normal.

El asistente social o psicélogo ayuda a los padres a entender y sobrellevar el estrés
que implica criar un hijo con problemas de salud. Este profesional puede ofrecer
consejos y recursos sobre problemas conyugales, problemas relacionados con la
crianza de los hijos, ayuda econémica, seguro médico y grupos de apoyo social.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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El hematélogo o enfermero coordinador lo remitiran a los médicos y especialistas
enumerados a continuacién, segin sea necesario:

El ortopedista es un especialista en las lesiones y el desarrollo éseos y articulares.
Es posible que se llame periddicamente a un ortopedista para que examine las
articulaciones del nifio para ver si presentan signos de dafios si tuvieron
hemorragias frecuentes o prolongadas.

El fisioterapeuta es un especialista en desarrollo muscular y coordinacién motora.
Puede sugerir actividades seguras que ayuden a fortalecer los musculos que
protegen las articulaciones y ofrecer ejercicios especiales para hacer més flexibles
las articulaciones que se han puesto rigidas.

El geneticista es un especialista en trastornos genéticos. La labor principal del
geneticista es determinar si alguna mujer de la familia es portadora del gen de
la hemofilia. Este especialista también puede ofrecer asesoramiento genético para
las familias.

El radiélogo toma y examina las radiografias de los misculos, articulaciones, y
lesiones y hemorragias internas.

El técnico de laboratorio le extrae sangre a su hijo para hacer andlisis.

En nuestro Centro de Tratamiento de la Hemofilia Internacional (ICTH),
tenemos dos hematdlogos, un enfermero, un psicélogo, dos ortodoncistas,
un dentista, un asistente social, un fisioterapeuta, un instructor de
educacién fisica y un técnico de laboratorio. -Dra. Jussara Oliviera de
Almeida, hematéloga coordinadora, Hospital de Apoio, Brasil

Los siguientes médicos pueden formar parte del equipo de la sala de emergencias
que tratard a su hijo cuando haya una necesidad inmediata o cuando se produzca
una lesién después del horario de atencién normal:

El médico clinico de la sala de emergencias tiene experiencia en la atencién de
casos de emergencia y es la primera persona en examinar a su hijo.

Los “internos” son médicos recién graduados, que cursan el primer afio de
postgrado y se estdn capacitando en una residencia. Los residentes son médicos
graduados de nivel superior, generalmente en su segundo, tercer, cuarto o quinto
afo de capacitacién. Probablemente sepan poco o nada sobre cémo tratar a un
nifio con hemofilia. Los internos y residentes deben colaborar con el hematélogo
de turno al tratar a su hijo.
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Nuestro hijo tenia dolor de oido, y todos los médicos se lo examinaron
hasta que empezé a sangrar. Dijeron: “Sabemos lo que estamos
haciendo”. Me quedé pasmada. Aunque eran estudiantes de medicina
del dltimo afio, residentes de pediatria, jnos dimos cuenta de que
sabiamos més que ellos! jPero no nos escuchaban! les dijimos que
paren y finalmente lo hicieron. ~Eduardo e Iris, padres de Javier, de 5
afios, Argentina

El hematélogo de turno es el hematblogo que estd4 disponible en casos de
emergencia. Durante el horario de atencién normal, pueden ver al enfermero
coordinador o al hematélogo en la clinica si surge una necesidad repentina. Por
las noches y los fines de semana, sin embargo, deberan llamar por teléfono al
hematélogo de turno para pedirle consejo sobre lesiones especificas y para
coordinar las visitas a la sala de emergencias.

Conozcan estos titulos y responsabilidades. Esto les dard més autoridad y
experiencia como padres. Cuando en medio de la noche las respuestas que le dio
el médico clinico de la sala de emergencias no les satisfagan, deberan preguntar
por el hematélogo de turno.

Sus derechos como padres

Todos los ciudadanos de su pais tienen derechos. Y todas las personas que visitan
un hospital o clinica tienen derechos. En primer lugar, deben darse cuenta de que
tienen derechos. No siempre son derechos escritos en las leyes. Pero pueden ser
defendidos por las leyes, y son sus derechos como guardianes de su hijo y como
usuarios del hospital. La mayoria de los médicos conoce y respeta estos derechos.
Sin embargo, algunas veces sus derechos son ignorados en momentos de crisis, y
particularmente cuando un médico o enfermero no estd familiarizado con la
hemofilia. Es en estos casos cuando tienen que hacer valer sus derechos.

La actitud del paciente con hemofilia no puede ser ni muy humilde ni
muy arrogante. —Elena, madre de Federico, de 29 anos, y abuela de
Sebastian, de 8 afnos, México

Ustedes tienen derecho a quedarse con su hijo. Su hijo necesita que ustedes, sus
padres, lo reconforten. Pero conserven la calma, sino alteraran al nifio y
probablemente sean un estorbo para los médicos. También es deseable que se
queden con el nifio para asegurarse de que todos los procedimientos médicos se
hagan de la manera correcta para un paciente con hemofilia.
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Tienen derecho a rehusarse a cualquier tratamiento, procedimiento o medicamento
si la vida de su hijo no corre peligro. Siempre hagan que traten primero al nifio
por la hemorragia, y luego que hagan ofros andlisis o procedimientos. Para
asegurarse de que estdn tomando una decisién informada, hablen con el médico
sobre si es adecuado y Gtil hacer el examen o andlisis primero. El equipo médico
puede ignorar su derecho si la vida del nifio estd en peligro.

Rod tuvo una infeccién en las piernas dos veces. El inmunélogo queria
hacerle una biopsia. Yo estaba muerta de miedo! No sabia cémo
decirle al médico, pero con mucha tranquilidad le dije: “Sabe, mi hijo
no puede recibir una inyeccién intramuscular”. Entonces mi hematdlogo
llamé al inmunélogo y le dijo que no le haga la biopsia. -Liliana, madre
de Rodrigo, de 13 aros, Argentina

Ustedes tienen derecho a que el nifio reciba tratamiento enseguida. Los nifios con
hemofilia deben ser examinados de inmediato, particularmente cuando tuvieron
una lesién en la cabeza o dafio en una articulacion. Lamentablemente, el personal
médico puede no saberlo. Expliquenles la lesién, qué sucede dentro del cuerpo de
su hijo y por qué necesita tratamiento de inmediato. Sean firmes y especificos:
“Necesita que lo vean en 15 minutos”. Probablemente resulte de ayuda llevar una
carta como la que se muestra en el Apéndice A, que suministra informacién sobre
la atencién de emergencia para su hijo y los teléfonos del personal de su centro de
tratamiento.

Tienen derecho a un tratamiento respetuoso y cortés. Si algin profesional de la
medicina, incluso un médico, es descortés, les habla con aires de superioridad o
les oculta informacién, diganle amable y directamente que su comportamiento es
insensible o que su comentario no es aceptable. Denuncien la descortesia o la
insensibilidad del médico a sus superiores.

El médico de turno nos informé sobre el diagnéstico. Realmente lo hizo
muy groseramente. Précticamente nos dio el pésame, y salimos del
consultorio realmente conmocionados. —Lidia, madre de Javier, de 15
afos, Argentina

Ustedes tienen derecho a pedir tratamiento. Si un médico trata de convencerlos de
que su hijo no reciba tratamiento, pregintele por qué. Insistan en el tratamiento si
estdn seguros de que su hijo lo necesita. Documéntenlo por escrito cuando el
médico se rehise. Diganle al médico que esa nota puede ser usada, y de hecho lo
serd, en un juicio de ser necesario.
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Muchas, sino la mayoria, de las familias con hemofilia pertenecen a los
estratos econémicos més humildes. Estdn condicionados culturalmente a
no responder a las autoridades y a obedecer, a callarse y a sentirse
intimidados. Si no hacen valer sus derechos nunca podrdn informarse, y
si no se informan jamés se sentiran lo suficientemente fuertes como para
hacer valer sus derechos. ~Anénimo

Ustedes tienen derecho a que se les expliquen los tratamientos, los
medicamentos y los procedimientos antes de que se realicen. Si ven que el
personal médico estd haciendo algo incorrectamente, como mezclar factor en
un gotero intravenoso, tienen derecho a detener a esa persona y corregir
el tratamiento. También tienen derecho a saber qué medicamentos se estdn
administrando y por qué, la dosis y los resultados que se esperan.

Usted tiene derecho
a que lo traten con respeto

y cortesia.

Tienen derecho a que otra persona haga la venopuncién. A veces los médicos y
enfermeros tienen un mal dia; a veces simplemente no pueden encontrar una vena.
Denle al enfermero o médico sélo tres oportunidades para hacer una
venopuncion. En la mayoria de los casos, otro miembro del personal podra
encontrar una vena rédpidamente. Pueden proteger las venas de su hijo para evitar
que se arruinen.

Tienen derecho a explicar al personal médico su situacién médica y sus politicas
personales, y que estas politicas sean respetadas. Diganle al personal médico lo
que saben sobre la hemofilia, cémo ocurrié la lesién y cémo reacciond su hijo.
Diganle cudl es la mejor manera de administrar factor. Diganle cudles son las
mejores venas y cudnto factor debe recibir el nifio.
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Tienen derecho a ver la ficha médica de su hijo si lo solicitan. Este derecho esté
protegido por las leyes en algunos paises y se debe cumplir con todo pedido de
acceso a esta documentacién.

Tienen derecho a que les expliquen los formularios de consentimiento para
participar en estudios antes de firmarlos. Es dificil leer todos los formularios de
consentimiento en medio de la sala de emergencias, cuando su hijo estd dolorido
o molesto. Pero traten de leerlo o al menos pregunten qué estan firmando.

Tienen derecho a recibir

las explicaciones en privado.

Tienen derecho a recibir las explicaciones en privado. Cuando los médicos revelan
el diagnéstico o dan malas noticias en la sala de espera, donde hay otros padres
o pacientes presentes, estan violando su derecho a la privacidad. Pidanle al
médico que primero busque un cuarto privado.

Nuestro médico me lo deberia haber dicho [el diagnéstico] en privado,
pero hablé adelante de mi hijo y, todavia hoy, mi hijo cree que en
cualquier momento se muere. No entendié lo que quiso decir. -Carolina,
madre de Norlon, de 13 afios y Davis, de 10 afos, Nicaragua
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Deben decir lo que piensan para que respeten sus derechos. Quizd deban
confrontar a un médico, enfermero u otro miembro del personal del hospital. Si les
incomoda, lleven a alguna persona que tenga seguridad al hablar —a su cényuge,
un amigo o familiar- para que lo ayude. Si no son naturalmente firmes, practiquen
algunas preguntas y afirmaciones bésicas:

* ;Alguna vez traté a un nifio con hemofilia antes?

* ;Puede usar una aguja mds pequeiia?

sPodemos ir a un lugar privado para hablar de esto primero?
e Sélo permito tres punciones por médico.

® Quisiera que venga otro médico.

® Necesito quedarme con mi hijo para tranquilizarlo.

® Siempre hacemos la infusién primero y la radiografia después.
® Asi no es como me ensefaron el procedimiento.

e sPor qué estd haciendo el procedimiento asi?

Médicos: pénganse en nuestro lugar. No sean frios y distantes. Sean
humanos, trétennos con calidez y piensen en los que sufren. No sean
comerciantes. Si un médico tuviera un hijo con hemofilia, entenderia.
-Ana, madre de Ivén, de 20 afos, Argentina
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Sus responsabilidades como padres

Si quieren que los médicos respeten sus derechos, necesitan demostrarles que
ustedes también son responsables. Las siguientes son algunas responsabilidades
que deben asumir los padres:

Dar la informacién correcta y completa al personal médico. ;Qué deficiencia de
factor y qué nivel de deficiencia tiene su hijo? 3Qué producto de factor usa, la
marca y el tamafio de unidad? La informacion sobre la lesién. Tener las vacunas
del nifio al dia. (Al final de este capitulo se encuentra el calendario de vacunacién
segln la edad del nifo.)

Respetar las normas y el reglamento del hospital. Cumplirlas cuando tengan
sentido. Por supuesto, toda regla tiene sus excepciones. Aunque querrén que el
hospital atienda sus necesidades especificas, traten de adaptar sus necesidades al
enorme caudal de pacientes del hospital.

Pregunten sobre los planes de tratamiento. Pregunten preferentemente antes de que
los realicen.

Acudan a las citas. O llamen con anticipacién para cancelar una cita o
reprogramarla para otro dia.

Acepten los resultados si se han negado a un procedimiento médico que se
recomendé.

Hablen con un mediador o administrador del hospital cuando haya un problema
que no pueden resolver directamente con el personal médico.

Siempre traten al médico y al personal médico con amabilidad y respeto. Se
puede cuestionar el criterio de un médico y ser respetuoso a la vez. Nunca
griten; siempre conserven la calma, pero con firmeza.

Aprendan a expresarse en igualdad de términos con los médicos aprendiendo
su jerga. Hay que respetar a los médicos, pero se pueden sugerir cosas
humildemente. -Liliana, madre de Rodrigo, de 13 afios, Argentina

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

La visita al hospital: como hacer
que sea eficaz y efectiva

® Llamen por teléfono a los médicos o
hematélogos antes de ir. Expliquenles la
lesién, los sintomas y el tratamiento.

* Pidanles que tengan factor listo para
mezclar, si hay, o crioprecipitado o
plasma fresco congelado (PFC)
descongelado antes de que lleguen.

® lleven el factor, siempre que sea posible.
Lleven las recomendaciones de la dosis y
una carta del hematélogo.

e Suministren al enfermero que ingresa al
paciente informacién actualizada sobre
alergias, fechas de vacunaciones y datos del
seguro médico.

* Si creen que el nifio estd sangrando en una
parte del cuerpo peligrosa, exijan que sea
atendido enseguida y expliquen por qué.

® Hagan posponer las radiografias, los
estudios de resonancia magnética y
las tomografias hasta después de que
hayan hecho la infusién al nifio.

* Mezclen el concentrado de factor
ustedes mismos. Aprendan a hacerlo antes
de su siguiente visita al hospital.

* Hagan llamar al enfermero pediétrico o al
hematélogo de turno si el médico de
emergencias no parece estar seguro.

® Estén preparados para una larga espera.
Lleven juguetes, jugo, pafales o leche de
féormula para el biberén y una muda de ropa.
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Su derecho y responsabilidad de preguntar

La formulaciéon de preguntas forma parte de sus derechos y responsabilidades.
Ustedes tienen derecho a saber qué, por qué y cémo. También tienen la
responsabilidad de hacer preguntas a quien le esté brindando tratamiento médico
a su hijo. Deben hacer preguntas por tres razones importantes: primero,
aprenderdn mas. Aprender cosas nuevas los hard mejores miembros del equipo
médico. Pueden aprender cémo funciona el proceso del hospital.

La realidad es que la atencién de la hemofilia en América Latina es
verdaderamente deficiente. La manera en que podemos cambiar esto es
si los pacientes se comprometen a tratar de recibir la atencién que
necesitan para su propia enfermedad. Los médicos en general no
reaccionan y no les brindan tratamiento a los pacientes si no lo piden.
Los pacientes deben comprometerse, agruparse, trabajar juntos y
obtener lo que necesitan. -Dr. Rail Bordone, hematélogo, Sanatorio
Mayo, Argentina

Segundo, pueden detectar errores antes de que se cometan. Muchos profesionales
médicos atienden al nifio en un momento dado. Con tantas personas en el medio,
es posible que un error de comunicacién pueda derivar en la realizacién de
procedimientos innecesarios o incorrectos para su hijo.

Un dia en el hospital le estaban por administrar incorrectamente la
infusién a nuestro hijo. Nos rehusamos a que le dieran la infusién hasta
que finalmente llegé alguien que sabia como hacerla. —Esperanza,
madre de Jesis, de 13 afios, México

Una tercera razén para cuestionar los procedimientos es que usted puede no estar
de acuerdo con las 6rdenes del médico. Algunas decisiones médicas se basan en
politicas generales o en protecciones legales, y otras se toman por la salud y la
seguridad inmediatas de su hijo. Pregunten por qué se ordend o no se ordend un
determinado andlisis o procedimiento. Pregunten cudles son los riesgos si se
rehsan a permitir el procedimiento.

También pueden cuestionar por qué un médico decide no infundir a su hijo. Esto
quizd sea infrecuente, porque la mayoria de los médicos tiende a equivocarse por
el lado de la seguridad. Pero algunos padres tienen que discutir con los médicos
para que administren una infusién, segin la lesién y el cambio en el
comportamiento de su hijo a causa de ésta. Si su instinfo indica que hay que
infundir, no se rindan: insistan. Recuerden, “ante la duda, infundan”.
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Queremos que los pacientes obtengan lo que necesitan y reciban
informacién sobre su enfermedad. Deben comportarse con amabilidad,
lo que permite una buena relacién entre los padres y los médicos. Creo
que la parte humana de la relacién es extremadamente importante. —Dr.
Radl Bordone, hematélogo, Sanatorio Mayo, Argentina

Qué deben saber los médicos

Del mismo modo que hay muchas clases de personas, hay muchas clases de
médicos. Algunos son cdlidos, gentiles y sensibles. Otros son bruscos, descorteses
y clinicos. Este tipo de médico desafia su seguridad personal y lo intimida.
Recuérdenles a los médicos que ustedes tienen derecho a que los traten con
respeto. Muéstrenle al médico esta lista, compilada a partir de los consejos de
muchos padres:

Escuchen a los padres. Cuando decimos que nuestro hijo necesita tratamiento, jes
asil Conocemos a nuestro hijo y sus antecedentes médicos completos. Algunos de
nosotros sabemos mucho sobre la hemofilia. Vivimos con ella cada dia.

Sean pacientes con los padres. Al igual que ustedes, sufrimos estrés. Nuestro
instinto paternal de proteger a nuestro hijo es muy fuerte. Podemos cuestionar y
discutir, principalmente porque queremos mucho a nuestro hijo.

Quisiéramos que los médicos nos brinden una atencién més
personalizada. Cuando no hay tratamiento, al menos podrian hacer
sentir al paciente como un ser humano, tocarlo, examinarlo, hablarle
suavemente y explicarle las cosas con claridad. —Juana, madre de
Héctor, de 22 afios, Nicaragua

No apresuren a los padres con informacién. Dennos tiempo de absorber las cosas.
Hablen con nosotros en privado y asegirense de que hayamos entendido.

La Dra. S. me llamé por teléfono para darme los resultados. Me puse a
llorar y me calmé. Fui al banco de sangre municipal para hablar con
ella, y me dio materiales para que me informara. Poco a poco, comencé
a aprender. -Raquel, madre de José, de 14 aros, Venezuela

Hablen con el nifio y los hermanos directamente siempre que sea posible. Los nifios
con hemofilia seran responsables de su propio tratamiento algin dia. Si tienen un
rol en las decisiones, estaran preparados para asumir la responsabilidad a una
edad adecuada. Si los hermanos también entienden el proceso, pueden ayudar

mds al hermano enfermo.
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Sean directos con los padres. Podemos afrontarlo, aun cuando necesitemos llorar
primero. Tenemos derecho a saber por qué los tratamientos se demoran o no estén
funcionando.

Fue un golpe terrible enterarnos... [del diagnéstico]. Teniamos dos hijos
que eran perfectamente sanos. No podiamos entenderlo. El Dr. M. nos
explicé la hemofilia muy bien. Realmente nos apoyd, y nos dijo que no
nos asustédsemos. ~Ana, madre de Guillermo, de 17 afos, Argentina

Respondan amablemente a las preguntas de los padres. Tenemos derecho a saber
por qué se ordenaron ciertos estudios y se tomaron ciertas decisiones. Preguntamos
porque queremos mucho a nuestros hijos.

Permitan y alienten a los padres a que los aconsejen. Somos padres con
experiencia. Sabemos mucho sobre el tratamiento de nuestro hijo. jPermitannos
compartir nuestra experiencia con ustedes!

Permitan a los padres participar en los procedimientos. Cuando les demostramos
que somos responsables y estamos tranquilos, permitannos sentirnos en control.

Queremos que los padres se hagan cargo de la atencién de su hijo.
Fomentamos la autoinfusién. La mayoria de los pacientes del hospital son
capaces de colocarse ellos mismos la infusién. —Dr. Héctor Bepre,
hematdlogo, Sanatorio Mayo, Argentina

Por favor, admitan cuando no saben cémo diagnosticar una hemorragia
hemofilica. Los respetaremos mds y les agradeceremos por no experimentar
con nuestro hijo. No pretendemos que sepan todo, pero si pretendemos que tenga
buen criterio.

No més de tres intentos de puncién. Por favor no hagan doler a nuestro hijo porque
quieren completar la infusién. Nunca usen la vena yugular.

Préstenle total atencién a la infusién. Tengan todos los suministros médicos listos, el
tamafio de aguja correcto y el factor mezclado. No realicen procedimientos
innecesarios. Por ejemplo, no necesitan un gotero intravenoso para administrar
una infusién.

No hagan que los padres se sientan culpables o deprimidos. No es culpa nuestra
que nuestro hijo tenga hemofilia. Generalmente no es culpa nuestra que se haya
lastimado; simplemente es parte de la vida. Nunca actien en forma desalentadora
ni usen un lenguaje negativo frente a un nifo.
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Después de darnos el diagnéstico, nuestro médico fue muy pesimista y
nos dijo que la mayoria de las familias en esta situacién se desintegraban
y que era mejor que comencemos a considerar seriamente el divorcio.
-Angélica, madre de Gustavo, de 7 afos, México

“Ante la duda, jinfundan!”. No desestimen el dolor o los sintomas de un nifio con
hemofilia. Cuando tengan dudas, presupongan que el nifio tiene una hemorragia
y necesita tratamienfo. Ignorar o interpretar erréneamente los sintomas puede
provocar dafios severos o permanentes.

El mensaje de este capitulo es simple: Ustedes tienen derechos que deben
respetarse, pero fambién tienen responsabilidades como padres. Aprendan sobre
la hemofilia y traten de colaborar de manera eficaz con el equipo médico. Hagan
que respeten sus derechos informéandose sobre la hemofilia, actuando con firmeza,
y respetando al personal médico y las politicas del hospital. Sepan que al médico
o enfermero que los atiende pueden no agradarles su firmeza. Estén preparados
para que exista una cierta tensién.

Ademds, tengan consideracién por la situacién del médico. El personal del hospital
atiende todo tipo de accidentes, lesiones y enfermedades. La hemofilia puede ser
algo nuevo para ellos. Generalmente no estén acostumbrados a que los padres
estén bien informados sobre alguna enfermedad o trastorno. Y en muchas culturas,
incluso en toda América Latina, no se alienta a los padres a que cuestionen a los
médicos. Cuando los padres cuestionan, puede parecer que dudan de la autoridad
y experiencia del médico. Pero en todo el mundo los padres de los nifios con
hemofilia son firmes y tenaces, porque aman mucho a sus hijos. jMuchos médicos
nunca conocerdn a uno de ellos!

Con respecto a nuestros médicos, podemos decir a viva voz que son los
mejores. Son competentes, dedicados, muestran interés y son serios.
Gracias a lo que hicieron, hemos superado muchos obstéculos a pesar
de las deficiencias. A cada médico que ha contribuido y participado en
nuestra vida, ofreciendo su conocimiento cientifico, su devocién, su
competencia y —en muchos casos— su amor y amistad, mi més sincera
grafitud... y la certeza de que nunca podré devolverles lo que nos
dieron. -Maria, madre de Paulo, de 26 afos, Brasil
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Protejan a su bebé

Cuando los nifios nacen, tienen una inmunidad natural a ciertas enfermedades,
porque los anticuerpos que combaten las enfermedades pasan de la madre al feto
a través de la placenta. Después de nacer, los bebés amamantados a pecho
contindan recibiendo los beneficios de los anticuerpos de la madre. Pero la
inmunidad de un bebé solamente es temporal. Por eso los programas de
vacunacion, que ayudan a los cuerpitos a construir sus propias defensas contra las
enfermedades, son tan importantes. Las vacunaciones deben comenzarse pronto y
seguirse al pie de la letra. Las vacunas protegen a los nifios contra la hepatitis B,
la polio, el sarampién, las paperas, la rubéola, la tos convulsa (o tos ferina), la
difteria, el tétanos, la varicela y la bacteria Haemophilus influenzae tipo b.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Calendario de vacunacion infantil

Enfermedad

Hepatitis B (segin la
recomendacién

del médico)

Difteria/Tétanos/Tos
convulsa

H. influenza tipo b

Poliomielitis

Rotovirus (segin la
recomendacién

del médico)

Sarampién/Paperas/
Rubéola

Varicela

Edades

Al nacer, 2 meses y
6-18 meses, o a los
1-2 meses, 4 meses y
6-18 meses. A todas
las edades si hay
riesgo.

Alos 2, 4y 6 meses,

y a los 15-18 meses.

Alos 2, 4 y 6 meses,

y a los 12-15 meses.

Alos 2 y 4 meses, y a
los 6-18 meses.

Alos 2, 4 y 6 meses.

A los 12-15 meses. Se

puede dar una dosis de
refuerzo a los 4-6 afios

o alos 11-12 afios.

A los 12-18 meses o a
los 11-12 afios, si no
se dio antes.

Calendario de refuerzos

A los 11-12 afios

(si no se dio antes)

Puede ser necesario
administrar un refuerzo de
antitetdnica después de una
herida. Se puede dar una
quinta dosis a los 4-6 afios.

A los 4-6 afios.

Aprobado por el Comité Asesor sobre Practicas de Vacunacién (Advisory Committee
on Immunization Practices, ACIP), la Academia Estadounidense de Pediatria
(American Academy of Pediatrics, AAP) y la Academia Estadounidense de Médicos
de Familia (American Academy of Family Physicians, AAFP).

Fuente: www.bronsonhealth.com
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El equipo formado por el médico y los padres

Resumen
® Es natural confiar las decisiones sobre el tratamiento de un hijo a los médicos.

® Para asegurarse de lograr el mejor resultado del tratamiento, los padres deben
participar en las decisiones.

® Pregunten sobre cada tratamiento y decision médica.

® Apréndanse los titulos y los cargos del personal médico que atenderd a su hijo.
e Ustedes tienen derechos especificos como padres.

e Ustedes tienen responsabilidades que van junto con esos derechos.

e Al principio, es posible que pasen mucho tiempo en el hospital. Cuando
aprendan sobre la hemofilia y comiencen a infundir a su hijo ustedes mismos,
ese tiempo se reducird drésticamente.

’_

CAPITULO SIETE ,\’\

v

El primer afo

Cuando Lucas, el hijo de Joselei tenia cuatro meses de edad, se le hinché la nalga
después de recibir su primera vacuna. Hubo que hospitalizarlo. Los médicos en
rasil pensaron que tenia un absceso y querian drenar el absceso. Joselei no sabia
Brasil t b y d | ab Josel b
que su bebé tenia hemofilia, pero instintivamente dijo que no a este procedimiento.
ensé que este episodio no era normal”, recuerda. Recordaba los moretones que
“P f d | da. Recordaba | t
abia notado en el bebé mientras estaba en la cuna. Fue a otro médico, quien
hab tad | beb t tab I F t dico, q
finalmente le diagnosticé hemofilia. “Uno espera tener un bebé sano y nosotros
tuvimos un bebé sano”, dice. “Pero siete meses después descubrimos que
tenia hemofilia”.

El primer afio de vida del bebé puede ir acompafiado de los primeros signos de
hemofilia y, en la mayoria de los casos, el primer tratamiento. Uno puede
preocuparse menos si se prepara. Una buena preparacién puede ayudar a evitar
lesiones innecesarias, acelerar el proceso de curacién cuando se producen las
lesiones y ayudar a que uno tenga una mayor sensacién de control sobre su vida
y su capacidad de cuidar a su hijo.

Los analisis de sangre

Una de las primeras hemorragias de su hijo puede ser a causa de las punciones
de las vacunas y andlisis de sangre de rutina. Es dificil encontrar las venas
diminutas de un bebé. Puede llevar entre cinco y 30 minutos de punciones
repetidas encontrar una vena. Durante este proceso, el personal médico quizé
deba sujetar firmemente el brazo del bebé. Si aprietan el brazo del bebé
demasiado fuerte, pueden causar una hemorragia en el biceps o el antebrazo. La
hemorragia puede ser lenta y quizd no se vea nada durante unos dias. Enfonces
notaré que el biceps se le ha hinchado al bebé.
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Si al bebé lo pinchan con una aguja de cualquier tipo, contrélele el brazo y la
mano los dias posteriores. Pregunte al personal médico si usaron un torniquete.'
La aplicacién prolongada de un torniquete o de un torniquete muy apretado puede
provocar una hemorragia en el biceps. Podria evitar problemas pidiendo que un
enfermero experto en administracién intravenosa pedidtrica realice el andlisis de
sangre o la infusién.

Antes de que el bebé reciba sus vacunas, digale al pediatra que algunas vacunas
como la vacuna contra la difteria, la tos ferina y el tétanos deben darse en la parte
subcuténea de la piel (la capa superficial) y no en el misculo.

Hematomas

Los hematomas, o moretones, probablemente sean el signo més comin de la
hemofilia. Los moretones se deben a una hemorragia debajo de la piel, en el tejido.
Generalmente son las menos preocupantes de todas las hemorragias. Es posible
que le teman a los hematomas porque pueden verse feos o grandes, pero
generalmente no hay de qué preocuparse.

No hay antecedentes en nuestra familia. Sospechamos por primera vez
de hemofilia cuando tenia seis meses. Tuvimos que hacerle unos andlisis
porque el bebé tenia varias marcas rojas en la piel. -Maria, madre de

Paulo, de 26 afos, Brasil

iPrepérense para ver moretones! Los hematomas son normales; no se forman por
cargar al bebé incorrectamente ni por apretarlo mucho. No permitan que los
moretones los detengan. Siempre carguen y sostengan al bebé, sin preocuparse
por los moretones.

Cuando tenia un afo, tenia hematomas, y mis padres me llevaron a
distintos médicos y nadie sabia por qué los tenia. La gente me abrazaba
y a mi me salia un moretén. —Daniel, de 28 afos, Argentina

Cuando aparecen morefones, asegirese de que el nifio esté cémodo. Si es un
hematoma reciente, apliquele hielo para impedir que se siga expandiendo. Un
hematoma reciente puede ser rojo oscuro o negro azulado en el centro y rojo
oscuro en el perimetro. El color negro azulado significa que la sangre es mas vieja
y se acumulé en un lugar. A medida que se cure, ird torndndose verdoso, luego
amarillo. El amarillo significa que la sangre casi se reabsorbié por completo.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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La confirmacion del diagnostico

“Cuando tenia cuatro afios, Sergio
tuvo un enorme hematoma en el
medio del pecho. Yo conocia bien los
sinftomas porque mi hermano tenia
hemofilia. Podemos rastrear la
hemofilia hasta mi tatarabuela, que
era portadora; posiblemente antes
que ella hubo otros con hemofilia.
Bdsicamente yo misma diagnostiqué a
mi hijo.

“Cuando tenia unos ocho meses de
edad, lo llevé al Centro Nacional de
Sangre porque se habia caido y se
habia cortado la lengua. Sangré 15
dias, y durante esos 15 dias fuimos
todos los dias desde Ledn hasta
Managua para que lo traten y para
comenzar a aprender cada vez més.

"Me puse muy friste cuando reconoci
el hematoma como un signo de
hemofilia... Cuando confirmaron el
diagnéstico, no fue una gran sorpresa
porque en mi inferior yo ya lo sabia”.
~Luisa, madre de Sergio, de 14 aros,
Nicaragua
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La denticion

Los bebés comienzan la denticién aproximadamente entre los tres y los siete meses
de edad. La boca se convierte en el centro de su universo. Buscan activamente
objetos para chupar y babear. Si ya pueden sujetar, también se meterdn cosas en
la boca. Puede ocurrir una hemorragia si el objeto es filoso o duro.

Cuando Juan Carlos tenia nueve meses, se puso las llaves en la boca.
Tuvieron que hospitalizarlo y cauterizarle la herida. A Daniel le
diagnosticaron la enfermedad cuando tenia dos afos de edad después
de estar dos meses en el hospital. Se habia cortado la boca al morder
una bola de vidrio. -Gloria, madre de Juan Carlos, de 16 afos, y
Daniel, de 8 afos, México

Las hemorragias bucales son delicadas. Generalmente se deben a un pequefo
corte en la encia o en la lengua, un desgarro en el frenillo (el trocito de piel que
une el labio superior a la encia) o la salida de un diente nuevo. No se puede
aplicar una curita, ni aplicar presién, y la lesién no puede secarse, jporque los
bebés tienen una capacidad infinita de babear!

Las hemorragias bucales tardan mucho en curarse. El bebé tendré baba roja. Es
aconsejable ponerle un babero. Posiblemente tenga que cambiarle las sabanas y
la ropa con més frecuencia. Aunque todos los nifios tienen la denticiéon, muchos
nifios con hemofilia no tienen hemorragias cuando le salen los dientes.

Ivan sangré 20 dias por una hemorragia en la lengua. Estaba comiendo
pollo y un hueso se rompié. ~Ana, madre de Ivén, de 20 arios,
Argentina

Quizd pueda evitar una visita al médico si usa dcido aminocaproico,? que
neutraliza la saliva. La saliva ayuda a digerir la comida. También disuelve los
codgulos de sangre que se forman en la boca. Aun cuando su hijo haya recibido
factor para detener una hemorragia en la boca, igual puede sangrar luego o
cuando la saliva haya destruido el codgulo. Pida al médico una receta de acido
aminocaproico cuando el nifio tenga cuatro meses, anfes de que comience
la denticién.

2El 4cido aminocaproico se conoce en los Estados Unidos por la marca Amicar® y también como acido épsilon
aminocaproico en algunos paises de América Latina. Viene en forma de liquido o comprimidos. Si su pais no
lo importa, puede tratar de pedirlo como una donacién a organizaciones humanitarias.
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Las hemorragias de lengua pueden ser desagradables. En realidad no son grandes
hemorragias, sino muy molestas. Las hemorragias de lengua pueden tardar dias en
curarse, aln después de uno o dos tratamientos con factor. Cuando su hijo tenga
una hemorragia de lengua, vaya ol hematélogo enseguida. Puede ser necesaria
una infusién. Lo bueno es que la mayoria de los bebés no tienen muchas
hemorragias de lengua, y con el tiempo, cuando deje de babear y mordisquear,
las hemorragias de lengua cesaran por completo.®

*A veces las hemorragias en la lengua, si no se tratan, pueden tener consecuencias més serias porque la
lengua estd cerca de la garganta, que es una zona de peligro. Vea el Capitulo 5 para obtener més

informacién sobre las zonas de peligro.
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iCepillate los dientes!

“Es normal que los nifios no quieran
cepillarse los dientes, jpero lo mejor
para ellos es hacerlo! Tanto los nifios
como los padres temen a las
hemorragias, pero la falta de
cepillado producira caries y luego
extracciones dentales. Todo el mundo
debe cepillarse los dientes después de
comer. Compre un cepillo nuevo cada
tres meses. No permita que coma
muchos dulces; no méas de uno al dia.
iLos refrescos con gas como la Coca-
Cola tienen muchisima azicar! Llévelo
al dentista con regularidad, cada seis
meses. Trate de conservar los dientes
durante toda la vida”. -Dra. Miryam
Parreira, dentista, Fundacién de la
Hemofilia, Argentina
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Al aprender a caminar

No se producen muchas hemorragias durante el primer afio de vida porque el bebé
no puede caminar. Antes de aprender a caminar, algunos bebés comienzan
a gatear y posiblemente los moretones sean més comunes en las rodillas y
las pantorrillas.

Entre los diez y los 12 meses, el bebé estd listo para tratar de caminar. Al aprender
a caminar, se caerd. Cuando se caiga, pueden salirle mds hematomas o golpearse
en el borde de una mesa o de la cuna, provocdndole una hemorragia en la encia,
haciendo que se muerda la lengua o que le salga un chichén en la barbilla o en
la cabeza. No se sorprendan demasiado cuando esto ocurra. jNo significa que
son padres negligentes! Los nifios, en su mayoria, se lastiman cuando tratan de
ponerse de pie y caminar. Nuestros nifios con hemofilia también, pero su
recuperacién se ve complicada por la hemofilia.

Cuando comienzan a caminar es cuando la hemofilia es peor; todo
sucede al mismo tiempo. Les salen moretones porque se caen, se
lastiman la boca y se vuelven a caer, se muerden la lengua. —Laeia y
ltavaldo, padres de los gemelos Matheus y Rhenysson, de 9 afos, Brasil

Kaike estaba caminando en el piso cuando tenia nueve meses y se
golpeé la boca. Se corté el labio pero nunca dejé de sangrar. Sangré
por fres dias, por eso pensé que era raro; no era normal. Lo llevé a otra
clinica y descubrieron que tenia hemofilia. -Neuza, abuela de Kaike, de
10 anos, Brasil

Cuando su hijo reciba un golpe en la cabeza, lo més probable es que no le pase
nada. Pero, como precaucién, deben llevarlo al hematélogo. Reaccionen del
mismo modo que lo harian con cualquier nifio que se golped la cabeza: Traten de
mantener la calma, de tranquilizar al nifio, empaquen los suministros y vayan al
centro de tratamiento.* El hematélogo generalmente recomendard una infusién.
Edinoran, de Brasil, recuerda cémo su hijo Rafael tuvo un chichén en la cabeza; el
hematoma que tenia en la frente no era nada, jpero tardé como cuatro meses en
reabsorberse en el torrente sanguineo y que su cabeza volviera a la normalidad!

“Todos los golpes en la cabeza deben tratarse como si fueran serios, independientemente del nivel de
deficiencia de factor de su hijo. Siempre llame al hematélogo o vaya a su centro de tratamiento para

deferminar qué tratamiento darle.
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Otras causas de hemorragia

Pueden producirse hemorragias inusuales como resultado de enfermedades
comunes durante el primer afio de vida del bebé. Muchos bebés tienen resfriados
de pecho o tos ferina. La tos intensa puede irritar la garganta y hacer que sangre
o causar una hemorragia muscular en la profundidad del abdomen. Esto es
posible, pero no sucede con frecuencia. Los pediatras cuentan con remedios
excelentes para la tos persistente. Controle si hay hinchazén o molestias en la
garganta, el cuello o el abdomen, o si hay algin signo de que se haya filtrado
sangre a la garganta, particularmente después de enfermedades como amigdalitis,
anginas, gripe, varicela o paperas. Si se encuentra hinchazén en la garganta, el
cuello o el abdomen, nunca hay que presuponer que es a causa de una
enfermedad comin de la nifiez. Lleve al nifio al hematélogo de inmediato. Los
parientes, amigos o cényuges bienintencionados pueden tratar de disminuir su
ansiedad diciendo que los sintomas no son nada.

Los bebés muchas veces tienen fiebre alta cuando estdn enfermos. Nunca le dé
productos con aspirina para controlar la fiebre o aliviar el dolor. Para reducir la
fiebre, use productos con paracetamol, como Tylenol®. La aspirina tiende a
aligerar la sangre y a disolver los codgulos. Llea la lista de ingredientes en el
envase si tiene dudas, o acuda al hematélogo o al farmacéutico. El nombre
quimico de la aspirina es écido acetilsalicilico y se encuentra en muchos productos
de venta sin receta.

La circuncision

la mayoria de los nifios en América latina no estdn circuncidados. Lla
circuncisioén es la extirpacion quirirgica del prepucio del pene. Muchas veces se
realiza al poco tiempo de nacer. A veces asi es como se descubre la hemofilia en
el bebé; en vez de horas, el nifio sangra durante dias, incluso semanas. Es posible
que el bebé necesite suturas.

No hay antecedentes de hemofilia en mi familia. El bebé fue
circuncidado, y esa fue su primera hemorragia. El médico asumié la
responsabilidad porque pensé que no lo habia suturado bien. —Talia,
madre de Pedro, de 16 afios, México

A veces los bebés no sangran después de ser circuncidados. Gabriela se
sorprendié cuando su bebé Orlando se rasgé el frenillo y sangré mucho; al tiempo
le diagnosticaron hemofilia. jEntonces se dio cuenta de que él también habia sido
circuncidado al nacer y no habia sangrado en absoluto!
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Si se entera de que su bebé tiene hemofilia cuando es circuncidado, consuélese
pensando que de hecho es una manera segura de saberlo. Si es portadora y da a
luz a un segundo hijo que pudiera tener hemofilia, tal vez no desee que le hagan
la circuncision. Estd cientificamente demostrado que no le pasard nada malo al
nifio si no es circuncidado. La circuncisién es mayormente un procedimiento cultural
o religioso que es médicamente innecesario. Si quiere que fodos sus varones sean
circuncidados y sabe que tienen hemofilia, debe consultar al hematélogo para
considerar una dosis de concentrado de factor o al menos aplicarle
pegamento de fibrina tpicamente.’

Las hemorragias articulares

El nifio, al comenzar a caminar y desplazarse, pondré presién sobre las
articulaciones de los tobillos, las rodillas o los pies. La presién al caminar puede
producir una hemorragia, y los torpes intentos de correr provocardn caidas, y
causardn una lesién. Su hijo podria tener su primera hemorragia en una
articulacién antes de los dos afios de edad. 3Cémo puede saber si tiene una
hemorragia en una articulacién si no puede decirselo? Preste atencién para ver si
renguea y protfeja la articulacién contra las hemorragias. Su hijo puede rehusarse
a caminar. Puede lloriquear y estar molesto sin poder sefialar donde le duele. La
articulacién puede hincharse y estar caliente.

Trate de diagnosticar las hemorragias en las articulaciones comparando el tamafio
de la articulacién sospechosa con la articulacién de la ofra pierna o brazo. Puede
aplicarle hielo, pero a los bebés no les gusta el frio del hielo y se resistirdn. Acuda
al hematélogo para cerciorarse de que todo esté bien y ver qué tratamiento darle.
Mientras més pronto reciba tratamiento, mds pronto se detendré la hemorragia y
podrd comenzar la recuperacion.

*No se consigue en todos los paises.



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Como crear un ambiente seguro

Cuando que se enfere de que su hijo tiene hemofilia, jsu dulce hogar pareceré
estar lleno de peligros! Pero puede tomar las precauciones de rutina que se toman
con los bebés para reducir el riesgo de lesiones y las hemorragias.

Los bebés necesitan explorar el entorno para tener un buen desarrollo mental y
corporal. Todo lo aprenden a través de los sentidos, asi que necesitan tocar, oler,
oir y ver todo. Cuanto més explore el nifio, mayor serd su curiosidad, y mas
aprenderd. Lo peor que puede hacer es impedirle que explore para que no corra
peligros fisicos. En cambio, aliéntelo a que explore haciendo que su hogar sea
mds seguro.

Cambiamos el piso para que no se lastimase. Cubrimos las paredes de
su cuarto con una manta porque se veian los ladrillos. No tenia una
cuna. Se adapté una cama para él. Poco a poco fue mejorando la cosa,
y nosofros nos calmamos. -Maria, madre de Eric, de 5 anos, Brasil

Es imposible crear un ambiente completamente seguro; los accidentes y las
hemorragias igual sucederdn. Pero se puede hacer que algunos cuartos sean mds
seguros usando alfombras para amortiguar las caidas. Es aconsejable quitar las
mesitas bajas, o acolchar los bordes filosos y las paredes de piedra. Recuerde que
muchos accidentes ocurren cuando los nifios estén cansados o enfermos. Cuando
se les doblan las rodillas y caminan con torpeza se pueden caer, golpear la cabeza
y cortarse la boca. Asi que, cuando sea tarde y el bebé esté cansado, quite los
objetos de su camino, péngale ropa acolchada y corra las mesitas a un costado.

Ropa protectora

Las rodilleras y coderas ayudan a reducir los moretones y a veces incluso las
hemorragias. Puede coserle proteccién acolchada adicional debajo de la ropa.
Puede cubrir trozos de esponja con tela y luego coserlos por dentro a la ropa donde
van las rodillas y los codos, aunque en los climas calurosos, puede resultar imposible.

iNuestra vida cambié! Antes vivia relajada y tenia una casa tranquila.
Teniamos una cuna de madera, pero acolchamos todo. Incluso sus
pantalones. ~Ana, madre de Guillermo, de 17 afios, Argentina
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Cuando Junior José tenia siete meses de edad, tenia muchos moretones.
Pensé que se estaba lastimando contra la cuna, asi que la acolché.
Fuimos al médico y descubrimos que tenia hemofilia. —José, padre de
Junior José, de 8 afos, Venezuela

Ademds, trate de que el nifio fenga buen calzado. El calzado le protegera los pies
y los tobillos y le daré soporte en caminos pedregosos y colinas.

La identificacion medica

Ofra manera de proteger al nifio es colocarle una identificacién médica personal.
En Nicaragua, por ejemplo, la mayoria de los pacientes tienen una tarjeta de
identificacién con su foto que indica el tipo de hemofilia y el nivel de severidad,
en la que se pide ponerse en contacto con la Cruz Roja Nicaragiense. Averigie
si su organizacién de la hemofilia, hospital o banco de sangre ofrecen un brazalete
MedicAlert®, collar o tarjeta de alerta médica para alertar a los rescatistas y al
personal de emergencias que su hijo tiene hemofilia. Si el nifio es un bebé, fije la
tarjeta con un imperdible cuando viaje. Si es mayor, puede llevarla en el bolsillo o
la cartera.

El primer tratamiento

El primer tratamiento es todo un hito. Realmente confirma que su hijo
tiene hemofilia. Es memorable, también, debido a las fuertes emociones
que lo acompafian: quizd le preocupe la lesion, su rutina diaria se ha visto
interrumpida y usted sabe que van a pinchar a su hijo con una aguja. Los
tratamientos pueden ser estresantes para los padres. sPor qué? Es dificil encontrar
una vena en un bebé, aln para el personal médico més experimentado. Es posible
que lo pinchen varias veces. Si su hospital usa crioprecipitado (“crio”) o
plasma fresco congelado (PFC), necesitard esperar a que el plasma se
descongele, y luego que pase lentamente a gotas a su hijo. Requiere mucha
paciencia y consuelo.
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Desde que tenia un mes de edad, Emmanuel jamés lloré cuando recibe
una infusién. Se sentia calmo cuando me miraba. Podia transmitirle esta
calma con los ojos. Asi que entraba con él, llevandolo en mis brazos.
Dejaba que la cabeza descansara sobre mi hombro, y le hablaba en el
mismo tono natural de siempre mientras le daban la infusién. Cuando
termindbamos, estaba muy calmado, siempre mirdndome, asi que yo
siempre le sonreia. Entonces se lo entregaba a mi mamé. Y me iba al
sétano a llorar y gritar. Me tomaba un tiempo, me lavaba la cara, me
calmaba, jy cuando subia él volvia a ver la misma expresién tranquila!
A veces los padres gritan y lloran tanto que el chico se asusta porque los
padres son el apoyo emocional del chico. jEs a él a quien le duele! Lo
Unico que podemos hacer como padres es contenerlos y estar con ellos.
—~Romina, madre de Emanuel, de 12 arios, Argentina

Es dificil conservar la calma y ser 0til cuando el bebé grita y uno no puede aliviar
su temor ni su dolor, al menos no hasta que encuentre una vena y el medicamento
comience a fluir. Quiz4 se sienta culpable por haber permitido que se lastime. Junto
con el enojo que tiene consigo mismo, quizd se descargue con quienes lo rodean,
el personal del hospital que lo hace esperar, los médicos que parecen no entender,
o su conyuge.
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Esperar lo mejor; prepararse para lo inesperado

Preparandose, puede controlar parte del estrés cuando su hijo comience a recibir
tratamientos. Primero, evite ir al hospital solo. Es dificil ser positivo y estar en
control cuando uno estd solo y abrumado. Lleve a un familiar o un amigo,
preferentemente alguien con buen sentido del humor, para no sentirse culpable si
tiene que dejar la sala de tratamiento para ir a llorar.

Segundo, recuerde que su principal funcién es tranquilizar al bebé. Los médicos y
enfermeros pueden examinarlo y darle la infusién, jpero nadie puede reconfortarlo
como usted! No entenderd por qué le estan dando una infusién, pero si entenderé
el amor y la tranquilidad que la acompafan. Un bebé o nifio pequefio no puede
dominar sus temores por si solo. Cuando usted estd presente, él deja sus emociones
en sus manos. Por eso su presencia y su capacidad de conservar la calma son tan
importantes. Si el médico insiste en que usted se retire de la sala, simplemente
digale “No”. jPero conserve la calmal

En tercer lugar, coloque esta experiencia en perspectiva. Su bebé llora y lucha no
sélo porque lo estén sujetando sino por la pinchadura de la aguja. Su hijo esta
asustado debido al entorno extrafio del hospital y las personas extrafias que lo
sostienen, y su reaccién natural es gritar. jEs lo que los bebés saben hacer mejor!
Los nifios muchas veces lloran cuando se ven forzados a hacer algo que no quieren
hacer. Con el tiempo el nifio ya no lloraré cuando le den el tratamiento.

Alan recibié su primera infusién cuando tenia un afo de edad. Se cayé
y se rompié el frenillo. Se acostumbré a recibir las infusiones cuando
tenia unos tres afios de edad. No lloraba tanto cuando se las daban.
-lLiliana, madre de Alan, de 24 afos, Argentina

En cuarto lugar, lea el capitulo 6 nuevamente y recuerde decir lo que piensa,
aunque sea un poco. Pida al personal médico que le permitan quedarse en la
habitacion, que no aten al nifio para sujetarlo y que se quede quieto, que no le
pongan el concentrado de factor en un gotero intravenoso. No se quede callado si
ve que estan probando venas en lugares peligrosos, como en la mufieca o el cuello,
donde las punciones con la aguja de hecho pueden provocar una hemorragia o
dafar nervios.
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Como evitar una infusion: el acetato de desmopresina
(DDAVP)

Si su hijo tiene una deficiencia leve de factor VIII, puede evitar las infusiones para
algunas hemorragias si su hematélogo recomienda acetato de desmopresing,
conocido también como DDAVP. La desmopresina es una hormona sintética
(artificial) que eleva naturalmente la cantidad de factor VIl en la sangre. Una mayor
concentracién de factor VIl a veces es suficiente para detener ciertas hemorragias.

La desmopresina se puede infundir o inhalar por la nariz. Tiene la gran ventaja de
que no conlleva ningin riesgo de transmisién viral porque es artificial. Su
desventaja es que después de varias aplicaciones agotard las reservas
almacenadas de factor VIlI, que tardarédn entre 24 y 48 horas en reponerse. Una
hemorragia que requiere tratamiento por varios dias puede no responder bien a la
desmopresina después de la infusién inicial porque se agotan las reservas de factor
VIIl. La eficacia de la desmopresina también varia mucho de un paciente a ofro. Y,
lamentablemente, no se usa mucho en América Latina. Sin embargo, trabaje junto
con su hospital u organizacién nacional de hemofilia para averiguar sobre
donaciones humanitarias del producto u oportunidades de pedirla a distribuidores
locales de medicamentos o a través del Ministerio de Salud.

Informarse: ;asusta o ayuda?

Informarse sobre las hemorragias puede darle una sensacién de control, pero
también puede asustarlo. Recuerde que no todas las hemorragias le sucederan a
su hijo. Quiza nunca tenga hemorragias bucales pero en cambio puede golpearse
una o dos veces la cabeza. Quizd solamente tenga hemorragias bucales. Quizé
pase su primer afio de vida sin ninguna lesién. Debido a que su hijo es Onico, las
posibilidades son ilimitadas. Cuando se produzcan las hemorragias, recuerde que
su hijo sangra a la misma velocidad que todo el mundo; generalmente no se trata
de emergencias.

Alos 11 meses, Rod recibié su primera infusién. Se cayé de cabeza de
la cuna. jApilé almohadas y salté de ellas! Lo llevamos al hospital para
que reciba tratamiento. Una vez salié corriendo y se cayé por la
escalera. jPero sus dngeles guardianes lo protegieron! Ni siquiera tuvo
una hemorragia. -liliana, madre de Rodrigo, de 13 afios, Argentina
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Los padres estan enfrentando algo nuevo, frustrante, algo que ain no dominan. Es
dificil ver a un bebé soportar las infusiones y las primeras hemorragias. Es dificil
aceptar que la hemofilia serd para siempre. Es un buen momento para conectarse
con ofros padres en busca de apoyo y con el equipo médico para que les den
consejos y los tranquilicen. Es importante recordar que los médicos estén haciendo
lo mds que pueden y que los tratamientos pondran bien al bebé rapidamente. Mas
adelante, deberd hacer frente a distintos problemas y distintas hemorragias, pero
tendrd un mejor control sobre la hemofilia. Tenga confianza en que pronto
dominaré la hemofilia.

El primer afio es importante para usted y su hijo. Su ansiedad se ve acompafiada
de mucho aprendizaje, poco suefio y toneladas de alegria. Trate de disfrutar del
primer afio de su hijo. Es un momento especial para aprender, crecer y amar. Una
madre comenté tristemente que estaba tan preocupada y deprimida por la
hemofilia durante el primer afio del hijo que no podia disfrutar de nada. Y no
disfrutar de las cosas puede ser una autoimposicién, en gran parte depende de
dénde pone uno el foco. El primer afio pasa rdpido, y la alegria y los buenos
momentos superardn los malos por un gran margen.
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El primer afio

Resumen

e E| primer afo de su bebé suele ir acompanado de los primeros signos de
hemofilia y, en la mayoria de los casos, el primer tratamiento. Puede reducir la
ansiedad que siente sobre esto si se prepara.

® Los hematomas son comunes y suelen ser inocuos.

® Con la denticién, el bebé puede cortarse las encias, la lengua o rasgarse el
frenillo. Pidale al médico que le recete dcido aminocaproico para neutralizar
la saliva.

e Cuando su hijo aprenda a caminar, es posible que se golpee la cabeza.
Probablemente no tendré una hemorragia, pero igual hay que llevarlo
al hematédlogo.

® Para reducir la fiebre, déle productos con paracetamol, como Tylenol®, no
productos con aspirina.

* Cree un entorno seguro quitando mesitas y acolchando esquinas filosas. Proteja
al nifio con rodilleras y coderas.

® El primer tratamiento suele ocurrir durante el primer afio de vida. Conserve la
calma y concéntrese en qué puede hacer para ayudar al nifo.

e E| primer afio serd uno de ansiedad, aprendizaje y mucha alegria.

’_

CAPITULO OCHO .\’\

#

Como se trata la hemofilia

Con la hemofilia, la sangre de su hijo no puede coagular correctamente. Sus
lesiones sangran por mds tiempo que lo normal. Las hemorragias dentro del cuerpo
que no se fratan llenan de sangre las articulaciones, los tejidos musculares, los
tejidos blandos o los 6rganos. Es vital tratar la hemofilia deteniendo la hemorragia
lo mds rdpidamente posible. Hay varias maneras de detener una hemorragia,
desde algunas medidas simples, como aplicar primeros auxilios, hasta métodos
més eficaces, como infundir factor' (las proteinas de la sangre que su hijo no
puede fabricar) directamente en el forrente sanguineo.

Aplicar primeros auxilios

La primera linea de defensa para una lesion o hemorragia son los primeros
auxilios. Los primeros auxilios son para todas las personas que se lastiman, con o
sin hemofilia. En el caso de los nifios con hemofilia, los primeros auxilios incluyen:

* lavar el lugar de la herida para eliminar bacterias, tierra y residuos
e aplicar presién en el lugar donde sangra

e vendar el lugar que sangra para comprimir la hemorragia

aplicar hielo para hacer mas lento el flujo de sangre y reducir la

hinchazén
® hacer que la persona descanse el lugar lastimado
® inmovilizar el lugar de la lesién hasta que deje de sangrar
® elevar la parte lesionada para reducir la presién y el flujo de sangre

Cuando Bryan tenia una hemorragia en la boca, le débamos hielo o una
paleta de helado Popsicle®. —~Carlos, padre de Bryan, de 2 afios, Venezuela

iEl hielo es tan importante! Es bastante facil de conseguir y guardar, y realmente
puede ayudar a reducir la pérdida de sangre y el dolor. Envuelva el hielo en un
trapo limpio o en una bolsa de plastico y coléquelo con cuidado sobre la
hinchazén y el misculo o articulacién donde estd la hemorragia. Aplique el hielo

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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durante cinco minutos, con un descanso de cinco minutos, y asi sucesivamente.
Incluso si estd yendo al hospital para que el nifio reciba tratamiento, apliquele hielo
mientras viaja. Aun después de recibir tratamiento, use hielo.

Me inscribi en la universidad para estudiar enfermeria. Me preparé para
saber qué hacer. Mi consejo a todos es que es importante tomar al menos
un curso de primeros auxilios. ~Maria, madre de Luis, de17 anos, México

¢Funcionan los remedios caseros?

Las familias que tienen dificultad para conseguir concentrados de factor en su
hospital o que viven lejos de hospitales y centros médicos urbanos a veces usan
remedios caseros para tratar de controlar las hemorragias de su hijo. Entre quienes
viven cerca de centros médicos, algunos usan remedios caseros porque creen
fervientemente en ellos.

Durante unos seis meses, no conseguimos concentrado de factor, y por
dos meses, ni una gota. Uno de los técnicos médicos nos explicé sobre
el aloe vera y cémo usarlo. A veces a Juan se le inflamaban las rodillas
y, con el aloe vera, al otro dia la rodilla estaba la mitad de hinchada.
Resultaba eficaz el 90 % de las veces. -Rosa, madre de Juan, de 7
afios, Argentina

Muchas familias en la Argentina usan la planta medicinal aloe vera. En Nicaragua,
son populares las hojas de mango hervidas y comprimidas, pues se cree que tienen
propiedades antiinflamatorias. Algunas madres les dan sopa de frijoles todos los
dias a sus hijos, quizd por la proteina. Un joven con hemofilia llamado Félix, de
Argentina, viaj6 a la India para aprender los métodos hindGes de control del dolor
a través de la meditacién.

sFuncionan los remedios caseros? Generalmente no pueden hacer dafio. Y muchas
veces hacen que la familia tenga una sensaciéon de participacién y control. El Gnico
peligro es cuando las familias creen que los remedios caseros sustituyen el
tratamiento adecuado, como la terapia de reposicién de factor. Una vez que
haya aplicado primeros auxilios y usado remedios caseros, lleve al nifio lo mas
répido posible al hospital para que reciba tratamiento, especialmente para las
hemorragias articulares o musculares y las hemorragias en las zonas de peligro
(vea el Capitulo 5).

¢
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Terapia de reposicion de factor: cuatro opciones

A su hijo le falta una proteina de la sangre llamada factor. Lo mas probable es que
le falte factor VIII o factor IX. La proteina faltante hace que el nifio sangre por
més tiempo, hasta que la articulacién o el misculo se llenen de sangre y duelan.
El mejor tratamiento es reponer el factor faltante en el torrente sanguineo. Hay
cuatro maneras principales de hacerlo.

Transfusion de sangre entera

Se puede administrar sangre entera de una persona sin hemofilia. La sangre
entera de una persona sin hemofilia contiene todas las proteinas necesarias para
coagular la sangre.

Puntos a favor: Si una donacién de sangre entera es compatible con el tipo de
sangre de su hijo, la transfusién de esta sangre donada ayudaré a detener
la hemorragia. Casi cualquier hospital o clinica tiene la capacidad de darle
una transfusion de sangre entera, y este servicio se puede usar en
emergencias. Se puede usar en los pacientes con deficiencia de factor Vlil y IX.

Puntos en contra: La sangre entera no puede guardarse en la casa. Este método
requiere una visita al hospital, su administracién puede demorar horas y
conlleva el riesgo de contagio de enfermedades de transmisién
sanguinea como la hepatitis B, hepatitis C y el VIH.? Una hemorragia en
una articulacién o cavidad puede causar mucho dafio mientras se espera para
recibir una transfusién. Su hijo recibird todos los componentes de la sangre,
incluido el plasma y proteinas extrafias, lo que causa una sobrecarga de
liquido y posibles reacciones alérgicas. La sangre entera no puede congelarse;
puede guardarse sdlo por poco tiempo antes de ser usada, o debe ser
destruida. Es el método menos deseable para detener una hemorragia.

2 Vea el Capitulo 16.
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Plasma fresco congelado (PFC)

El PFC es la porcién liquida de la sangre que queda después de la extraccion de
los glébulos sanguineos.

Puntos a favor: Se tarda menos en administrar, en comparacién con la sangre
entera. Contiene los factores VIl y IX, de modo que puede usarse para ambas
deficiencias de factor. Puede congelarse para usarse més adelante. Se puede
guardar y administrar en la casa (si se aprendié bien coémo hacerlo). Muchos
hospitales pueden preparar PFC como tratamiento.

Puntos en contra: El PFC contiene todos los factores, incluso los que su hijo no
necesita. Lleva tiempo descongelar el suero congelado, que debe infundirse
mediante goteo intravenoso. Durante este tiempo, pueden producirse dafos
permanentes en las articulaciones. Puede transmitir virus como los de la hepatitis
B, la hepatitis C y el VIH. No es préctico para administrar.

Crioprecipitado (“crio”)

El crioprecipitado es el liquido espeso, rico en factor VIl y proteina de von
Willebrand, que queda en el fondo de la bolsa cuando se descongela el PFC.

Puntos a favor: Es rico en factor VIl y tiene menor volumen que la sangre entera o
el PFC. En comparacién, se tarda menos en infundirlo. Se puede guardar y
administrar en la casa, si se aprendié bien cémo hacerlo. Muchos hospitales
cuentan con crioprecipitado y pueden administrarlo.

Puntos en contra: Sélo se puede usar en pacientes con deficiencia de factor VIII.
Puede transmitir virus como los de la hepatitis B, la hepatitis C y el VIH. Igual
pueden producirse dafios articulares debido al tiempo que tarda en descongelarse
y administrarse. No es prdctico para administrar.

Hace unos diez o doce afios, comencé a usar concentrados de factor.
Antes usaba crioprecipitado, y tenia que esperar una hora y media para
infundirlo. Asi que, cuando empecé a usar concentrados, jme liberé!
—Jorge, de 61 afos, Argentina
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Concentrado de factor antihemofilico (“factor”)

El factor es un producto comercial inyectable que se usa para tratar las deficiencias
de factor VIl y factor IX.?

Puntos a favor: El tratamiento es répido; sélo se tarda minutos en preparar
e infundir el factor. Detiene las hemorragias de inmediato. Es préctico para
llevar y guardar. Generalmente contiene sélo las proteinas de coagulacién que
su hijo necesita. Se puede procesar para matar muchos de los virus de
transmisién sanguinea.

Puntos en contra: Es més caro que los otros métodos. No todos los paises adquieren
factor de coagulacién. Los paises que si compran factor igual pueden restringir
y adjudicar su uso. Puede no conseguirse en todas las regiones de un pais.

Solia pasar un montén de tiempo en el hospital cuando sélo teniamos
plasma en Brasil. Recibir plasma es dificil. El factor es mucho mds
répido, funciona mucho més répido. Ahora lo guardo en casa. -Alex,
de 29 anos, Brasil

Usamos factor sélo cuando hay una donacién [humanitaria]. ~Aurora,
Nicaragua

En toda América Latina, la mayoria de los pacientes usan PFC o crioprecipitado.
Algunos paises, como Argentina, Brasil y Venezuela, principalmente usan
concentrados de factor. Otros paises, como Nicaragua y la Repiblica Dominicana,
principalmente usan el tratamiento con plasma.

Cuando nacié luigi, la atencién estaba bastante poco desarrollada.

El personal del banco de sangre nos dio informacién que nos ayudé
principalmente a obtener plasma. Mi esposo y mi cuiiado solian donar
sangre con regularidad para que siempre hubiera plasma seguro
disponible para Luigi. No hay suficiente concentrados de factor IX en
existencias. -Maria Elena, madre de Luigi, de 17 afios, México

*En situaciones especiales (p.ej., pacientes con inhibidores), pueden ser necesarias ofras opciones de
tratamiento. Con las deficiencias de ofros factores, como de factor XIII, los nifios igual deben recibir plasma
entero o una forma parcialmente purificada porque ain no existen métodos para extraer factores especificos.

¢
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Tipos de concentrados de factor

Cuando le inyecte algo en las venas a su hijo, debe averiguar todo lo posible sobre
su procedencia y sobre cémo se fabrica. Todos los productos de factor VIl y factor
IX se clasifican de una de las siguientes dos maneras:

* derivados de plasma
e recombinantes

Los productos derivados de plasma vienen directamente de sangre humana (plasma
humano). Los productos recombinantes se producen a partir de células especializadas
cultivadas en un laboratorio. Los dos tipos difieren en cuanto a su origen y en cémo
se fabrican. Puede haber diferencias en cuanto a la pureza y la seguridad de los
productos finales.

Pureza y seguridad

Idealmente, un concentrado de factor debe ser a la vez seguro y puro, pero a veces
estos términos resultan confusos. Pureza y seguridad tienen significados distintos
y especificos.

* Pureza se refiere a la presencia de otras proteinas, incluso otros
factores de coagulacion, ademés del factor especifico en el
concentrado.

® Seguridad se refiere a los posibles efectos secundarios y/o a la
posible presencia de sustancias perjudiciales, incluso virus.

Idealmente, lo que uno desea es un concentrado de factor que sea puro, que tenga
s6lo el factor que su hijo necesita y nada més. sPor qué? Las proteinas extrafias no
deseadas (incluidos los demas factores de coagulacién ) infundidas en el torrente
sanguineo a lo largo de los afios podrian desgastar o debilitar el sistema
inmunolégico, que es el sistema de defensa del organismo contra los gérmenes
y virus invasores. Cada infusién puede parecer como un ataque de un virus para
el sistema inmunolégico. Al estar constantemente estimulado, el sistema
inmunolégico puede debilitarse, reduciendo asi la capacidad del nifio para resistir
a los virus.
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También se quiere tener el producto mas seguro, libre de virus que puedan causar
enfermedades. Muchas veces los productos mds puros son también los mds
seguros, pero no siempre. Depende de cémo se fabrique el factor. Algunos
pacientes con hemofilia en los Estados Unidos se infectaron de VIH a fines de la
década de 1970 a través de factor de coagulacién que no era seguro. Estados
Unidos ahora cuenta con algunas de las pautas mds estrictas para fabricar factor.
Afortunadamente, el riesgo de contaminacién viral es ahora extremadamente
pequefio en todos los productos de factor plasmatico que se encuentran en el
mercado en la actualidad, incluso en América Latina. Sin embargo, si bien los
productos actuales tienen excelentes historiales de seguridad, ningdn producto de
plasma es 100 % seguro o puro.

Los factores recombinantes han reducido el riesgo de transmisién viral aGn més
porque estos productos no recurren a grandes bancos de plasma donados como
fuente para elaborar el factor. Estos productos se consideran de gran pureza
porque no contienen otros factores de coagulacién; sin embargo, pueden contener
vestigios de proteinas animales como resultado de la tecnologia de ADN
recombinado empleada.

¢Cual es el mejor producto para su hijo?

En algunos paises, se puede averiguar y decidir qué producto quiere usar. En
América Latina los mdas probable es que use cualquier terapia de reposicion de
factor que pague su gobierno. Por ejemplo, los gobiernos de Nicaragua vy la
RepUblica Dominicana sélo pagan por terapias a base de plasma, como el PFC y
el crioprecipitado. México provee ambas. Argentina, Brasil y Venezuela favorecen
el uso del concentrado de factor.

Como nuestra obra social lo provee, no tenemos que pagarlo. Al
principio, recibiamos concentrados de gran pureza. Luego, logramos
conseguir una receta médica para factor recombinante, aunque después
de que les hiciéramos juicio porque se negaban a proveerlo, y ahora
Pedro estd recibiendo concentrados recombinantes sin problemas.
-Maria, madre de Pedro, de 5 afios, Argentina

¢
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Ademas, el gobierno de su pais decidird cudles productos usard usted mediante un
proceso de seleccion anual denominado “licitacién”.* Asi que, aln si desea un
producto recombinante, los productos que elija su gobierno pueden limitarlo. Al
menos puede averiguar més sobre el producto que infundird a su hijo haciéndole
al médico tres preguntas sobre la marca de factor:

1. 5Cudl es su eficacia?
2. 5Cudl es su pureza?
3. 3Cudl es su seguridad?

“Eficacia” significa efectividad, es decir, cuan bien el concentrado controla una
hemorragia. Afortunadamente, todos los concentrados disponibles, ya sean
infermedios,” monoclonales o recombinantes, son esencialmente iguales en
cuanto a eficacia. Un frasco de 500 unidades de factor VIl derivado de plasma
controlard una hemorragia de la misma forma que un frasco de 500 unidades de
factor VIII recombinante. Cuando un médico le recete un producto, pregintele:
“5Cudl es la eficacia de ese producto? 3Cudn bien logra detener la hemorragia2”

“Pureza” significa el nivel de proteinas extrafias presentes en el producto. Los
productos monoclonales y recombinantes emplean procesos de purificacién
similares y tienen los mayores niveles de pureza; ambos productos se describen
como “99 % puros”. Esto significa que su hijo sélo recibe el factor que necesita, no
sustancias indeseadas. Cuando su médico le recete otro producto de factor,
pregintele cuén puro es el producto. “sHay sélo factor VIII (o factor IX) en el
producto? zHay otros factores y proteinas en el producto?”.

“Seguridad” se refiere a la posible presencia de sustancias perjudiciales.
Afortunadamente, todos los concentrados de factor tienen un nivel
excepcionalmente elevado de seguridad viral, y los productos recombinantes se
consideran libres de virus. El riesgo de contaminacién viral en un producto de
factor depende de tres cosas: (1) el origen del factor (humano o genético), (2) los
métodos de purificacién empleados y (3) los pasos adicionales empleados en el
proceso de fabricacién para inactivar o matar virus. Cuando su médico le recete
otro producto de factor, pregintele cuan seguro es el producto, si estd fabricado a
partir de sangre humana o de genes humanos, qué laboratorio lo fabrica y de qué
pais proviene.

“Vea el Capitulo 17 para obtener mas informacioén.
Producto derivado de plasma que contiene factor von Willebrand y otros factores.
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Preguntas para hacerle al
meédico sobre el factor

Cuando el médico le recete un
producto, pregintele:

* 5Cudl es la eficacia de este

producto? 3Cuén bien logra detener
la hemorragia?

* 5Cudn puro es este producto? zHay

sélo factor VIl (o factor IX) en el
producto? 3Hay otros factores y
proteinas en el producto?

e »Cudn seguro es este producto?

sEsta fabricado a partir de sangre
humana o de genes humanos?
5Cudl es su historial de seguridad?
2Qué laboratorio lo fabrica y de
qué pais proviene?

e ,Cudntas unidades debe recibir mi

hijo, de acuerdo con su peso, nivel
de severidad y tipo de hemorragia?
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(Cuanto factor debe recibir su hijo?

Si su hijo es lo suficientemente afortunado como para recibir concentrados de
factor, la cantidad especifica que reciba se llama la dosis. El concentrado de factor
se mide en unidades internacionales (Ul). Muchas personas en América Latina
hablan de “frascos” o “viales” de factor, lo cual puede resultar confuso. Un frasco
puede contener 250 unidades, 500 unidades o 1.000 unidades. No se puede
saber la dosis tan sélo por el tamafio del frasco o la cantidad de polvo blanco
(factor) que contiene. jGeneralmente los tamafios de los frascos son todos iguales!
Sélo se puede saber cudnto factor hay en cada frasco leyendo la etiqueta del
frasco. Siempre refiérase a la dosis de factor de su hijo por el numero de unidades
que necesita, jno de frascos!

Su médico puede decirle cudl es la dosis correcta que necesita para su hijo. Pero
es conveniente que usted lo sepa también en caso de que necesite ir a un hospital
o clinica donde no estén familiarizados con la infusién de factor. La cantidad de
factor que su hijo recibird dependerd de su peso y de su nivel de deficiencia de
factor. También puede depender de la severidad de la hemorragia. Una
hemorragia menor requerird menos factor. Una hemorragia seria requerird més
factor. El Apéndice B incluye una tabla para los pacientes con deficiencia de factor
VIl y una tabla para los pacientes con deficiencia de factor IX, por peso y por la
cantidad de factor necesaria para aumentar las concentraciones de factor del nifio.
Usela como indicador de cuénto factor pedir o darle a su hijo.

La cantidad de factor que su
hijo recibe depende de su peso y

de su nivel de deficiencia de factor.
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Algunas dosis sugeridas, en lineas generales, son las siguientes: para bebés y
niflos pequefios, generalmente se usan dosis de 250 unidades. Las dosis de 500
unidades se usan para nifios de cuatro a diez afios de edad. Los nifios mayores de
diez afios generalmente necesitan 1.000 unidades o més. Estas son pautas
generales. Recuerde que hay muchos médicos que le daran 250 unidades a un
adolescente alto con una hemorragia en una articulacién. jEso no es suficiente
factor! Ni hace falta calcular el peso y los porcentajes para darse cuenta de que
esa cantidad no es suficiente.

Como el factor es tan escaso, muchos hospitales y clinicas usan dosis menores, es
decir, les dan menos cantidad de factor que la necesaria. Asegirese de que le
brinden el tratamiento adecuado mostrandole a su médico la tabla del Apéndice
B. Las hemorragias serias también requeriran repetidas infusiones durante dos o
tres dias, hasta que la hemorragia se detenga.

La prevencion de hemorragias: profilaxis

En su mayoria, los tratamientos para la hemofilia, ya sean con plasma o
concentrado de factor, se centran en tratar la hemorragia después de producida la
hemorragia o lesion. Sin embargo, hay un tratamiento con el cual el nifio recibe
terapia de reposicion antes de que tenga una hemorragia. Este tratamiento se
lloma profilaxis. Profilaxis significa prevenciéon. Es una infusién programada de
factor de coagulacién cuyo fin es mantener las concentraciones de factor en la
sangre lo suficientemente elevadas como para prevenir la mayoria, sino todas, las
hemorragias. En vez de hacer la infusion después de tener una hemorragia, con la
profilaxis se infunde antes de que suceda.

La profilaxis es increible: significa menos hemorragias, quiz4 ninguna
hemorragia para muchos pacientes, y proteccién contra los dafios permanentes.
Se reduce el riesgo de que su hijo tenga hemorragias peligrosas, no sufre dolor
o tiene menos episodios de dolor en las articulaciones a causa de hemorragias
articulares o musculares, y usted tiene mas tranquilidad cuando va a la escuela
O juega con sus amigos.
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¢Por qué la profilaxis?

Recuerde que las hemorragias repetidas en una articulaciéon pueden causar dafios
permanentes y serios en la articulacién. Las rodillas, codos o tobillos de su hijo
pueden lesionarse, dafiarse y quedar afectados permanentemente. La profilaxis
significa que su hijo tendré pocas o ninguna hemorragia articular. Con el tiempo,
sus articulaciones se conservardn mejor. Puede tener mayores probabilidades de
permanecer mévil y activo durante toda su vida.

Los tremendos beneficios del tratamiento profilactico incluyen:

® dafio minimo o ningdn dafio en las articulaciones a largo plazo

® una vida familiar més normal

* menos ansiedad cuando deja a los nifios en la guarderia infantil, la
escuela o con una nifiera

® participacién en una mayor variedad de actividades fisicas

® minimo de ausencias a la escuela o al trabajo por las hemorragias

® menos viajes al hospital

libertad emocional y tranquilidad

2Por qué todo el mundo no recibe profilaxis? Incluso en Brasil, donde a todo el
mundo se le adjudica factor, muy pocos reciben tratamiento profilactico. Primero,
se necesitan concentrados de factor, que no se consiguen en todos los paises de
América Latina. Se podria usar plasma fresco congelado o crioprecipitado, pero,
sinceramente, jtarda tanto en administrarse! Y siempre esta el temor de transmisién
de virus; la mayoria de los padres no quiere infundir a sus hijos mas de lo
absolutamente necesario. Ademds, el crioprecipitado y el PFC normalmente se
administran en el hospital, y seria casi imposible programar visitas regulares al
hospital para prevenir las hemorragias. Finalmente, el costo es prohibitivo, incluso
en los paises desarrollados. Algunos pocos paises, como Irlanda y Suecia, ponen
a todos los nifios hemofilicos bajo tratamiento profilactico. En los Estados Unidos,
aproximadamente la mitad de los nifios con hemofilia reciben profilaxis. La triste
verdad es que en América Latina muy pocos gobiernos o pacientes pueden afrontar
el costo de la profilaxis.

3Cémo puede hacer profilaxis Es una lucha conseguir factor de los
médicos. Y lamentablemente asi son las cosas aqui. —Josilei, madre de
Llucas, de 10 afos, Brasil

4
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Cuando comenzar la profilaxis

Hay cuatro tipos de profilaxis: primaria, secundaria, terciaria y relacionada con un
evento. La profilaxis primaria implica infundir factor con regularidad segin un plan,
por ejemplo, fres veces por semana, ya sea que el nifio lo necesite o no. Se
comienza antes de que ocurra un dafio en una articulacién y a veces incluso antes
de que el nifio tenga una hemorragia, generalmente antes de los 3 afios.

Nosotros no usamos profilaxis. Es muy cara; el seguro social no la
cubre. Simplemente me alegro de tener suficiente para cubrir las
hemorragias. -Daniel, de 28 afos, Argentina

Rodrigo tuvo varias complicaciones médicas severas. Ahora tiene nueve
afios y estd en tratamiento profilactico desde los dos afios. Patricia y
Marcelo, padres de Rodrigo, de 9 afios, Argentina

La profilaxis secundaria comienza cuando el nifio ya tuvo hemorragias, quiza
incluso serias. Se pone al nifio bajo un régimen de infusiones periédicas para
prevenir mas hemorragias. La profilaxis terciaria tiene lugar cuando las repetidas
hemorragias afectan una articulacién. La profilaxis procura evitar dafos
ulteriores a la articulacién. La profilaxis relacionada con eventos implica
administrar infusién de factor antes de un evento importante y potencialmente
peligroso, como una cirugia, la practica de un deporte o una extraccién dental.
También se puede administrar como fratamiento a corto o a largo plazo después
de una cirugia o como terapia de rehabilitacién.

Lo més importante que se debe recordar en este capitulo es que el concentrado de
factor es el tratamiento mas seguro y eficaz para su hijo con hemofilia. Podria ser
que en su pais no se consigan concentrados de factor. Si hay concentrados, Uselos
e inste al gobierno y a los médicos a que procuren mds. Si en su pais no hay
concentrados o nunca hay cantidad suficiente, comience a pensar que podria valer
la pena lograr que su hospital y gobierno los compre, por la vida de su hijo.
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Como se trata la hemofilia

Resumen

* El tratamiento de la hemofilia incluye primeros auxilios: reposo, hielo,
compresion y elevacién. En América Latina es comdn que se usen remedios
caseros, pero éstos no deben ser un sustituto de la terapia de reposicién de
factor, siempre que sea posible.

* Hay cuatro tratamientos para la hemofilia: transfusiones de sangre entera,
plasma, crioprecipitado (“crio”) y concentrados de factor.

Las familias en América Latina, en su mayoria, usan plasma o crioprecipitado;
unos pocos paises usan concentrados de factor como norma.

® Los concentrados de factor son el medio més seguro y eficaz de detener
una hemorragia.

Hay dos tipos béasicos de concentrados de factor: derivados de plasma
y recombinantes.

® |os tipos de factor difieren en cuanto a pureza y seguridad. La pureza se
refiere a la presencia de proteinas extra. La seguridad se refiere en parte a las
medidas que se toman para eliminar sustancias potencialmente perjudiciales.

Todos los concentrados de factor tienen un nivel de seguridad viral
excepcionalmente elevado. Los productos recombinantes, fabricados a partir de
genes humanos pero no de sangre humana, se consideran libres de virus.

e Eficacia significa efectividad, es decir, cuén bien el concentrado controla
una hemorragia.

* Profilaxis significa prevencién. Es una infusién programada de factor de
coagulacién cuyo fin es mantener las concentraciones de factor en la sangre
lo suficientemente elevadas como para prevenir la mayoria, sino todas,
las hemorragias.

® La profilaxis es un lujo en América Latina debido a que es costosa y a que no
se consigue factor. Sélo una cantidad selecta de personas la usan en unos
pocos paises.

¢
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La hemofilia en el hogar

Criar a un nifio con hemofilia significa que puede pasar mucho tiempo en el
hospital, especialmente los primeros afios. Pero la mayor parte del tiempo que pase
con su hijo serd en casa. Si es madre o padre por primera vez, es posible que
sienta temor de tratar un trastorno crénico en su casa. Pero, poco a poco, se sentird
més cémodo con la hemofilia y competente para tratarla. Dos capacidades le
brindaréan tranquilidad y confianza: primero, saber cémo diagnosticar hemorragias
en su hijo y segundo, saber cémo brindarle atencién inmediata en el hogar.

Sélo me trato cuando tengo una hemorragia, y no he tenido una en dos
meses. Al hacerme mayor, no tengo tantas. Comencé a autoinfundirme
hace tres afios, pero mi padre me habia hecho las infusiones en casa
desde que fenia cuatro afios. Soliamos esperar horas y horas en el
hospital, pero ahora sencillamente lo hago en casa. El tratamiento en la
casa es mucho mejor. ~Guillermo, de 17 afos, Argentina

Conozca la hemofilia de su hijo

Se ha clasificado la hemofilia de su hijo de acuerdo con el nivel de actividad del
factor': severo, moderado o leve. Los nifios con hemofilia severa generalmente
sangran como resultado de lesiones conocidas o de hemorragias
espontdneas, las que se producen sin ninguna lesién aparente. los nifios
moderada o levemente afectados sélo tienen hemorragias después de un golpe. Y
algunos nifios con hemofilia leve sélo tienen hemorragias después de una
extraccién dental o cirugia.

’_

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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iVea cuén diferentes son las siguientes descripciones de las hemorragias que tienen
los nifios!

Tiene hemartrosis crénica en la rodilla. —Alejandra, madre de Francisco,
de 9 afos, con hemofilia severa, México

Mis hijos tiene hemofilia leve y nunca tuvieron una hemorragia mayor.
~Carolina, madre de Norlan Antonio, de 12 anos, y Davis Steven, de 9
afios, ambos con hemofilia leve, Nicaragua

Mi nieto Kaike tiene hemofilia leve, pero tiene muchos problemas. A
veces tiene hemorragias en ambos tobillos a la vez. -Neuza, abuela de
Kaike, de 10 afios, con hemofilia leve, Brasil

Tiene hemorragias en las rodillas y los tobillos, aproximadamente cada
15 dias. No ha tenido hemorragias bucales, ni hemorragias en la lengua.
-Avelise, madre de Tiago, de 6 afos, con hemofilia moderada, Brasil

Bryan tiene dos afos, tiene deficiencia moderada de factor VI, y sélo
tuvo hemorragias bucales cuando le salieron los dientes. ~Carlos, padre
de Bryan, de 2 afios, con hemofilia moderada, Venezuela

José se mordié6 la lengua y esa fue su primera hemorragia importante.
Nunca tuvo una hemorragia en la cabeza. Principalmente tiene
hemorragias en las articulaciones y una vez tuvo una en el psoas, que lo
tuvo en cama por siete dias. -Carmen, madre de José, de 15 afios, con
hemofilia severa, Venezuela

Creo que mi nifiez fue bastante normal. Pero cuando cumpli 11 afios,
comencé a tener hemorragias en el psoas. —Felix, de 21 afos, con
hemofilia severa, Argentina

Tiene hemorragias en las articulaciones de las rodillas, pero nunca tiene
hemorragias espontdneas. —Eduardo e Iris, padres de Javier, de 5 afos,
con hemofilia moderada, Argentina

Estas son sélo generalizaciones. Su hijo es especial; es Gnico. los tipos de
hemorragias que tiene su hijo dependen no sélo de su nivel de severidad, sino
también de su nivel de actividad, su constitucién fisica, su personalidad y si recibe
profilaxis o no. Un nifioc mds activo puede o no tener mas hemorragias; un nifio
puede tener tendencia desde el nacimiento a sangrar en cierto lugar.

¢
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Hemorragias comunes a medida que el nifio crece

Los patrones de hemorragias de su hijo pueden cambiar a medida que el nifio
crece. Es posible que no tenga muchas hasta que empiece la escuela. Luego, de
adolescente, es probable que tampoco tenga hemorragias muy seguido. Si tiene
muchas hemorragias en un punto de su desarrollo, no crea que siempre sangraré
asi. Sus patrones de hemorragias cambiardn a medida que él cambie.

Hemorragias en articulaciones afectadas

Un cambio que podria producirse es la aparicién de una articulacién
afectada.’? Se considera que una articulacién estd afectada cuando esa
articulacién en particular tiende a sangrar repetidamente. Nadie realmente sabe
por qué un nifio tendrd una articulacién afectada y otro no. Si bien todos los nifios
son diferentes, el que més probabilidades tiene de tener una articulacién afectada
es el que tiene hemofilia severa.

Cuando era chico tuve un montén de hemorragias. Mi rodilla derecha
es una articulacién afectada. -Daniel, de 28 afos, con hemofilia
severa, Argentina

Ambos nifios tienen su punto débil en las rodillas. ~Gloria, madre de
Juan, de 16 afos, y Daniel, de 8 afios, con hemofilia leve, México

Tener articulaciones afectadas ahora puede causar muchos problemas en el futuro.
La sangre con el tiempo va carcomiendo el cartilago® protector que recubre el
extremo del hueso. Con el correr de los afios, esto causa artritis. Su hijo no podra
doblar el codo, la rodilla o el tobillo como antes, y esto puede interferir con
actividades como caminar o escribir.

Todas las hemorragias articulares requieren tratamiento inmediato. Coloque hielo
en la articulacion inmediatamente. Se debe descansar y elevar la articulacion.
Infunda con factor lo mas répido posible, si tiene factor. Acuda al hematélogo para
ver si es necesario ir al hospital. Una radiografia puede determinar si su hijo tiene
dafio articular. Un fisioterapeuta podré decirle qué ejercicios puede hacer su
hijo para fortalecer y estirar la articulaciéon para recuperar la flexibilidad una vez
que cese la hemorragia.

2S6lo unos pocos paises de América Latina ofrecen profilaxis, que ayuda a prevenir las articulaciones
afectadas o evitar que una articulacién vuelva a sangrar. La profilaxis consiste en que su hijo reciba
infusiones de concentrado de factor programadas para evitar que la articulacién sangre
espontdneamente.

°El recubrimiento liso y brillante que protege los extremos de los huesos en una articulacion.
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Hitos del desarrollo

Algunas hemorragias son de esperarse a ciertas edades. Por ejemplo, los
preescolares pueden contraer el hébito de meterse los dedos en la nariz, lo que
puede causar hemorragias de nariz. Estas suelen ser inocuas.

A los tres afios de edad, su hijo se lavard los dientes con regularidad y comenzaré
a ir al dentista. Lavarse los dientes y pasarse el hilo dental es importante en el
cuidado de la hemofilia; tener las encias y los dientes sanos minimiza las
hemorragias debidas a enfermedades de las encias y reduce las complicaciones
de la cirugia oral. A veces cepillarse los dientes puede hacer que las encias
sangren. Nuevamente, esto no suele ser serio. Se puede volver a cepillar los dientes
con cuidado, segin lo aconseje el médico, después de una hemorragia de boca o
lengua. Se deben usar cepillos blandos y cepillar suave y lentamente, de modo de
no perturbar los codgulos que se puedan haber formado.

Aproximadamente a los seis afios de edad, su hijo comenzaré a perder los dientes
de leche. Esta experiencia puede no traer complicaciones ni hemorragias, o puede
hacer que sangre un poco. Cuando su hijo vea que le sale sangre de la boca, es
posible que se asuste. Tranquilicelo diciéndole que no pasa nada y que tiene
tratamientos para ocuparse de ello.

A los nifios también les comienzan a salir dientes nuevos, que pueden hacer que
sangren cuando salen de las encias. Esperanza, de México, describié cémo sangré
su hijo JesUs cuando le salieron las muelas. jLas encias le sangraron constantemente
durante ocho dias! Sin embargo, Aurora, de Nicaragua, madre de dos nifios con
hemofilia, asegura que “las hemorragias de las encias son las mas faciles de tratar”.

No es raro que un nifio tenga una hemorragia en las vias urinarias, lo que también
se conoce como hematuria. Su hijo puede hacer orina de color rojizo; a veces
puede tener un color amarronado. No hay por qué asustarse, si bien su hijo podria
preocuparse. Mantenga la calma, y ayude a su hijo a que mantenga la calma.
Vaya al hematélogo, quien podrd recomendarle o no una infusién de factor.
Monitoree el color de la orina de su hijo. Si se pone rojo fuerte entonces serd
necesario ir a la clinica todos los dias. Haga que su hijo guarde cama y que beba
liquido para mantener las vias urinarias limpias y reducir el riesgo de formacién de
un codgulo. Eso puede sonarle raro, pero no querrd que se forme un coagulo
de sangre grande en las vias urinarias que son tan pequefias: es muy doloroso
y peligroso.

4

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Otro tipo de hemorragia que puede suceder en algin momento del desarrollo de
su hijo es la hemorragia gastrointestinal. Las hemorragias gastrointestinales
incluyen hemorragias en el estbmago, el intestino delgado y el intestino grueso.
Generalmente, las hemorragias de la parte inferior del tubo gastrointestinal hacen
que las heces tengan un color oscuro, como brea. Cuando la hemorragia se
produce en el intestino grueso, las heces son de color rojo y sanguinolentas. Los
pardsitos son una de las causas de las hemorragias gastrointestinales. Muchas
familias con hemofilia en América Latina viven en zonas donde es facil tener
pardsitos. Los pardsitos vivos se fijan dentro de los intestinos y pueden irritar el
recubrimiento interno, produciendo una hemorragia. Si sospecha que su hijo tiene
parésitos, vaya al hematélogo y pidale que lo trate.

Los vémitos con sangre pueden indicar una hemorragia gastrointestinal que no
puede curarse sola y necesita tratamiento inmediato. Por ofra parte, la sangre
vomitada podria provenir de una simple hemorragia bucal. Cuando su hijo traga
sangre de una hemorragia bucal o nasal, el cuerpo luego expele la sangre
acumulada en el estémago. Es una reaccién natural. Sin embargo, las hemorragias
de lugares peligrosos, como el cuello o la garganta, también pueden hacer que se
acumule sangre en el estébmago. Si su hijo vomita sangre, debe ir al hematélogo
para determinar el origen de la hemorragia.

Tenga la seguridad de que estos hitos del desarrollo no sucederén todos a la vez,
y muchos ni siquiera sucederan. Con su experiencia y capacidad, y si hay
tratamiento disponible, podré controlarlos.
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Javier de México dice con orgullo
que ha estado dandole las infusiones a
su hijo desde que éste tenia nueve anos,

a lo cual su hijo respondio riendo:

‘1Y tiene una punteria horriblel”

El tratamiento en el hogar

No hay nada que dé mayor tranquilidad a los padres de nifios con hemofilia que
los tratamientos en el hogar. Cuando administre plasma, crioprecipitado o
factor en casa, tendrd que ir menos al hospital o la clinica, perderd menos tiempo
escolar o laboral y tendrd mas paz. Su hijo recibe la infusién en la tranquilidad de
su casa, no en el enforno estresante del hospital. Lo mejor de todo es que su hijo
puede recibir tratamiento inmediato porque se elimina el tiempo que se pierde
viajando al hospital, haciendo la admisién y los exémenes. El tratamiento
inmediato elimina los dafios potenciales a largo plazo reduciendo el dolor y la
hinchazén y la necesidad de tratamientos repetidos. Su hijo sanard mas
répidamente. jUsted puede recuperar el control de su vida! Javier de México dice
con orgullo que ha estado dandole las infusiones a su hijo desde que éste tenia
nueve afios, a lo cual su hijo respondié riendo: “jY tiene una punteria horrible!”.

Yo llamo a la infusién “el trencito”. le digo a Marco: “Ahora vamos a
andar en trencito”. Después le pregunto: “3Y ahora qué tengo que
hacer2”. Y él me responde: “Ahora haces esto; ahora haces aquello”. Su
abuela busca curitas especiales. El ayuda limpiéndose. Le damos un
premio de chocolate [por colaborar con la infusién]. Una vez que
terminamos con la infusién, entonces puede abrir el premio. ~Media,
madre de Marco, de 6 afios, Argentina

¢
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Lamentablemente, no todos los padres rednen las condiciones para dar tratamiento
en el hogar, y no todos los paises lo permiten. ;Cémo sabe si retne las condiciones
para hacerlo? Serd necesario que converse al respecto con su equipo médico. Las
siguientes son algunas de las preguntas que deberéd responder:

e sTiene electricidad?
* sTiene refrigerador?
® ;En su vivienda hay un ambiente limpio?
* 5Su hijo tiene venas buenas, bien visibles?
* sle ensefiaron cudl es el proceso de administracion de una infusion?
* ;Sabe qué tipo de factor recibe su hijo?
e sConoce las dosis para los distintos tipos de hemorragias@
e ;Estd dispuesto a pinchar a su hijo con una aguja?
* ;Ha demostrado darse cuenta cudndo es necesario tratar a su hijo?
* sHa demostrado darse cuenta cuando llevar al nifio al médico
u hospital?
* sPuede mantener la esterilidad durante el tratamiento?
* ;sPuede reconocer los sintomas de una reaccién alérgica al tratamiento?
* sPuede desechar las agujas y los materiales de manera segura?
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Del temor al éxito

Liliana y su esposo Fabio solian llevar
a su hijo Rod, en autobs al centro de
hemofilia en Argentina. A veces tenian
que viajar a las dos o tres de la
madrugada, con lluvia o con frio. Rod
lloraba de dolor. Liliana probaba de
ponerle hielo en la hemorragia
durante el viaje, pero era dificil.

“Me ponia triste cuando le daban
inyecciones, pero siempre me
concentraba en lo positivo”, recuerda.
“Las madres no pueden soportar que
el hijo sufra; pero tienen que recordar
que el tratamiento les haré bien”.

Ella y su esposo buscaban maneras de
que el tratamiento fuera mas
llevadero. “El codo y rodilla del lado
derecho se convirtieron en
articulaciones afectadas. Le
ensefiamos desde chiquito a
prepararse para las inyecciones.
Jugébamos un juego, ‘jA prepararse
para la inyeccién!’, entonces le
pellizedbamos un poquito la piel y
deciamos ‘{Ya esta!’. Siempre
teniamos mucho cuidado con él”.
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Cuando Rod fenia seis afios, la familia
comenzé con las infusiones en la
casa. Los médicos nos apoyaron y nos
ensenaron a darle las infusiones. “La
primera infusién salié genial”,
recuerda Liliana. “No tuvimos ningin
problema. Siempre le hicimos muchos
elogios a Rod, nunca le dimos
juguetes”. Pero sonrie y admite: “A
veces lo llevébamos a McDonald's”.

Ahora Rod tiene 13 afios, es felizy
responsable de su tratamiento de la
hemofilia. Participa en las infusiones y
les avisa a los padres cuando le duele
y cuando necesita factor.
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El médico o enfermero de su centro de tratamiento de la hemofilia (CTH)
le explicard el tratamiento en el hogar y puede ensefidrselo. Pero ain después de
que le ensefien a poner infusiones en su hogar, siempre vaya al hematélogo antes
de administrar una infusién en su hogar por una lesién seria. Las infusiones no
pueden curarlo todo. A veces su hijo tendrd que ir a la sala de emergencias para
que le hagan radiografias, tomografias computarizadas o exdmenes
ortopédicos. La infusidn en el hogar no sustituye la atencién del médico.

Aprendi yo sola a darle la infusién en casa. Me asustaba mucho. Vivimos
lejos del hospital. Una vez mi hijo tenia un dolor terrible, y yo sabia
cémo darle la infusién. Le pedi a Dios que me protegiera y me guiara, jy
lo hice en el primer intento! —Lucia, madre de Danielo, de 9 afos, Brasil

Algunos padres encuentran que los médicos posponen o incluso les prohiben dar
las infusiones en su hogar. Es posible que sean renuentes a traspasar la
responsabilidad a los padres. Quizd tengan razén en pensar que los padres no
estdn listos para administrar las infusiones en el hogar, quiz4 debido a un ambiente
familiar inestable, una demostrada falta de responsabilidad, o quizé incluso una
falta de espiritu de equipo con el personal médico. Debido a la escasez de
concentrados de factor, algunos paises no permiten que los padres administren
infusiones ellos mismos. Cada hemorragia debe ser monitoreada en el hospital
para que no se desperdicie factor.

Cuando era mds pequenio, teniamos que infundirlo unas dos o tres veces
por semana Desde que cumplié 13, es menos frecuente. -Maria, madre
de Luis, del7 afos, México

Si se siente confiado y capaz, y tiene un hogar estable donde se pueda guardar
factor o plasma, entonces podria ser un buen candidato para administrar las
infusiones en la casa. Insista respetuosamente a su médico. Pregintele: “3Qué se
necesitaria para que me permita administrarle las infusiones yo mismo?2”.
Preséntese como un miembro del equipo, dispuesto a aprender, para poder atender
a su hijo adn mejor.

Sebastian rara vez tiene hemorragias, como si tuviera hemofilia leve...
Gracias al cielo que nunca tuvo una hemorragia mayor. Tuvo algunas en
el codo y repetidas hemorragias en el tobillo. No le doy las infusiones
en casa. Sebastian es bastante grandote y gordito asi que es dificil
encontrarle una vena. En este momento estd aprendiendo a infundirse él
mismo. Viene una enfermera a darle las infusiones y a ensefiarle a
hacerlo. —Patricia, madre de Sebastidn, de 13 afios, Argentina

¢
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Eliminacion correcta de las agujas

Infundir a su hijo en su casa es un gran privilegio.
Le da un mayor control sobre su vida y ayuda a
mantener a su hijo sano y sin dolor. Pero también
requiere una gran responsabilidad.

Todos los residuos médicos deben desecharse
adecuadamente. Las jeringas contienen productos de
la sangre y pueden transmitir enfermedades. Las
agujas pueden pinchar la piel, y cuando estan usadas
conllevan el riesgo de transmitir enfermedades.

Nunca deseche agujas o jeringas en la basura
comin. Siempre péngalas dentro de una lata o
envase de plastico duro. A veces se pueden
conseguir recipientes especiales para desechos
biopeligrosos. Estos recipientes se pueden llevar al
hospital para que los desechen como corresponde.
En la mayoria de los casos, sin embargo, una lata
de latén resulta perfecta. No olvide llevar la lata
llena con las jeringas y agujas al hospital para que
las desechen debidamente. Proteja a su hijo y a
todos los que viven en su casa y en su vecindario.
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Como llevar un registro

Es vital anotar cada lesién y cada infusién. Aun cuando su hijo reciba tratamiento
en el hospital, anote la lesion y el tratamiento. Si lleva un registro preciso y
completo, podra:

* saber qué tipo de lesiones y hemorragias son mas comunes en su hijo

e saber cada cudnto y en qué circunstancias tiene hemorragias, y
cudnto factor se necesitd

® llevar un registro de la marca de factor que se usé y del nimero de lote

® controlar si ese factor alguna vez fue retirado del mercado

Su CTH o clinica quizd pueda darle algunas planillas para anotar, o puede
inventarse su propio sistema. Puede ser tan sencillo como hacer las anotaciones en
un cuaderno o tan avanzado como crear una hoja de célculo en la computadora.
Anote los tratamientos de control e incluya los exdmenes exira que se hayan hecho.
sTomaron radiografias? sle hicieron una tomografia? 3El nifio recibié una
transfusién de sangre? 3Cudntos médicos lo examinaron?

Segin la severidad de la hemorragia, lo tratamos con hielo o factor.
Comenzamos a darle infusiones cuando tenia un afio, aproximadamente
una por mes. Muchas veces fue sélo por prevencién. -Mauricio, padre
de Mauricio, de 3 afos, México

Ojalé pronto pueda administrar las infusiones en su hogar. Su hijo extenderd su
manito amablemente mientras usted le da la infusién. Alguna vez lo hard él solo.
Haga que el hematélogo, enfermero u otro profesional médico competente le
ensefien a infundir tan pronto como usted se sienta listo. El tratamiento inmediato
es el mejor tratamiento para su hijo. {Y nada lo haré sentir a usted més competente,
independiente y exitoso como madre o padre!

Quisiera decirles a los padres y a los pacientes que nunca esperen;
jadministren el tratamiento de inmediato! -Jorge, de 6 afios, Argentina
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Registro modelo

Paciente Nombre_JUan

Fecha Lugar de la lesién  Producto

79/06/98 Misculo “Factorate”
muslo
izquierdo

19/07/98  Codo “Factorate”
derecho

1.000

1.000

Edad IZ

Unidades Lote NUmero Comentarios

X0T 456 01

X0T 456 01

Se sintio wmejor en 1 hora

Llamé CTH
hielo, descanso
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La hemofilia en el hogar

Resumen
® Su hijo es Unico y tiene sus propios patrones de hemorragias caracteristicas.

® Cuando sepa cudles son los sintomas propios de su hijo, podrd diagnosticar
mejor las hemorragias.

® Las hemorragias de su hijo dependen de su nivel de severidad, su nivel de
actividad, su constitucién fisica y su personalidad.

* Las articulaciones se ven afectadas cuando sufren hemorragias repetidamente.
Tratelas de inmediato.

* Algunas hemorragias son de esperar a determinadas edades.

® Las hemorragias de las vias urinarias, conocidas como hematuria, y las
hemorragias gastrointestinales pueden producirse tanto en nifios pequefios
como en adultos.

e Pregintele al enfermero o al médico si relne las condiciones para administrar
los tratamientos en su casa. Necesitard recibir instruccién, demostrar que tiene
buen criterio para diagnosticar una hemorragia y conocer los riesgos.

e Siempre deseche las jeringas y agujas usadas de la manera debida.

* Anote cada infusién. Anote la lesion, el nGmero de unidades, el tipo de factor y
el nimero de lote.

‘_
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La hemofilia en la escuela

Aproximadamente a los cinco afos, su hijo comenzard a asistir a la escuela.
Durante los 13 afios siguientes, ird progresando en su educacién, sus relaciones y
su independencia. La escuela es maravillosa para un nifio con hemofilia; puede
ayudarle a prepararlo para que algin dia se convierta en un adulto independiente.
Pero la escuela también puede ser un desafio para un nifio con hemdfilia, y
también para sus padres.

El nifio que usted amé, nutrié y protegié ahora se encuentra entre otros nifios y
maestros que saben muy poco sobre su enfermedad, en un ambiente que usted no
puede supervisar. Es normal sentirse ansioso. Quizd se pregunte “3Qué y como les
digo sobre su hemofilia? s;lo supervisaran? sPodrd participar en la escuela como
los demés nifiose”.

Me preocupa su futuro. Me preocupa la escuela. Estamos buscando una
escuela que tenga una mayor proporcién de maestros con respecto a los
chicos, porque algunos chicos son violentos y agresivos. Y si lo empujan
se puede lastimar. —Paola, madre de Francisco, de 12 afos, Argentina

Elegimos una escuela pequeria pensando que estaria mas seguro en un
ambiente més familiar. Llevamos documentos e informacién sobre la
hemofilia. Pero tuve muchos problemas. Recibi una respuesta fria y
desfavorable. A veces me hacen infundirlo en la escuela. A veces no me
llaman para decirme que hay un problema. Me quejé ante la Comisién
de Derechos Humanos y los denuncié por su falta de sensibilidad e
ignorancia. -Gabriela, madre de Orlando, de 7 afios, México
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Para que la escuela sea una experiencia exitosa y placentera, deberd hacer
lo siguiente:

* Trabajar en equipo con todo el personal de la escuela que esté en contacto con
su hijo. Incluya su centro de tratamiento y su organizacién de hemofilia y haga
que el personal se reGna con el equipo de la escuela o déles una carta
explicando la hemofilia y qué hacer cuando se produce una hemorragia.

® Ayude a su hijo a entablar relaciones sanas con sus comparieros. Las relaciones
sanas se aprenden primero en la casa, entre los hermanos y entre los padres. Dé
el ejemplo y enséfele maneras de hablar respetuosas, cémo manejar los
desacuerdos y cémo hacerse amigos.

® Enséfiele a su hijo como diagnosticar y avisar que tiene una hemorragia.

Esta puede ser la primera vez que esté lejos de usted y de su proteccién. Déle un
poco de control armdndolo con la capacidad de tener sus propias opiniones y
decisiones, jaunque sean pequefias!

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Los anos escolares

Si su hijo ya asistié a la guarderia infantil o al preescolar, quiz4 usted se sienta seguro
de poder manejar los temas relacionados con la escuela y la hemofilia. jMaravilloso!
Su hijo se ha beneficiado y posiblemente no esté ansioso de entrar en el jardin de
infancia o el primer grado. Si su hijo permanecié en su casa durante los primeros
cinco afos, quizd haya estado amparado o hasta sobreprotegido. Asistir al jardin de
infancia significa que ahora necesita pasar el dia lejos de su atento cuidado.

Independientemente de cémo haya pasado su hijo sus afos preescolares, al asistir
al jardin de infancia estard con muchos otros nifios en una clase, quiza hasta 25
nifiitos. jNunca antes tuvo tanta libertad para probar sus limites! Quiza a usted le
preocupe que pueda lastimarse y cémo responderd la escuela.

Asegurarse de que su hijo sea un nifio feliz, seguro de si mismo y fisicamente sano
es un esfuerzo en equipo en el que participan usted, su hijo y el personal de la
escuela. 3Qué debe decirles para facilitar que entiendan bien de qué se trata esta
enfermedad poco frecuente y tantas veces malentendida?

Como informar al personal de la escuela

Es muy importante que informe a los maestros de su hijo y los
administradores de la escuela sobre la enfermedad de su hijo. Ellos serén
responsables de su cuidado durante el horario escolar. Tendran muchas preguntas:
“sPuede usar tijeras? sPuede jugar en los recreos? ;Qué sucede cuando se lastima?
sSangrard en exceso?”. Puede ayudar a tranquilizarlos armandolos de
conocimiento, y diciéndoles algunas cosas sencillas que deben hacer cuando
piensen que tiene una hemorragia.

Debemos informar a la escuela, pero los padres deben decirselo a los
directores, y nosotros a los comparieros de clase. —Federico, de 16
afios, Argentina

Primero, poéngase en contacto con su hematélogo' y/o centro de
tratamiento de la hemofilia (CTH) o con la organizacién nacional o local de
hemofilia para pedir asesoramiento. Quizé hasta quieran visitar la escuela y hablar
con el personal de la escuela. Luego, llame o escriba una carta al maestro de su
hijo y al director de la escuela para coordinar una reunién antes de que comience

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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el afo escolar. La reunién inicial debe incluir a todo el personal de la escuela que
interactia con su hijo: el maestro principal, el asistente del maestro, los ayudantes
del maestro, el director y el secretario de la oficina, el maestro de educacién fisica
(gimnasia) y el enfermero de la escuela.

Ofrezca al personal algunos libros para nifios como introduccién; son concisos,
coloridos y se leen répido. O si no, déles un simple folleto sobre la hemofilia de su
asociacion de hemofilia. Hay bastante material disponible, especialmente en
espanol.? Pero no sobrecargue al personal con informacién. Su primera reunién
debe ser simple y estar orientada hacia cuestiones relacionadas con la escuela:

* Explique la hemofilia: “Mi hijo tiene un trastorno de la sangre hereditario. Su
sangre no coagula. Cuando se lastima y sangra, tarda més en parar de sangrar
que los demés nifios. jFuera de esto es completamente normall”.

® Aclare los mitos: “No sangrard hasta morir. No es contagioso. Tiene una
inteligencia perfectamente normal”.

® Describa los sintomas de una hemorragia: hinchazén, renguera, usar més una
extremidad que la otra, dolor.

® Describa los tipos de hemorragias que su hijo suele tener.

* Haga hincapié en las limitaciones y las capacidades de su hijo: “Puede jugar
durante el recreo; no puede recibir golpes en el pecho o la cabeza con una pelota”.

* Enfatice que debe ser tratado normalmente.

* Digale al personal cémo pueden ponerse en contacto con usted en todo
momento: por teléfono, localizador personal, celular.

* Asegireles que deben confiar en lo que dice y siente su hijo: “Si dice que esté feniendo
una hemorragia, entonces estd feniendo una hemorragia. Liédmenme de inmediato”.

* jAsegureles que no tendrén que aprender a darle el tratamiento!

e Déles nimeros de teléfono de emergencia e instrucciones en caso de que no
puedan ponerse en contacto con usted: su centro de tratamiento, el hematélogo,
el pediatra local y vecinos.

Cuando hablo sobre la hemofilia con mis amigos u otros compaieros, no
saben mucho sobre ella, incluso cuando la maestra de biologia explica la
genética, dice lo que yo le ensefé. —Rafael, de 13 afios, Brasil

*Vea el Apéndice C.
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También recuerde al personal de la escuela que deben seguir los procedimientos
de primeros auxilios que se usan comUnmente con la mayoria de las lesiones; el
tratamiento no debe demorarse mientras tratan de avisarle a usted. Mas adelante
puede reunirse con el personal de la escuela nuevamente cuando tengan mas
preguntas, quizd se sientan mds cémodos, y estén ansiosos por saber mdés. Del
mismo modo que usted no se volvié experto en hemofilia después de una sola
reunion con el hematélogo, no puede pretender que los maestros se vuelvan
expertos en una sola reunién. Lleva tiempo aprender.

La asociacion maestro-padres-nino

Es muy posible que su hijo sea el primer nifio con hemofilia que el maestro haya
conocido. Muchos maestros tienen algo de experiencia con nifios que tienen
necesidades especiales, y quizd se sientan completamente cémodos con su hijo.
Otros quizd no y tengan miedo de que se lesione, o de ver sangre, y de que los
hagan responsables. Un maestro preocupado puede tener actitudes negativas,
como éstas:

Sobreproteccion

Al temer que se lesione, un maestro puede volverse sobreprotector y excluir a su
hijo de todas las actividades fisicas. A menos que usted lo prohiba expresamente,
su hijo debe participar en cada actividad y sesién de gimnasia.

Lo tratan bien en la escuela a la que asiste ahora. Saben qué tiene y lo
integran en las actividades. Pero lo tuvimos que cambiar a esta escuela
porque era inaceptable cémo lo trataban en la otra. -Liliana, madre de
Alan Gabriel, de 24 afios, Argentina

Ayude al maestro déndole una lista de actividades en las cuales su hijo puede
participar regularmente: usar tijeras, jugar sobre superficies duras, usar juegos
como columpios y deslizadores, brincar a la cuerda y patear la pelota. Digales qué
actividades especificas debe evitar. Pidale al maestro que busque maneras
creativas de incluir a su hijo en una actividad, a pesar de que fenga una
hemorragia que le impida participar més activamente. Su hijo podria hacer de
“entrenador” asistente o apuntar los goles, por ejemplo.
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Senalar

En un esfuerzo por establecer un cierto control sobre la hemofilia, el maestro de su
hijo puede, sin darse cuenta, sefialar a su hijo en la clase anunciando a la clase
que tiene un trastorno de la sangre. El maestro puede recordarle constantemente a
los otros nifios que no golpeen a su hijo. La frase “Ahora, todos excepto Juan...”
dirige la atencién hacia su hijo. jEso es lo peor que puede hacer un maestro!

Demasiada atencién, especialmente cuando separa al nifio de sus companeros,
puede hacer que los ofros nifios se sientan resentidos. Tarde o femprano, los
compaferos de su hijo podrian marginarlo o burlarse de él. Es posible que intenten
lastimarlo, sin entender el efecto que esto podria tener. Si su hijo debe evitar una
actividad en particular, los maestros deben buscar una manera delicada y discreta
de excluirlo que no lo ataque, avergience ni llame la atencién hacia su persona.

Negacion

A veces su hijo deberd ser excusado de ciertas actividades, como cuando se esté
recuperando de una lesién o hemorragia. Por fuera, su hijo parece estar bien y el
maestro, consciente o inconscientemente, puede negarse a reconocer la
hemorragia de su hijo y su necesidad de descansar. El maestro puede discutirle a
usted que el nifio estd bien y que necesita participar en la clase. La regla de oro
para la escuela debe ser: Siempre hay que creer en un nifio con hemofilia que dice
que necesita tratamiento o descanso.

Reaccion sobredimensionada

Es natural tener una reaccién fuerte ante una hemorragia o lesién, pero los
maestros tienen la responsabilidad de mostrar un comportamiento emocionalmente
maduro en la clase. Un maestro que repetidamente lanza “oh” y “ah” cada vez
que su hijo tiene un moretén o hinchazén, o que dice “jPobrecito!l” estd haciendo
que su hijo sea el centro de atencién y a la vez disminuyendo su autoestima. Su
hijo se siente distinfo de sus compafieros, y él y ofros nifios pueden tener
sentimientos negativos hacia la hemofilia. Las lesiones y hemorragias deben
manejarse de manera tranquila y competente, con seriedad pero con un minimo de
alboroto. Los maestros simplemente pueden decir: “Parece que te lastimaste;
vayamos al bafio para que te laves mientras la secretaria llama a tu mama”.
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Todos los afios voy a la escuela para hablar con todos los maestros. Mi
hijo esté en quinto grado. Desde la guarderia infantil hasta el segundo
grado falté mucho a la escuela. Ahora casi nunca falta. Estd bien
tratado. Muchos de sus compareros de escuela saben que tiene
hemofilia, pero se olvidan. ~Maria, madre de José, de 10 afios, México

La comunicacién, la confianza y el respeto entre los padres y el maestro son la base
de un tratamiento adecuado y una adaptacién positiva a la escuela. Mantenga
abierta la comunicacién programando reuniones periédicas para responder a las
preguntas del personal de la escuela sobre la hemofilia. Llos padres pueden
participar y servir de ejemplo. Unase a la asociacién de maestros y padres,
ofrézcase de voluntario en la clase, participe en las actividades de la escuela o
vaya como acompafante en una excursién. Mantenga al maestro informado sobre
lo que sucede en su casa. Al participar directamente en la experiencia escolar de
su hijo, puede demostrar su actitud positiva y modelar cémo maneja a su hijo y su
hemofilia. Por sobre todas las cosas, puede demostrar que su hijo es un nifio
normal que, algunas veces, necesita hacer frente a un problema adicional.

La escuela privada cerca de casa no acepté a Juan porque tiene
hemofilia. Para mi, eso fue terrible. Lloré toda la tarde. No podia
entender por qué. Entonces fui a otra escuela y hablé con la directora y
dijo: “iPor supuesto, tréigalo!”. Me dijo que cuando era maestra habia
tenido un alumno con hemofilia, y que sabia lo que era. Me senti
aliviada. Juan esté en segundo grado y le va bien.

-Eduardo e Iris, padres de Juan, de 5 afos, Argentina

Las ausencias escolares

Un nifio con hemofilia puede perder muchos dias de clase, especialmente en los
paises de América Latina donde habitualmente no se usa el concentrado de
factor. No permita que su hijo se retrase debido a la hemofilia; su educacién es
crucial para su salud y desarrollo. Cuando tenga una hemorragia, o una cirugia
que requiera reposo en la cama o una hospitalizacién, puede establecer un plan
para asegurase de que se mantenga a la par de sus compafieros y que complete
las tareas requeridas.
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Cuando falto a la escuela, mi mejor amigo me trae las tareas para el
hogar. Nadie nunca me discriminé. Tuve un tutor que me envié la
escuela secundaria. Desde que estoy en tratamiento profilactico, ya no
falto més a la escuela. ~Gastén, de 15 afios, Argentina

He aqui algunos consejos para cuando se falta a la escuela:

* Avise al maestro de clase que su hijo faltard por un tiempo.
® Haga que los compaiieros le lleven las tareas escolares a su hijo.

® Mantenga informado al maestro mientras su hijo esté ausente y pidale

que le informe todas las semanas cémo va el trabajo que entrega
su hijo.

e Pida un tutor voluntario a su escuela secundaria local.

* Averigue si la escuela de su hijo tiene la obligacién, por ley, de
brindar servicios a nifios con necesidades especiales.

e Pregunte si se pueden hacer las adaptaciones que necesita para
cuando regrese, como una rampa para sillas de ruedas,’ tiempo

adicional para llegar a clase cuando suena la campana o ayuda para

subir al autobls de la escuela.

Una vez que Nacho se hizo independiente con el factor, lo aceptaron en
la escuela piblica. En la secundaria, tenia un ascensor. El director y los

maestros que tuvo eran maravillosos. Mi hijo estaba discapacitado, y
aunque no tenian obligacién de cuidarlo, lo hicieron. En la primaria,
sélo falté a clase unas ocho veces; en la secundaria, sélo tres. En el
dltimo afo de secundaria, no falté un solo dia. A Nacho no le gustaba
faltar a la escuela. -Maria, madre de Nacho, de 18 afios, Argentina
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La escuela: la diferencia
que hace el factor

En entrevistas con mds de 100 familias de seis
paises latinoamericanos, una cosa quedé
clara: los nifios que no usan concentrados de
factor faltan una enorme cantidad de dias a la
escuela. Los nifios que sufren hemorragias
frecuentes no tratadas muchas veces con el
tiempo presentan deformidades en las
articulaciones. Enfonces evitan ir a la escuela,
donde a veces se burlan de ellos y los hacen
sentir avergonzados.

Un caso comin pero friste es el de una familia
de Nicaragua. Sin factor, los hermanos Rafael
y Pedro luchan por asistir a la escuela. Aunque
son adolescentes, estan en la escuela primaria
porque faltaron muchos dias. “Faltamos a la
escuela unos tres dias por semana a causa de
las hemorragias. Pero los maestros nos tratan
bien. No nos presionan. Y cuando llevamos
una nota del médico, nos permiten devolver las
tareas para el hogar con refraso y a veces nos
dejan volver a dar algunos exdmenes”.

En cambio, las familias que entrevistamos en
Venezuela, donde el factor estd disponible
para todos, no existen problemas con la
escuela. Los nifios asisten a clase, se llevan
bien con los compafieros y participan en
actividades. Los nifios con hemofilia, por su
futuro, deben asistir a la escuela y recibir una
educacién. Y la mayor esperanza para
lograrlo es con concentrados de factor.

*En América Latina no suele haber rampas para sillas de ruedas. Pero siempre puede pedir que instalen una,
si es necesario. Hubo un caso interesante en Nicaragua en que los alumnos de una escuela piblica apelaron
ante las autoridades para que se construyeran rampas para un compafiero que estaba en silla de ruedas. jlos
alumnos hicieron una peticién al gobierno y la escuela y ganaron!
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“Yo soy diferente”

Asistir a la escuela significa hacerse nuevos amigos. Al interactuar con sus
compaiieros, su hijo puede de repente darse cuenta de que “es diferente”. Aunque
su hijo sabia que necesitaba tratamientos periédicamente, y a veces tenia
restricciones, esto probablemente no le molestaba demasiado porque los nifios
pequefios son egocéntricos: no suelen compararse con los demés.

Darse cuenta de que es diferente es
ciertamente una revelacion para su hijo,

ya sea positiva o negativa.

Pero ahora es miembro de un gran grupo social llamado escuela. Comienza a
compararse con ofros nifios, del mismo modo que su maestro lo compara y lo
califica. Quiere ser parte del grupo y ser aceptado. Quiere tener amigos. Tal vez
falle a la escuela a causa de una hemorragia, y luego lo bombardeen con
preguntas del fipo: “3;Dénde has estado? 3Por qué faltaste tres dias? sEstés
enfermo? 5Cémo te salié ese moretén?”.

Cuando Rod empezé la secundaria tenia miedo de que se lastimara. Los
varones se golpean para saludarse. No se los dije a sus compafieros,
pero un dia les mostré a sus amigos el moretén que tenia en el brazo a
causa de sus pufios. jSe quedaron helados! Les pedi que por favor no
golpearan a Rod. Rod no tiene miedo de su hemofilia. No lo anda
contando, pero no es un problema. -Liliana, madre de Rodrigo,

de 13 afos, Argentina

Darse cuenta de que es diferente es ciertamente una revelacion para su hijo, ya
sea positiva o negativa. Quizd se sienta muy orgulloso de ser diferente. Sin
embargo quizd no esté adecuadamente preparado para las reacciones de los
demds. Podria ser que tenga poca autoestima o que le hayan ensefiado a ocultar
su hemofilia. Si su hemofilia lo perturba, quizd empiece a ignorar sus hemorragias
para demostrar que no es diferente. Y aqui empieza un verdadero problema.
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Su hijo también puede fingir una hemorragia para quedarse en casa y no ir a la
escuela. 3Por qué? A lo mejor no le gusta un determinado maestro, o quizé los
chicos lo estén molestando. Quiza simplemente esté probando los limites, para ver
qué comportamientos no se le castigan. 3Cémo debe reaccionar usted cuando su
hijo finge tener una hemorragia2 Haga hincapié en la responsabilidad personal.
Darse cuenta de que es diferente no le da derecho a inventar hemorragias o a
volverse irresponsable e ignorarlas. Su hijo necesita aprender a resolver los
problemas, no a usar la hemofilia para evitarlos. Puede recibir tratamiento y ain
asi dar el examen que fenia, ya sea que el maestro le permita darlo més tarde ese
dia o més tarde esa semana. También puede asistir a la clase de gimnasia, aunque
tenga que permanecer inactivo. Puede hacer los deberes que sus amigos le llevan
a la casa. La hemofilia es para toda la vida, y a su hijo no se le debe permitir
usarla para hacerse la victima, ser pasivo o dependiente.

Una pequefa ayuda de sus amigos

En la escuela, los compafieros pueden contribuir a que su hijo sienta que es
diferente. Estd rodeado de nifios que disfrutan la competencia por medio de las
comparaciones: haciendo alarde de lo que poseen (“Tengo una computadora”), de
su familia (“Mi papé trabaja en un banco”), de sus habilidades (“El afio pasado
sali mejor jugador de mi equipo de fitbol”). Querrd competir con ellos, agradar y
ser aceptado. De hecho, una de las principales lecciones que ensefa la escuela es
a relacionarse con los demds. La hemofilia probablemente no se notard por un
tiempo, al menos externamente. Por ofra parte, cuando se producen las
hemorragias, su hijo no tiene manera de ocultar que es diferente. La clave para
ayudarlo a que sea aceptado por sus compaiieros es que le reste importancia al
asunto, que sea sincero y no dé demasiadas explicaciones. Enséfele que diga: “Mi
sangre es un poco diferente. Sélo le falta algo. No es un problema”.

Cuando Pablo estaba en segundo grado, se lastimé y una de sus
maestras (a pesar de que tenia informacién sobre la hemofilia) les dijo a
los companeros que si Pablo se lastimaba se podia morir. El resultado
fue que nadie queria jugar con él porque tenian miedo de ser
responsables de que le pasara algo. Tuvimos que cambiarlo de escuela.
Pablo comenzé a ocultar su enfermedad. Sélo después de cuatro arios
pudo decirles a sus compaieros sobre la hemofilia. Dice que ahora se
siente realmente bien; estd en séptimo grado. -Maria, madre de Pablo,
de 12 afos, Argentina
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2Quién debe decirles a los otros nifios sobre la hemofilia? 3Usted o su hijo2 Usted
puede informar a los maestros, pero trate de dejar que sea su hijo quien les diga
a sus companeros. En general, los nifios pueden ser compasivos hacia un
companero cuando se les explica qué pasa en términos que ellos pueden entender.
Las explicaciones sobre la hemofilia no deben tener connotaciones que produzcan
sentimientos de culpa en su hijo. Si lo prepara, su hijo puede informar a sus
compafieros sobre la hemofilia.

Cuando les pregunten directamente a usted y a su hijo sobre la hemofilia, trate de
no responder por su hijo. Déjelo que responda o espere a que se haya ido. En vez
de decir “JesUs tiene hemofilia, una enfermedad de la sangre...” pruebe decir
“Dejaré que Jesis te explique lo de sus moretones”. Si lo deja explicar a su hijo y
lo prepara ensayando una respuesta con antelacién, se sentird seguro y comodo.

Tener un circulo de amigos intimos es una excelente manera de lograr estabilidad
cuando la hemofilia se vuelve dificil. Los verdaderos amigos lo aceptan
incondicionalmente y hacen que la hemofilia parezca una diferencia menor. Los
amigos también pueden mostrarle a su hijo que cada persona es diferente.
Encontrard nifios con discapacidades, nifios que viven con uno solo de los padres
y con ambos, y nifios de distintos origenes éticos o razas. jQué oportunidad de
ensefarle folerancia, aceptacion y espiritu de comunidad!

Los ninos abusivos

Hay un compafero que probablemente nadie necesita: el nifio abusivo. Estos
nifios, por lo general varones, son agresivos y buscan dominar a un grupo de
companeros fastidiando a los miembros “més débiles”. Esto podria significar
cualquiera que sea diferente: timido, baijito, obeso, discapacitado o con hemofilia.

Mis maestros me querian y me trataban bien, pero tuve muchos
problemas con mis compafieros. Algunos se burlaban de mi. Asi que
ahora no comparto mi hemofilia con ellos. No saben que tengo
hemofilia y no se los voy a decir. Me siento avergonzado.

—Héctor, de 22 anos, Nicaragua
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Los padres pueden intervenir poniéndose en contacto con los padres del nifio
abusivo o hablandole al nifio ellos mismos. Marta de México hizo eso por Rodrigo,
su hijo de diez afios, cuando todo los demas intentos fallaron. Patricia, también de
México, tuvo que sacar a su hijo Isaac de la escuela. Pero a veces esto empeora
las cosas. Puede ser peligroso alentar al nifio a pelear, porque se podria lastimar
y tener una hemorragia. En cambio, trate de ensefarle a su hijo a emplear métodos
no violentos.

* Evitar el conflicto. Hacerse amigo de nifios tranquilos y mantenerse
alejado de los nifios pendencieros. Llevar una postura que diga “iSoy
fuerte!”. Mantener la cabeza erguida, la barbilla alta y lucir seguro de
si mismo.

® Resolver el conflicto. Decidir emplear medios no violentos. Probar
hablar, amigarse o hablar a un maestro o al conductor del autobis
escolar para que lo apoyen y ayuden.

* Manejar el conflicto. Usar el contacto fisico de manera defensiva
solamente, bloqueando, conteniendo y esquivando. Enséfiele a su hijo
a defenderse y a mantenerse en buen estado fisico haciendo ejercicio,
siguiendo una dieta adecuada y durmiendo lo suficiente.

Cuando estaba en la secundaria, al principio me molestaban. Pero
después de que hablé con los maestros y los chicos, pararon. Lo que
realmente odiaba en el colegio era cuando mis amigos me decian:
“iQuisiera tener hemofilia para no tener que ir a la clase de gimnasia!”.
-Diego, de 19 afios, Argentina

Ayude a su hijo a entender por qué algunos nifios hostigan a ofros. Quizé sea la
influencia de la television o porque viven en hogares desdichados donde la violencia
se usa como disciplina. Quizé esos chicos pendencieros sélo buscan atencién y la
aprobacién de los demds chicos. Su hijo se sentird mas apto y seguro de si mismo
si sabe como defenderse de manera no violenta. A veces la seguridad personal por
si sola -mantener la cabeza en alto y los hombros hacia atrds, mirar a la gente a
los ojos— jes suficiente como para que la persona abusiva cese en sus infentos!
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La época escolar puede ser maravillosa, incluso mégica para su hijo. Se hard amigos
Cémo vencer it y aprenderd cosas sobre su mundo. La escuela también puede aterrorizar a un nifio
con hemofilia si no sabe cémo compartir su enfermedad con los demds, no sabe
cémo manejar sus propias hemorragias o debe enfrentarse con nifios que lo fastidien.
Sea parte de la experiencia escolar de su hijo. Sea un ejemplo de conducta para él
y enséfiele a inferactuar con la gente, muéstrele cémo hacerse amigos, enséfele

pendenciero sin pelear

Su hijo no tiene que pelear para lograr tener

la ventaja. Enséfiele distintas maneras de hacer maneras de defenderse y aliéntelo a hablar él mismo sobre su enfermedad. La

experiencia escolar es excelente para ayudar al nifio a ser mds independiente y a
situacién para ayudarle a que se sienta descubrir no sus puntos débiles, sino todos sus magnificos puntos fuertes.
cémodo usando sus nuevas habilidades. Haga

frente a los nifios pendencieros. Practique una

de cuenta que usted es el nifio abusivo y que
su hijo es la victima. Haga que practique qué
hacer cuando usted (como el otro nifio)
comience a burlarse de él.

e Tratar de amigarse. Usar el nombre del nifio
abusivo. “Vamos, Pedro, olvidémoslo”.

e Usar el humor. “Me imagino que soy poca
cosa para pelear contigo, {Oh gran sefior!”.

e Alejarse. Mantener la cabeza en alto y
rehusarse a luchar...pero no salir corriendo.

e Darle la razén al otro nifio, con una sonrisa.
“Si, tienes razén. jSoy débill Y soy fragil!
iMe podria romper en dos!”.

* Gritar. Sorprender al otro nifio con algo
inesperado.

e Acudir a la autoridad. Cuando sea necesario,
informar al director del colegio o al padre o la
madre del otro nifo.

® Hacerle frente al nifio hostigador. Decirle
que no se dejard hostigar, jde ningin modo!

e |gnorarlo. Hacer de cuenta que no existe.
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La hemofilia en la escuela

Resumen

® Rednase con el personal de la escuela. Incluya al personal de su centro de
tratamiento de la hemofilia u organizacién de la hemofilia.

e Déle libros o folletos sobre la hemofilia al personal de la escuela.

* Digale al personal cémo pueden ponerse en contacto con usted en todo
momento: por teléfono, localizador personal, celular.

* Pidales a los maestros que eviten sobreprotegerlo, sefalarlo, negar la
enfermedad o reaccionar de manera exagerada.

* Mantenga al personal de la escuela informado sobre la salud de su hijo.

® Si su hijo falta a la escuela, avise a la maestra, solicite un tutor voluntario y
pida que le envien el trabajo de la escuela a la casa con regularidad.

® Su hijo puede ignorar las hemorragias o fingir que tiene una. Enséfele a ser
responsable de su comportamiento.

¢ Enséiiele maneras no violentas de lidiar con los nifios abusivos, entre otras
cémo evitar el conflicto, resolver el conflicto y manejar el conflicto.

CAPITULO ONCE .\’\- \

Como fomentar una
autoestima saludable

Autoestima' significa cudn positivo se siente uno acerca de si mismo. Hay
muchas cosas en la vida que moldean la autoestima. Uno de los factores
principales es cudnto control uno siente que tiene sobre la capacidad de tomar
decisiones, aprender de las decisiones y planear para el futuro. Las personas que
no se sienten victimas de los eventos de la vida —que sienten que tienen el poder
de cambiar su situacién actual para mejor- muchas veces son optimistas. Estan
contentos consigo mismos y tienen éxito en la vida.

jDios nos manda cosas y nosotros decidimos qué hacer!
Podemos reaccionar de manera positiva o negativa.
Nosotros elegimos responder de manera positiva.
—Martha, madre de Pablo, de 13 afos, México

La base para una autoestima sana se forma temprano en la vida. Su hijo aprende
sobre si mismo —el sentido de lo que vale- de los padres. La tarea de los padres
de inculcarle autoestima es quizd mas dificil con un hijo que tiene un trastorno
hemorrégico. Se ve restringido en sus actividades y tiene problemas médicos
constantes. Lo caracterizan como “diferente”. 3Cémo puede ayudar a su hijo a
creer que puede cuidarse, a tener algin control sobre su vida y a sentirse
optimista? 3Cémo proteger a su hijo mientras crece sin interferir con su deseo
normal de ser independiente? Puede fomentar una autoestima positiva de tres
maneras: permitiendo a su hijo expresar sus emociones, evitando sobreprotegerlo
y mediante una disciplina efectiva.

Permita a su hijo expresar sus emociones

Todos los nifios tienen sentimientos. Es importante alentar a su hijo a que exprese
sus sentimientos abiertamente, pero de manera apropiada. Necesita saber que
alguien lo quiere, incluso cuando estd enojado, y que alguien lo escucha y que lo
ayuda a procesar estos sentimientos.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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Somos nosotros, los padres, quienes los hacemos sentir diferentes porque
no les permitimos respirar y los sobreprotegemos. -Maria, madre de
José, de 10 afios, México

A menudo nos sentimos mejor cuando hablamos con alguien que nos escucha, trata
de comprendernos y acepta nuestros sentimientos, no una persona que trata de
cambiarlos. Un nifio también necesita esto. Pero a veces creemos que somos mucho
mejores padres si pensamos y sentimos por nuestro hijo. Quizd nos apuremos y
tratemos de suprimir o negar sus sentimientos: “jNo digas eso!l jNo llores!
Compértate como un nifio grande”. Silenciar o ignorar las emociones de nuestro
hijo no las elimina, las niega. Los sentimientos negados resurgirdn tarde o temprano,
a veces de manera incontrolable, como a través de un comportamiento inapropiado,
o a través de problemas psicolégicos o fisicos, como depresién o Glceras.

2Cémo puede ayudar a su hijo a expresar sus emociones e igual aprender a
autocontrolarse? Pruebe de usar las siguientes técnicas:

® Reconocer sus sentimientos.

e |dentificar lo que él siente si no se da cuenta.

* Ensefiarle maneras apropiadas de desahogar sus emociones.
e Demostrar con el ejemplo respuestas apropiadas.

Dejarlo decidir primero como se siente.

Como reconocer e identificar los sentimientos de su hijo

La mejor manera de reconocer lo que siente su hijo es describir lo que ve sin ningdn
enfado ni intensidad de su parte: “Pareces enojado”. “Estés llorando. 3Estds
triste?”. “Estds apretando a tu osito. sTienes miedo?”. “Te dolié el pinchazo, 3no?”.
Déle un nombre a la emocién que ve. Los nifios muchas veces no saben cémo
llamar a lo que sienten. Aprender a identificar las emociones de su hijo le brinda
una herramienta para ayudarle a lograr autocontrolarse. Al mismo tiempo, decirle
a su hijo que reconoce cémo se siente significa que lo que él siente es importante
para usted y que, por consiguiente, él es importante para usted.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Durante mi nifiez, me sentia muy angustiado porque percibia el dolor
que sufria mi familia. Debido a esto, no podia expresar mis sentimientos.
Todas las situaciones hacian que permaneciera en silencio y que evitara
expresarme. —Andnimo, Argentina

También puede parafrasear lo que dijo o hizo su hijo: “;le golpeaste el brazo a la
enfermera porque no querias otra inyeccién, no2”. No lo juzgue ni lo rete cuando
estd pasando un momento muy malo. Simplemente diga lo que ve. Es posible que
encuentre que esta técnica tiene un poder increible para calmar a su hijo.

Como desahogar las emociones adecuadamente

Los nifios en su mayoria, incluidos los preescolares y los nifios que adn no hablan,
no pueden expresar bien lo que sienten con palabras. Los nifios en vez pueden
expresar sus emociones tirando objetos, mordiendo, escupiendo, pateando o
golpedndose la cabeza.

Una manera de evitar esto es explicarle al nifio lo que sucede con sinceridad,
respeto y calma: “Vamos al hospital. Los médicos haran que te sientas mejor”. O
“Mami se quedard contigo”, o “Sentirds un pinchacito cuando usen la aguja”. No
le oculte al nifio informacién que necesita para lograr tener un cierto control sobre
su entorno.

Ademds, cuando se sienta angustiado o tenga miedo, déle opciones que no sean
peligrosas para expresar estas emociones. Como golpear un cojin, romper un
papel, llorar, incluso hacer un dibujo de cémo se siente. Ofrézcale abrazarlo
cuando llora. Déle permiso para liberar sus emociones fisicamente en vez de
contenerlas dentro suyo.

Los familiares como fios y tias no deben usar motes o apelativos.

Me molestaba muchisimo cuando mi tia me llamaba “Billete de loteria”
o “Belén de cristal” porque mi familia gastaba mucho dinero en mi
para comprar factor. -Fendi, de 27 afios, Repiblica Dominicana

Si es posible y si tiene suficiente edad, enséfiele a su hijo a expresar verbalmente
lo que siente. Enséfiele las palabras alegria, orgullo, enojo, tristeza, frustracién,
dolor, temor, timidez y felicidad. Aliéntelo a que use palabras para expresarse.

4
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Terapia de juego: una manera

segura de expresar las emociones

Use la imaginacién natural de su hijo y su

deseo de poder a través del juego. La terapia

de juego le da permiso a su hijo de expresar

las emociones de manera indirecta y segura.

Permitale que practique “dar una infusién” a
usted o al osito de peluche (use jeringas
reales estériles sin usar, torniquetes y
agujas mariposa sin las agujas en si).

Déle ejemplos de respuestas apropiadas,
haciendo de cuenta que usted es el nifio y
mostrandole cémo se puede quedar quieto y
recibir la infusién.

Cree una historia en la cual él sea el
personaje central o el héroe. Cuéntele
historias para explicarle los procedimientos
médicos.

Permitale tener un amigo imaginario, quizd
un superhéroe, un soldado o un caballero,
que pueda hacer cosas que él no puede. En
la vida real, no puede saltar desde un muro
ni balancearse de los juegos en el parque,
jpero su amigo imaginario si puede! Acepte
y aliente estas fantasias, son buenas vias de
escape para sentimientos complicados.

¢
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Demueéstrele con el ejemplo respuestas apropiadas.

2Cémo responde usted a los obstaculos que se presentan en su vida? 3Golpea las
paredes? 3Se queda callado, rumiando? jlos ignora? sHabla de ellos? 3Dice
malas palabras? zles echa la culpa a los demds? 3Busca soluciones? Si responde
a la frustracién explotando, como golpeando gente, dando portazos, diciendo
palabrotas o implotando, como comiendo en exceso, bebiendo o sintiéndose
deprimido, es probable que su hijo no desarrolle las aptitudes que necesita para
hacer frente a sus frustraciones.

Cuando tenia 12 afos, Taygaro me preguntaba spor qué yo actuaba como
si él fuera diferente? Taygaro decia: “Cuando me presentas ante alguien,
dices: ‘Este es Taygaro, tiene hemofilia’. Cuando presentas a Taina, dices
‘Esta es Taina’”. -Maria, madre de Taygaro, de 15 afos, Brasil

Enséfiele a su hijo a expresar sus emociones de una manera apropiada dando un
buen ejemplo. Califique sus propias emociones: “jCaramba, esto de esperar tres
horas me hace sentir frustrado!” o “Me siento triste cuando veo que te duele”. Trate
de echarle una gota de humor: “Cuando pierdo una vena que habia encontrado
en la mano, jme da una ira que siento que me va a salir humo por las orejas!”.
iEnsefie con su ejemplo respuestas felices, también! “Me siento muy orgulloso de
ti. Te quedaste quietecito durante la inyeccién. sPuedo darte un gran abrazo?”.
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Tres familias... Tres actitudes

“Cuando realicé entrevistas en un pais de
América Latina, conoci tres familias con
hemofilia que tenian circunstancias econémicas
y también actitudes muy distintas. Uno se da
cuenta del grado de felicidad de una familia
durante una entrevista.

“Una familia tenia un hijo adolescente. A
pesar de su edad, sus padres todavia no
habian aceptado el diagnéstico. Continuaban
concentrados en su propio sufrimiento y enojo.
No dejaban a su hijo ferminar una sola
oracién y lo interrumpian constantemente.
2Coémo hacia sentir al hijo esto? Sentia que sus
sentimientos no eran importantes y que él no
era importante. jY sin embargo estos padres
tenian acceso a concentrados de factor y
habian podido tratar a su hijo en su casa
desde que era nifiol

"Esta familia era el opuesto de otra. Marta y
su hijo, de diez afios, eran muy afectuosos.
Vivian en la pobreza total. Durante la
entrevista, los ojos del nifio brillaban y
destellaban a pesar de haber tenido problemas
en la rodilla esa misma tarde. Hizo sus tareas
de la escuela mientras Marta y yo
hablabamos, pero no se perdié una palabra
de lo que deciamos.

¢
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"Cuando se hizo tarde, me acompanaron de
regreso a casa. El hijo de Marta me dijo con
orgullo ‘Un caballero no puede permitir que
una dama camine sola por la calle de noche’.
Caminé cuatro largas cuadras para
acompanarme.

“Finalmente, conoci a un padre e hijo
encantadores. El nifio era especial, hermoso,
inteligente, afectuoso y simpético, a pesar de
haber perdido a su madre a causa del cancer.
El padre era tanto el padre como la madre
para su hijo, y singularmente dedicado. Me
mostraron fotos de la madre. Se veia enferma
en las fotos pero el nifio me pregunté si yo
estaba de acuerdo en que era la mujer mas
hermosa. La relacién entre el padre y el hijo
era maravillosa.

“Las actitudes verdaderamente positivas
trascienden las circunstancias de la vida. Las
actitudes positivas ayudan a enfrentar la vida;
no son una consecuencia de la vida. No
importa si una familia ha perdido un ser
querido, no tiene factor en la casa o es
pobre, las actitudes positivas pueden
sobrevivir. Provienen de una autoestima sana.
Y los padres son esenciales para inculcar una
actitud positiva y una autoestima sana en sus
hijos”. —~Ana L. Narvéez
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Déjelo decidir qué siente primero

iEs dificil permitir que su hijo decida cémo se siente, independientemente de cémo
se sienta usted, sabiendo que puede sentirse completamente diferente que usted!
Las madres particularmente corren el riesgo de enredar sus sentimientos con los del
hijo. Enredar significa hacer que sus sentimientos y los de su hijo se vuelvan
dependientes unos de otros y estén menos separados. Quizé se olvida de que su
hijo es ofra persona y que tiene derecho a sus propios sentimientos, incluso cuando
a usted no le gusten esos sentimientos. Deje que su hijo tenga y exprese sus propios
sentimientos sobre la hemofilia y las lesiones primero. Si puede separar sus
emociones de las de él, sus sentimientos de autorrespeto, independencia y
autodominio crecerdan, fortaleciendo su autoestima.

Todo el mundo lo trata diferente. Sus primos se burlan mucho de él por
su pierna y la manera en que camina. Lo llaman “el rengo”. Isaias llora
y se enoja. A veces quiere pegarles. ~Azucena, madre de Isaias, de 5
afos, Nicaragua

Esto significa que usted también debe escuchar a su hijo y aceptar sus sentimientos,
aun cuando usted no esté de acuerdo con cémo se sienta. “jOdio las agujas!”
puede gritar su hijo. sle dice usted: “iNo le prestes atencién! jNo te preocupes!
No es nada. Deja de llorar”2 Si lo hace, usted le estd diciendo a su hijo que sus
emociones no son importantes, y por lo tanto él tampoco. Si en cambio le dice: “Yo
sé que no te gustan. Duelen, 3n02 Pero te mantuviste bien quietito y fuiste muy
valiente”. Usted le dice a su hijo que sus sentimientos son importantes, y él también.

Sobreproteccion

A menudo pensamos que somos buenos padres cuando tratamos de evitar que
nuestros hijos sufran. Cuando nuestro hijo tiene un trastorno hemorrdgico, este
deseo de sobreprotegerlo puede verse magnificado. Si nos sentimos culpables por
“pasarle” el trastorno que tiene nuestro hijito, con toda seguridad lo
sobreprotegeremos. La sobreproteccion significa que, como padres, vamos mas
alléd de las medidas de proteccién normales. A veces protegemos a nuestro hijo al
punto de causarle dafos psicolégicos, le producimos un gran enojo y
resentimiento, y le impedimos que se desarrolle normalmente.

Quiza le prohibamos que haga deportes, lloremos cuando tiene una hemorragia y
nos pongamos tensos y nerviosos. Quizd4 expresemos enseguida lo que sentimos
antes de darle la oportunidad de que él mismo exprese lo que siente. Estos son

todos signos de sobreproteccién.
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Creo que las madres sufren més que nosotros. jSe forturan a si mismas!
La sobreproteccién tiene un lado bueno y un lado malo. El lado bueno
es que nuestros padres nos protegen; el lado malo es que se preocupan
y obsesionan todo el dia. -Paulo, de 30 arios, Brasil

Si sobreprotege a su hijo, no le permite tomar decisiones y vivir las consecuencias
de sus actos. También puede resultar muy autoritario. Como resultado, su hijo
puede volverse una persona indecisa o dependiente. O quizd se pueda rebelar,
volverse arriesgado o negar su enfermedad.

Mi madre era sobreprotectora, me cuidaba un montén y no me dejaba
hacer muchas cosas. Después, cuando me hice més grande, me dio més
responsabilidades. Me hizo sentir més seguro de mi mismo. ~Gastén, de
15 anos, Argentina

Un hijo bien adaptado con una autoestima saludable querrd ser més
independiente. Usted tendrd que ayudarlo. Es muy dificil, especialmente si vive en
un pais donde hay muy poco o nada de factor. Su hijo corre el riesgo de sufrir mas
y tener dafios permanentes. Y a veces la hemofilia significa dependencia. Su hijo
quizd no pueda caminar porque tiene una hemorragia en la rodilla, por ejemplo.
Tal vez necesite que lo vista y le dé de comer. Esto puede causarle enojo,
resentimiento o depresién, incluso a un nifio pequefio.

Es dificil ser un hombre con hemofilia en Brasil. Hice una encuesta sobre
autoestima en pacientes con hemofilia y encontré que la mayoria tiene
una autoestima muy baja. zDe dénde viene esto? Principalmente es
cultural. Hasta hace poco, los médicos les decian a las madres que su
hijo no podia hacer nada, asi que la madre solia sobreprotegerlo y,
muchas veces, incluso subestimar al nifio, diciéndole que era
discapacitado. Las familias sienten una falta de control. La pobreza y el
desempleo agravan la situacién. La persona con hemofilia desarrolla
una baja autoestima debido a lo que escucha que dicen los demds
sobre él desde el momento en que comienza su crianza. —Luiz Guilherme
Torres de Azevedo, psicélogo y hemofilico, Associacdo Maranhense de
Hemofilicos (Asociacién de Hemofilicos de Maranhdo, Hemomar), Brasil
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2Cbémo puede brindarle a su hijo proteccién y aliento adecuados?

Escichelo sin juzgar. Aliéntelo a decir lo que siente. Incluso los nifios confinados
permanentemente a una silla de ruedas pueden tener una gran autoestima con sélo
tener un adulto en su vida que realmente los valora escuchdndolos y estando
con ellos.

Enséniele sobre la seguridad. Antes de permitirle salir a explorar y jugar, enséiele
las reglas de seguridad. Esto le da cierto control ya que puede elegir. Puede
aceptar o ignorar las reglas y aprender las consecuencias.

Provéale un ambiente seguro cuando sea posible. Los varones necesitan ser
competitivos y requieren un espacio bien definido en el cual dar rienda suelta a sus
impulsos. Cree un lugar de juego seguro en la casa o en el jardin o patio que esté
libre de superficies duras, basura, palos peligrosos y objetos filosos o punzantes.

Nunca lo haga sentir culpable. No es su culpa que tenga hemorragias o hemofilia.
Es su responsabilidad decirle que tuvo una hemorragia a causa de una actividad.
Su hijo podré decirle cuando tiene una hemorragia aproximadamente a partir de
los seis afios, siempre que usted le haya ensefiado sobre las hemorragias, los
sintomas y el tratamiento.

Como madre, les decia a las otras madres que no sofocaran a sus
hijos... especialmente en la nifiez, porque eso los marcaria para
siempre. —Ana, madre de Guillermo, de 17 afos, Argentina

No permita que le dominen sus emociones. Trate de no lagrimear ni llorar. Estas
cosas pueden asustar a su hijo y convierten la hemofilia del nifio en el sufrimiento
de los padres.

Mis padres me sobreprotegieron, no sélo por la hemofilia, sino por todo.
No podia jugar al fitbol, pero yo tomaba mis propias decisiones. El
dolor era mio. -Elio, de 25 anos, Argentina

La actitud es lo més importante para los nifios con hemofilia. La
sobreproteccién es una actitud nociva. Una familia no queria que su hijo
caminase y no lo dejaron caminar hasta el punto que ya no podia
caminar porque se le habian atrofiado los mdsculos. -Osmar Marino,
presidente, Filial de Cérdoba, Fundacién de la Hemofilia, Argentina

Recuerde, es més importante criar un hijo con una imagen de si mismo fuerte y una
autoestima saludable que uno con el menor nimero posible de hemorragias o
lesiones. Una actitud flexible y positiva lo llevard més lejos en la vida que un

cuerpo fuerte.
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La educacion estimula la
autoestima

Informar a su hijo sobre la hemofilia le
da control y un sentido de dominio y
experiencia. Esto puede fomentar su
autoestima.

Cuando el hijo de Maria
Andrea tenia diez afios,
estudié genética en la escuela.
iUn dia le hizo preguntas a su
madre que le hicieron darse
cuenta de que él no entendia

la hemofilia! Le dio los libros

3Qué es hemofilia? y jExplicales
de qué se tratal® Entonces decidié
decirles a sus amigos que tenia
hemofilia.

“Esté contentisimo con estos libros”,
dice Maria. “Los tiene en la mesita de
noche y se los lleva cada vez que
viaja. Yo entiendo la importancia que
tienen estos libros para él. La maestra
me dijo que el tltimo dia de clases le
explicé a la clase su enfermedad, y
que lo hizo muy tranquilamente y con
total claridad”.

Vea el Apéndice C para encargar estos libros a LA Kelley Communications.
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Disciplina

Del mismo modo que hay padres que tienden a ser sobreprotectores, estédn aquéllos
que son demasiado permisivos. A menudo, la permisividad extrema surge de la
culpa que se siente al ver a un hijo sufrir hemorragias o pinchazos con agujas,
perderse actividades con ofros nifios o quejarse sobre la hemofilia. A esto se lo
denomina sobrecompensacién. En vez de tratar de ser “buenos” padres siendo
permisivos para compensar por su hemofilia, traten de ser padres responsables.
Enséfienle a su hijo a autocontrolarse a medida que madure. Esto significa
ensefarle disciplina.

La disciplina no significa castigar. No significa dar palmadas, bofetadas o una
tunda a un hijo. La disciplina significa ensefiar. La finalidad de toda disciplina es
ensefiarle autocontrol. El autocontrol estd muy relacionado con la autoestima. Las
personas con una autoestima saludable pueden controlar su  propio
comportamiento. Sienten que pueden controlar su destino.

Con una disciplina efectiva los nifios aprenden a autocontrolarse mediante las
consecuencias. las consecuencias pueden ser diversas: positivas, como dar
recompensas o elogios; y negativas, como poner en penitencia, ignorar
comportamientos indeseables, quitar privilegios o el més extremo: las palmadas.
Cuando se usan coherentemente, las consecuencias apropiadas modelan el
comportamiento y permiten a los nifios aprender a autocontrolarse cuando toman
decisiones personales.

Muchos padres que usan el castigo fisico se preguntan de qué manera la hemofilia
cambiard su capacidad de disciplinar a sus hijos. Especificamente, los padres se
preguntan si el castigo corporal haré que el nifio sangre. El castigo corporal puede
causar hemorragias. La violencia doméstica es un problema en América Latina. Los
nifios pueden ser victimas porque son pequefios e indefensos. El castigo corporal
puede incluir una palmada en la mano, en la nalga, pegar con una paleta o
golpear repetidamente. Es bueno saber que puede criar un hijo con hemofilia que
conozca y respete sus limites, tenga un fuerte sentido de lo que estd bien y de lo
que estd mal, y posea un buen autocontrol interno, sin usar el castigo fisico.
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Nosotros disciplinamos a nuestros hijos sin usar castigos corporales.
Aliento a mi hijo, jugamos juntos, le hablo claramente, lo dejo ser libre.
Lo dejo hacer cosas ‘prohibidas’ para que pueda crecer en paz.

—José, padre de Junior José, de 8 afios, Venezuela

Los castigos corporales afectan negativamente la autoestima del nifio. Las
palmadas y los golpes causan dolor fisico y humillacién. Los nifios aprenden que
pueden resolver los problemas golpeando a ofros. Aprenden que es aceptable que
una persona grande lastime a una persona mas pequefa.

Lo bueno es que puede criar un
hijo con hemofilia que conozca y
respete sus limites, tenga un fuerte
sentido de lo que estd bien y de lo que
estda mal, y posea un buen autocontrol

interno, sin usar el castigo fisico.

Recuerde que usted siempre puede elegir cudl consecuencia hard cumplir. Hay
alternativas eficaces a las palmadas y los golpes. Estas son algunas formas
efectivas de disciplina para tener en cuenta:

Ignorar un comportamiento inapropiado es eficaz con los nifios pequefios que aln
no hablan. No responder a sus gritos, a los jalones de manga ni a los golpes con
objefos. Ignorar tiene éxito cuando uno advierte al nifio de antemano -y le
recuerda después— que ignorard este tipo de comportamiento en todo momento.
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Las recompensas favorecen la autoestima porque su hijo es directamente
responsable de ganar su recompensa, que puede ser un objeto deseable, un viaje
especial o dinero. Con el tiempo las recompensas pueden ir suplantdndose
gradualmente por elogios y reconocimientos.

La penitencia implica hacer que el nifio se siente en una silla solo. Quita al nifio de
la causa del problema, ayuda a los padres y al nifio a calmarse y no conlleva
ningin riesgo ni lesién fisica. El tiempo que pasa en la silla no debe ser més de un
minuto por cada afio de edad del nifio. La penitencia es ineficaz cuando se impone
con ira o disgusto personal, por demasiado tiempo para la edad del nifio, o no se
supervisa.

Los castigos son consecuencias negativas, a veces fisica o emocionalmente
dolorosas, para su hijo. Deben usarse como Ultimo recurso y sélo si ya existe una
relacién saludable entre usted y su hijo. Los castigos controlan el comportamiento
a corto plazo y deben imponerse con calma, sin emociones y en privado.

Las consecuencias légicas son castigos directamente conectados con el
comportamiento indeseable. Por ejemplo, el castigo por golpear a ofro nifio seria
pedir disculpas a la victima. Ofras consecuencias légicas pueden incluir las
siguientes: si lanza los juguetes, el castigo es quitarle los juguetes por el resto del
dia; si destruye un objeto de ofro, el castigo es reponer dicho objeto. En cambio,
una consecuencia ilbégica seria enviar al nifio a su cuarto porque golpeé a alguien.
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Las consecuencias naturales significan que se permita que ocurra el resultado
natural del comportamiento del nifio. Dejar juguetes afuera después de que se le
pidi6 repetidamente que los lleve adentro significa que se permite que al
camioncito de juguete le pase un automévil por encima. El nifio aprende
rdpidamente las consecuencias de sus acciones sin la intervencion personal de
los padres.

Todas las consecuencias son efectivas cuando los padres, cuidadores o familiares
las usan inmediatamente después de cada infraccién, de manera uniforme y
coherente y en un ambiente de amor. Trate de no reaccionar sibitamente al estrés,
la ira o la frustracién y de no imponer impulsivamente castigos que se le ocurren
en ese momento. La constancia logra el éxito.

El tipo de disciplina que usted elija
tendrd un profundo efecto sobre la vida de

su hijo y las de los hijos que €l tenga.

Déle a su hijo pautas claras sobre cémo comportarse. Cuando sepa claramente
qué se espera de él, puede aprender con el tiempo a decidir como comportarse.
Elégielo cuando se comporta del modo que usted desea o hace un esfuerzo por
controlarse. Cuando usted hace que la disciplina que ha elegido sea una regla
familiar, su hijo sabrd qué esperar, aprenderd las consecuencias de ciertos
comportamientos y comenzaré a tomar decisiones sobre cémo se comporta. Esto
es el principio del autocontrol.

3Qué método de disciplina funcionaré mejor en su familia? Esta deberia ser una
decisién familiar que refleje los valores de su familia, y la disciplina debe
adaptarse a las necesidades y al temperamento del nifio. El tipo de disciplina que
usted elija tendrd un profundo efecto sobre la vida de su hijo y la de los hijos que
él tenga.
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La disciplina funciona
mejor cuando...

Su hijo sabe qué se espera de él en distintas
situaciones. Se centra en las reglas.
“Cuando vamos a la tienda, no tocamos las
cosas que estdn en los estantes”.

Su hijo conoce las consecuencias de su
comportamiento de antemano. “Puedes jugar
con esos juguetes si prometes recogerlos
cuando termines. Si no lo haces, tendremos que
mantenerlos guardados por mucho tiempo”.

Usted, con lo que dice y hace, le asegura a
su hijo que lo ama incondicionalmente.

Usted se centra en las acciones del nifio, no
" z oy

en su persona. “No estd permitido que

golpees a tu hermana”, en vez de “jQué

malo eres, golpeaste a tu hermanal”.

Ensefie, en vez de castigar.

No se transforma en un conflicto personal.
“No estd permitido arrojar cosas cuando
estamos enojados. Pero puedes pegarle a
esta almohada”, en vez de “jNo me
desobedezcas, te dije que nunca tiraras
nada contra la ventanal”.

Se aplica siempre de la misma maneraq,
después de cada comportamiento
indeseable.

Se equilibra con elogios por el
comportamiento deseado.

¢
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Espejito, espejito...

La personalidad de su hijo estd determinada por la genética y, en parte, en estos
p I P 9 Y, p

primeros afios de vida, por sus actitudes y sus respuestas a los desafios de la vida.
Para su hijo, usted es un espejo: cuando él mira en sus ojos, se ve a si mismo,
porque su propia identidad todavia es muy nueva. 3Qué tipo de persona le
demuestra ser usted? sle sonrie cuando entra en la habitacién? slo escucha
atentamente cuando le habla2 sle ofrece maneras de lidiar con sus emociones?

[

A veces Rodrigo se perdia las celebraciones de Navidad y se enojaba.
Entonces, simplemente le decia: “3sQuerés aprender a hacer
panqueques?”. Eso le encantaba, y todavia hoy hace unos panqueques
increibles. -Liliana, madre de Rodrigo, de 13 afos, Argentina

La nifiez puede ser paradéjica. Su hijo quiere ser independiente, pero a veces tiene
miedo de irse de su lado. Busca que usted lo guie y lo tranquilice. Necesita ser un
nifio, jugar y explorar, dejar salir sus impulsos, ser un superhéroe; y sin embargo
debe aprender limites y reglas apropiados. Necesita libertad, incluso la libertad de
aprender de sus errores. Necesita que usted le brinde amor y suficiente apoyo y
seguridad como para expresar la ira o la tristeza que pueda sentir.
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Si los sentimientos negativos persisten o se van de control, tal vez deba ponerse en
contacto con el asistente social o el psicélogo de su centro de tratamiento de la
hemofilia (CTH) o de su fundacién nacional de la hemofilia. Los profesionales
capacitados tienen experiencia en escuchar, hacer salir las emociones de los nifios y
ofrecer maneras de sobrellevar sus sentimientos y recuperar la sensacién de control.

Nuestro hijo solia quejarse sobre la hemofilia constantemente, pero fue a
ver a un psicélogo que lo ayudé a superar sus sentimientos negativos.
-Esperanza, madre de Jesis, de 13 afios, México

Creo que es importante tener ayuda profesional. Todos necesitamos
desahogarnos a veces. —Alejandro, de 15 afos, Venezuela

Su hijo puede fener una autoestima sélida y saludable a pesar de la hemofilia, lo
suficientemente sélida como para manejar las alegrias y las decepciones de la
vida. De muchas maneras, creo que nuestros hijos pueden tener un punto a favor
en cuanto a la autoestima, porque aprenden a sobrellevar con éxito las dificultades
desde chicos. Mucho dependerd de cémo actie y responda usted, jasi que sea el
“espejito magico” para él!
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Como fomentar una autoestima saludable

Resumen

e Es natural que su hijo se vuelva independiente de usted. Los sentimientos de
independencia y percepcién de control sobre su vida promoverdn una
autoestima saludable. La hemofilia puede poner a prueba su autoestima.

® Reconozca los sentimientos de su hijo, enséfiele maneras apropiadas de
desahogar las emociones, demuéstrele respuestas apropiadas dando el
ejemplo y déjelo decidir como se siente.

® La sobreproteccién puede producir dependencia. Identifique cudles son los
temores que lo llevan a la sobreproteccion. A un nifio equilibrado debe
alentérsele a que sea més independiente.

® La disciplina significa ensefiar, no castigar. No tiene que golpear a su hijo con
hemofilia para ensefarle a autocontrolarse.

® Explore otras maneras de disciplinar, incluso ignorarlo, ponerlo en penitencia, darle
una recompensa y permitir que ocurran las consecuencias légicas o naturales.

‘_
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Deportes y campamentos
de verano:

Dos excelentes maneras de fomentar la independencia de su hijo y una
autoestima’ positiva es a través de actividades fisicas y campamentos de verano.
Las actividades fisicas incluyen correr, jugar, caminar y hacer deportes
organizados. Estas actividades promueven una autoestima saludable al brindarle
al nifio la oportunidad de adquirir destrezas y perfeccionar una actividad. La
actividad fisica también es buena para el fisico de su hijo y lo ayudaré a controlar
las hemorragias. Los msculos fuertes ofrecen proteccion contra los golpes y
soportan las articulaciones, y un cuerpo delgado hace que sea més facil encontrar
las venas y requiere menos esfuerzo de las articulaciones. Una buena coordinacién
mejora la capacidad del nifio de evitar tropiezos, caidas y golpes.

La actividad fisica, ya sea en equipo o individual, aumenta el dominio y las destrezas,
lo que a su vez refuerza una imagen de si mismo positiva. Los nifios reciben el
reconocimiento por sus logros de los entrenadores, comparieros y padres. A través
de los deportes y de la actividad fisica, usted puede ayudar a su hijo con hemofilia
a superar sus sentimientos de diferencia o debilidad. Y, en el ambiente de un
campamento de verano, estard rodeado de amigos que también tienen hemofilia, y
lo guiaran profesionales que entienden sus necesidades. jlas actividades fisicas y
los campamentos son una combinacién ganadoral

Asi son los varones

Los varones muchas veces piensan y se comportan de ciertas maneras predecibles
al ir creciendo. Para tener un desarrollo psicolégico normal, los varones en su
mayoria necesitan moverse, ocupar espacio y competir uno con otro. Una manera
apropiada de satisfacer estas necesidades es hacer participar a los nifios en
actividades fisicas y deportes. Un nifio a quien no se le permite siquiera probar una
actividad o deporte puede enojarse y guardar resentimiento.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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Mi madre era muy sobreprotectora. No me dejaba hacer ningin deporte
competitivo. No podia hacer lo que hacian los ofros chicos. Yo me
enojaba con ella. jLos deportes la lastimaban més a ella que a mil Me
entrené para ser mejor. Jugaba al fitbol pero con moderacién. La
natacién es mi deporte preferido. Puedo nadar sin que me vengan
hemorragias. El voleibol también me gusta mucho. -Marcelo, de 14
afios, Argentina

El objetivo y la responsabilidad de los padres es encontrar una actividad fisica que
su hijo pueda disfrutar y dominar. Elija una actividad con su hijo que resulte un
desafio para su cuerpo, le permita desarrollar nuevas habilidades y le mejore el
fisico. Con preparacién y entrenamiento adecuados, la actividad fisica de hecho
puede reducir el riesgo de hemorragias.

¢Esta listo su hijo?

Antes de que su hijo comience un programa regular de actividad fisica, hagale
hacer un examen fisico para asegurarse de que la actividad sea apropiada. Su
médico general y el hematélogo pueden examinarlo, ademés de un especialista
en ortopedia, quien le examinaré las articulaciones y la coordinacién muscular.
Su hematélogo conocerd los antecedentes médicos de su hijo, el nivel de
severidad y los puntos débiles, y los ayudaré a usted y a su hijo a elegir una
actividad apropiada. Si su hijo tiene una articulacion afectada o un
inhibidor, es probable que se limiten ciertas actividades.

Javier hace ciclismo y fitbol. No le impedimos que haga ninguna
actividad que quiera hacer. -Lidia, madre de Javier, de 15 arios,
Argentina

Si su hijo tiene menos de tres afos, podra participar en la mayoria de las
actividades de su grupo de edad. los nifios pequefios tienen articulaciones
flexibles, jy una energia sin limites! Los parques de juegos con suelos blandos son
ideales para los cuerpos y mentes en desarrollo. Las actividades fisicas ayudan a
aumentar las habilidades cognitivas (pensamiento). Comience con hamacas
(columpios), deslizadores (toboganes) y barras para trepar. Déle al nifio cuerdas
de brincar y pelotas, y llévelo a la playa o a la piscina. Su hijo puede comenzar
con deportes en equipo cuando tenga seis o siete afios.

¢
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Si en su vecindario o escuela no hay plazas ni parques donde jugar, trate de crear
un lugar que sea relativamente seguro. Limpie un érea del vecindario que sea de
tierra o pasto. Evite las superficies duras y las calles. Asegirese de que hayan
quitado todas las botellas, clavos, alambres y basura. Puede complementar un érea
de juegos comercial con ideas creativas: una llanta de goma es segura y puede
convertirse en un columpio, un tinel (cuando se apilan juntas) o una montafia para
trepar. Una serie de llantas unidas —asegurédndose de que no presenten ningin
peligro-y luego pintadas pueden convertirse en una colorida “oruga” para que los
nifios trepen y se arrastren. No se necesita mucha plata para que un drea de
juegos sea segura. A veces incluso un arenero puede ser un lugar para cavar,
explorar o jugar a la pelota.

¢{Qué actividades elegira su hijo?

A medida que su hijo crezca, ciertas actividades le resultarén atractivas. Encuentre
una actividad para la cual tenga una aptitud especial o simplemente una que
disfrute. Son varias las cosas que limitardn o definirdn sus actividades, entre ellas
su personalidad, sus preferencias, el nivel de severidad de la hemdfilia y si tiene
acceso o no a concentrados de factor o algin tratamiento.

Considere su personalidad. 3Es activo y sociable, quiza un poco “hiperactivo”? 3Es
competitivo? zTiene buena coordinacién? sle gusta trepar? sPuede concentrarse y
seguir instrucciones? Algunos nifios son atletas naturales: coordinados, enérgicos y
fuertes. Algunos no son abiertamente “fisicos” y encontrar la actividad apropiada
puede ser dificil. A algunos no les gustan los deportes organizados, y en cambio
prefieren hacer actividades solos.
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Los deportes son importantes en America
Latina. Algunos padres se angustian de pensar
que sus hijos con hemofilia quizd nunca
puedan hacer deportes. Pero no tiene por qué
ser asi. Casi todos los ninos con hemofilia

pueden hacer alguna actividad fisica.

Considere sus preferencias. Cuando selecciona actividades, ssatisfacen sus
necesidades o las necesidades de su hijo? Los deportes son importantes en América
Latina. Algunos padres se angustian de pensar que sus hijos con hemofilia quiza
nunca puedan hacer deportes. Pero no tiene por qué ser asi. Casi todos los nifios con
hemofilia pueden hacer alguna actividad fisica. También, puede ser que sienta que
su hijo debe competir en el deporte nacional, como fitbol o béisbol, para probar que
puede superar la hemofilia. En cualquiera de los dos casos usted estd eligiendo un
camino que principalmente satisface sus necesidades y no las de su hijo.

Quisiera decirles a los nifios més pequenos cudles deportes deben y
cudles no deben hacer. Pero a los padres les digo: no traten de impedir
que prueben de jugar al fitbol. Todos quieren jugar al fitbol. ~Taygaro,
de 15 anos, Brasil

Considere el nivel de severidad de la hemofilia. Todos los deportes conllevan
riesgo, incluso para los nifios sin hemofilia. Tener hemofilia significa que necesita
tomar precauciones adicionales y sopesar los riesgos. Los riesgos dependeran de
si su hijo tiene hemofilia severa, moderada o leve. Los nifios moderada y levemente
afectados pueden elegir una mayor variedad de actividades deportivas porque
muchas de sus lesiones o hemorragias se curan solas.
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Considere el acceso al factor. Le serd dificil pero no imposible participar en
actividades fisicas sin tener acceso al factor. Los nifios pueden levantar pesas con
moderacién y caminar. En la Repiblica Dominicana, donde el béisbol es una
pasién nacional, los nifios con hemofilia salen al campo de juego y juegan duro.
Se deben evitar todos los deportes de contacto.

Un programa de actividades con beneficios fisicos duraderos requiere de dos
cosas: que incluyan actividad aerébica y resistencia. La actividad aerdbica
permite transpirar y hacer trabajar al corazén. Las carreras, el ciclismo y la
natacién son todos ejercicios aerdbicos. El trabajo de resistencia implica exigir a
los misculos para que se tonifiquen y se pongan firmes. Esto es crucial para
proteger las articulaciones contra el esfuerzo, el desgaste y los desgarros. Su hijo
de hecho puede reducir el riesgo de hemorragias articulares fortaleciendo los
mUsculos que soportan la articulacién. El levantamiento de pesas es un ejemplo
de resistencia. Recuerde, es importante precalentarse estirandose antes de
realizar cualquier ejercicio.

Cuando seleccione una actividad, controle la competitividad con el paso del
tiempo. Lo que puede empezar como una diversién no competitiva puede
convertirse en un deporte riesgoso y competitivo para cuando su hijo ingrese en la
secundaria. El fotbol con nifios de ocho afos que pesan 25 kilos se transforma en
un deporte de campeonato con adolescentes de 65 kilos. Cuando un deporte o
actividad se vuelve tan competitivo que su adolescente corre el riesgo de tener una
lesién seria, es hora de retroceder y reconsiderar la opcién. Por otra parte, algunos
deportes individuales, como la natacién o las carreras, pueden seguir siendo no
competitivos y recreativos con el correr de los afos.

El nada, juega afuera como cualquier nifio, brinca todo el dia y salta a
la cuerda. Boxea con guantes y monta bicicleta. No nos preocupamos
de que haga deportes. Le expliqué que si no puede hacer algin deporte
determinado, puede hacer ofra cosa. Trato de concentrarme en lo que
puede hacer y no en lo que no puede hacer. jPuede ser el érbitro en vez
de participar! -Media, madre de Marco, de 6 afos, Argentina

2En definitiva? Elija actividades y deportes basados en la enfermedad de su hijo,
su inferés, sus habilidades y el acceso al factor, con el objetivo de mejorar su
condicién aerdbica y su resistencia.

¢
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Tratamiento apropiado

Si es posible, prepare a su hijo para una actividad fisica o deporte haciéndolo usar
el equipo deportivo adecuado. Ademds, si puede, déle concentrado de factor como
profilaxis.? Esto lo protegeré durante el juego o actividad en caso de que se lesione.

Juega al basquetbol y al fatbol. Tiene todo el equipo de proteccién
necesario. —Celia, madre de Angel, México

Es importante si tiene factor. Jess tiene13 afios y usa concentrados de factor. Juega
al bésquetbol y al fitbol y también monta bicicleta, patina y camina. En
Nicaragua, Pedro, de 19 afios, juega al basquetbol y al fitbol pero su hermano
Rafael, de 24, no. Ninguno tiene acceso al factor.

Del mismo modo, el hijo de Maria, Paulo, recibe factor pero tiene un inhibidor.
Viven en Brasil. Los deportes son “absolutamente imposibles”, declara ella. Han
probado muchos a lo largo de los afios. En vez, Paulo disfruta de leer, ir al cine,
ver televisién, usar la computadora, ir al teatro y estar con sus amigos.

Prepare a su hijo también ensefdndole qué hacer cuando se lastime. Debe
descansar la parte del cuerpo lesionada, aplicar un vendaje para comprimir el
lugar, y mantenerlo cémodamente elevado. También puede necesitar tratamiento y
debe decirle a alguien que le avise a usted. Estas son las grandes responsabilidades
que conlleva el privilegio de hacer algin deporte o actividad fisica.

?Vea una explicacién més detallada en el Capitulo 8. La profilaxis es la infusién programada de factor de
coagulacién cuyo fin es mantener las concentraciones de factor en la sangre lo suficientemente elevadas
como para prevenir la mayoria, sino todas, las hemorragias.
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Transforme el “No se puede” en “Se puede”

Si su hijo debe renunciar a un deporte, trate de dejar que sea él quien tome la
decision. Es importante para el desarrollo de su autoestima ser parte del proceso
de decisién y sentir que tiene un cierto control sobre su enfermedad. Si debe
renunciar a una actividad, aliéntelo a que realice ofra. Nunca le permita pensar
que es incapaz o incompetente.

Si su hijo es un gran aficionado, hay muchas maneras en que puede participar en los
deportes. Puede ser el “periodista deportivo” del periddico de la escuela, asistente
del entrenador o anunciador de deportes. Ayude a su hijo a volverse un experto en
deportes, un tema popular para los varones de todas las edades. Saber sobre
deportes les da a los varones una sana sensacién de aptitud y ventaja. No piense en
lo que su hijo no puede hacer. En su lugar, encuentre lo que si puede hacer.

Campamentos de verano para nifios con hemofilia

Las actividades fisicas y los deportes son incluso més beneficiosos cuando se
infroducen en un campamento. El campamento para nifios con hemofilia ofrece una
excelente oportunidad para que los nifios socialicen, exploren, se exijan y encuentren
actividades fisicas que les gusten en un entorno supervisado. Podria ser el lugar ideal
para fomentar su autoestima. El campamento de verano provee algo importante a los
nifios con hemofilia: jla oportunidad de salir debajo del ala protectora de los padres!
No importa de qué modo los padres traten de darles libertades a sus hijos, los nifios
continGan bajo su cuidado y custodia. La sombra de los padres estd por todos lados.
Estar solos, sin los padres a quienes consultar o imitar, jes un paso hacia la madurez
que la mayoria de los chicos aceptan con agradol!
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Qué esperar en el campamento

En algunos paises, como Nicaragua y Brasil, todavia no estd incorporada la
mentalidad de organizar campamentos. Otros, como Venezuela y Argenting,
cuentan con campamentos bien establecidos. Cada campamento es diferente pero
ciertas cosas basicas son necesarias. Todos cuentan con un profesional médico con
experiencia en hemofilia, que puede ser un hematélogo o un enfermero. Algunos
pueden contar con un asistente social o un fisioterapeuta en su plantel. Todos los
dias se hacen exdmenes médicos e infusiones para las lesiones. Muchos
campamentos ensefian a los nifios a infundirse.

Algunos son mixtos, y aceptan nifios con hemofilia y nifios con ofros trastornos de la
sangre o discapacidades. Otros son sélo para nifios con hemofilia. Mientras que
algunos campamentos son para nifios y nifias, otros permiten que las familias se
queden y, entre éstos, estdn los que permiten que sélo se queden los hermanos vy las
hermanas. Algunos campamentos estén dirigidos a grupos especificos de edad.
Algunos brindan una capacitacién extensa a los consejeros mientras que ofros se
basan en voluntarios sin capacitacién. Cada uno de ellos ofrece distintas actividades.

La Fundacién Apoyo al Hemofilico (FAHEM) realiza un campamento
anual para 30 chicos con hemofilia, y mi hijo participa. Dice que a los
chicos les encanta. Aprenden a pintar, a hacer manualidades, a jugar,
aprenden disciplina y realizan actividades que no podrian hacer en
casa, como jugar al basquetbol, al tenis, natacién y béisbol. ~Luz,
madre de Fendi, de 27 afos, Repiblica Dominicana
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Quizé le incomode enviar al chico lejos por unos dias o incluso una semana.
Considere la siguiente lista antes de decidir si enviar a su hijo a un campamento.

Haga estas preguntas al equipo médico y a su sociedad de la hemofilia.

* sDénde se hard el campamento? 3A qué distancia estd?

e ;Cudnto dura el campamento?

® :Es sélo para nifios con hemofilia?

e ,Cudnto cuesta? 3Se ofrecen becas o se puede eximir el pago de
la matricula?

* 5Qué grupos de edad asisten?

* sPueden asistir las familias? sLos hermanos y las hermanas?

* »Qué capacitacién reciben los consejeros? 3Tienen hemofilia ellos también?

* ;Hay actividades especiales, como acampar durante la noche, paseos
en bote o demostraciones de talento de los acampantes?

e 5Coémo se maneja la disciplina? 3Qué reglas se espera que cumplan
los nifios?

* 5Qué hacen cuando un nifio extrafia su hogar? sMi hijo podré llamar

a casa o esto no se aconseja?

2Cudl es la filosofia del campamento? ;Tienen algon interés religioso,

étnico o regional?

2Cudl es la proporcién entre consejeros y acampantes? Se sugiere una

proporcién de 1:6 para los nifios de seis a ocho afios (un consejero

por cada seis acampantes), 1:8 para nueve a 14 afos y 1:10 para

15 a 17 ahos.

* 5Quiénes integran el plantel médico?

sHay factor disponible?

* sEnsefiardn a autoinfundirse? 3De qué modo?

* 5Qué men0 se ofrece?

2Qué actividades se ofrecen?

sQué articulos personales necesita llevar mi hijo?
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Las actividades pueden incluir descender con cuerda, paseos en bote de goma por
répidos, montar a caballo, artesanias, trepar torres, arqueria, natacién, remo,
voleibol, juegos de mesa, ping-pong, fenis, carpinteria, excursionismo, caminatas
para apreciar la naturaleza, béisbol, bésquetbol y bisquedas del tesoro. Si a su
hijo le inferesa una actividad en particular, pregunte al campamento si pueden
incluirla. De ser posible, visite el campamento para tener una idea de dénde estard
su hijo.

La primera vez que Luis Radl fue de campamento, nos costé mucho
separarnos de él, pero se divirtié y aprendié mucho. -Luis, padre de Luis
Radl, de 9 arios, Venezuela
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En la cima del mundo:
Campamento en Tandil,
Buenos Aires, Argentina

Sentimientos. 3Cémo explicar los sentimientos?
2Cbémo expresar la magnitud que alcanzaron
los miose Es muy dificil poder expresar lo que
senti en esos cuatro dias de campamento. Ver
a ofros chicos y muchachos con hemofilia
hacer actividades con las que nunca habian
siquiera sofiado; percibir su desbordante
felicidad después de ascender el Cerro
Aguirre, 485 metros sobre el nivel del mar; la
emocién de escalar un muro de 16 metros de
altura como si fuera un juego. jQué bueno
hubiese sido si los padres hubieran visto a sus
hijos hacer estas cosas! Algunas veces me
olvidaba de que tenian hemofilia.

Estébamos preparados con la presencia de un
equipo médico totalmente profesional cada vez
que lo necesitdbamos. Nuestros coordinadores
estaban preparados para una actividad
extremadamente dificil: cuidar, aconsejar,
acompahar, apoyar, alentar y mimar a un
grupo de nifios, en su mayoria desconocidos
hasta entonces.
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Después, durante la reunién de evaluacion,
oimos a esos chicos decir cosas notables: “Si
no hubiésemos tenido la oportunidad, nunca
nos habriamos dado cuenta de cuén alto
podiamos llegar”.

“iMe hubiese gustado que mi viejo me vieral”
“iFue una cosa increible!”

“Cuando estuve frente a esa enorme pared, lo
primero que senti fue miedo, que es lo primero
que siente un hemofilico cuando se enfrenta a

algo nuevo. jPero después entendi que alguien
me estaba cuidando y me dejé llevar!”

"Cuando éramos chicos, todo era NO. ;Si
hubiéramos tenido estas oportunidades, seguro
que nuestra realidad habria sido diferente!”

“iEn este viaje aprendi a vivir!"

|

“iTengo la sensacién de querer mas

~Profesor Carlos “Charly” Ninrez, director,
Centro de Actividades Educativas Camino



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Acampar... para crecer

Su hijo puede hacer suficiente actividad fisica en la casa o en la escuela, pero el
campamento le ofrece una experiencia Gnica de conocer a ofros chicos de su edad
que también tienen hemofilia. También pueden conocer a otros nifios y hombres
con hemofilia que pueden servir de ejemplo, al demostrar habilidades fisicas y una
autoestima positiva. Como muchos consejeros asisten a los campamentos como
voluntarios, su devocién muchas veces significa que tienen una fuerte autoestima y
que pasardn esto a la proxima generacién.

Fui de campamento como consejero. Es una experiencia excelente. El
principal beneficio fue reunirme con otras personas con hemofilia. Nos
dio la oportunidad de socializar y de estar con otros que sienten lo
mismo. En la escuela sos diferente. ~Daniel, de 28 afios, Argentina

Su hijo puede volverse menos egocéntrico, menos aislado por su hemofilia y menos
dependiente de usted. Serd parte de una “fribu”, un grupo al que pertenece
especialmente y lo acepta incondicionalmente. También recibira el reconocimiento
que tanto necesita por sus logros de otros adultos que no son ni usted ni la maestra
de clase. El personal del campamento lo recompensaré y elogiard por cuidar de si
mismo, infundirse (si es capaz de hacerlo) y participar en las actividades del
campamento. Los consejeros serdn sus mentores y ejemplos de conducta, lo
ayudarén a desarrollar seguridad personal y una fuerte identidad masculina.

Nuestro desafio es encontrar actividades que sean buenas pero posibles,
como hacer excursionismo, para demostrarles a los chicos con hemofilia
que si pueden. Hacemos hincapié en la naturaleza, porque algunos
nifios con hemofilia parece que tienen prohibido jugar afvera. Un afio
ascendimos una montafia. Era las cuatro de la madrugada y nadie
podia dormir, asi que nos pusimos a tocar la guitarra y cantar alrededor
de una fogata. Ese campamento fue especial. jSe me pone la piel de
gallina cuando lo recuerdo! —Profesor Carlos “Charly” Nifez, director,
Centro de Actividades Educativas Camino
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El autotratamiento en el campamento

Uno de los principales objetivos de los campamentos es fomentar la independencia
en los nifios ofreciendo clases de autoinfusién. La autoinfusién puede comenzar a
ensefiarse a los nifios de cinco a diez afios, segin su madurez. Un nifio con
hemofilia severa o que requiere infusiones frecuentes puede estar listo para
aprender antes debido a su mayor exposicién a las infusiones. Un nifio con
deficiencia de factor leve o moderada puede no estar listo hasta después de los
diez afios porque no tiene mucha experiencia con infusiones.

Yo sé cémo ponerme la infusién solo. Primero aprendi yo, después mi
mamé. jYo le enseié a mi mamé! Me gusta cuidar de mi mismo.
—Marcus, de 13 afios, Brasil

iLa autoinfusién no necesariamente significa autodiagnéstico! Si bien su hijo puede
seguir los pasos correctos al administrarse la infusién, puede pasar mucho tiempo
hasta que sea capaz de darse cuenta cudndo realmente necesita una.

Su enfermero coordinador, hematélogo o asistente social puede ayudarle a decidir
cudl es la mejor edad para comenzar a autoinfundirse. Estos profesionales pueden
ensefiarle a su hijo en el centro de tratamiento de la hemofilia (CTH) o
puede esperar hasta el campamento de verano, donde su hijo estard en un
ambiente tranquilo, alegre y natural rodeado de otros nifios que estan aprendiendo
la autoinfusién. Probablemente le den un premio y podrd disfrutar de la atencién
de los demés acampantes y los consejeros. jSus lecciones de autoinfusién y la
demostracién de talentos en el campamento pueden ser las mejores experiencias
que se lleve consigo!
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Deportes y campamentos de verano:

Resumen

* La actividad fisica, que incluye deportes, le brinda la oportunidad de adquirir
habilidades y superarse, tanto mental como fisicamente.

® Los musculos fuertes amortiguan las articulaciones y ayudan a reducir las
hemorragias.

e Es importante prepararse para tener éxito en una actividad deportiva mediante
el acondicionamiento y repasando el reglamento. Siempre hay que
precalentarse antes de un ejercicio o actividad haciendo estiramiento.

e Reduzca el riesgo de ciertas actividades usando equipo de proteccién que
calce correctamente.

® Un buen programa de actividades requiere entrenamiento aerébico y ejercicios
de resistencia.

e Ciertos deportes estardn prohibidos. Compense encontrando alguna actividad
que su hijo pueda hacer.

® El campamento ofrece a los muchachos actividades fisicas atractivas en un
entorno supervisado especialmente pensado para chicos con hemofilia.

® Asegirese de que su hijo esté emocionalmente preparado para pasar una
semana en un campamento.

® El campamento le permite a su hijo conocer a otros jévenes con hemofilia.

® El campamento puede permitirle a su hijo conocer a hombres con hemofilia
que pueden servir de ejemplos de conducta.

® los campamentos fomentan la independencia en los muchachos al ofrecerles
clases de autoinfusién.

’_

CAPITULO TRECE ,\’\- \
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La decision de tener hijos

Los nifios son muy valorados en América Latina y la vida gira en torno de la familia.
Para muchas mujeres, tener un hijo es la mayor realizacién. La eleccién de tener
hijos es sumamente personal, y conlleva muchas decisiones. También puede verse
complicada por un posible diagnéstico de hemofilia. sLa hemofilia es hereditaria
en su caso? zle preocupa dar a luz a un nifio con hemofilia? 3Tiene ya un nifio con
hemofilia? ;Qué probabilidades hay de que tenga otro?

Tener hijos es una gran responsabilidad. Si elige tener hijos, debe basar su
decisién en toda la informacién que pueda encontrar a partir del momento que se
entere de que es portadora’, hasta la decisién de quedar embarazada y elegir
un método de parto seguro, cuando sea posible.

¢Es usted portador/a?

Una persona portadora es la que tiene el gen de la hemofilia. Tanto los hombres
como las mujeres pueden ser portadores. Los hombres que tienen hemofilia
obviamente tienen el gen. Pero el término “portadora”, tal como lo usamos nosotros
y cémo lo usa su médico, se refiere a una mujer que tiene el gen de la hemofilia
pero que normalmente no tiene sinfomas. Es importante saber si es portadora. Si
no es portadora, entonces no le transmitird el gen de la hemofilia a su hijo. Si
encuentra que si es portadora, entonces podré decidir mejor si desea tener hijos y
cémo planear su embarazo.

De los 11 hijos en mi familia, sélo una salié portadora.
—Esperanza, México

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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Hay dos tipos de portadoras: las portadoras obligadas y las portadoras
posibles. Portadora obligada significa que definitivamente es portadora de
hemofilia y que no hay necesidad de someterse a ningdn andlisis para saberlo.

Para cuando diagnosticaron a Rafael, ya me habia casado con mi
segundo esposo. De nuestros cuatro hijos, tenemos dos varones con
hemofilia y nuestra hija es portadora. Ahora sé que soy portadora de
hemofilia. —~Aurora, Nicaragua

Usted es portadora obligada si:

® su padre tenia hemofilia y es mujer

* es madre de mas de un nifio con hemofilia

* es madre de un nifio hemofilico y tiene ofro familiar de sangre con
hemofilia

Usted es portadora posible si:

® no hay antecedentes de hemofilia en su familia ni en la familia de su
pareja, y usted es madre de un nifio con hemofilia
® tiene uno o mds hermanos con hemofilia

Irani tiene tres hijos: dos varones con hemofilia severa, de nueve y diez afios de
edad, y una hija, Lucella, de 20 afos. Lucella quiere hacerse los andlisis para ver
si es portadora. Su madre definitivamente lo es, asi que Lucella tiene un 50 % de
probabilidades. Si usted es una posible portadora, quizd desee considerar
someterse a andlisis genéticos por varios motivos:

® para averiguar cudl es su riesgo

® para decidir si quiere aceptar la probabilidad de tener hijos
con hemofilia

® para prepararse emocionalmente para el posible nacimiento de un
hijo con hemofilia
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Lamentablemente, las familias en América Latina, en su mayoria, no tienen
acceso a andlisis genéticos. En el caso de aquéllos afortunados que si lo tengan,
el geneticista de su centro de tratamiento de la hemofilia (CTH) puede
explicarle las probabilidades estadisticas de tener otro hijo con hemofilia. El
geneticista también puede brindarle informacién técnica para ayudarle a
explorar sus necesidades, creencias y emociones a fin de tomar la decisién que
usted sienta mas apropiada. También puede consultar al asistente social de su
CTH para asegurarse de que entiende cuéles son sus opciones de analizarse y
cémo pueden afectarla.

Mi padre tenia hemofilia asi que yo sabia que era portadora. Nos
enteramos de que nuestro hijo tenia hemofilia después de que se cayé.
Nadie nos habia dicho nada de mi condicién de portadora. Nuestro
hijo mayor no tenia hemofilia, asi que pensamos que éste tampoco la
tendria. —Patricia y Marcelo, Argentina

Si ya sabe que es portadora, sus probabilidades de tener otro hijo con hemofilia
son féciles de calcular. (Vea la tabla en el Capitulo 4, 3Cémo hereda un nifio la
hemofilia?). Recuerde que si es portadora, con cada embarazo:

® sus probabilidades de tener un hijo con hemofilia son del 50 % si el
feto es varédn

® sus probabilidades de tener una hija portadora son del 50 % si el feto
es una nifia

En total, sus probabilidades de tener un hijo afectado por la hemofilia (que tenga
hemofilia o sea portadora) con cada embarazo son del 50 %, una en dos. Estas
son las probabilidades que usted debe aceptar responsablemente cuando quiera
quedar embarazada.

Como portadora yo les decia a los demés que no tuvieran miedo.
Después de recibir los resultados, tenia que decidir si queria tener hijos.
Y me pregunté a mi misma: “zPor qué no2”. Y tienen hemofilia, pero son
normales. -Rosa, Argentina

La responsabilidad también implica decirle a su compaiiero o futuro esposo que es
portadora y sus probabilidades de tener un hijo con hemofilia. Es algo dificil de
hacer pero debe decirselo para prepararlo para hacer frente al diagnéstico.

¢
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Tengo un hermano con hemofilia. Yo sabia que era portadora. Cuando
estébamos de novios, no se lo dije [a mi novio]. El sabia que tenia un
hermano con hemofilia, pero no pensamos que nos podria pasar a
nosotros. —Laeia, Brasil

Mitos sobre las portadoras

En los siefe paises estudiados para este libro, la falta de entendimiento sobre la
condicién de portadora y la transmisién genética de la hemofilia demostréd ser un
gran problema en las familias, independientemente del nivel del desarrollo del pais
o de la disponibilidad de centros de tratamiento. Muchas familias simplemente no
entendian lo que significaba ser portadora en cuanto a tener mas hijos con
hemofilia. Muchos padres educados que entendian muchos otros aspectos de la
hemofilia igual no entendian cémo es que una mujer era portadora y cuéles eran
sus probabilidades de tener un hijo con hemofilia.

Yo no sabia nada de eso de ser portadora. Mi madre tampoco, a pesar
de tener dos hijos con hemofilia. Mis padres todavia no entienden por
qué Isaias tiene hemofilia. ~Azucena, Nicaragua

Ser portadora parece crear un estigma y muchas madres dicen sentirse culpables.
A veces los parientes politicos culpan a la madres por haber traido la hemofilia a
la familia. A veces incluso los maridos culpan a sus mujeres. Para algunas mujeres
es demasiado doloroso, asi que no quieren saber si son portadoras. A veces los
parientes también culpan porque no saben de dénde viene la hemofilia. Los
parientes creen en mitos, o errores, sobre qué significa ser portadora.

Vea si entiende la verdad detrds de estos mitos.

Mito: Una portadora con un hijo hemofilico no tendré otro hijo hemofilico.
Verdad: Una portadora tiene un 25 % de probabilidades de tener un bebé con
hemofilia con cada embarazo. No importa cudntos embarazos tenga y cudntos
hijos haya tenido.
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Continuamos teniendo hijos. No pensamos que volveria a suceder.
-Danelia, Nicaragua

iTener un bebé con hemofilia no significa que usted ya haya llenado una especie
de cupo!! Cada embarazo —cada uno- presenta el riesgo de tener un hijo con
hemofilia. Neuza de Brasil se rehusé a creer que era portadora porque ya habia
tenido un hijo sin hemofilia. No entendia que ella lleva dos ecromosomas X, uno
afectado por la hemofilia y el otro no. Con cada embarazo, ella le pasa un
cromosoma X a su bebé. Ella no controla cuél es el cromosoma que recibe el bebé.

Mito: Una mujer necesita hacerse un andlisis para saber si es portadora.

Verdad: Son portadoras tanto una mujer que tiene dos hijos con hemofilia, como una
mujer cuyo padre tiene hemofilia y una mujer con un hijo con hemofilia y otro pariente
con hemofilia. No hay necesidad de hacerse andlisis sélo en estas circunstancias.

Mito: Una mujer no puede ser portadora si no tiene problemas hemorrdgicos.
Verdad: Las portadoras no siempre tienen problemas hemorragicos. La mayoria tiene
concentraciones normales de factor en funcionamiento y por lo tanto nunca tienen
problemas. La Onica manera de saber con certeza si una mujer es portadora es
sometiéndose a un andlisis médico o identificando si es portadora obligada.

Mito: La portadora es la culpable de que su familia tenga hemofilia.
Verdad: Si una mujer no sabe que es portadora y da a luz a un bebé con hemofilia,
no se la puede culpar de ninguna manera.

Muchas veces, principalmente durante los primeros afios, yo me sentia
culpable por la manera en que se transmite. Con el correr del tiempo,
me di cuenta de que no debia sentirme culpable porque no habia
antecedentes en mi familia. Sélo tengo la responsabilidad genética, y
eso no depende de mi voluntad. -Maria, Brasil
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Si una mujer sabe que hay antecedentes de hemofilia en su familia, necesita
averiguar si es portadora. Si no tiene acceso a los andlisis, necesita decirle a su
pareja o futuro esposo que es posible que sea portadora; necesita preparase para
el nacimiento de su hijo como si fuera a tener hemofilia y, si tiene un hijo con
hemofilia, necesita asumir la responsabilidad, junto con su esposo, de decidir
aceptar el riesgo de hemofilia en hijos futuros. Los centros de tratamiento y las
organizaciones de hemofilia son lugares excelentes para averiguar si se es
portadora. Estos lugares pueden ayudar a las portadoras a entender los riesgos que
conlleva dar a luz un hijo con hemofilia.

Cuando las portadoras tienen hemorragias

Si usted es portadora, quizd usted misma tenga problemas de hemorragias.
Debido a que usted tiene un cromosoma que es normal y ofro que no, el
cromosoma normal no siempre puede funcionar en el nivel que usted necesita.
Algunas portadoras tienen una capacidad de coagulacién normal, de 50 % a
100 %, pero ofras tienen menos de 50 % del factor funcionando. Estas personas
se llaman portadoras sintomaticas. Corren el riesgo de tener una hemorragia
durante una extraccién dental, cirugia o parto. También pueden tener hemorragias
nasales frecuentes, hematomas y un flujo menstrual abundante. Si sus
concentraciones de factor son lo suficientemente bajas, las portadoras pueden
recibir un diagnéstico de hemofilia leve.

Tenia hemorragias nasales severas y también hemorragias
gastrointestinales. ~Carolina, Nicaragua

Las portadoras sinfomdticas generalmente reciben tratamiento con hielo y presion
directa, dependiendo del lugar de la hemorragia, o con desmopresina
(DDAVP). Como se mencioné en el Capitulo 7, esta hormona sintética provoca la
liberacién del factor VIII almacenado en el torrente sanguineo Si es portadora
sinfomdtica, consulte a un hematélogo antes de una extraccion dental, cirugia o
parto. También es posible que necesite una infusién de factor de coagulacién
si el flujo de sangre es persistente. Considere llevar una tarjeta de identificacion
médica en la bolsa y evite los productos que contengan aspirina.

¢
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Mi padre tenia hemofilia, y yo soy portadora, por supuesto. Cuando
nacié Rodrigo, respondi como una mujer con hemofilia. Perdi mucha
sangre en el parto. Estuve clinicamente muerta. Recibi muchas
transfusiones. Tuvieron que extirparme el Gtero para que dejara de
sangrar. No usaron factor. -Liliana, Argentina

Analisis prenatales

Es raro encontrar en América Latina un hospital que pueda hacer andlisis antes de
que nazca el bebé para determinar si tiene hemofilia. A este procedimiento se lo
denomina andlisis prenatal. Al menos cuando uno sabe que existe este andlisis, se
puede preguntar si estd disponible y cémo conseguirlo. Pregunte en su
organizacién nacional de hemofilia o centro de tratamiento de hemofilia si ofrecen
andlisis prenatales. Los andlisis prenatales pueden determinar dos cosas:

e ¢l sexo del feto
e si un feto varén tiene hemofilia

Si el bebé es una nifia, enfonces lo més probable es que no tenga hemofilia. Si es
un varén, quizd se le pueda hacer un andlisis de hemofilia antes de que nazca.
Algunos andlisis prenatales conllevan el riesgo, aunque minimo, de perder el
embarazo. Puede dar a luz a un bebé varén sin someterse al andlisis si se prepara
para el parto como si su hijo fuera hemofilico, con todo el personal y los andlisis
necesarios preparados.

Actualmente, hay cuatro maneras de verificar el sexo del bebé:

. ecografia (ultrasonido)

. amniocentesis

. muestreo de vellosidades coriénicas
4. muestreo de sangre percutdnea

WN =

La manera mas fécil y menos riesgosa de saber el sexo de su hijo es mediante una
ecografia o ultrasonido Realizado entre las semanas 16 y 20 del embarazo, la
ecografia toma imdgenes del feto, donde se puede observar el sexo. Si es una
nifia, probablemente no quieran hacer més andlisis de hemofilia. 3La desventaja?
Las ecografias no son 100 % precisas. Si es un vardn y usted sabe que es
portadora, hay un 50 % de probabilidad de que tenga hemdfilia.
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Puede determinar el sexo de su hijo por nacer varias semanas antes mediante
amniocentesis y muestreo de vellosidades coriénicas, que podrian no estar
disponible. Ambos andlisis pueden decirle el sexo de su hijo y, en caso de que sea
un feto varén, si tiene hemofilia. Ambos son andlisis prenatales invasivos que
conllevan ciertos riesgos, como un mayor riesgo de pérdida del embarazo.

La amniocentesis consiste en la insercién de una aguja larga y fina a través del
abdomen de la madre hasta el interior del Otero y la extraccién de una pequefia
muestra de liquido amniético del saco amniético que rodea al feto. En el liquido
hay células provenientes del feto. Estas células se cultivan en laboratorio y se
obtienen imégenes de los cromosomas. La amniocentesis generalmente se
realiza entre las semanas 13 y 16 para detectar diversos defectos de nacimiento.
Le dardn los resultados sobre el sexo del bebé entre nueve dias y dos semanas
después. Tiene un indice de exactitud superior al 99 %. Esto significa que usted
sabré casi con total certeza si su bebé varén tendrd hemofilia o no. Pero debe
saber que una de cada 200 mujeres sometidas a este examen pierden el embarazo
a causa del examen.

El muestreo de vellosidades coriénicas se realiza entre las semanas 10 y 12 del
embarazo. También tiene un indice de exactitud superior al 99 %. Se inserta una
aguja larga y fina en el abdomen o se inserta un tubo delgado y flexible a través
del cuello uterino. La aguja o el tubo retirard una muestra de las vellosidades
coriénicas, que son proyecciones en forma de dedos en el borde de la placenta.
Los resultados de los andlisis para averiguar el sexo de su hijo y ciertos defectos
de nacimiento pueden estar disponibles en 48 horas. El andlisis de hemofilia puede
demorar mds. El muestreo de vellosidades coriénicas también conlleva riesgo de
pérdida del embarazo: aproximadamente uno de cada 100.

El muestreo de sangre percutédnea, un andlisis relativamente nuevo, también puede
brindar informacién sobre el riesgo de ciertos trastornos de la sangre, como
hemofilia. Este andlisis, que se realiza después de la semana 20 de embarazo,
consiste en extraer una muestra de sangre fetal de la vena umbilical y permite
obtener resultados en tan solo unos dias. Este es un andlisis altamente
especializado que requiere de gran habilidad para que sea realizado sin riesgos.
No se usa cominmente y conlleva un mayor riesgo para el bebé.
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Las opciones de parto y la seguridad

Si sabe que el bebé que dard a luz tiene hemofilia, puede prepararse
mejor emocional y médicamente. Tendrd tiempo de aceptar el diagnéstico antes
de que el nifio nazca. Y puede prepararse con un método de parto seguro.

Cuando nacié nuestro segundo hijo, el personal del hospital se
acordaba del nacimiento del primero y también conocian los riesgos. Los
médicos sabian lo que hacian. Fuimos directo a la cesérea, con muchos
médicos presentes. Esta vez fue diferente. Desedbamos una nifa... pero
ahora podemos decir que fue realmente bueno para nosotros tener un
nifio. jTener dos nifios con hemofilia es mejor! ~ltavaldo, Brasil

Aunque usted sélo sepa que es portadora o posible portadora, igual puede hacer
preparativos para el parto. El nacimiento es un proceso traumdtico. El bebé es
empujado por misculos muy fuertes por un canal de parto estrecho. La cabeza del
bebé puede lastimarse a causa del estrés o un traumatismo.?

Cuando nacié era hermoso, particularmente hermoso. El segundo dia
estaba perfecto pero la cabeza mostraba signos del nacimiento. Los
médicos pensaron que era un problema del canal de parto, asi que lo
enviaron a un neonatélogo para que le haga andlisis. Le habian hecho
una fransfusién de sangre de otra persona, jasi que todos los andlisis
dieron normales! -Ana, Argentina

2Estos traumatismos son suficientes como para causar una hemorragia intracraneal. Es un tipo de hemorragia
que suele ocurrir debajo de la duramadre, la membrana externa que recubre la médula espinal y el cerebro.
Las hemorragias intracraneales son serias. La sangre, al acumularse, comprime los nervios y reduce el flujo de
sangre al cerebro. Un bebé con una hemorragia intracraneal no diagnosticada puede quedar con dafios
cerebrales permanentes o peor. Afortunadamente, esto no sucede con frecuencia.
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Si sabe que es portadora, quizé sea mejor que presuponga que el recién nacido
tendrd hemofilia para estar completamente preparados.

* Hable con un hematélogo pedidtrico del centro de tratamiento de la
hemofilia cercano y con su obstetra sobre sus opciones de parto.

® Hable sobre las opciones de parto con su médico, si no hay un centro

de tratamiento cerca de donde vive, y asegirese de que el médico

entienda que es posible que tenga un bebé con hemofilia.

Alerte a su organizacién de hemofilia. Pidales ayuda.

Planee cada etapa del proceso de trabajo de parto y el parto en si.

Pongase de acuerdo en cuanto a las opciones de parto en el caso de

un nacimiento traumdtico.

* sEn qué momento durante un parto vaginal su obstetra consideraria

una cesdrea? 3Se usardn férceps o la extraccién mediante succién@®

Las madres portadoras deben dar a luz en hospitales de envergadura

donde haya personal con experiencia en hemofilia.

Si sospecha que puede tener un bebé con hemofilia, vaya a un hospital importante.
Avise al centro de centro de hemofilia, aunque le quede muy lejos para ir hasta alli,
y a la organizacién nacional de hemofilia. Quizé uno de sus representantes pueda
visitarlos antes o después del parto. Pueden actuar como su defensor en el hospital,
de ser necesario, para asegurarse de que su bebé reciba la atencién adecuada
para la hemofilia.

Inmediatamente después de nacer, antes de cortar el cordén umbilical, se debe
analizar sangre del cordén para diagnosticar si tiene hemofilia, realizar otros
andlisis de sangre y evitarle dolorosos pinchazos al bebé mas adelante.

Usted, su pediatra y los enfermeros deberan monitorear al bebé cuidadosamente
durante la primera semana y estar atentos a signos de hemorragia craneal como
apatia, vémitos, falta de apetito y hematomas inusuales. Es posible que se sienta
tentada a creer al personal del hospital cuando le dicen que su bebé esta bien, aun
cuando muestre alguno de estos sintomas. Recuerde que la hemofilia no es
frecuente. Si cree que a su bebé le pasa algo, digaselo al médico y al personal
médico de inmediato. Pida que examinen a su hijo para ver si tiene una
hemorragia de cabeza en caso de que muestre sinfomas.

*Recuerde que un parto prolongado y dificil y el uso de férceps y otros dispositivos de asistencia durante el
parfo pueden causar hemorragias intracraneales en los bebés. Hasta la fecha, los expertos no han
identificado una Gnica causa especifica de hemorragia craneal en los bebés, tampoco hay evidencias de que
una cesdrea prevenga las hemorragias craneales.
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Algunos médicos recomiendan una infusién de factor inmediatamente después del
nacimiento: jqué manera de que nos den la bienvenida al mundo! Como los sintomas
de las hemorragias de cabeza no suelen ser aparentes los primeros dias, aun cuando
monitoree al bebé, una infusién profilactica podria detener una hemorragia antes de
que cause dafos.

No olvide lo més importante: ame a su bebé, porque nadie lo puede amar més
que usted. Con o sin hemofilia, su vida es un regalo especial y usted es su
cuidadora en la tierra. Hay muchas personas en su pais y en todo el mundo que
quieren ayudarla a cuidarlo y a luchar por una mejor atencién. Quiza algin dia,
él luchard por otros que lo necesiten, también.
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La decision de tener hijos

Resumen

® Tener mas hijos es su decisién, pero acepte la responsabilidad de esa decision.

* Determine su estado de portadora: zes portadora obligada o portadora
probable?

® Como portadora, usted tiene un 25 % de probabilidad de tener un hijo con
hemofilia con cada embarazo.

® Los andlisis para ver si una madre es portadora no son comunes en
América Latina.

® Los andlisis prenatales no estén disponibles en todos los paises o regiones.

Determinan el sexo del fefo antes de que nazca y si un feto varén tiene hemofilia.

® E| proceso del nacimiento puede ser traumdtico para el bebé. Hable con su
obstetra o un hematélogo pedidtrico acerca de las opciones de parto.

* Monitoree al bebé cuidadosamente durante la primera semana y esté atenta a
signos de hemorragia craneal, como apatia, vémitos, falta de apetito y
hematomas inusuales.

CAPITULO CATORCE \ LN

Como superar
circunstancias estresantes

El estrés es una sensacién de no poder hacer frente a los muchos desafios que
presenta la vida. El estrés se puede manifestar de muchas maneras:

tensién en el cuerpo
ira, irritabilidad dormir demasiado

sensacién de estar abrumado depresién, llanto

fatiga dificultad para dormir

maltrato a si mismo maltrato contra la pareja/los hijos

hipertensién, dolores de estomago

Cierto estrés de hecho es bueno. Nos ayuda a aprender a sobrellevar las cosas y
nos hace emocionalmente més fuertes, del mismo modo que la tension aplicada a
un misculo fortalece el misculo. Pero demasiadas causas de estrés juntas pueden
abrumarnos y dejarnos incapaces de sobrellevar una situacién.

Un nifio con hemofilia puede causar estrés en la vida de una familia. Oir al bebé
llorar de dolor, tener que viajar lejos para ir al hospital, andlisis de sangre,
problemas de dinero, descuidar a los demds hijos, 3cémo se puede hacer frente a
todo esto? Agregue ofras causas de estrés como tener que criar a los hijos sola, la
pobreza y otro hijo con hemofilia y es posible que le vengan los sintomas descritos
anteriormente y que no acte nunca para encontrar una solucién a sus problemas.
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Las madres trabajan tanto. Cuando veo a algunas madres... estdn muy
tensas. Tuve que hablar con otra madre que tenia mucho miedo. No
dejaba que el nifio estuviera con el padre porque tenia miedo de lo que
podria suceder. En mi caso, me renuevo cuando mis hijos se van de
campamento. Finalmente descubri esto después de un par de anos.
—Rosa, Argentina

Es necesario aliviar parte de esa fensién antes de que la destruya. Los asistentes
sociales y los psicélogos de su hospital pueden ayudarle a identificar el estrés, sus
sinfomas y a encontrar una mejor manera de manejarlo. A veces sélo hablar sobre
los problemas y compartirlos con un profesional con experiencia alivia gran parte
de la sensacién de estrés. Si lo mantiene encerrado dentro, el estrés puede
perjudicar su salud y el desarrollo emocional de su hijo. Recuerde, para poder
estar en buena forma para su hijo, necesita cuidarse usted. A pesar de ser una
causa de estrés, la hemofilia se puede controlar mejor con informacién,
experiencia y tratamiento.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Padres solos de un nifnio con hemofilia

Hay muchas familias en América Latina en las que una madre o padre sin pareja
crian un hijo con hemofilia. Este es uno de los desafios més dificiles de la vida. Si
no tiene pareja, debe sobrellevar todo el estrés sin ayuda. Debe hacer frente a la
responsabilidad de diagnosticar hemorragias, obtener tratamiento, mantener a la
familia, pagar las cuentas médicas, pasar la noche sin dormir, aprender a
administrar infusiones y cuidar de un nifio enfermo.

Mi esposo me dejé. No pudo aceptar que el nifio estuviera enfermo.
—Martha, México

A veces uno de los padres abandona a la familia ante un diagnéstico de hemofilia.
Maria Cecilia Magalhdes Pinto, asistente social en Brasil y madre de un nifio con
hemofilia dice: “En su mayoria, los nifios con hemofilia en Brasil son criados por
un solo padre. Aproximadamente el 60 % estd divorciado o separado”.

Cuando uno estd solo, se siente més aislado socialmente, incluso si uno vive en
una comunidad grande. 3A quién llamar para compartir los temores cuando a
uno le dan el diagnéstico? 3Con quién compartir los triunfos al aprender a
dominar la situacién?

Si por momentos siente depresion o enojo y se siente aislada, su hijo puede ser el
0nico en observar y compartir estos sentimientos. El puede sentir su ansiedad y
sentirse ansioso también. Puede comenzar a culpar a la hemofilia por causarle
dolor a su madre o hacer que su padre se vaya. Si tiene un nifio menor de tres
afos, puede exhibir comportamientos regresivos, como mojar la cama, tener
pesadillas, aferrarse a usted, llorar o tener rabietas durante las infusiones.' Un
hijo mayor puede volverse retraido o agresivo.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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Si no tiene pareja, tenga cuidado de no proyectar su estrés, sus ansiedades y
temores en su hijo. Tenga cuidado de no hacer lo siguiente:

Sobreprotegerlo. Sin una pareja, es posible que centre toda su atencién en
proteger a sus hijos. Puede sobrecompensar tratando de prevenir todas las
lesiones. Permitale a su hijo participar en actividades infantiles y desarrollar su
propia capacidad de tomar decisiones.

Enredarse. Cuando una persona es la dnica que cuida de un hijo, se convierte en
la Gnica fuente de elogio, recompensa y castigo. Su relaciéon con su hijo puede
hacerse mds intensa y enredada. Su hijo puede comenzar a tener los mismos
sentimientos y actitudes que usted. Esto no es saludable si sus sentimientos
negativos giran en torno a la hemofilia o al padre ausente. El nifio necesita
explorar sus propios sentimientos. Brindele amor incondicional; demuéstrele amor
aun cuando parezca grosero o maleducado. Permitale que exprese sus
sentimientos sin suprimir sus reacciones y temores. Permita que su hijo se desarrolle
emocionalmente independiente de usted. Sus sentimientos son sus sentimientos; los
sentimientos de su hijo son los sentimientos de su hijo. Todo el mundo tiene derecho
a tener sus propios sentimientos.

2Cémo puede aumentar la independencia emocional de su hijo?

® Incorpore a ofros adultos en su vida. Esto reduce los sentimientos
entremezclados y ayuda a reducir su identificacién con sus sentimientos.

* Si el padre no participa en la crianza de sus hijos, encuentre un
modelo masculino que sirva de confidente para su hijo.

® Permitale tener sus propios sentimientos. Evite decirle qué sentir, ain si

sus sentimientos son drésticamente distintos de los suyos. Permitale

tener sentimientos negativos y positivos. Aliéntelo a que exprese estos

sentimientos de manera apropiada.

Evite hacer de su hijo su mejor amigo y confidente. No comparta sus

ansiedades y temores de persona adulta o sus cargas econémicas y
legales con él. Es probable que se sienta responsable de su hemofilia.
Nunca le diga que el padre o la madre se fue “porque no pudo
aceptar la hemofilia”. jImagine el dolor que esto le podria crear en el
ego en desarrollo de su hijo!

® Ayidelo a que encuentre sus propios amigos, pasatiempos, intereses

e identidad.
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Las madres y los padres que estén solos tienen derecho a estar orgullosos de todo
lo que logran sin ayuda. Pero no trate de hacerlo todo sola; comparta sus
dificultades con sus padres, hermanos, mejor amiga y, principalmente, el asistente
social o psicélogo de su centro de tratamiento de la hemofilia (CTH).

Es més dificil no tener apoyo emocional o un marido que tener que lidiar
con hemorragias. Mi padre vive lejos, y también mi madre. Mis
hermanas viven aqui en Séo Paulo... ellas me dan apoyo moral.

—Josilei, Brasil

Su CTH u organizacién de hemofilia también puede ayudarle con las cuestiones
legales relacionadas con esposos que no brindan asistencia.

Vivo a tres horas de Séo Paulo. Me tomo el autobis hasta el CHESP
(Centro dos Hemofilicos do Estado de Sdo Paulo, el centro de hemofilia
del estado de Séo Paulo) cuando tienen una hemorragia. El CHESP me
da una canasta de alimentos y recibimos asistencia social. Me van a
echar de la casa. Descubri que mi marido tenia una mujer. Mi ex marido
ahora tiene dos hijas, y también dej6 embarazada a otra, y también las
dejé. Y ahora tiene ofra mujer; vive cerca de nosotros. Me ha prohibido
que me ponga en contacto con él. Necesito iniciar acciones legales pero
él no se quiere hacer responsable. -Maria, Brasil

La violencia doméstica es un problema serio y comin. Puede ser el motivo por el
que eligié ser madre sola. Trate de conseguir asistencia y consejo de su centro de
fratamiento o fundacion de hemofilia. Estas son las personas que estén de su lado
y que la protegerén, aconsejaran y brindaran apoyo.

En casa, no tenemos agua ni electricidad. Vivimos en una casilla de
cartén de un cuarto, pero el techo no esté totalmente cubierto. Mi esposo
dice que deberia sentirme agradecida por tener al menos esto. Todos
dormimos en la misma cama. Tenemos un ingreso inadecuado y
violencia doméstica. Necesito conseguir mi independencia. Mi madre
fallecié, y realmente no tengo a quien acudir. —Francisca, México
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La hemofilia con pobreza

La familia Lépez? tiene suerte de vivir cerca de la Cruz Roja Nicaragiense, donde
pueden conseguir plasma para sus dos nifios con hemofilia. Son muy pobres. Su
casa es una casucha fabricada con restos de madera y latén oxidado. No tiene
ventanas. El piso de tierra no estd nivelado. Sélo tienen dos camas dobles, una
junto a la ofra, levantadas sobre postes. La madre y el padre comparten el cuarto
y las camas con sus cuatro hijos grandes. Hay un rincén para cocinar afuera,
parcialmente cubierto con una media pared de madera podrida y pléstico.
Cocinan con lefia. Tienen agua y electricidad pero no tienen refrigerador. Usan
una letrina. La casa estd junto a una zanja, que lleva restos de basura podrida y
huele mal. Tienen problemas de todo tipo, desde encontrar comida hasta
medicamentos para aliviar el dolor.

Nicaragua es uno de los paises mas pobres del mundo; la pobreza aqui es parte
del paisaje. De hecho, la pobreza en toda América Latina complica el problema
de la hemofilia. El Dr. Jouglas Bezerra, Jr., ex presidente de la Federacién Brasilefia
de Hemofilia (Federagdo Brasileira de Hemofilia), calcula que entre un 85 % y un
90 % de las personas con hemofilia en Brasil son pobres.

Nuestro problema principal es la comida. No tenemos suficiente comida
para alimentar a la familia. No ganamos lo suficiente como para pagar
los gastos de la familia. A veces tenemos que comprar medicacién y
enfonces no podemos comer. -Maria, Brasil

2Se cambié6 el nombre para proteger la identidad.
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La pobreza significa que un chico con hemofilia puede no recibir suficientes
vitaminas para tener la sangre fuerte y para combatir la anemia producida por
las hemorragias. Muchas veces significa faltar a clase, lo que agrava el futuro
problema de encontrar un trabajo que brinde seguridad econémica y cobertura
médica. Hasta los gobiernos y las organizaciones de hemofilia estan abrumados
por la presencia tan extendida de la pobreza. En paises como Brasil, donde el
factor se le promete legalmente a todos los pacientes con hemofilia, muchos no
pueden obtenerlo porque viven en provincias con medios de transporte e
infraestructuras deficientes.

Tenemos nifios que viven en total pobreza. Hace cinco afios una familia
de la provincia pedia un colchén porque su hijo con hemofilia estaba
durmiendo en el piso. Me puso furiosa. Algunos nifios todavia reciben
sélo hielo y crioprecipitado. Algunas madres de las provincias se me
acercaban llorando. 3Sabiamos acaso que algunos chicos murieron
cuando hubo escasez de factor? Si, algunos chicos murieron. —Romina,
actriz argentina y madre de un hijo con hemofilia

Las circunstancias de Luisa® son tipicas de tantas familias en Nicaragua. Vive en
una casa de un solo cuarto con una Gnica ventana y una puerta. Ese cuarto lo
comparten siete personas. Ella y sus tres hijos duermen en la misma cama plegable.
El padre trabaja de albaiil cuando hay trabajo, y ella y su madre se quedan en
casa. La pobreza extrema y el desempleo son problemas serios. No tienen agua ni
electricidad. Tarda 11 horas en llegar a Managua para llevar a su hijo a que
reciba tratamiento. El boleto de autobis equivale al salario de una semana.
Generalmente tiene que pedirle el dinero prestado a alguien.

*Se cambio6 el nombre para proteger la identidad.
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¢Como pueden las familias tratar de mejorar
su situacion cuando viven en la pobreza?
Siempre inscribase en la fundacion de hemofilia

para que puedan comenzar a ayudarle.

2Coémo pueden las familias tratar de mejorar su situacién cuando viven en la
pobreza?2 Siempre inscribase en la fundacion de hemofilia para que puedan
comenzar a ayudarle. Debido a que las condiciones de vivienda pueden ser
insalubres en muchos lugares, es importante tratar de tener higiene. Cubra la
comida, hierva los frijoles antes de volver a comerlos y haga sélo suficiente arroz
como para una comida. El arroz se descompone con facilidad cuando se deja
afuera en el calor. Lavese las manos con frecuencia y trate de tener jabén. Esto
puede prevenir los pardsitos, que a veces causan hemorragias
gastrointestinales y enfermedades de la piel.

Generalmente, la pobreza afecta la capacidad de la familia de viajar al CTH o dl
hospital para recibir tratamiento. El boleto de autobis generalmente cuesta tanto
como un dia o incluso una semana entera de paga. Los centros de tratamiento y
las organizaciones de hemofilia pueden ayudar a los pacientes a aprender a dar
infusiones en el hogar, incluso de plasma, para ofrecerles un cierto control sobre
su vida.

En los alrededores de Brasilia, hay mucha pobreza. De los 380
pacientes en nuestro CTH, 90 % son pobres, jpero 60 % de ellos tienen
factor en su casal! Incluso los pobres tienen factor en la casa cuando han
sido entrenados correctamente. —Dra. Jussara Oliviera de Almeida,
hematdloga coordinadora, Hospital de Apoio, Brasil

Las familias necesitan electricidad y un refrigerador y necesitan estar en contacto
con regularidad con el centro de tratamiento y su médico. jA veces el equipo
médico los va a visitar! Por sobre todas las cosas, las familias deben intentar por
todos los medios que los nifios vayan a la escuela. El Capitulo 18 trata mas a fondo
este importante tema.
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Cuando se tiene mas de un hijo con hemofilia

Es comin que haya mds de un hijo con hemofilia en las familias latinoamericanas.
Sin embargo, un segundo diagnéstico de hemofilia igual puede sorprender y
conmocionar, asi que los padres deben prepararse emocionalmente para ello.
Puede volver a pasar por la conmocién, la negacién, el enojo y el dolor. El estrés
puede tener un origen inesperado: sus familiares y amigos. Es posible que reciba
criticas y que sienta la falta de apoyo cuando, sabiendo los riesgos, decidié dar a
luz a ofro nifio con hemofilia.

Intente no sentirse culpable. Recuerde que usted no es responsable de que su hijo
tenga hemofilia; no es algo que usted eligié. Si es portadora, tiene un 25 % de
probabilidades de tener un hijo con hemofilia.

Explore sus opciones de hacerse andlisis prenatales. Si bien no es frecuente que se
ofrezcan en América Lating, si tiene la suerte de poder hacerse un andlisis prenatal,
puede ayudarle a prepararse para el parto.

jRecuerde que ya tiene experiencial Quiza no tenga que repetir algunos de los
tristes episodios hemorrdgicos que pasé con su primer hijo. Su experiencia le
ayudaré a sentirse mds competente y a mantener el control.

Aprenda a administrar tratamiento en la casa. Ya sea que use plasma fresco
congelado (PFC) o concentrado de factor, trabaje con su centro de hemofilia
para poder llevar el tratamiento a su casa. Su vida no tendré tantas interrupciones
y serd menos cadtica. Puede evitar los viajes al hospital que llevan tanto tiempo y
alteran tanto la vida. Con dos o més nifios con hemofilia, la independencia que se
logra con el tratamiento en el hogar es esencial.

Concéntrese en las cosas buenas. Tiene dos nifios o mds con hemofilia. Tiene dos
hermosos nifios o mds en la familia. Serdn compafieros de juegos y amigos para
toda la vida. Su hijo mayor puede sentirse aliviado de que toda la atencién ahora
puede desviarse a ofro hijo (a la mayoria de los nifios no le gusta recibir toda la
atencién, todo el tiempo). También se volverd més responsable, ayudando y
ensefidgndole a su hermanito menor sobre la hemofilia. Como usted se estd
ocupando de un nuevo hijo, el hijo mayor se vuelve més responsable de si mismo.

Felicitese. Esta criando dos hijos bajo circunstancias dificiles. Esto es algo que no
mucha gente puede hacer. Al leer este libro, usted estd tratando de aprender més
y obtener apoyo. Estd intentando mejorar su vida y la de su hijo.

¢
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La lucha de una madre sola

Con esos ojos que sélo se llenan de
vida cuando habla de sus hijos, Maria
nos cuenta los innumerables problemas
que tuvo que enfrentar como madre
sola en la Argentina. “Mi primer hijo
nacié cuando yo tenia 15 afos. La
asistente social traté de quitdrmelo. Me
dijo: ‘Lo vas a perder. Sos una nena’.
Pero yo luché por él. Era mio.

“Es dificil ser madre y ser una madre
que tiene que lidiar con la hemofilia.
Cada dia es una prueba. Quedé
embarazada de nuevo antes de que
me hiciera los andlisis. Me gustan los
chicos, asi que no me importé. Por
supuesto, sufri como cualquier madre
cuando lloraban.

“Crié a mis hijos yo sola. No fengo
cobertura médica. La fundacién me
ayuda. Pasé momentos en que no
habia concentrados y mis hijos
estaban los tres llorando. No es que
sea ferrible de manejar. Yo trataba
de calmarlos, les ponia hielo, los
abrazaba y les decia que poco a
poco se les iba a ir el dolor. Creo
que si no existiera la fundacién,
posiblemente uno de mis hijos
habria muerto.

N4
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“Me pasé muchas noches sin dormir.
Si no era uno, era el otro. Casi nunca
descansaba. Fue muy dificil. Los tres
tienen articulaciones afectadas en
la rodilla. El mayor también tiene VIH
y los tres tienen hepatitis C...

“El peor momento fue en 1994
cuando Juan tuvo un accidente
andando en bicicleta. Estuvo en coma.
Empecé a correr hacia el hospital con
Enrique y se torcié un tobillo. Asi que
lo dejé y me fui al hospital donde a
Juan lo habian operado. Primero me
dijeron que tenia el cuerpo
paralizado. No podia moverse, pero
con rehabilitacién y ejercicio se
recuperé completamente...

"A veces me deprimia, pero crié bien
a mis hijos. Somos pobres, pero
tienen el 100 por ciento de mi amor.
Siempre le agradezco a Dios, y
siempre les digo a mis hijos que se
den cuenta de que hay muchos chicos
que no pueden levantarse de sus sillas
de rueda. Siempre les digo que tienen
suerte, que hay otros que estan peor.
Les diria a las otras madres que sean
fuertes y que sigan adelante. Yo sé

|II

que es difici

¢



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Otras complicaciones médicas

Algunos chicos nacen no sélo con hemofilia, sino también con ofras enfermedades
crénicas. Los padres, algunos de los cuales estén solos y son pobres, deben hacer
frente a distintos medicamentos, visitas al hospital, tratamientos y un tremendo estrés.

Soy madre soltera con dos hijos que tienen enfermedades crénicas:
epilepsia y diabetes. Creo que es dificil por nuestra situacién

econémica. El factor es gratis, pero el tratamiento de las otras
enfermedades, no. Tengo que pagarlo. Recibo un poco de asistencia
social. Carlos tiene unos dolores de cabeza terribles, vomita y entra en
coma si no come suficiente. La asociacién a veces me ayuda, pero tengo
la dignidad de no mendigar. -Maria, Brasil

Increiblemente, estos padres suelen tener una mayor perspectiva que ofros. Es como
si lo desesperante de su situacion les hubiera dado una mayor fortaleza interior.
Muchos han logrado dominar el estrés. Muchos han encontrado que cuando se
consiguen concentrados de factor, la vida con hemofilia se hace la parte mas fécil
de sus preocupaciones médicas.

Yo ya tenia que lidiar con la pardlisis cerebral. La hemofilia fue sélo una
cosa mdés. Tenemos tratamiento, asi que me senti tranquila. Gabriel esté
permanentemente en una silla de ruedas. Yo soy la madre, el padre y la
jefa de todo. Acepté la carga. Era mi deber mantener a mi familia
unida. Cuando vieron que yo me mantenia firme, se tranquilizaron. Mi
suegro tiene un tumor cerebral, le diagnosticaron neurosis depresiva;
tiene el cuerpo deformado, tiene elefantitis; mi madrastra es alcohélica.
Pero yo les digo a los padres que no estén solos en el mundo. Hay un
montén de cosas peores que la hemofilia. Chicos con pardlisis cerebral
o con hambre. Chicos que estdn en una peor posicién que Gabriel.
-Mara, Argentina
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Ignacio estd en silla de ruedas y ha estado discapacitado desde los 45
dias de edad. No tuve tiempo para pensar: “3Por qué yo2”. No tuve
depresién. 3Fue por mi educacién universitaria, mis médicos sensibles@
jlgnacio era tan fuerte y tenia una voluntad de vivir tan grande que eso
me indicé el camino! Tuvo dos ataques cardiacos y estuvo en un
respirador. Pregunté si era mejor desconectarlo pero los médicos me
dijeron: “jEsté luchando! jDéle una oportunidad!”. Se recuperé pero
quedd permanentemente paralizado. Nos permitimos darnos descansos
para no hablar sobre su salud todo el tiempo. Miramos peliculas y
tenemos vidas normales. La hemofilia no es el centro de nuestras vidas:
la vida es nuestro centro. -Maria, Argentina

La hemofilia no es el centro de

nuestras vidas. la vida es nuestro centro.
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La vida en zonas rurales

La vida urbana puede ser estresante: embotellamientos de trafico, delitos, barrios
bajos, congestién y el alto costo de la vida. Y, en su mayoria, las familias con
hemofilia viven en zonas urbanas: hasta un 70 % de las familias en la Argenting,
segin la Fundacién de la Hemofilia de Argentina. Sin embargo, a los que viven en
zonas escasamente pobladas o pueblos de campo, o en zonas de granjas, la vida
también les trae otros problemas.

La falta de atencién médica adecuada. En los pueblos rurales, la mayoria de los
hospitales locales (e incluso los hospitales “locales” pueden estar lejos) no cuenta
con personal capacitado ni suministros médicos adecuados para tratar a un nifio
con hemofilia. Hasta cuando uno lleva los suministros propios, el personal médico
local puede no saber reconstituir factor, diagnosticar hemorragias o encontrar una
vena. Es posible que reciba informacién equivocada, lo que podria ser peligroso
para la salud de su hijo.

La sensacién de aislamiento. Su vecina mds cercana puede estar lejos. Quizd no
pueda cuidarle a sus otros hijos mientras usted va a la sala de emergencias, o
quizd no pueda ayudarle con un tratamiento. Debido a que los poblados son mas
pequefios y a la mayor distancia que hay entre los miembros de la comunidad,
muchas personas que viven en zonas rurales nunca escucharon hablar ni tuvieron
contacto con la hemofilia. Puede hacerse dificil para su hijo también. Puede sufrir
el estigma de ser el Unico chico con hemofilia, como si fuera una maldicién.

La falta de transporte. Muchas familias de América Latina viven en granjas o en
provincias montafosas —lugares donde los caminos son pedregosos o estén llenos
de lodo, donde no hay direcciones postales, no hay servicio de autobUs ni de taxi
y hay pocos automéviles. Una hemorragia significa que los padres deben pedir a
un amigo o una empresa o comercio de la zona que los lleven. Algunos pacientes
incluso viajan en la parte trasera de los tractores, camiones de alimentos jo incluso
a caballo!

Falta de comunicacién. Muchas familias viven en comunidades sin electricidad,
teléfonos o manera de ponerse en contacto con un médico.

Somos criadores de ganado. Vivimos en el campo. Tenemos agua y
electricidad. Vivimos a cinco horas de Caracas, més o menos. Estan
instalando el teléfono, pero podemos acceder a él en el pueblo.
—Carmen, Venezuela

¢
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2Cémo puede enfrentar los desafios que trae aparejada la vida en el campo?

Averigiie dénde estd el centro de tratamiento de hemofilia més cercano. Sélo una
visita puede serle de mucha ayuda para tener mds control y sentirse més confiado.
Después de reunirse con el plantel, siempre puede mantenerse en contacto por
teléfono, si es posible. Los miembros del plantel pueden visitar y educar a los
profesionales médicos de su pueblo. Puede acudir al CTH todas las veces, por
supuesto, pero estos centros pueden estar a enire una y seis horas de su casa,
segUn dénde viva. Si acude a ellos para cada hemorragia, tendrd la tranquilidad
de que su hijo se encuentra en las mejores manos posibles, pero deberd soportar
el estrés de viajar hasta el centro. Y su hijo seguird teniendo la hemorragia durante
un viaje largo.

Aprenda a administrar el tratamiento en el hogar. Compare los beneficios de tratar
a su hijo de inmediato en su casa y los contratiempos de encontrar quien lo lleve,
viajar durante horas y esperar en el hospital durante quizé ofras dos horas hasta
recibir tratamiento. Puede reducir el tratamiento de un calvario de ocho horas a una
tarea de entre diez y 90 minutos. Pida a su centro de hemofilia que le ensefie a
administrar el tratamiento en casa.

Vivimos en una finca de campo. Tenemos una gasolinera, vacas,
caballos y pescado. Rodolfo ayuda a su padre, hace todas las tareas y
no fiene restricciones. Comencé a darle las infusiones cuando tenia dos
afios. Vivimos lejos del hospital, a 350 km. jAhora el camino estd
pavimentado pero antes no! Un viaje al hospital nos llevaba cinco horas.
Ahora tenemos siempre factor en casa. -Marilene, Brasil

Trate de ahorrar dinero para comprar un refrigerador o el servicio de teléfono. Si
no tiene refrigerador, y muchas familias en América Latina no lo tienen, hable con
su centro de tratamiento u organizacién de hemofilia. Aunque no tengan dinero
para adquirir uno, quizé sepan dénde pedir uno donado. También es posible que
encuentren una manera de comunicarse por teléfono. También puede trabar
amistad con un comercio local, como un puesto de refrescos de la carretera, o un
vecino que fenga teléfono que pueda usar en caso de emergencia.



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Cuando lo acusan de maltrato infantil

Por su naturaleza, la hemofilia a veces se parece al maltrato infantil. Su hijo
muchas veces tendré grandes moretones y bultos en las pantorrillas, el pecho y la
cabeza, los que pueden perturbar a la mayoria de la gente. Si usted disciplina a
su hijo con castigos corporales, como golpes, bofetadas o palmadas, entonces
mostrard signos de haber sido maltratado. Por favor, nunca golpee a un hijo
con hemofilia.*

A los cuatro meses, nuestro hijo tenia un montén de moretones en las
costillas. Como lo habia llevado al hospital varias veces, sospecharon
que lo estaba maltratando. Me interrogaron; me hicieron muchas
preguntas hasta que el médico llegé a la conclusién de que tenia
hemofilia. -Carlos, Venezuela

sPor qué la gente instantdneamente presupone que el nifio es maltratado cuando
ven los hematomas de nuestros hijos? Recuerde que la hemofilia es muy poco
frecuente. Es inusual ver a un nifio con enormes hematomas o chichones grandes
como huevos en la cabeza. Seis millones de nifios menores de 18 afios son victimas
del maltrato y 85.000 mueren cada afio a causa de la violencia familiar.® Segin
una encuesta de UNICEF, uno de cada cuatro nifios latinoamericanos es victima de
la violencia familiar.® El aumento de la conciencia piblica hace que los ciudadanos
comunes y los médicos estén alertas, jy eso es bueno! Piense cudnto sufrimiento se
puede evitar gracias a estas acciones. Por supuesto, cuando su atencién vira hacia
nosotros, naturalmente nos ponemos a la defensiva.

Los médicos me decian que habia golpeado a mi hijo, y yo lloraba todo
el tiempo y le decia que jamés golpeo a mi hijo. El pediatra me dijo:
‘Puede decirmelo a mi. Queda entre nosotros dos”. —Josilei, Brasil

Si estd en la calle, en una tienda o en el parque, no es necesario montar en célera
o reaccionar defensivamente. En cambio, puede decirle a la persona que aprecia
su preocupacién. No tiene que decirle que su hijo tiene hemofilia, pero tal vez
quiera hacerlo. No tiene que darle una explicacién a nadie.

“Es completamente posible criar hijos educados y respetuosos sin ninguna forma de castigo corporal. Por favor
lea el Capitulo 11 para aprender como.

Bounds A. Latin America and the Caribbean: summit turns spotlight on plight of street children. Financial Times
6LLondon). 17 de noviembre de 2000. Vea también http://www.Pangaea.org/street_children/latin/ibero.htm.

ttp://www.unicef.org/polls/tacro/violence/
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Si alguien sospecha que usted maltraté a su hijo en la sala de emergencias del
hospital, responda con cuidado, no reaccione precipitadamente. Recuerde que el
personal médico debe denunciar todo caso de sospecha de maltrato infantil a las
autoridades. Es posible que la policia lo detenga.

2Cudl es la mejor manera de evitar las acusaciones de maltrato infantil y como
manejarlas cuando ocurran?

Pidale a su hematélogo que llame a la sala de emergencias. Cuando le
diagnostiquen la enfermedad a su hijo por primera vez, inscriba su nombre en el
registro de la sala de emergencias, si cuentan con uno. De esta manera su hijo
tendrd un registro permanente de su hemofilia en archivos. Tal vez desee visitar al
personal de la sala de emergencias y explicarles de qué se trata la hemofilia y de
qué modo sus sintomas se parecen a los del maltrato infantil.

Lleve una tarjeta de identificacién médica. Muéstrela cuando entre en la sala de
emergencias. Es una prueba médica de que su hijo tiene un trastorno hemorrégico.

Lleve documentacién consigo a la sala de emergencias. Incluya las cartas de
su hematélogo, copias de recetas y articulos que expliquen la hemofilia.
Lleve el nimero de teléfono de su hematélogo.

Averigie cudles son sus opciones legales. Pregunte a su hematdlogo, asistente
social o a alguien de la sociedad nacional de hemofilia acerca de este asunto. 3los
médicos pueden detenerlo? 3Pueden quitarle a su hijo si sospechan de maltrato
infantil2 3Pueden ignorar su explicacién de que su hijo tiene hemofilia?

Mantenga la calma. Los peores resultados se logran cuando se pierde el control y
se comienza a gritar y amenazar. Agradezca el interés del médico. Colabore con
el personal como parte del equipo y mantenga la calma.

Aprenda a controlar el estrés

El estrés es una parte normal de la vida del adulto. A veces se ve magnificado por
un diagnéstico de hemofilia, por vivir como madre o padre solo, en la pobreza o
vivir en una zona rural, o ser acusado de maltrato infantil. Aprenda a darse cuenta
de cuéndo necesita ayuda. Encuentre maneras de aliviar las maltiples fuentes de
estrés y el estrés permanente. Recurra a algin profesional con experiencia de su
centro de hemofilia u organizacién de hemofilia. Esto forma parte de ser buenos
padres y de criar exitosamente a un hijo con hemofilia.

¢
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Como superar circunstancias estresantes

Resumen

® El estrés es una sensacién de no poder hacer frente a los muchos desafios que
presenta la vida. Si no se lo frata, el estrés puede causar profundos problemas
fisicos y emocionales.

* La hemofilia puede ser estresante y eso se complica con ofras situaciones de la
vida como no tener pareja, tener més de un hijo con hemofilia, vivir en una
zona rural y ser acusado de maltrato infantil.

Los padres que viven solos se sienten aislados, a menos que cuenten con un
buen sistema de apoyo. Evite la sobreproteccién y entremezclar sus emociones
con las de su hijo. Péngase en contacto con su centro o fundacién de hemofilia
para solicitar apoyo.

Usted no es responsable de tener un segundo hijo con hemofilia. Si es
portadora, tiene un 25 % de probabilidades (1 en 4) con cada embarazo de
tener un nifio con hemofilia.

e Es importante que discuta el tema de tener un segundo hijo con hemofilia con
su pareja o cényuge. Explore la posibilidad de hacerse un andlisis prenatal
para poder decidir y para prepararse para el parto.

* jRecuerde que ya tiene experiencial Aprenda a administrar el tratamiento en
su casa.

® la pobreza complica el problema de la hemofilia debido a la falta de dinero
para pagar el fransporte a la clinica, la falta de higiene y los altos indices de
desercién escolar. Pregunte en su centro de hemofilia si le pueden ensefiar a
administrar tratamiento en su casa.

® En las zonas rurales quizé la atencién de la hemofilia sea limitada o
inexistente. Averigile dénde estd el centro de tratamiento de hemofilia més
cercano. Aprenda a administrar el tratamiento en el hogar. Trate de comprar
un refrigerador, si es posible, o pida a su centro de tratamiento que le ayuden
a encontrar uno donado.

* Evite las acusaciones de maltrato infantil en la sala de emergencias pidiéndole
a su hematélogo que llame a la sala de emergencias. También, lleve consigo
una tarjeta de identificacién médica, aprenda cudles son sus opciones legales

y mantenga la calma.

CAPITULO QUINCE \’\- \

Los hermanos:
sus hijos sin hemofilia

Si bien la hemofilia afecta mas directamente a los padres y al hijo, su impacto
emocional abarca a toda la familia. Los hermanos de un nifio con hemofilia se ven
afectados de maneras diversas y profundas. A veces, la hemofilia es igual de dificil
para ellos. La hemofilia requiere dedicar mucho tiempo y afecto al nifio con
hemofilia; tiempo que se le quita a los hermanos. A veces los padres se encuentran
lejos mentalmente, cuando la preocupacién los distrae, y a veces se encuentran
lejos fisicamente, cuando deben pasar largas horas en el hospital.

Cuando viajo a Buenos Aires con Pablo, tengo que dejar a Julieta sola.
Se me rompe el corazén cuando tengo que irme. Me da mucha léstima
por ella. -Maria, Argentina

Es com0n pensar que sus hijos sin hemofilia no tienen tantas necesidades como su
hijo hemofilico. Es més correcto decir que todos los nifios tienen grandes
necesidades. Sus necesidades son diferentes segin si tienen hemofilia o no, y
también dependen de su sexo y del orden en que nacieron. Como padres, son a
veces los Unicos que pueden satisfacer las necesidades muy especificas de sus hijos
de informacién, tranquilidad y amor incondicional.

Puede ser dificil darles a todos sus hijos todo lo que necesitan, especialmente si en
su pais falta el tratamiento o si tiene grandes dificultades en su vida. Pero hay
algunas cosas sencillas que puede hacer. Son cosas que no llevan mucho tiempo y
pueden hacer una gran diferencia para ayudar a sus hijos sin hemofilia a
sobrellevar mejor la situacion, sentirse mejor y aceptar la hemofilia.

v
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Cuando los hermanos se sienten ignorados

ilos hermanos pueden ser una fuente maravillosa de compaiiia, consuelo y
diversién! Verd una gran compasién entre los hermanos cuando uno de ellos esté
enfermo. Sin embargo, también es normal que los nifios tengan curiosidad, celos,
se sientan ignorados o incluso que se pongan hostiles cuando un hermano tiene
una enfermedad crénica. ;De dénde provienen esos sentimientos? Los hermanos
observan que los padres se preocupan y atienden mucho al hijo con hemofilia.
Quizé le permitan privilegios especiales, como faltar a la escuela o no ayudar en
la casa porque tiene una hemorragia. Es probable que hable demasiado sobre él
o llore por el nifio. Sus ofros hijos pueden sentirse ignorados.

Cuando los ninos dicen:
‘Le prestas mds atencion a éll’
quizd en realidad estén diciendo:

Yo necesito mds atencion’,

Ciertas palabras y comportamientos pueden ser un llamado de atencién. Cuando
los nifios dicen “jLe prestas més atencién a é/l” en realidad pueden estar diciendo
“Yo necesito mdas atencién”. Con o sin razén, los nifios perciben que no reciben lo
que necesitan.

Clarissa se enojaba cuando era adolescente. Todas las tardes de los
lunes, miércoles y viernes se las pasaba en la fundacién. Y en cambio
cuando se quedaba en casa, se sentia que la ignoraban. Todavia
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hablamos mucho sobre esto. Le pido que me diga cémo se siente, y me
dice que yo sélo paso mi vida con Rod. Yo lo ayudaba con los deberes
y a ella no. Le expliqué lo dificil que era equilibrar la vida con hemofilia
y la vida en casa. Clarissa es muy despierta y tiene un coeficiente
intelectual muy alfo. Pensé que como nunca me habia dado problemas y
nunca parecia necesitar ayuda, entonces probablemente no necesitaba
tanto mi atencién. Le dije eso un dia. Y me dijo “A lo mejor no te
necesitaba, pero queria estar con vos”. Mientras habldbamos, jlloramos
juntas! Le dije que queria recuperar todo el tiempo perdido. jAsi que
ahora tomamos clases de salsa juntas! -Liliana, Argentina

A veces los hermanos pelean con el que tiene hemofilia. 3Por qué? Los hermanos
son blancos més fdciles y seguros que los padres. Expresar enojo con la madre o
el padre, los principales proveedores, cuidadores y centros del universo, da temor
y a menudo estd prohibido.

Si, hay muchos celos. Jessie dice que siempre estoy con José y que nada
es para ella. Toda la atencién es para él. —Raquel, Venezuela

Con el tiempo los celos lo consumieron terriblemente a Daniel. Hacia
cosas malas para llamar la atencién. Tenia problemas en la escuela para
llamar la atencién hacia él. Daniel un dia se enojé conmigo y se fue de
casa. A veces busca excusas para pelear y explotar. ~Ana, Argentina

Cuando los nifios sienten que reciben lo que necesitan, el comportamiento suele
calmarse y enfonces recuperan el autocontrol. Se pueden atender las necesidades
de un hijo de muchas maneras, pero lo més importante es hacerlos sentir valiosos:

* satisfaciendo sus necesidades particulares
® pasando tiempo sélo con ellos
incluyéndolos en el cuidado de la hemofilia
® reconociendo lo que sienfen
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Concéntrense en las necesidades particulares de cada hijo

Como padres, querran tratar a todos sus hijos por igual para demostrarles que los
aman a fodos igual. Si bien los aman por igual, cada uno tiene sus necesidades,
talentos, expectativas y personalidades particulares. A veces los nifios tratarén de
evaluar su valor comparéndose con su hermano hemofilico. Tratan de juzgar el
amor de los padres baséndose en cémo tratan a cada hijo. Una de las mejores
maneras de parar los celos y los sentimientos negativos es dejar de hacer
comparaciones con el hijo hemofilico. Esto se puede hacer centrandose en las
necesidades particulares de cada hijo.

Rodrigo estaba celoso de Santiago. Tenian una diferencia de sélo 18
meses. Parecié que de repente toda la atencién se centré en su
hermanito. Sin darme cuenta, traté diferente a los que no tenian
hemofilial Una vez fuimos a una fiesta de cumpleanos y oi que un chico
se cayd fuerte. Salté y pregunté, “3Quién se cayé2”. Cuando me dijeron
“Tu hija” jme senti aliviada! Parece que nos asustamos y aguantamos la
respiracién con Santiago nada mds. —Patricia y Marcelo, Argentina

Cuando sus hijos le preguntan por qué le da més atencién o amor al que tiene
hemofilia, en vez de responder la pregunta directamente, descubra la necesidad
oculta que estdn expresando. Luego redirija la pregunta de su hijo para atender
esa necesidad insatisfecha. Por ejemplo: “Yo paso mucho tiempo con tu hermano
porque me necesita. Pero, 3qué podemos hacer t0 y yo juntos cuando haya
terminado®”. Asi, usted reconoce la necesidad del hermano con hemofilia y
reconoce la necesidad del hermano sin hemofilia. No se hacen comparaciones.
Otro ejemplo es: “Le compré un regalo a tu hermano porque se porté muy bien en
el hospital al recibir el tratamiento. Toda persona que logre algo en esta familia
recibe una recompensa, y eso fe incluye a ti”. Nuevamente, se atiende a las
necesidades de todos. Sin comparaciones. Simplemente se tranquiliza al hermano
sano diciéndole que cuando fenga una necesidad usted hard lo mejor posible
por atenderla.
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Evite comparar a sus hijos en voz alta. Es tentador decir “Td no tienes hemofilia.
No necesitas toda la atencién de los médicos”, o “Cuando tu hermano recibe
inyecciones, nunca llora. Deberias dejar de llorar; sélo te cortaste con papel”.
2Qué deberia hacer usted en cambio? Identificar y alabar las habilidades
especiales de sus hijos y reconocer sus necesidades especiales, aunque sean
pequefias. “Te debe haber dolido esa caida porque estés llorando. Me alegra que
hayas venido asi puedo ayudarte”.

Yo no diria que Martha estd celosa, sino que quiere llamarnos la
atencién. Esto se debe a que estd preocupada por Pablo. Por ejemplo, si
se raspa, inmediatamente exige la misma atencién que le damos a su
hermano con hemofilia. -Martha, México

Aunque puede tratar a cada hijo de una manera especial, no olvide que igualmente
puede expresar su expectativa de que los nifios cumplan todos las mismas reglas de
la familia. Excepto cuando una hemorragia lo impida, no excuse a su hijo con
hemofilia de las reglas familiares con respecto a las tareas que le corresponden
a cada uno porque estd enfermo o porque usted se siente culpable o friste. Los
nifios deben ser tratados cada uno de manera especial pero también de
manera equitativa.
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Pase tiempo con cada hijo

Los nifios en su mayoria equiparan el amor con la cantidad de tiempo que los
padres pasan con ellos. Cuando uno de ellos ve que pasa tiempo extra con el
hermano con hemofilia —controldndolo, advirtiéndole, monitoredndolo o
simplemente asustdndose— puede parecer que tiene mds interés en ese hijo. El hijo
sin hemofilia puede sentirse menos querido. En Gltima instancia, los nifios quieren
saber: “3Soy especial? ;Consideras que merezco que pases tiempo conmigo?
5Que te preocupes por mie¢”.

Todos los nifios necesitan atencién y darles la atencién suficiente para satisfacer sus
necesidades puede requerir mucho tiempo. Es dificil, 3no? Cada hijo necesita
tiempo, pero el hijo con hemofilia puede requerir mds tiempo. jY usted también
necesita tiempo para usted y para su pareja o cdnyuge!

Aun cuando el tiempo sea poco, puede atender y tranquilizar constantemente a sus
hijos a lo largo del dia. Abracelos y béselos con frecuencia. Como minimo,
jsonriales! Dirfjase a ellos por sobrenombres especiales, digales que desea pasar
un momento especial con ellos o digales que elijan alguna actividad favorita para
compartir después.

Esta Gltima sugerencia es 0til cuando se altera la rutina de siempre. Las rutinas
diarias le dan al nifio una sensacién de seguridad y la alteracién de estas rutinas
puede causarles tension. Alivie parte de la tensién demostrédndoles que no ha
olvidado la rutina. Por ejemplo, si su hija pequefa siempre la ayuda a cocinar y
no puede hacerlo por tres noches seguidas porque usted estuvo en el hospital con
su hijo, no ignore la situacion. En su lugar, digale que podrd cocinar con ella
nuevamente y elija una fecha para la préxima comida que compartirén.
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Cuando los ninos sin hemofilia participan
en el cuidado del hermano, se Sienten
utiles y necesarios en vez de impotentes

y Sin importancia.

Incluya a los hermanos en el cuidado de la hemofilia

Cuando los nifios sin hemofilia participan en el cuidado del hermano, se siente
dtiles y necesarios en vez de desvalidos y sin importancia. También puede
asignarseles responsabilidades especificas, como buscar el hielo, preparar el
factor,' o aplicar el torniquete. Pueden sentirse menos resentidos porque se les
permite pasar un momento especial con usted haciendo una tarea especial.?
Cuando los hermanos sean mayores, jquizd hasta sientan que es un privilegio
especial preparar toda la infusién para el hermano con hemofilia e incluso
administrérselal

Su hermana de ocho afios lo cuida, lo mima, le pone hielo.
Pero su hermano de siete afios no entiende que tiene hemofilia.
—Carlos, Venezuela

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
Tenga siempre en cuenta la seguridad. Los nifios muy pequefios, como los menores de tres afios, no tienen
edad para ayudar con todos los aspectos del tratamiento. Proteja a los nifios para que no se pinchen con

agujas ni entren en contacto con sangre.
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Reconozca los sentimientos de los hermanos

2Alguna vez su hijo sin hemofilia dijo: “Me alegro de que tenga hemofilia asi le
dan una inyeccién. jEs malo conmigo!”2 Los sentimientos negativos hacia el
hermano con hemofilia son comunes entre los hermanos. Piense cémo ensefarle a
su hijo a manejar estos sentimientos. Si usted responde “jNo digas esol” le esté
diciendo a su hijo que no tiene derecho a sentir lo que siente. El nifio entonces
aprende a ocultar sus sentimientos y a no compartirlos. Estos sentimientos negativos
resurgirdn en algdn momento y lugar inapropiados.

En vez de ignorar o negar los sentimientos negativos, enséfiele a sus hijos a
manejarlos. Al reconocer los sentimientos de sus hijos usted les dice que sus
sentimientos son importantes y que ellos son importantes. El reconocimiento de los
sentimientos no significa que los respalda; sino que respalda al nifio. Una vez que
reconozca los sentimientos, puede avanzar a sobrellevarlos positivamente. Los
siguientes son algunos consejos para reconocer los sentimientos de los hermanos:

e |dentifique y verbalice los sentimientos de los nifios pequefos: “Pareces
molesto”. “3Estds preocupado?”.

* Digales que es normal tener sentimientos negativos. “Todo el mundo se
enfada alguna vez. Igual te quiero”.

* Digales a los nifios que no es aceptable usar los sentimientos negativos
para lastimar a alguien por dentro (emocionalmente) o por fuera
(fisicamente). “Puedes decir ‘jEstoy enojado contigo!’ pero no puedes
decir ‘jEres un estipido

e Evite apurarse para “arreglar” la situacién. En vez de decir “iDejen de
pelear! Quiero que ambos se pidan disculpas”, inicialmente
manténgase fuera para ver cémo manejan la disputa.

* Evite decirles cémo deberian sentirse. Evite decir “jNunca odies a tu
hermanal”. “No te enojes. No quiso decir eso”.

e Si la hostilidad hiere los sentimientos, establezca limites para el
comportamiento mediante consecuencias. “Acd no se permite golpear.
Debes ir a tu cuarto”.

* Permita que los nifios expresen sus sentimientos negativos sin decir lo
que usted piensa. En vez de “{Eso no es cosa de decirle a tu

[

|

hermano!” diga “Veo que realmente te molestas cuando tu hermano

nos demanda todo el tiempo”.

4
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Como tratar a cada hijo de manera unica: el orden de
nacimientos

Imagine ser un nifio y vivir durante varios afios con una rutina familiar establecida:
estar en casa con la mamad o la abuela, jugar, ir a la escuela y tener vacaciones.
La vida es predecible y tiene un ritmo determinado. De repente, llega un bebé, lo
que de por si es un impacto, jpero imagine que tiene hemofilia! La vida
repentinamente se altera, cambia, a veces a una crisis. Toda la atencién que usted
solia recibir ahora la recibe el bebé. jImagine cémo se sentirial

jDerribé a mi hermana mayor del trono! Sufrié desde el momento en
que nacil -Jorge, Argentina

Algunos hermanos mayores pueden asumir el rol de “cuidadores”, como un
sustituto del padre o la madre, reprendiendo al hermano, pero también
cuidandolo.

El hermano mayor regafia a José y le dice que no se cuida. Pero
también lo defiende. -Maria, México

El orden de nacimiento puede ayudar a determinar de qué manera su hijo
sobrelleva la presencia de un hermano con hemofilia. Un nifio que goza de una
rutina familiar bien establecida puede verse més afectado emocionalmente por la
llegada repentina de un nifio con problemas de salud. Por otra parte, cuando el
nifio con hemofilia es el hermano mayor, los hermanos que nacen después crecen
en un hogar donde las hemorragias, los tratamientos y las visitas al hospital son
parte de la rutina normal. Posiblemente acepten la hemofilia con mayor facilidad.
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Como los hermanos
aprenden a aceptar

Eduardo e Iris son padres de Javier,
de cinco afos, quien tiene deficiencia
de factor IX de leve a moderada.
También tienen dos hijas, de 15y 17
anos. El diagnéstico de Javier fue un
gran golpe para las nifias, que eran
mucho mayores que su hermanito. Las
hermanas pasaron por todas las
efapas hasta la aceptacién, como
todos los demds.

“Nuestras nifias al principio estaban
asustadas por el diagnéstico”, dice
Iris. “Mds que protegerlo, lo
sobreprotegen. Sienten que todo, toda
su atencién, debe ser para Javier”.
Reflexiona un momento. “Quizd esto
vino de nosotros. Cuando Javier era
pequefio viviamos sélo para él, para
sus problemas. Y aunque hubiésemos
necesitado escuchar a todos nuestros
hijos, con los problemas tipicos de la
edad, el Gnico tema siempre parecia
ser Javier. Los tres venian corriendo a
decirnos algo, pero yo inmediatamente
lo escuchaba a Javier primero”.
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Eduardo agrega: “A veces realmente
tienen celos. La critican a Iris porque
creen que ella no le pone limites a
Javier”. Iris explica, “Dejaba que
Javier hiciera cualquier cosa. Y si lo
retaba porque habia hecho algo mal,
jcinco minutos después lo estaba
abrazando oftra vez!”.

Ellos se daban cuenta de que los celos
de las hermanas provenian en parte
de su comportamiento desigual con su
hermanito. Pero las nifias no sélo
aceptan la hemofilia, se han hecho
cargo de ella.

“Nuestra hija mayor, Verénica, que
tiene 17 ahos, fue la primera en darle
una infusién a Javier ademas del
médico!l” dice Eduardo con orgullo.
“El médico dijo: ‘Verénica, t0
aprenderds primero’, y entonces se
sent6 y aprendié. jCuando llegamos a

|

casa ese dia, celebramos
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Enséneles a los hermanos sobre la hemofilia

Los hermanos sin hemofilia sobrellevan mejor la hemofilia cuando aprenden sobre
ella de una manera apropiada para su edad. Cuanto més sepan, mds entenderan
por qué la hemofilia le demanda tanto tiempo a usted. A partir de los tres o cuatro
afios de edad, sus hijos pueden aprender sobre la hemofilia en términos concretos:
su hermano con hemofilia se lastima y necesita mas medicacion para mejorar.
Cuando sus hijos entren a la escuela, podré darles explicaciones més complicadas,
incluso una explicacién de qué le falta a la sangre del hermano, por qué sangran
las articulaciones y los mUsculos, y por qué el factor los hace sentir mejor.

Los nifios de distintas edades necesitan distintas explicaciones. En vez de reunir a
la familia para ofrecer una explicacién, encuentre tiempo para pasar con cada hijo
individualmente. Adapte su explicacién a cada nifio y responda cada pregunta. He
encontrado que los nifios con hemofilia menores de cinco afios muchas veces tienen
hermanos mayores que no entienden la hemofilia tan bien como deberian. A veces
las explicaciones que se ofrecen a un hermano de 12 afios son las mismas que se
dan al nifio con hemofilia de cinco afos. Quizd tendamos a concentrarnos tanto
en las necesidades del nifio con hemofilia que nos olvidamos de las necesidades
de informacién de los otros hermanos.

Sus hermanas lo adoran. No hemos tenido ningin problema con la
atencién que le brindamos a él y la atencién que les brindamos a las
nifias. No hemos tenido ningdn problema serio de celos. Les explicamos
la situacién a las nifias y parecen haberlo entendido bien. —Talia, México

A medida que las hermanas se hacen mayores, quizd se pregunten si son
portadoras y si algin dia tendrén hijos con hemofilia. Particularmente cuando un
nifio con hemofilia estd con dolor, los hermanos pueden sentirse culpables de que
él tenga hemofilia y ellos no. Cuando uno pasa tiempo con cada hijo,
escuchdndolo sin juzgar sus temores o sentimientos negativos y brindandole
informacién apropiada para su edad, y la atencién que ellos necesitan, se pueden
aliviar muchos de los sentimientos negativos que ocurren y brindar informacién que
es muy necesaria.
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Nuestros hijos siempre son muy carifiosos entre si. Sienten cada
hemorragia como si las tuvieran ellos mismos. Miguel e Isaac tienen
hemofilia y se protegen mutuamente. El pequefio, que no tiene hemofilia,
Oscar, se siente afectado por sus hermanos. Sabe que no hay diferencia
entre el amor que sentimos por él y entiende que sus hermanos necesitan
mucha atencién. —Patricia, México

Solicite ayuda a la familia

Una causa de problemas para los padres es cuando deben ausentarse de la casa por
periodos prolongados y dejar a sus hijos sin hemofilia. Algunas familias en América
Latina viven en lugares peligrosos donde las calles no son seguras por la noche, en
zonas pobres o en zonas rurales lejos de vecinos y quienes puedan ayudar.

Las nifias deben quedarse solas en la casa. Realmente me preocupo
por ellas. Temo que algo les pueda pasar cuando no estoy en casa.
-Maria, Brasil

Los hermanos pueden sentirse aterrorizados de quedarse solos. Sin embargo, los
padres muchas veces deben hacer viajes largos en medio de la noche hasta la
ciudad para llegar al centro de tratamiento. No espere a encontrarse en estas
circunstancias. Cuando se prepare para los tratamientos para la hemofilia,
preparese también para las necesidades de sus otros hijos. 3Quién los cuidard?
2Son lo suficientemente grandes como para quedarse solos en la casa? 3Saben a
quién telefonear si necesitan ayuda? ;Saben cudles son las buenas reglas de
seguridad?

El hermano y la hermana de Guillermo siempre lo ayudaron, pero se
ocupaban de su hemofilia de maneras distintas. Yo lo protegia a
Guillermo, pero él me necesitaba. Solia cuidarlo en casa o en el
hospital, o llevarlo al médico. Mis otros dos hijos tuvieron que ser
independientes y hacerse la comida a veces. ~Ana, Argentina

2Puede pedir ayuda a familiares confiables? Algunas familias tienen el problema
de tener familiares que no pueden hacerse cargo de nifios pequefios. Existe la
posibilidad de abuso infantil. En el caso de la hemofilia, las hemorragias pueden
distraer la atencién de los padres y dejar a los demds nifios vulnerables. Por favor
prepdrese cuidadosamente para contar con personas de su familia que puedan
cuidar de sus hijos sin peligro mientras usted estd en el hospital.

¢
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Cuando su hijo sin hemofilia se siente diferente

Irbnicamente, cuando hay varios nifios con hemofilia en una familia, puede suceder
que el que no tiene hemofilia se sienta raro. Los hermanos con hemofilia tienen un
lazo en comin. El que no la tiene no puede compartir este lazo. También es posible
que se sienta un poco culpable por ser sano.

Los dos que tienen hemofilia sienten solidaridad. Miguel, que no la tiene,
se preocupa mucho. Es el més afectado emocionalmente. —Gloria, México

En algunos paises, se presta mucha atencién al nifio con hemofilia, con fiestas
familiares, eventos especiales, libros, premios y campamentos. El hijo sin hemofilia
quizd sélo vea estos premios especiales y no el doloroso sufrimiento que alivian.
iAlgunos hermanos de hecho desearian poder tener hemofilia a veces!

A veces Javier se pone celoso. Dice que queremos a Dante més que a
él. Le explicamos que Dante necesita mds atencién. Hasta se ha
preguntado por qué no tiene hemofilia él también; por supuesto, jesto
tiene mucho que ver con lo que podria sacar de eso! Dante participa en
fiestas y recibe atencién especial de mucha gente. —Verénica, México

Otros hermanos reconocen la diferencia, aceptan la diferencia y no se sienten
culpables, celosos ni enojados. Gran parte de esta actitud refleja la buena actitud
de los padres.

En cierto modo, me alegro porque hay cosas que ellos no pueden hacer
y yo si. Puedo jugar al fitbol. Pero los respeto por lo que si pueden
hacer. Nunca me peleé con ellos. Nunca me senti culpable de que ellos

la tuvieran y yo no. jPero siempre me dio temor ayudar con el factor!
—Elmoda, de 17 afos, Brasil

Tener una familia de varios hijos es dificil, pero trae grandes recompensas. Su hijo
con hemofilia tiene tanto para ofrecer a sus hermanos y ellos pueden brindarle su
compahia y su amor incondicional. Pueden tratarlo normalmente aunque el resto
del mundo no lo haga. Toda la familia puede aprender a tener paciencia,
tolerancia, independencia, respeto y compasién.
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Ayude a los hermanos a hacer
frente a la hemofilia

Atienda a las necesidades especiales de
cada hijo.

Evite hacer que cada situacién sea “igual”
para cada nifio. jCada hijo es dnico!

Evite comparar a un hijo con el ofro.

Identifique y elogie las necesidades
especiales de todos sus hijos.

Cuando surjan conflictos, manténgase fuera
inicialmente.

Aliente a los nifios a que solucionen ellos
mismos el problema. jNo haga de érbitro!

Haga participar a los hermanos en el
tratamiento de la hemofilia, si estan
dispuestos a hacerlo, y a un nivel apropiado
para su edad.

Digales a los nifios que es normal tener
emociones negativas. Enséneles a canalizar
esas emociones de manera apropiada.

Reconozca los sentimientos de sus hijos sin
juzgar, jno importa cudn desagradables
sean!

No exima al hijo con hemofilia de las tareas
domésticas ni de las normas de conducta.

Eduque a cada hijo sobre la hemofilia
utilizando conceptos, términos y
explicaciones apropiados para su edad.

¢
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Los hermanos: sus hijos sin hemofilia

Resumen

® Es normal que los nifios se sientan curiosos, celosos, compasivos, ignorados e
incluso hostiles cuando tienen un hermano con hemofilia.

® los sentimientos o comportamientos negativos en los nifios pequefios muchas
veces indican que necesitan la atencién de los padres; los nifios perciben que no
reciben lo que necesitan.

* Atienda a sus hijos satisfaciendo sus necesidades particulares, pasando tiempo
con ellos individualmente y reconociendo sus sentimientos.

® Incluya a los hermanos sin hemofilia en la atencién del nifio con hemofilia.

* Enséfieles a los hermanos sobre la hemofilia de una manera apropiada para su
edad, no para la edad del nifio con hemofilia.

* Haga arreglos para dejar a sus hijos sanos con alguien de confianza si necesita
ausentarse de su casa a causa de la hemofilia.

e Sepa que su hijo sin hemofilia puede sentir que es él quien tiene un problema si
tiene varios hermanos con hemofilia.

’_

CAPITULO DIECISEIS \’\,_\_

v

Complicaciones meédicas

Es una sensacién maravillosa cuando uno se familiariza con los patrones de
hemorragias del nifio, sabe cudndo necesita tratamiento y aprendié cuando es
mejor infundirlo o llevarlo al hospital para que reciba tratamiento. Sin embargo, su
hijo ain puede enfrentar dificultades. La hemofilia puede ser impredecible. Hay
algunos problemas médicos que debe conocer, en caso de que le ocurran a su hijo,
asi puede saber cudl es la mejor manera de evitarlos. Los cinco problemas
principales son:

1. la formacién de un inhibidor!
2. hemorragias severas o inusuales
3. dafio en las articulaciones

4. hemorragias compartimentales?
5. virus de transmisién sanguinea

Prepdrese leyendo y preguntando al médico sobre estos problemas. Lea un poco
sobre cada uno de ellos pero no piense que todo esto o una parte le va a suceder
a su hijo. Ninguno de nosotros sabe qué nos deparard la vida pero siempre nos
sentiremos mas tranquilos si estamos preparados.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
Una hemorragia dentro de un espacio limitado donde tiene el potencial de generar dafios a los

mosculos/nervios.
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Inhibidores

Un inhibidor es una reaccién que sucede cuando el organismo no reconoce al
factor como una parte natural de la sangre. El sistema inmunolégico del
organismo cree que el factor infundido es un objeto extrafio, como si fuera un virus,
por ejemplo, y lo destruye.

El sistema inmunolégico mantiene sano al organismo. Cuando uno se resfria o
engripa, el sistema inmunolégico combate el virus o cualquier sustancia extrafia
que no pertenezca al organismo, y hace que uno se cure. El sistema inmunolégico
incluye los anticuerpos, que son proteinas de la sangre que estén
programadas para identificar, fijarse, atacar y destruir a invasores “enemigos”.
Como el factor VIII o factor IX no estd presente en un nifio con hemofilia,
cuando se infunde factor, el organismo puede reconocerlo como extrafio.

Los inhibidores son anticuerpos que funcionan especificamente para atacar sélo
al factor VIl o factor IX. Este es un serio problema porque el factor infundido es
atacado y destruido antes de que pueda coagular la sangre. Un nifio que tiene
un inhibidor continuard sangrando incluso después de haber recibido
concentrado de factor.

¢{Quienes son mas propensos a desarrollar inhibidores?

Los nifios no nacen con un inhibidor. El organismo desarrolla un inhibidor en
respuesta a una sustancia extrafia en la sangre. La mayoria de las personas que
tienen un inhibidor también tienen una severa deficiencia de factor. Tienen tan
poco factor en la sangre que sus organismos tratan a las proteinas normales del
factor como si fueran sustancias extrafias y fabrican anticuerpos contra esas
proteinas.

Cuando Alan tenia ocho anos, desarrollé un inhibidor con un titulo alto.
Se lo descubrieron con un andlisis de sangre. Nada podia pararle las
hemorragias. Desde entonces ha eliminado el inhibidor. -Liliana, madre
de Alan, de 13 afos, Argentina

Se calcula que entre un 20 % y un 30 % de las personas con deficiencia severa de
factor VIII pueden desarrollar un inhibidor, y hasta un 4 % de quienes tienen
deficiencia severa de factor IX. Algunos nifios desarrollan un inhibidor después de
algunas infusiones, mientras que ofros pueden desarrollar un inhibidor después
de muchos afios de recibir factor.

¢
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Los inhibidores son un gran problema; el 8 % de nuestros pacientes lo
tienen. —Dr. Miguel Candela, hematélogo, Fundacién de la Hemofilia,
Argentina

También se calcula que aproximadamente la mitad de estas personas desarrolla
un inhibidor de respuesta alta,® y éstos son los més preocupantes. Un inhibidor de
respuesta baja* se puede controlar e incluso curar mediante terapia. Algunos
pocos son transitorios, lo cual significa que no duran mucho, y sélo traen
consecuencias menores.

Su hijo tiene mayores probabilidades de desarrollar un inhibidor si

® tiene deficiencia de factor VIII
® tiene menos de un 1 % de factor normal (deficiencia severa)
e tiene un familiar con un inhibidor

Su hijo no es més propenso a desarrollar un inhibidor porque reciba infusiones
frecuentes. No limite ni detenga las infusiones de factor para prevenir que
desarrolle un inhibidor; probablemente no haya nada que pueda hacer para
evitarlo. Las investigaciones han demostrado que si un nifio no ha desarrollado un
inhibidor para su infusién nimero cien, probablemente no lo desarrolle.

Analisis de deteccion de inhibidores

Quizé sospeche que su hijo tiene un inhibidor si las infusiones de plasma,
crioprecipitado (“crio”) o factor no parecen hacer efecto. Es probable que las
hemorragias de su hijo no mejoren e incluso que empeoren. Se puede hacer un
andlisis de deteccién de inhibidores, aunque algunos paises de América Latina no
tengan esta capacidad. Los centros de tratamiento de la hemofilia (CTH)
de ciudades importantes como S&o Paulo (Brasil), Buenos Aires (Argentina),
Ciudad de México (México) y Caracas (Venezuela) pueden hacer estos andlisis.
Los andlisis de deteccién de inhibidores siempre se deben hacer antes de una
cirugia u ofro procedimiento electivo, como extracciones dentales o biopsias, aun
cuando su hijo nunca haya tenido resultados positivos en andlisis de deteccién de
inhibidores anteriores. jNo hay que correr ningln riesgo con las cirugias!

*Cuando se infunde factor, un inhibidor de respuesta alta lo destruye répidamente antes de que pueda actuar.
“Si bien un inhibidor de respuesta baja lentamente destruye el factor, el cuerpo puede usar parte del factor

para coagular la sangre.
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El andlisis revelard tres cosas:

1. la presencia de un inhibidor

2. el nivel del inhibidor de su hijo (expresado en unidades Bethesda
o UB)

3. la potencia de la respuesta de su inhibidor (baja o alta) al factor

infundido

El nivel de inhibidor se mide en UB o titulos. Refleja la capacidad del inhibidor
de neutralizar el factor. El nivel de inhibidor se expresa con una cifra: cuanto mas
alta, més potente es el inhibidor, y menos eficaz seré la infusién de factor.

* Un fitulo bajo de anticuerpos es de menos de 10 UB.
® Un fitulo alto de anticuerpos es de menos de 10 UB a mas de 1.000 UB.

Ademds, es muy importante cémo responde el inhibidor al factor infundido. Dado
el nivel de su hijo (bajo o alto), zel nivel de inhibidor sube drésticamente o sélo
ligeramente cuando se infunde el factor? Su hijo podria tener un inhibidor de
respuesta alta o un inhibidor de respuesta baja, segin cémo su nivel de inhibidor
responda al factor.

Respuesta baja. Cuando se infunde factor, el inhibidor de su hijo comienza
lentamente a destruirlo. Su nivel de inhibidor puede elevarse a menos de 5 UB. Esto
significa que la infusién de dosis altas de factor puede ain hacer efecto hasta cierto
punto para coagular la sangre.

Respuesta alta. El inhibidor monta un fuerte ataque para destruir rapidamente la
mayor parte del factor de coagulacién. Su nivel de inhibidor puede subir por
encima de 10 UB o mucho més. La mayor parte serd destruida antes de que el
organismo de su hijo pueda usarlo.

Se cree que del 20 % al 30 % de las personas que desarrollan un inhibidor,
aproximadamente la mitad tiene un inhibidor de respuesta baja; la otra mitad, la
que mds preocupa, tiene un inhibidor de respuesta alta. La Gnica manera de saber
si el inhibidor tiene respuesta alta o baja es observando la respuesta de su hijo al
tratamiento o mediante andlisis de laboratorio.

En casi la mitad de los pacientes, el inhibidor puede desaparecer por si solo o
curarse. Las personas con hemofilia B o con hemofilia moderada o leve casi
nunca desarrollan un inhibidor. Durante la lectura de esta informacién, tenga en
cuenta que en su mayoria las personas con hemofilia no desarrollan un inhibidor.
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El problema del inhibidor es la mayor dificultad médica que enfrentamos
en la actualidad. Queremos lograr que el tratamiento sea el mismo en
todas partes. -Dra. Sandra Vallin Antunes, hematéloga, Universidade
Federal de Séo Paulo Servico de Hemofilia (Servicio de Hemofilia de la
Universidad Federal de Sdo Paulo), Brasil

Las infusiones de factor, plasma o crioprecipitado pueden no funcionar si su hijo
tiene un inhibidor. Hay tratamientos para controlar los inhibidores, pero éstos estan
limitados en América Latina. Pregunte en su centro de tratamiento y a su médico
cudles son las mejores opciones en su pais.

Tratamiento para los inhibidores

Recuerde que algunos inhibidores se iran por si solos sin intervencién médica. En
otros casos, los niveles del inhibidor pueden ser tan bajos que no afectarén el
tratamiento normal con factor; el factor infundido igual coagularé la sangre de
su hijo.

Incluso se dispone de tratamientos cuando los niveles de inhibidor son altos y el
tratamiento corriente con factor no funciona. El tratamiento efectivo depende del
nivel de titulo de factor, el nivel de respuesta y la severidad de la hemorragia. Un
nifio con un titulo bajo de inhibidor que también tiene una respuesta baja
probablemente continGe con la terapia a demanda y el tratamiento en el hogar.

2Cudles son sus opciones de tratamiento? Hay dos modalidades bésicas: se puede
tratar el sintoma del inhibidor —la hemorragia que no para- o se puede tratar el
inhibidor en si, a veces llamado tratamiento de evitacién del inhibidor.

El tratamiento de la hemorragia incluye:

® plasmaféresis

® productos de factor IX

¢ concentrados de complejo protrombinico (CCP) y
concentrados de complejo protrombinico activados (CCPA)

e factor Vlla recombinante

® dosis elevadas de factor para vencer al inhibidor
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El tratamiento del inhibidor incluye:

e desensibilizacién del sistema inmunolégico ante el factor especifico, lo
que a veces requiere usar fdrmacos inmunosupresores
e terapia continua

Hay varias opciones para tratar las hemorragias en un nifio con un inhibidor.

Plasmaféresis. Este proceso extrae la sangre del paciente de forma continua,
elimina el inhibidor y la vuelve a infundir. Puede reducir el nivel de inhibidor
temporalmente para preparar al paciente para la terapia de tolerancia
inmunolégica (a continuacién). La plasmaféresis no se usa mucho.

Concentrados de complejo protrombinico (CCP). Los concentrados de complejo
protrombinico son productos de coagulacién concentrados derivados de plasma
humano que generalmente no estimulan la producciéon de anticuerpos contra el
factor VIl en el sistema inmunolégico. Los CCP contienen los factores I, VII, IX y X
activos y cantidades minimas de factor VIl inactivo. Por lo general, no son afectados
por el inhibidor de factor VIII porque no requieren factor VIII ni factor IX para formar
un codgulo.

Concentrados de complejo protrombinico activados (CCPAJ. Estos son
concentrados de complejo protrombinico que son activados durante la fabricacién
mediante un paso de activacién controlada. FEIBA® VH es un ejemplo. Activado
significa que se elimina un paso en el proceso de coagulacién, la necesidad de
factor VIII.

Los CCP y los CCPA son el tratamiento mds comin para los pacientes que tienen
un inhibidor. Los concentrados de complejo protrombinico muchas veces se usan en
el caso de inhibidores de fitulo alto/de respuesta alta dificiles de tratar y
generalmente en el caso de personas con un inhibidor y hemofilia B. Pero tanto los
concentrados de complejo protrombinico como los concentrados de complejo
protrombinico activados podrian limitarse como terapia debido a los posibles
peligros de un exceso de coagulacién. Por ser productos derivados de plasma,
ambos pueden causar una reaccién anamnésica porque contienen vestigios de
factor VIl inactivo; a veces una pequeiia cantidad de factor VIIl es todo lo que se
necesita para estimular el sistema inmunolégico.
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Factor Vlla recombinante (rFVlla). El factor VIl recombinante activado ha demostrado
ser una alternativa eficaz para las personas con un inhibidor. Esta terapia también
evita la necesidad de factor VIII porque el factor VIl activado contribuye a crear un
codgulo activando el factor X sin la necesidad de factor VIl o factor IX. Este es un
producto recombinante y por lo tanto no conlleva el riesgo de transmisién de virus.
Contiene factor VII puro sin proteinas extrafias. No existe el riesgo de que provoque
una reaccién anamnésica en las personas con hemofilia A o B porque no contiene
factor VIII ni factor IX.

Dosis altas de factor. Esta terapia requiere dosis grandes y frecuentes de
concentrado de factor. Lo légico es que el torrente sanguineo estd saturado con
un exceso de factor y el inhibidor no puede destruir todo el factor que es
infundido; por lo tanto, algo de factor actia coagulando la sangre y detiene una
hemorragia en particular.
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Terapia de tolerancia inmunitaria

La terapia de tolerancia inmunitaria se
usa mayormente en los paises
desarrollados. Si bien los tratamientos
de los inhibidores en su mayoria se
usan para detener una hemorragia en
particular, la terapia de tolerancia
inmunitaria desensibiliza
permanentemente al organismo contra
el factor VIl o factor IX. Se
administran infusiones diarias de
grandes cantidades de un factor
especifico para refamiliarizar al
organismo con dicho factor. El
organismo entonces deja de producir
un inhibidor cuando se infunde factor.

Algunos nifios necesitan terapia de
tolerancia inmunitaria sélo durante
algunas semanas, otros algunos meses
y algunos durante un afio o més.
Incluso si se logra eliminar el inhibidor,
el hematélogo puede sugerir
profilaxis una o dos veces por semana,
independientemente de que nifio tenga
o no una hemorragia. Esto puede
ayudar al organismo a reconocer el
factor en el torrente sanguineo.
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Los inhibidores y la calidad de vida

Si su hijo tiene un inhibidor, 3debe impedirle tener actividad? z;Deberia tratar de
protegerlo contra todas las lesiones? Los nifios deben llevar una vida lo més normal
posible, a pesar de tener un inhibidor. Igual pueden ir a la escuela, jugar y tener
actividad fisica hasta cierto punto. Como el inhibidor prolonga las hemorragias, el
nifio puede tener dolor, faltar a clase, tener inactividad o estar socialmente més
aislado que ofros nifios con hemofilia. Puede sentirse enfadado, triste o confundido.
El mayor problema para los padres puede ser la tendencia a volverse
sobreprotectores mientras esperan encontrar el tratamiento adecuado.

No se puede impedir la formacién de un inhibidor y a veces no se puede
controlar la eficacia del tratamiento. Pero se puede aprender a vivir con un
inhibidor. Puede sobreponerse a su sensacién de pérdida del control
informéndose y participando activamente en el tratamiento de su hijo. Pregunte
al hematdlogo, averigie sobre otras opciones de tratamiento y hable con otros
padres que tengan hijos con inhibidores.
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Hemorragias severas e inusuales

Dos de los tipos de hemorragia mds severas e intensas son las que regresan, y
requieren dias o incluso semanas para curarse, y las hemorragias que afectan la
cabeza. Afortunadamente, el primer tipo se puede controlar con el tratamiento
adecuado y el segundo tipo es muy poco frecuente.

Hemorragias recurrentes

Para algunos padres las hemorragias mas estresantes son aquéllas que se repiten,
pues parece que el nifio estd sufriendo una hemorragia prolongada. Estas son
hemorragias que hacen perder dias de escuela y de trabajo, que pueden requerir
terapia fisica y aumentar las probabilidades de consecuencias a largo plazo, como
deterioro de las articulaciones.

Hubo una época en que Sebastidn tenia hemorragias recurrentes en
el codo derecho. Tuvo una pequefia contractura® y hablé con nuestro
médico para ponerlo en profilaxis. Lo infundimos tres veces por
semana, a las 2 de la tarde, justo antes de las clases de tenis. La
verdad es que estaba asustada, pero desde que empezé la
profilaxis, juega al tenis sin problemas. —Patricia, madre de
Sebastian, de 13 afios, Argentina

El mejor remedio es tratarlas de manera enérgica y pronto. Use hielo entre los
tratamientos con plasma, crioprecipitado o concentrados de factor. Si guarda
factor en la casa, trételas de inmediato. Si el nifio no estd bajo profilaxis,
administrele la infusién ni bien sospeche la presencia de una hemorragia.
Asegirese de darle la cantidad adecuada. Si es una hemorragia nueva en un lugar
que no habia tenido antes, pregintele al hematélogo cudl es la dosis
recomendada. Trate de no darle de menos.® Sepa cuéles son las zonas de peligro
de hemorragias. Si una hemorragia se filtra donde hay lugar para diseminarse,
como en las nalgas, un muslo o el abdomen, podria continuar sangrando. Las
hemorragias articulares se pueden repetir con facilidad si no se descansa lo
suficiente, no se eleva e inmoviliza la articulacién y no se hace rehabilitacién de la
articulacion afectada.

*Articulaciones con amplitud de movimiento limitada y que por lo tanto no pueden enderezarse ni flexionarse
por completo.
“Vea en el Apéndice B una tabla de las dosis adecuadas.
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Hemorragias en la cabeza

Estas son las hemorragias que mas temen los padres. los sinfomas de una
hemorragia en la cabeza se asemejan a los de una gripe, razén por la cual las
hemorragias de cabeza son tan insidiosas y peligrosas. No se pueden tratar con
hielo ni primeros auxilios, sélo con factor. Cuanto antes se traten, mayores serén
las probabilidades de que su hijo se recupere por completo. Todos los padres
deben conocer los sintomas de una hemorragia de cabeza:

® rigidez de cuello

® sensibilidad a la luz

* vémitos comunes o explosivos

e dilatacién desigual de la pupilas
e descarga de liquido por los oidos
® mareos

® |etargo, lentitud de movimientos
® |lanto incesante

* pérdida de la conciencia

e falta de apetito

e irritabilidad

e convulsiones

Algunas hemorragias de cabeza no pueden detectarse enseguida: por ejemplo,
cuando a su hijo todavia no se le ha diagnosticado hemofilia; cuando se lastimé y
usted no lo vio; cuando un médico dice que el nifio estd bien, sin hacerle un
examen exhaustivo; o cuando los sintomas se asemejan mucho a los de la gripe y
los padres creen que se trata meramente de un virus. Asi que, cuando note estos
sintomas, llévelo al hospital de inmediato.

Rafael tuvo una hemorragia en la cabeza a los 12 afos y fue un gran
susto para nosotros. Se cayé de la bicicleta a eso de la 1 de la tarde y
después de eso estuvimos siempre alertas. Yo conocia los sinfomas. Lo
llevé lo antes posible al centro de hemofilia y le dimos una infusién al
100 %, y luego lo llevamos al hospital. Le hicieron una tomografia.
Estuvo internado durante 13 dias. —~Celson, padre de Rafael, de 12
afos, Brasil
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Si sospecha de una hemorragia de cabeza o si su hijo se lesioné la cabeza o
recibié6 un golpe fuerte, vaya al hematélogo antes de ver siquiera si tiene
sintomas. El hematélogo puede ordenar una radiografia o tomeografia
computarizada para tratar de detectar la presencia de una hemorragia. Aun
cuando no esté seguro si se trata de una hemorragia de cabeza o si no puede
hablar con el hematélogo de inmediato, vy si tiene factor en casa, administrele una
infusién de inmediato.

Mi hijo se cayé de la sillita alta cuando tenia ocho meses de edad. No
le sucedié nada en ese momento. Quince dias después, comenzé a
vomitar y a tener convulsiones. Los médicos no relacionaron la caida con
las convulsiones. El diagnéstico fue una infeccién géstrica. Estuvo
internado un mes, y le dieron de alta cuando cesaron los vémitos. Una
semana después, empezé ofra vez con convulsiones. Fue entonces que
mi madre mencioné que mis hermanos habian tenido hemofilia. Lo
llevamos al hospital La Raza. Les dijimos que habia antecedentes de
hemofilia en la familia como si estuviéramos hablando de gripe o una
enfermedad comin. Le diagnosticaron una hemorragia intracraneal y
confirmaron que tenia hemofilia. Esta hemorragia le causé lesiones
severas. —Carolina, madre de Angel, de 4 afos, México

Afortunadamente, las hemorragias de cabeza son muy poco frecuentes. La
hemofilia puede ser impredecible. Algunos nifios se golpean la cabeza con ofros
nifios o con los muebles y no les pasa nada. Otros, raras veces, tienen hemorragias
de cabeza esponténeas. Sélo recuerde: “ante la duda, infunda”.

Articulaciones contracturadas y fisioterapia

Se debe alentar a los nifios a que participen y se beneficien de la fisioterapia,
siempre que sea posible. La fisioterapia es el ejercicio supervisado de las
articulaciones y los misculos para restaurar la flexién y la movilidad. Tiene un
increible efecto sobre los pacientes con hemofilia y puede ayudar a caminar a
nifos que no han podido hacerlo por afos. La fisioterapia puede ayudar a
mantener los mosculos fuertes y a proteger las articulaciones y a convertir
articulaciones rigidas en articulaciones flexibles después de una hemorragia. La
fisioterapia no estd accesible en todos lados en América Latina, pero incluso
cuando lo estd, muchas familias no la usan. zPor qué2 Quizd no entiendan la
seriedad del dafo que causan las hemorragias en las articulaciones.
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Las hemorragias repetidas en una articulacién hacen que el tejido normalmente liso
del cartilago, que protege los extremos de los huesos de una articulacién, se
carcoman, se llenen de hoyos y marcas a causa de la sangre que se acumula en
la articulacion. La articulacién duele al moverla y pierde flexibilidad.

Kaike tiene muchas hemorragias en los tobillos, los codos y los hombros. Su
brazo perdié toda la masa muscular, desde el hombro hasta el codo. Tiene
contracturas en el codo. ~Neuza, abuela de Kaike, de 10 afios, Brasil

Se produce una contractura cuando los tejidos blandos que rodean la articulacion
como mosculos, ligamentos y la cépsula articular se contraen. El nifio no puede
estirar el brazo por completo ni doblar las rodillas para agacharse. Este dafio es
permanente; el nifio queda impedido.

2Qué puede hacer para prevenir que se arruinen las articulaciones?

® Prevenga las hemorragias con profilaxis, de ser posible.

* Infunda con factor, si tiene acceso a él, lo antes posible cuando se
produzca una hemorragia.

® Descongele el plasma o crioprecipitado y administrelo con gotero si no
tiene acceso al factor.

e Use reposo, hielo, compresion y elevacién.

® Haga reposar la articulaciéon usando muletas o silla de ruedas, cuando
sea posible.

® Héagale hacer fisioterapia con regularidad.

A medida que la articulacién comience a curarse de la hemorragia, aliente a su hijo
a que camine apoydndose en ella o que la flexione un poco con cuidado. Demasiado
reposo puede producir atrofia muscular, que es la pérdida de masa muscular que
deriva en debilidad de la articulacién. Un exceso de actividad demasiado pronto
puede causar més hemorragia y hacer que se ponga mds rigida adn.

Las articulaciones contracturadas impiden caminar o flexionarlas normalmente.
Estas articulaciones son més propensas a sangrar. Hacen que su hijo coloque més
carga sobre las ofras articulaciones del cuerpo al sobrecompensar por la
articulaciéon afectada.

La fisioterapia debe hacerse en un centro de hemofilia con un fisioterapeuta
capacitado. Idealmente se prefiere el uso de factor durante la fisioterapia, pero puede
ser posible, y de hecho a veces es la nica opcién, que deba realizarse sin factor.
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Lucas tiene sinovitis crénica’ en la rodilla. Un dia, de repente, noté que
tenia una contractura de rodilla. Tuvo hemorragias recurrentes después
de caerse de la bicicleta cuando tenia cinco afos. Esperamos
demasiado para empezar la fisioterapia, pero no estébamos informados
sobre esto. Comenzamos la fisioterapia dos afios después de la caida, y
ya hace fres afios que estd en tratamiento. —Josilei, madre de Lucas, de
10 afos, Brasil

Al comenzar la fisioterapia, primero se miden las articulaciones del nifio para
determinar la severidad de la contractura. Esto le permite al terapeuta medir cémo
progresa con el tiempo. Lentamente ird viendo como las articulaciones del nifio se
doblan y se enderezan. El nifio puede trabajar con distintos dispositivos, desde
bandas eldsticas y pesas pequefias hasta pelotas de goma para trabajar las
extremidades rigidas hasta lograr que funcionen. Los terapeutas pueden usar calor
y dispositivos como ultrasonido o diatermia® para que las articulaciones se estiren
con mayor facilidad. Algunos departamentos de fisioterapia del hospital quizé
cuenten con una piscina. La terapia con agua suele ser un alivio a la vez que una
manera eficaz de devolver el tono muscular y la flexibilidad.

Adn cuando su hijo no tenga confracturas en las articulaciones, debe hacer que
estire las articulaciones y levante pesas pequefas con regularidad para ayudar a
mantener las articulaciones y los misculos tonificados y en buen funcionamiento.
Esto puede ayudar a prevenir los desgarros y a reconstruir la zona que rodea la
articulacién para protegerla contra las hemorragias. Su centro de hemofilia puede
darle ideas para hacer ejercicios simples en la casa para mantener las
articulaciones flexibles.

Contamos con la fisioterapia y la educacién fisica para mejorar el
acondicionamiento. Es importante extender y fortalecer los misculos
para proteger las articulaciones. Usamos la piscina para el
entrenamiento. Los resultados son increibles, no sélo para los misculos,
sino también para la coordinacién. También ofrecemos entrenamiento
con pesas. Llos masajes son excelentes para estirar y relajar los
musculos. -Dra. Jussara Oliviera de Almeida, hematdloga coordinadora,
Hospital de Apoio, Brasil

“Inflamacién en una articulacién que produce hinchazén.
®Un tratamiento terapéutico que incluye la elevacién local de la temperatura de los tejidos.
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La fisioterapia: un camino dificil

“Gracias a Dios no estoy lisiado. Una
vez tuve una contractura en la rodilla.
Tuve que caminar con muletas durante
dos afios. No habia fisioterapia donde
yo vivia en 1994. Entonces en una
reuniéon de hemofilia, conoci a ofro
hombre con hemofilia que me dijo:
‘Mira, Alex, no te quedards asi. Tu
pierna se recuperard’. Entonces llamé
al centro de tratamiento en So Paulo
y pregunté si era posible que yo fuera.

"Desde febrero hasta marzo de 1994,
fui a fisioterapia. Hacia ejercicios. Los
terapeutas se sentaban sobre mi
pierna para enderezarla y yo gritaba,
ipero con el tiempo funcioné! Dia por
medio lo hacian. No me daban nada
para el dolor. En esa época era el
método. A los tres meses tenia la
pierna derecha. Yo estaba solo; tenia
solamente 18 afios. No tenia ningdn
recurso econémico. No fue una mala
experiencia para mi; fue buena. Era
la Gnica manera de que volviera a
caminar”. -Alex, de 30 afios, Brasil
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La sinovitis

Se produce sinovitis en las arficulaciones después de una hemorragia. Recuerde
que la sangre que llena la articulacién es irritante. Hace que la membrana sinovial
se inflame. La membrana sinovial es el revestimiento del espacio de la articulacién
que normalmente estd lleno de liquido, y la sangre se acumula alli durante una
hemorragia. Las hemorragias frecuentes o repetidas hacen que la articulacién sea
mds propensa a volver a sangrar y conducen a lo que se conoce como articulacién
afectada. La sinovitis crénica o de larga duracién causa artritis severa.

Es comGn en América Latina ver nifios con hemofilia que
tienen las rodillas hinchadas como bolas. Estas no siempre
se deben a una hemorragia presente. Probablemente el
dolor e inflamacién de una articulacién que no responde
a las infusiones de crioprecipitado, plasma o factor no se
deba a una hemorragia en la articulacién sino una
articulacién con sinovitis. Las infusiones de factor no
producirén el alivio de este tipo de inflamacion.

Si bien las infusiones de factor no pueden aliviar la
sinovitis y las articulaciones hinchadas, la medicacién (si se tiene acceso a ella), el
hielo y la compresién pueden ayudar a reducir los efectos de la sinovitis. Es
importante descansar, colocar hielo, comprimir y elevar las articulaciones ni bien
se produzca una hemorragia. También es importante tratar de administrar una
infusién de factor lo antes posible. En caso de sinovitis, una operacién conocida
como sinovectomia puede extirpar la membrana sinovial inflamada y ayudar a
devolver la flexibilidad a la articulacién.

Tuve dos operaciones. En 1986 me hice una sinovectomia. Después de
eso no podia flexionar la articulacién més de 90 grados. En 1997, me
volvieron a operar la misma rodilla. Sangra muy poco. Duele pero no
sangra. Estd mejor. -Daniel, de 28 aros, Argentina
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Hemorragias compartimentales

La sangre atrapada en una articulacién o en una pequefia zona del cuerpo
también puede causar ofro tipo de preocupacién. Una hemorragia en un espacio
limitado donde tiene el potencial de generar dafios permanentes en el
masculo/nervio se denomina hemorragia compartimental. La sangre atrapada en
el antebrazo, la mufieca, el dedo o el pie, donde hay poco espacio para que la
sangre fluya o se acumule, causa presion. La presion corta la circulacion a los
mosculos y nervios. Si no les llega sangre, los tejidos comienzan a morir. A esto se
lo denomina sindrome compartimental.

Un paciente mio era un muchacho de 15 afos en silla de ruedas y sin
esperanzas de volver a caminar. Se operé, y ahora puede caminar y
estd trabajando y siendo un miembro itil de la sociedad. —Dra. Norma
de Bosch, directora, Centro Nacional de Hemofilia, Venezuela

Cuando el tejido comienza a morir, los misculos ya no funcionan. Los masculos
pueden retraerse y quedarse rigidos, un pie puede quedar permanentemente
flexionado, lo que se conoce como “pie cavo”. Lo peor de todo es que el tejido
muerfo se puede infectar y provocar gangrena, una infecciéon de la sangre. La
gangrena se puede diseminar por todo el sistema sanguineo. Una vez
diagnosticada, es necesario extirpar el tejido gangrenoso quirdrgicamente. A
veces es necesario amputar la extremidad.

El sindrome compartimental es muy doloroso. Si una extremidad se torna
anormalmente dolorosa o se siente un hormigueo o entumecimiento, puede indicar
que se ha cortado la circulacién sanguinea a causa de la presion de la hinchazén.
Debe ir al médico o centro de hemofilia de inmediato.
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Seguridad del suministro de sangre

la mayoria de los paises de América Llatina depende del plasma y del
crioprecipitado para el tratamiento para detener las hemorragias. Estos
tratamientos son riesgosos porque el plasma y el crioprecipitado siempre pueden
contagiar enfermedades de transmisién sanguinea, incluso cuando los
hospitales analicen toda la sangre donada.

No hay duda de que los concentrados de factor representan el mejor tratamiento
disponible. Pero como se explicé en el Capitulo 8, no todos los concentrados de
factor son iguales. Algunos estén fabricados a partir de sangre humana y otros de
genes humanos (no de sangre). Algunos se elaboran en paises con los més altos
niveles nacionales de seguridad de sangre, mientras que ofros se elaboran en
paises cuyos niveles de seguridad son cuestionables. No se puede garantizar
ningOn concentrado de factor como 100 % libre de riesgo viral, si bien la mayoria
tiene excelentes historiales de seguridad. Es necesario que sepa cudles son las
mayores amenazas para la salud de su hijo y cudl es el tratamiento que representa
el mayor peligro.

Un pais extranjero que conozco no cuenta con ninguna politica para
proteger la calidad de sus productos sanguineos ni ningdn control de
calidad; tiene un nivel de incidencia de hepatitis C muy alto. No
permitimos la entrada de sus productos aqui. -Dra. Ernani Teixeira,
hematélogo, Hospital Brigadeiro, Unidad de Hemofilia, Brasil

Los virus de transmisién sanguinea que representan la mayor amenaza para la
salud de su hijo con hemofilia incluyen:

¢ hepatitis B

* hepatitis C
e VIH
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La hepatitis

La hepatitis es una enfermedad del higado que se puede transmitir a través de
los productos derivados de la sangre. Produce la inflamacién del higado y puede
provocar severos dafios permanentes en el higado. Con algunos tipos de hepatitis,
el dafio puede ser temporal, pero en otros casos el dafio puede ser duradero e
incluso fatal.

Antes de la existencia de los concentrados viralmente inactivados en 1985, muchas
personas con hemofilia que usaban concentrados se infectaron con alguna forma
de hepatitis. Como se explicé en el Capitulo 8, los productos de factor derivados
de plasma en los EE.UU. tienen un nivel excepcionalmente elevado de seguridad
porque son procesados para matar los virus de transmisién sanguinea. El factor VIII
recombinante es genotecnolégico, es decir, no deriva de sangre humana, y no
deberia conllevar riesgo de hepatitis.

Todos los ninos con hemofilia deben
ser sometidos a un andlisis de deteccion de
hepatitis en su examen general anual,

Siempre que sea posible.

Todos los nifios con hemofilia deben ser sometidos a un andlisis de deteccién de
hepatitis en su examen general anual, siempre que sea posible. Ningin producto
para la hemofilia, incluidos los recombinantes, ha demostrado ser 100 % seguro
del riesgo de transmisién viral. Hay al menos dos tipos de hepatitis trasmitida por
via sanguinea: la hepatitis B y la hepatitis C.

La hepatitis B (HBV). Esta es una de las enfermedades més extendidas del mundo.
También es la forma mas letal dentro del grupo de hepatitis. La hepatitis B se
transmite mediante el contacto con sangre infectada o saliva, el contacto sexual con
una persona infectada o el uso intravenoso de drogas con agujas contaminadas. Es
una enfermedad seria, produce sintomas similares a los de la gripe, a veces deriva
en enfermedad hepdtica crénica y, ocasionalmente, conduce a la muerte. Si bien no
tiene cura, aproximadamente el 95 % de las personas infectadas con el virus de la
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hepatitis B se recuperan por completo en ocho semanas. Aproximadamente el 5 %
de quienes se recuperan son portadores crénicos.

Lo bueno es que los procedimientos de cribaje e inactivacién viral han eliminado
précticamente este virus de los productos de factor. Su hijo también puede vacunarse
y quedar profegido. También es conveniente que las madres, los padres y todas las
personas que infervengan en los tratamientos con factor del nifio estén vacunadas.
Pregintele al médico sobre las vacunas de refuerzo; algunos nifios pueden necesitar
el refuerzo de la vacuna contra la hepatitis B al cabo de cinco afios de la
dltima vacunacién.

Hepatitis C (HCV). El virus de la hepatitis C generalmente se transmite por contacto
directo con sangre o productos derivados de sangre contaminados. Los sinfomas
de la hepatitis C son similares a los de la gripe. Incluyen fiebre, dolor en el costado
derecho del cuerpo (donde se encuentra el higado), nauseas, vémitos, diarrea,
fatiga y dolores de cabeza. La piel se puede poner amarillenta y la orina oscura.
Nunca presuponga que los sintomas "gripales" de su hijo con hemdfilia
simplemente indican que tiene gripe. Vaya al hematélogo para que vea estos
sintomas [y recuerde que sintomas como los gripales también pueden indicar una
hemorragia interna).

Tengo hemartrosis en ambas rodillas, ambos codos y hepatitis C. He
recibido cuatro tratamientos con interferén, y ahora tengo que hacer
reposo y esperar. Me diagnosticaron hepatitis C en 1995. —Jorge, de 61
afios, Argentina

A veces la hepatitis C no manifiesta ningln sinftoma durante afios mientras va
destruyendo lentamente el higado, por lo tanto es esencial que le haga hacer los
andlisis de deteccién todos los afos a su hijo. Algunas personas parecen
recuperarse de la hepatitis C por si solas, si bien otras sufren un agravamiento de
los sintomas e incluso contraen un caso crénico de hepatitis. Lamentablemente, no
hay ninguna vacuna contra la hepatitis C, pero si hay algunos tratamientos, como
el interferén.
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El VIH

El virus de inmunodeficiencia humana (VIH) es un virus que ataca el
sistema inmunolégico, el sistema del organismo que nos protege contra virus y
enfermedades. Puede conducir al sindrome de inmunodeficiencia
adquirida (SIDA). A fines de la década de1970 y durante la década de 1980,
decenas de miles de personas con hemofilia del mundo entero, particularmente de
los paises mds ricos, contrajeron VIH a partir de sangre y productos de la sangre
infundidos. sPor qué pacientes de paises més ricos en particular? En estos paises
era donde més se usaban concentrados de factor. En esa época los concentrados
de factor no se procesaban para matar los virus de transmisién sanguinea.

Tengo hepatitis C y VIH. Todo cambia, principalmente cuando a uno le
diagnostican VIH. Me enocjé mucho cuando me lo diagnosticaron. Me
enojé mas todavia porque lo descubri solo. Me enteré en 1990, cuando
tenia 14 afos. Mis padres sabian, pero no me habian dicho. Y los
médicos tampoco me habian dicho. Mientras me daban una infusién, el
personal médico abrié la ficha médica adelante de mi y ahi estaba,
estampado por todos lados: VIH. Durante dos o tres meses estuve
furioso. Tuve problemas en la escuela porque tenia la mente en otra
cosa. ~Andnimo, Argentina
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Para marzo de 1987 se habia analizado integramente la provision de sangre en
los EE.UU. y se aplicaron procesos de inactivacion viral a todos los concentrados.
Los concentrados de factor derivados de plasma en Estados Unidos no han
transmitido el VIH desde entonces. Con los productos recombinantes que existen
hoy, el riesgo de contraer VIH es précticamente nulo. El VIH, sin embargo, junto
con la hepdtitis C, sigue siendo una amenaza en América Llatina, que sigue
dependiendo mayormente del plasma o el crioprecipitado para el tratamiento de
la hemofilia.

Hasta 1995, habia 12 personas con hemofilia en mi familia; ahora hay
sélo dos. Murieron de VIH. Sélo quedamos vivos mi primo y yo.
—Jouglas, de 30 aros, Brasil

Las complicaciones médicas son un verdadero peligro cuando se tiene que criar a
un hijo con hemofilia en América Latina. Quizé se vea limitado por el sistema de
salud piblica de su pais, pero siempre podrd hacer frente a las emergencias mejor
y tomar decisiones mds inteligentes si estd informado sobre estas complicaciones,
en vez de temerles y evitar saber sobre ellas. 3Alguna vez hablé sobre estas
complicaciones con el médico? Si no lo hizo, jhagalo pronto! Pregintele qué puede
hacer en su casa para asegurarse de que su hijo tenga mayores probabilidades de
no tener complicaciones a causa de estas hemorragias o del tratamiento en si.

Lo peor de todo es ver a familias con hemofilia muy pobres de zonas
rurales llegar con un hijo muerto o con nifios con serias contracturas,
que podrian haberse evitado si hubieran recibido tratamiento. -Dra.
Margine Judith Gutiérrez Téllez, Programa de Hemofilia, Cruz Roja
Nicaragiense, Nicaragua
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Complicaciones médicas

Resumen

® Los inhibidores son anticuerpos que atacan especificamente el factor VIl o
factor IX impidiendo la coagulacién de la sangre.

® Se calcula que entre un 20 % y un 30 % de las personas con deficiencia
severa de factor VIl y hasta un 4 % de las personas con deficiencia severa de
factor IX pueden desarrollar inhibidores.

® Un inhibidor puede ser un anticuerpo en concentracién baja (menos de 10 UB)
o en concentracién alta ([de 10 a més de 1.000 UB).

e El inhibidor de su hijo puede tener una respuesta baja o alta al factor,
dependiendo del aumento del inhibidor en reaccién al factor infundido.

® Los inhibidores de factor en concentraciones altas o de respuesta alta pueden
necesitar fratamiento con agentes que eviten al inhibidor, en vez de
concentrado de factor, crioprecipitado o plasma solo. Es probable que estos
agentes no estén disponibles en todos los paises.

® las hemorragias de cabeza pueden ser lentas e insidiosas. Sepa cudles son los
sinftomas de una hemorragia en la cabeza. Si sospecha que su hijo tiene una
lesion o hemorragia en la cabeza, acuda a su CTH de inmediato. Infunda
factor de inmediato.

® Las hemorragias articulares repetidas o no tratadas deformaran las
articulaciones del nifio. Visite a un fisioterapeuta. Aprenda a hacer ejercicios
simples para preservar el tono muscular y la flexibilidad de las articulaciones.

® las hemorragias compartimentales se producen en lugares donde el espacio es
limitado, como el antebrazo, la mufieca, los dedos y los pies. Pueden causar
dafios permanentes a los misculos y los nervios.

e Cualquier producto derivado de la sangre conlleva el riesgo de transmitir virus,
como el de la hepatitis A, B, C y el VIH. Los tratamientos con plasma y
crioprecipitado representan grandes riesgos. Los concentrados derivados de
plasma y recombinantes conllevan riesgos teéricos. Haga someter a su hijo a
andlisis anuales de deteccion de enfermedades de transmisién sanguinea.
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_<\ CAPITULO DIECISIETE

El sistema de salud de su pais

Hay una cosa que desean los padres de un nifio con hemofilia para su hijo: la
oportunidad de darle una vida normal. Esto incluye una vida sin hemorragias
debilitantes, sin deformaciones e impedimentos, sin temor de morir. Usted quiere
que su hijo tenga la oportunidad de ir a la escuela y ser una persona productiva
en la sociedad. Para tener esta oportunidad, su hijo necesita un tratamiento répido,
eficaz y seguro para detener las hemorragias. El mejor tratamiento es
conconcentrado de factor.'

El sistema de salud piblica de su pais determinard en su mayor parte si usted
tendrd acceso o no al concentrado de factor y si su hijo tendré una calidad de vida
alta. Cuando su hijo tiene una hemorragia, scudles son sus opciones? 3Debe viajar
por horas hasta un banco de sangre o un hospital2 En América Latina, para la
mayoria de las familias es asi. ;Debe usar plasma fresco congelado (PFC) o
crioprecipitado? La mayoria de las familias lo hacen. 3Debe lidiar con los
médicos que no saben nada de hemorragias o tratamientos? Muchas familias
deben hacerlo. sPuede infundir con concentrados de factor en el hospital o incluso
guardarlos en su casa para su uso inmediato? Muy pocas familias pueden hacerlo.
De hecho, spuede infundir a su hijo para evitar que tenga hemorragias? Eso es un
suefio que sélo unas pocas familias han alcanzado en América Latina.

2Por qué la atencién de la hemofilia es tan diferente de un pais a otro de América
Lating, incluso de una regién a otra de un mismo pais@ Para entenderlo y saber qué
tipo de atencién puede esperar recibir en su pais, es necesario que comprenda el
sistema de salud de su pais. Cuando tenga esta informacién, quizd tenga la
oportunidad de ayudar a mejorarlo a fin de darle a su hijo la oportunidad de tener
una vida normal y productiva.

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.

¢
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Niveles de atencion médica en América Latina

Existen drésticas diferencias en la atencién de la hemofilia entre los distintos paises
de América Latina. Piense en ellos como niveles de atencién y vea qué nivel
describe mejor el de su pais. La atencién de la hemofilia varia de bésica
a avanzada.

Nivel 1: La compra por parte del gobierno de concentrados de factor cubre a la
mayoria de los pacientes registrados. Centros de hemofilia importantes; médicos
capacitados; equipos multidisciplinarios de tratamiento de la hemofilia; se
permiten las infusiones en el hogar; a veces se usa la profilaxis; no se usa
crioprecipitado; los pacientes en su mayoria estdn registrados; licitacién
nacional anual;?> organizacién nacional de la hemofilia activa y madura.
Ejemplos: Argentina, Brasil, Venezuela

Nivel 2: La compra por parte del gobierno de concentrados de factor cubre a
algunos de los pacientes registrados. Centros de hemofilia importantes en algunas
regiones; médicos capacitados; equipos multidisciplinarios de tratamiento de la
hemofilia; se permiten las infusiones en el hogar cuando es posible; rara vez se usa
la profilaxis; se usa crioprecipitado cuando es necesario; muchos pacientes estén
registrados; licitacién nacional anual; organizacién nacional de la hemofilia activa
y en desarrollo. Ejemplo: México

Nivel 3: El gobierno no compra concentrado de factor. Un centro de hemofilia o
ninguno; médicos capacitados sélo en los centros principales; no se hacen
infusiones en el hogar; no se emplea la profilaxis; se usa plasma fresco congelado
y crioprecipitado como tratamiento principal; se depende totalmente de
donaciones humanitarias internacionales de concentrado de factor; muchos
pacientes no estén registrados; no se hace una licitacién nacional anual; la
organizacién nacional de la hemofilia puede funcionar o no, pero tiene
dificultades. Ejemplos: Nicaragua, Repiblica Dominicana

Como ya sabrd, el acceso a los concentrados de factor no es la Gnica manera de
recibir tratamiento para la hemofilia. También hay una necesidad de cuidados
psicosociales, educacién, planificacién familiar, registro de pacientes y terapia
fisica. Pero todas estas cosas se logran mejor, y la calidad de vida de los pacientes
mejora drdsticamente, con el acceso a los concentrados de factor.

2Una licitacién nacional es el proceso mediante el cual el gobierno solicita ofertas para comprar concentrados
de factor a los laboratorios farmacéuticos que los fabrican. Vea la pagina 253.
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¢Por qué mi pais no compra factor?

La mayoria de los gobiernos desea proveer una buena atencién médica a su
pueblo. Los ciudadanos sanos constituyen una fuerza de trabajo més fuerte, un pais
més fuerte y menos gastos para el gobierno. Pero la atencién médica puede ser
costosa. El gobierno de su pais, como cualquier empresa o como una familia, tiene
un presupuesto, una cantidad de dinero fija que puede gastar por afio. No puede
gastar més dinero que lo que le permite el presupuesto.

El Ministerio de Salud es la rama del gobierno responsable de las politicas y gastos
de atencién médica de un pais. El Ministerio de Salud desea proveer un cierto nivel
de tratamiento para la hemofilia, pero a un costo minimo, para poder ayudar a la
mayor cantidad de personas posible. Por eso es que muchos gobiernos de América
Latina usan plasma fresco congelado y crioprecipitado, que generalmente son menos
costosos que los concentrados de factor, aunque no igual de efectivos o seguros.

Cuando los pacientes, los médicos
y la organizacion nacional de hemofilia se
unen, tienen el poder de persuadir al
gobierno para que invierta en concentrados
de factor y, por lo tanto, en los pacientes

por el bien futuro del pais.
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Los paises en desarrollo deben hacer frente a muchos problemas de salud. La fiebre
tifoidea, el paludismo y el célera afectan muchas regiones del pais; también deben
combatir las enfermedades de la nifiez como la diarrea y la desnutricién. Los
hospitales necesitan equipo y personal. A veces a los gobiernos les resulta dificil
justificar la compra de concentrado de factor, el cual, en términos relativos, cuesta
mucho dinero por persona, cuando ese mismo dinero se puede usar para tratar las
enfermedades de muchos otros ciudadanos.

Pero de lo que estos gobiernos no se dan cuenta es del beneficio a largo plazo del
concentrado de factor como tratamiento. Los concentrados de factor se pueden
comprar; representan un fratamiento conocido y efectivo. Cuando se usan
enseguida, pueden reducir el dolor y la hinchazén y evitar la discapacidad y la
muerte. Principalmente, previenen la diseminacién de enfermedades contagiosas y
mortales como la hepatitis € y el VIH. Los concentrados de factor son una
inversion: el dinero que se gasta hoy para ayudar a los nifios con hemofilia de un
pais mantendrd a estos nifios sanos, en la escuela y educados. Con el tiempo serén
miembros productivos de la sociedad. Esta inversién asegura que mds adelante no
tengan que gastar dinero en cargos hospitalarios para el tratamiento de hepatitis
C, VIH, rehabilitacién, amputacién y cirugia. Reduce la cantidad de ciudadanos
dependientes de la caridad y el nimero de pobres. Reduce el contagio de
enfermedades infecciosas.

Hay muchos paises de América Latina que no compran concentrados de factor en
la actualidad. Muchos de sus ciudadanos no reciben ningin tipo de atencién. En
contraposicién, sélo algunos paises han alcanzado el Nivel 1. De hecho,
Argentina y Brasil consumieron aproximadamente el 70 % del concentrado de
factor usado en América Latina.? No resulta sorprendente que grupos de pacientes
-las organizaciones nacionales de hemofilia— de estos paises también funcionen
muy bien, estén unidas y trabajen en estrecha colaboracién con los médicos y los
funcionarios del gobierno. Estos paises han aprendido el secreto del éxito en la
atencién de la hemofilia. Cuando los pacientes, los médicos y la organizacién
nacional de hemofilia se unen, tienen el poder de persuadir al gobierno para que
invierta en concentrados de factor y, por lo tanto, en los pacientes por el bien del
futuro del pais.

*Fuente: Fundacién de la Hemofilia de Argentina, 2003.
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Paises del nivel 3: Qué pueden
hacer los padres y los pacientes

® Registrarse en la organizacién
nacional de hemofilia.

® Preguntar a la organizacién de
hemofilia como puede ayudar.

* Averiguar todo lo que puedan sobre
la hemofilia.

® No depender ni resignarse.

* No dar por sentado que nada va a
cambiar jamds.

® Reunirse con ofros padres
preocupados.

* Los padres que se preocupan tienen
poder; jpersevere!
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Paises del nivel 1 y 2: Como se compran los concentrados

Si vive en un pais del nivel 1 6 2, el Ministerio de Salud de su gobierno compra
concentrado de factor anualmente en un proceso que se conoce como licitacion
nacional. Una vez al afio, el Ministerio de Salud pide a todos los laboratorios
farmacéuticos que fabrican concentrado de factor que ofrezcan su precio més bajo
por unidad de concentrado de factor. Los laboratorios se ofrecen o presentan su
“licitacién” en secreto al gobierno. El Ministerio de Salud compara los productos y
precios y luego selecciona el concentrado de mas bajo costo que cumple con el
nivel de calidad buscado. Una de las mayores licitaciones se lleva a cabo en Brasil,
por aproximadamente 180 millones de unidades.

Si el Ministerio de Salud decide celebrar una licitacién, selecciona los productos a
comprar segin las recomendaciones de un comité médico. El comité examina la
comunidad hemofilica, incluyendo la cantidad de pacientes dependientes de
factor Vlll y factor IX y los pacientes con enfermedad de von Willebrand.
Luego determina qué productos satisfacen mejor las necesidades de los pacientes
y a qué precio. El Ministerio de Salud puede “segmentar” la licitacién. En otras
palabras, puede comprar un millén de unidades de factor VIl de una compaiia y
un millén de unidades de factor IX de ofra compaiia.

Hace seis afos, sélo 271 pacientes con hemofilia recibieron 4.000
unidades por paciente por afo. Actualmente, 2.077 pacientes recibieron
27.000 unidades por paciente por afo. Tenemos un registro con el 95 %
de los pacientes ubicados y diagnosticados. Tenemos siete filiales, las
cuales brindan tratamiento a los pacientes de todo el pais, que asi se
evitan el viaje hasta Caracas para recibir el tratamiento y la atencién
adecuados. —Antonia de Garrido, presidenta, Asociacién Venezolana
para la Hemofilia, Venezuela

El gobierno puede determinar la cantidad total de concentrado a comprar segin
un sistema de asignacién. Por ejemplo, el Ministerio de Salud puede decidir
comprar sélo suficiente factor para obtener 10.000 unidades internacionales (Ul)
por paciente. Es decir, en un pais con150 pacientes con deficiencia de factor VI,
el gobierno compraria 1.500.000 Ul de concentrado de factor VIII. Las
asignaciones se usan en Brasil y Venezuela.
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Por lo general, los paises en desarrollo administran factor de menos para conservar
las provisiones de factor, que es escaso, y reducir los costos. Debido a esto, el
Ministerio de Salud puede favorecer a aquellos fabricantes que suministran
producto en desis pequefias, como las pedidtricas. Los padres generalmente no
pueden elegir la marca de factor que desean y, con las licitaciones, la
disponibilidad de una marca de producto cambia todos los afos. Un afio es
P P
posible que consiga factor VIII de un fabricante, y el afio siguiente de ofro.

Paises del nivel 1y 2:
Como se distribuye el factor

Después de que el Ministerio de Salud compra el factor, debe distribuirlo a los
pacientes y las familias. Este procedimiento se puede realizar de distintas maneras.
Por lo general, se distribuye a una institucion médica central y luego se envia a los
distintos hospitales segin la cantidad de pacientes registrados. En Brasil, el
gobierno federal, a través del Ministerio de Salud, compra concentrado de factor
y lo envia a la capital, Brasilia. Luego se distribuye a los hospitales que pertenecen
a HEMORREDE, una red del gobierno de bancos de sangre que tienen centros de
hemofilia. Si acude a alguno de estos hospitales, tendrd acceso gratuito al
tratamiento médico y a los concentrados de factor.

En Brasil, todas las personas con hemofilia, ricas o pobres, tienen garantizada la
adjudicaciéon de 30.000 unidades de concentrado de factor por afio, ya sea un
recién nacido como un hombre adulto. No todo el mundo usa o necesita sus
30.000 unidades vy, por supuesto, algunos necesitan mas de 30.000. Son los
médicos los que deciden cudnto factor debe recibir un paciente. Pero el gobierno
compra la cantidad anual basandose en esta asignacion.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Argentina y México cuentan con un sistema de seguro social (obras sociales) que
paga por el factor. En la Argentina, el 60 % de las personas con hemofilia estén
cubiertas por las obras sociales. Si es empleado, el empleador cubrird su
concentrado de factor a través del sistema de obras sociales del pais. Ahora puede
entender por qué tiene valor que su hijo con hemofilia tenga una buena educacién;
sus probabilidades de tener acceso a concentrados de factor son mejores si tiene
una carrera o un oficio. Las politicas de las obras sociales en la Argentina son
distintas segin el gremio al cual pertenezca. Estén los gremios de comercio y los
gremios de oficios. En México, el Instituto Mexicano de Seguro Social (IMSS)
provee los concentrados de factor.

Si bien el seguro social paga los concentrados y la atencién, ésta no estd
estandarizada. El nivel de atencién depende del gremio al cual pertenezca y de
las politicas de dicho sindicato. Por ejemplo, la mejor atencién de la hemofilia en
la Argentina proviene de la Fundacién de la Hemofilia (FH), que provee atencién
integral para la hemofilia asi como concentrados de factor. Pero no todos los
gremios permiten atenderse en la FH.

Con la Unién Mercantil OSECAC, no podemos ir a FH. Es algo que
realmente nos entristece. OSECAC recientemente nos derivé a una clinica
privada para que nos atendieran. Pero la clinica recién estd empezando
a armar un equipo de hemofilia. No nos sentimos respetados por la obra
social; lo tratan a uno como a un ndmero. No saben nada sobre la
hemofilia. No confian en nosotros cuando le pedimos la cantidad de
medicacién. La obra social nos da ocho frascos por mes. Cada 20 dias
tengo que conseguir una receta nueva. Me piden una historia clinica del
chico cada tres meses. jY quieren mi sueldo para garantizarles que estoy
trabajando! ~Eduardo e Iris, Argentina

Si bien los concentrados de factor estan cubiertos por el seguro social, muchas
familias igual deben luchar por una cobertura y tratamiento adecuados. Si una
familia no estd informada sobre el tratamiento de la hemofilia, puede recibir una
atencién deficiente. Recuerde, quienes pagan por el factor de su hijo quieren
ahorrar dinero y evitar la burocracia, quizé con la esperanza de que usted se rinda
(que es una de las maneras en que pueden ahorrar dinero).

La obra social paga y me envia el factor a casa. A veces hay mucha
burocracia. Hay que llamarlos una y ofra vez para exigir el tratamiento.
-Paola, Argentina
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La obra social nos envia factor recombinante, pero es un problema
bastante dificil conseguir una receta médica. Voy a la Fundacién de la
Hemofilia, entonces el médico me da una receta, después me voy a la
Plata donde IOMA, mi gremio, tiene la sede central, y después de seis o
siete horas lo autorizan. Una vez por mes fengo que pasar por todo este
proceso. Ahora, como asociacién, estamos fratando de resolver toda
esta burocracia. —Patricia, Argentina

La licitacién nacional generalmente determinard los productos de factor
disponibles. El seguro social pagaré por estos productos. La mayoria de los padres
tiene muy poca decision sobre lo que reciben sus hijos. A veces, algunos padres o
pacientes desean obtener un concentrado de factor en particular de un
determinado fabricante. Debido a que los padres y los pacientes, en su mayoria,
no pueden afrontar el costo del factor directamente con sus ingresos, necesitardn
trabajar arduamente y a veces ir a juicio para convencer al sistema de seguro
social o al agente del seguro médico que lo pague.

Como nuestra obra social lo provee, no tenemos que pagarlo. Ellos me
hacen deducciones mensuales del sueldo como aporte a la obra social.
Al principio, recibiamos concentrados de alta pureza. Luego, logramos
conseguir una receta médica para factor recombinante, aunque después
de que les hiciéramos juicio porque se negaban a proveerlo, y ahora
Pedro estd recibiendo concentrados recombinantes sin problemas.
-Maria, Argentina

Las familias que el sistema olvida

2Qué pasa con las familias que no tienen cobertura del seguro social?2 3Cémo
acceden al concentrado de factor? En los paises de nivel 1y 2, muchas familias
quedan afuera del sistema. Perdieron el empleo y por ende su seguro social, o son
pobres o no tienen empleo.

Cuando llevo a mi hijo al hospital, le infunden crioprecipitado.
No pertenezco al seguro social. Asi que no puedo recibir factor.
—Francisca, México
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Afortunadamente, en muchos casos, igual pueden recibir factor. La FH provee
factor a todos los pacientes necesitados. En algunos casos lo compra a los
laboratorios farmacéuticos, o recibe donaciones de la Federacién Mundial de
Hemofilia (FMH), de otros paises desarrollados y de los laboratorios farmacéuticos
mismos. No obstante, Argentina brinda una atencién muy avanzada. En los paises
del nivel 2, como México, la atencién de la hemofilia no es pareja. Hay pacientes
que reciben crioprecipitado, pacientes bajo profilaxis y pacientes que quizd nunca
reciban factor.

Lo mds importante que pueden hacer
los padres es registrar a su hijo en
la organizacion nacional de hemofilia,
que puede ayudarles a conseguir

el producto que necesitan...

Un grupo que podria no recibir atencién del sistema de hemofilia son los indigenas
en América Latina. En México, Juan Carlos Flores Lopez, un hombre con hemofilia,
fundé su propia organizacién de hemofilia, Hemofilia XXI, A.C., para ayudar. “En
Siglo XXI tenemos un registro de aproximadamente 700 pacientes con hemofilia no
registrados en el IMSS”, dice. “Somos la Unica asociacién en México que
especificamente ayudamos a los indigenas con hemofilia, principalmente en la
zona central del pais, en el estado de Veracruz. En este momento, cada paciente
recibe aproximadamente 25.000 Ul de concentrado de factor por afio”. Hemofilia
XXI pudo negociar con el gobierno regional para garantizarles el concentrado de
factor a las personas con hemofilia que estén fuera del sistema de seguro social.
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Nuestro seguro médico no nos daba factor, asi que apelamos al piblico
por la radio. Una sefiora nos llamé, también madre de un chico con
hemofilia, y nos dio concentrados de manera anénima. Afos después
conoci a unas sefioras en una reunién. Cuando les conté esta historia
desesperada, lloramos; les conté a las sefioras cémo habia conseguido
el primer factor. La sefiora me mird, sonrié y me dijo: “Esa fui yo”.
-Ana, Argentina

Lo més importante que pueden hacer los padres es registrarse en la organizacién
nacional de hemofilia, que puede ayudarles a conseguir el producto que
necesitan, especialmente si son una de las familias no cubiertas por el sistema de
seguro social.

La funcion de su organizacion nacional de hemofilia

La lucha por conseguir una mejor atencién es una batalla dificil. Se necesita la
experiencia y el apoyo de su organizacién nacional de hemofilia. Afortunadamente,
en la mayoria de los paises de América Latina existe una organizacién nacional de
hemofilia. Generalmente, estas asociaciones estdn compuestas por un grupo de
pacientes dedicados y personal médico que quiere establecer, mantener y mejorar
la atencién de la hemofilia en su pais. Cada organizacién nacional de hemofilia es
diferente. Algunas estan bien establecidas, maduras y centralizadas, con niveles
elevados de inscripcién de pacientes, y brindan atencién a todos los enfermos de
hemofilia. Otras estan descentralizadas, y ofrecen varios niveles de atencién en todo
el pais. Otras en cambio no avanzan demasiado, no tienen liderazgo o cuentan con
pocos recursos que ofrecer a los pacientes.

Los pacientes creen que la funcién principal de una organizacién de
hemofilia es ayudarles a obtener concentrados. La segunda funcién es
brindar informacién y organizar actividades sociales. Nos sorprende la
escasez de informacién que tiene la mayoria de los pacientes con
hemofilia con respecto a su enfermedad. ~Maria Andrea Robert,
Fundacién de la Hemofilia, Filial Cérdoba, Argentina
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La organizacién de hemofilia es el lugar donde puede averiguar cémo conseguir
concentrados de factor y expresar sus necesidades y preocupaciones. jPero esté
preparado para participar en el proceso! En todas nuestras entrevistas con
organizaciones de hemofilia nacionales y regionales de América Latina, el
obstaculo més comin para lograr el éxito fue la falta de participacién de los
pacientes. “La tendencia es venir a buscar factor e irse”, dijo un director ejecutivo.
Algunos miembros sefialan una mentalidad de resignaciéon en América Lating,
donde los enfermos tienden a dejar que otros luchen por ellos. Otros dicen que
cuando las cosas van bien, los pacientes nunca participan. Es vital para la atencién
de su hijo y para el futuro de la atencién de la hemofilia en su pais que asuma un
rol activo y participe.

La organizacion de hemofilia es el lugar
donde pueden averiguar como conseguir
concentrados de factor y expresar sus
necesidades y preocupaciones. jPero esté

preparado para participar en el proceso!

Francisco Javier Herrada Silva de Hemos de Puebla, México, dice que uno de sus
mayores problemas como director es la falta de motivacién de los enfermos
hemofilicos para interesarse por la enfermedad a fin de tener una vida mejor. Es
dificil luchar por una mejor atencién cuando los pacientes mismos no estén
dispuestos a hacerlo!

Su organizacién nacional de hemdfilia tiene la responsabilidad de registrar a todos
los enfermos con hemofilia, de recaudar fondos y de colaborar con los médicos para
garantizar la correcta atencién de la hemofilia. También tienen la responsabilidad
de ayudar a conseguir donaciones de factor, de crear materiales informativos para
los padres y de aumentar la conciencia piblica sobre la hemofilia. La funcién més
importante es insistir ante el gobierno para que provea concentrados de factor. Esto
requiere una enorme cantidad de tiempo y experiencia.
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La principal responsabilidad de la Federacéo Brasileira de Hemofilia
(FBH) es trabajar con las autoridades sanitarias del gobierno en procura
de programas de atencién que aseguren el tratamiento y la calidad de
vida de estos pacientes en todo el pais. Creo que como pais
latinoamericano en desarrollo, Brasil puede estar orgulloso del tratamiento
que ofrece a su poblacién con hemofilia, principalmente cuando la
comparamos con la de ofros paises de América Latina. No obstante,
cuando evaluamos nuestros objetivos y logros, sabemos que todavia hay
mucho por hacer. -Maria Cecilia Magalhées Pinto, presidenta, CHESP
(Centro dos Hemofilicos do Estado de Séo Paulo), Brasil

No es coincidencia que los paises con la organizacién nacional de hemofilia mejor
organizada, mds unida y decidida sean los que tengan la mejor atencién. Estos
son paises del nivel 1 y 2. Han encontrado la manera de definir sus objetivos,
priorizar sus necesidades y trabajar de manera congruente con el sistema de salud,
los médicos, los hospitales y el gobierno para alcanzar el éxito. Como padres, una
de las primeras cosas que tiene que hacer es registrar al nifio en la organizacion
nacional y averiguar qué pueden ofrecerles. También pueden preguntar qué
pueden ofrecer como padres.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Paises del nivel 3: Qué puede hacer usted

2Qué pueden hacer los padres si no tienen acceso al factor? Quizd su pais no
haga una licitacién y las donaciones humanitarias sélo sean minimas. Tal vez su
organizacién nacional sea ineficiente y desorganizada. Su médico y el personal
médico estén abrumados y agotados. Las personas de las cuales depende no
parecen ayudarle. 3Cémo puede su hijo recibir la atencién que necesita?

Obtenga toda la informacion que pueda
sobre la hemofilia. Sepa como usar las
primeras defensas de la hemofilia: hielo,

reposo, compresion y elevacion.

Primero, registrelo en su organizacién nacional de hemofilia. Asista a todas las
reuniones y preséntese a las personas clave. Averigiie cudles son sus objetivos para
el afo. Pregunte cémo puede ayudar.

Segundo, obtenga toda la informacién que pueda sobre la hemofilia. Sepa cémo
usar las primeras defensas de la hemofilia: hielo, reposo, compresién y elevacién.
Sepa cémo conseguir la mejor atencién posible en los hospitales. Vuelva a leer los
capitulos de este libro como una guia. Conozca los sintomas de las hemorragias.
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En tercer lugar, jparticipe activamente en el proceso! Es probable que los médicos
estén abrumados por las necesidades acuciantes de todos sus pacientes; su
organizacién de hemofilia puede tener dificultades. Si espera que ofros lo ayuden,
es probable que deba esperar mucho tiempo. De hecho, quizd nunca reciba
ayuda. Muchos médicos, padres y organizaciones de hemofilia de América Latina
admiten que hay una fuerte mentalidad de dependencia en América Latina, de
esperar que ofro haga algo o actie. {Decida que usted es quien entrard en accién!

Muchos padres se acercan a la fundacién sélo cuando tienen un
problema. En diciembre de 2001, con la crisis econémica, la atencién
médica sufri6 més que nada. La fundacién casi cierra; no podia comprar
concentrados. Un grupo de padres se reunié y protesté ante el gobierno.
Algunos se encadenaron frente a los portones de la fundacién. Vinieron
periodistas de la televisién, la radio y los diarios. Se consiguieron
algunas donaciones. Nuestra fundacién ha podido seguir funcionando.
Es extrafio, pero con unas 2.000 personas con hemofilia que tenemos
registradas, no pudimos conseguir ni siquiera 100 personas que vinieran
a una protesta. ~Daniel, de 28 afios, Argentina

En cuarto lugar, no dé por sentado que, porque su pais es pobre, nada jamds
cambiard. Es verdad, algunos de los paises mdas pobres del mundo, como
Nicaragua, no compran factor. Pero hay un pais de América Latina que se destaca
por sus logros. Honduras, uno de los paises méas pobres del hemisferio occidental,
si compra factor. 3Cémo un pais que lucha contra el desempleo, las enfermedades,
una infraestructura pobre y desastres naturales frecuentes puede comprar factor?

La respuesta es simple. A Maria del Carmen, madre de un nifio con hemofilia, le
importé lo suficiente como para rehusarse a aceptar el sistema como era. Mantuvo
las esperanzas de todos y cre6 una organizacién nacional de hemofilia que
funciona con optimismo y civilidad con los médicos y el gobierno. Maria perseveré;
ella cree que el éxito radica en no renunciar al suefio de una mejor atencién para
su hijo y todos los nifios con hemofilia.
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En quinto lugar, conozca ofras familias. Hable con ellos y preginteles qué les
preocupa. Encuentre la forma de reunirse periédicamente y mantener viva la
discusion de mejorar la atencién. Los mayores cambios pueden ocurrir cuando
unos pocos padres se juntan y entran en accién. Pero debe saber que quizd las
familias quieran depender de usted. Trate de encontrar gente que esté dispuesta a
entrar en accién y a comprometerse. Mantenga alta la motivaciéon porque el
cambio puede llevar mucho tiempo.

Aproximadamente 87 familias trabajadoras con hemofilia de Buenos
Aires presentaron un proyecto de ley para que la ciudad asistiera a
estos pacientes que no tienen seguro social. jY lo lograron! la civdad
aprobé la ley. la FH ahora recibe una asignacién mensual para
pacientes pobres. Ademds, presentamos otro proyecto de ley, que
también fue aprobado, para poder hacer una donacién de 200.000
pesos a la FH exclusivamente para estas 40 personas. —Patricia Ochoa,
madre y fundadora de la Asociacién Argentina de Familiares y Pacientes
con Hemofilia, Argentina

Finalmente, los padres deben saber que, como tales, tienen poder. De hecho, la
dnica razén por la cual existe la atencion de la hemofilia en América Latina es la
accién y la participacion de padres y pacientes dedicados que nunca se rindieron.

Lamentablemente, aqui existe una mentalidad de resignacién. Yo creo
que es temor; es mas fécil conformarse con lo poco que uno tiene,
jporque uno teme perder hasta eso! Sin embargo, cuando los padres se
unen, son mas fuertes y consiguen mejor tratamiento. Una vez no habia
factor en el estado de Mato Grosso, pero los padres y los médicos se
organizaron. Después de que se formé la asociacién, ganaron el
derecho a tener factor. Creo que desde el momento en que la gente se
une, comienza a cuestionar y a unirse. Cuando uno habla por si mismo,
estd solo; cuando habla como parte de un grupo, se representa a
muchos. Llos padres, como grupo, tienen poder. -Maria Moraes Paula
Aymoré, presidenta, Associacdo dos Hemofilicos do Mato Grosso do Sul
(Asociacién de Hemofilicos de Mato Groso do Sul), Brasil
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El sistema de salud de su pais

Resumen
e El tratamiento mas eficaz es la infusién de concentrado de factor.

e E| sistema de salud de su pais deferminard si tiene acceso o no al concentrado
de factor.

e Existen drésticas diferencias en la atencién de la hemofilia entre los distintos
paises de América Latina.

* El Ministerio de Salud es la rama del gobierno responsable de las politicas y
gastos de atencién médica de un pas.

* Los concentrados de factor son una inversién: el dinero gastado hoy mantendré
a los nifos sanos cuando sean adultos.

* El Ministerio de Salud de su pais compra concentrado de factor anualmente
mediante un proceso llamado licitacién nacional.

e Algunas personas con hemofilia no reciben atencién, pero pueden existir
grupos especiales de pacientes para ayudarlos.

® Se necesita el apoyo de su organizacién nacional de hemofilia. Registre a su
hijo en ella.

e Los padres y los pacientes tienen poder. jUsenlo!

CAPITULO DIECIOCHO .\’\

#

La adolescencia: como preparar
a su hijo para la vida adulta

La adolescencia es un momento de cambios y oportunidades. Su hijo va camino de
la madurez, pero este camino puede ser dificil. Y mds adn cuando un adolescente
tiene hemofilia. Quizd haya preparado a su hijo ayudéndolo a darse cuenta de
cudles eran sus puntos fuertes y sus limitaciones, dejéndolo participar en las
decisiones relacionadas con las hemorragias y alenténdolo a probar distintas
actividades fisicas. Sin embargo, a pesar de toda su preparacién, la adolescencia
puede obrar cambios tan drésticos en su hijo que tal vez se pregunte si es el mismo
hijo a quien usted tan cuidadosamente ensefié.

Me preocupo porque pienso que Rafael, cuando crezca, querré ser
independiente. —Edinoran, madre de Rafael, de 12 afios, Brasil

La adolescencia es un periodo de transicién Su hijo se estd convirtiendo en un
joven adulto. Si bien cada hijo es distinto, los adolescentes con hemofilia, como
todos los adolescentes, exhiben algunas actitudes y comportamientos en comin.
Por sobre todas las cosas, su adolescente desea ser independiente. Tener en cuenta
esta necesidad de independencia puede ayudarle a sobrellevar los afios de la
adolescencia con mayor tranquilidad, y puede ayudarle a su hijo a crecer y
madurar. Su principal problema es ayudarlo a ser independiente sin correr riesgos
fisicos innecesarios.
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Cambios biolégicos

La adolescencia es una época de profundos cambios biolégicos, quimicos y fisicos.
Su hijo crece en estatura, le sale vello en la cara y habla con voz més grave. Esto
se debe a los altos niveles de hormona masculing, testosterona, jque aumenta hasta
un 800 % en la adolescencial Esta hormona también puede aumentar la agresién,
la energia, el crecimiento muscular y... el interés en las muchachas. Todos estos
intensos cambios hormonales causan estrés y revolucionan la mente y el sistema
nervioso de su hijo, y lo ponen de mal humor, a la defensiva, deprimido, retraido
o discutidor.

Algunas veces me siento diferente, otras veces no. Juego al fitbol, pero
la hemofilia me limita mucho. Mi suefio seria ser futbolista profesional,
pero no puedo. A veces me da rabia. Antes lloraba mucho por eso.
—Rafael, de 12 afos, Brasil

Ademés de las infusiones' de factor o plasma, su hijo recibird “infusiones”
continuas de testosterona, y gran parte de su comportamiento reflejard esto. La
tarea de los padres serd ayudarlo a entender esto y a que aprenda a controlar sus
emociones y comportamiento.

Independencia, privacidad y secretismo

Las necesidades emocionales de los adolescentes cambian drasticamente también.
Su principal necesidad emocional es la independencia, un objetivo que persigue
desde que aprendi6 a ponerse de pie.

Lo mejor de los padres son los consejos que nos dan, pero a veces no
quiero que me digan qué hacer. No me gusta que me impidan hacer lo
que quiero, como cuando me dicen: “no salgas solo”. -Rubén, de 18
afos, Argentina

Para lograr su independencia, el adolescente quiere “separarse” de sus padres y
de su familia. Para separarse emocionalmente, es posible que necesite separarse
fisicamente. Quiza necesite quedarse més tiempo en su habitacién. Es posible que
cierre la puerta de su cuarto, incluso con llave. Tal vez prefiera pasar mas tiempo
fuera de la casa y estar con sus amigos mas que con la familia. Al hacer esto crea
una “zona intermedia” en la que puede estar relajado, experimentar y

'Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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La preocupacion por la imagen de St mismo

llega al punto madximo en la adolescencia.

proteger su personalidad en pleno desarrollo sin que lo desafien ni critiquen. Es
dificil respetar su privacidad cuando uno siente que no estd lo suficientemente
maduro como para tomar decisiones médicas acertadas y cuando uno ha pasado
gran parte de su infancia invadiendo su privacidad para prevenir hemorragias
y complicaciones.

Los padres deben relajarse un poco y darle espacio. Digales cudles son sus
expectativas pero reconozca sus necesidades. Llegue a un acuerdo. Por ejemplo,
quizd no necesite avisar cada vez que tiene un dolor, pero si necesita avisar
cuando crea que necesita factor o ir al hospital. Aliéntelo a que tome sus propias
decisiones y que acepte responsabilidad personal. Esto hard que cada decision
sea menos un conflicto personal, usted contra él, y mds una eleccion.

La imagen de si mismo de su hijo adolescente

La preocupacién por la imagen de si mismo llega al punto méximo en la
adolescencia. Es una etapa de intenso autoescrutinio y autocritica. Incluso los
adultos jévenes sin problemas médicos ni discapacidades, que encajan en la
norma fisica aceptada, pueden ser hipercriticos con sus cuerpos y habilidades. Su
adolescente con hemofilia puede repentinamente encontrar demasiadas cosas de
si mismo que no le gustan. Muchos adolescentes con hemofilia en América Latina
padecen deformidades en las articulaciones, especialmente en los paises en los
que el factor no se consigue con facilidad. Pueden ver limitada su capacidad de
conducir o montar en bicicleta, asistir a la escuela, tener un empleo y ser
independientes. Esto es duro para su imagen de si mismo masculina.

Una vez nos reunimos con una psicéloga que dijo que nosotros no
éramos hemofilicos, sino hombres con hemofilia. Y eso me marcé para
toda la vida; en esa frase entendi a identificarme como persona, no
como una enfermedad. —Félix, de 21 afios, Argentina

Su autoestima y la sensacion de ser diferente pueden verse agravados
por las noticias devastadoras de haber contraido hepatitis € o VIH a través de

los tratamientos con plasma.
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Nuestro hijo mayor continia adapténdose. Tiene tendencia a la depresién
grave. El problema se complica con un inhibidor, que aparecié hace unos
cuatro afos, y el resultado positivo del virus de la hepatitis C. Estd viendo
a un psicélogo del banco de sangre. -G., madre de un joven de 16 afios
de edad y un nifio de 8 arios de edad, México

En casos graves como éste, las familias deben recibir asesoramiento psicolégico,
si es posible. La salud mental del adolescente necesita tanta atencién como su salud
fisica. El centro o la fundacién de hemofilia posiblemente le puedan recomendar a
alguien con quien hablar. Algunos adolescentes cuyas familias estan intactas y que
tienen un fuerte respaldo de sus padres y familiares pasan estos afios de crisis con
actitudes positivas y optimismo.

Siempre les digo a las familias que no estén creando a una persona con
un defecto, estén creando a un hombre. Un hombre que piensa, ama y
llora. Que necesita ser respetado como hombre y como ciudadano, pero
nunca como un enfermo. Mi padre siempre me dijo: en cada problema,
hay una oportunidad. La hemofilia es la hemofilia, ésala para crecer. Me
decia: “Puedo darte mi opinién, pero no puedo decidir por ti”. -Dr.
Jouglas Bezerra, Jr., ex presidente, Federacdo Brasileira de Hemofilia
(Federacién Brasilefia de la Hemofilia), Brasil

No soy diferente

Los adolescentes muchas veces quieren amoldarse y ser como sus amigos, sin
embargo la hemofilia sefiala agudamente las diferencias. Su hijo no puede jugar
al rugby o al fitbol. Tal vez necesite ir al hospital con frecuencia. Es dificil para él
ver tan dolorosamente estas diferencias.

Muchas veces, socialmente deseamos no destacarnos, no diferenciarnos.
No queremos un tratamiento especial. ~Elio, de 25 afios, Argentina

Es dificil hacerse amigos o salir con muchachas. La hemofilia es una “imperfeccion”
en su identidad. Lo hace diferente, jy los adolescentes no toleran bien las
diferencias! Posiblemente su hijo quiera ocultar la hemofilia a sus amigos.
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Mis amigos mds intimos saben que tengo hemofilia y me tratan igual que
al resto. A veces me da vergiienza cuando mi madre les habla sobre la
hemofilia. Me hace sentir diferente. ~Alejandro, de 15 afios, Venezuela

A veces, aunque es raro, un adolescente incluso puede criticar a sus padres:
ustedes le “pasaron” la hemofilia, jasi que es su culpa que él sea infeliz!

Un paciente de 12 arios solia echarle la culpa a la madre. Le decia: “Si
no fueras mi madre, jno estaria enfermo!” Los médicos nos podemos
reunir con los adolescentes sin sus madres presentes y explicarles
cientificamente la enfermedad. A los adolescentes a veces les ayuda
aceptar la hemofilia cuando se les explica cientificamente. ~Dra. Jussara
Oliviera de Almeida, hematéloga coordinadora, Hospital de Apoio, Brasil

Los sentimientos negativos sobre la hemofilia pueden ser peligrosos. Si un
adolescente niega tener hemofilia y trata de ser como sus compafieros en todas las
actividades, puede ignorar graves riesgos. Algunos adolescentes logran ocultar
bien la hemofilia y pueden infundirse o recibir tratamiento discretamente cuando lo
necesitan, de forma que nadie lo sepa. Pero una negacién seria puede derivar en
negligencia: el adolescente ignora las hemorragias y no procura tratamiento. Esto
puede causar discapacidad permanente.

Los padres pueden comenzar fomentando la aceptacién de la hemofilia cuando los
nifios son pequenos. Se puede buscar un equilibrio entre no ocultar la hemofilia y
no hacer que ésta sea su identidad. Desde pequefio, permitale a su hijo decidir
cuando y a quién decirselo. Ayidele a ver las diferencias que nos hacen GUnicos y
especiales. Desde el principio, muéstrele a su hijo que se deben respetar, tolerar y
apreciar las diferencias de todas las personas.
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El adolescente invencible

Al probar por primera vez la libertad, la independencia y la cercana madurez,
todos los adolescentes sienten que son invencibles, que nada puede causarles
dafio. A veces se olvidan de que la independencia trae responsabilidad. Se sienten
tentados de correr riesgos, jy a veces sencillamente se olvidan de que hay riesgos!

Tenemos que guiarlo porque es dificil soltarlo. Estd pasando por el

espiritu de la adolescencia, con sus amigos que le hablan del amor,
pero aqui hay violencia callejera, asi que nos preocupa. Tengo que
aprender a dejarlo ir. ~Celson, padre de Rafael, de 12 arios, Brasil

Es comin a esta edad que los adolescentes comiencen a negar que tienen una
hemorragia. jAlgunos incluso dicen que se les fue la hemofilia!l Estan buscando la
independencia y una sensacién de control sobre su enfermedad; la negacién de la
hemofilia es una creencia que satisface ambas necesidades. También cumple su
impresién de que son indestructibles. Mi propio hijo a los15 afos ignoraba
hemorragias obvias, incluso cuando rengueaba, y me decia que no tenia una
hemorragia y no necesitaba factor. De hecho, juna vez me dijo que pensaba que
se habia curado de la hemofilia!

El peligro de la negacién y de la sensacién de ser invencible es doble: en primer lugar,
el adolescente puede animarse a probar un comportamiento més arriesgado y pensar
que nada le va a pasar. Segundo, puede sufrir dafios en las articulaciones més
permanentes o agravar los que ya tiene no tratando las hemorragias de inmediato. Los
padres luchamos por lograr que nos avisen cuando tienen una hemorragia y por
tratarlos de inmediato, jaunque sea sélo poniéndole hielo al principiol A veces, los
adolescentes deben aprender por la via dificil, con el dolor, corriendo el riesgo de
dafiarse. Con el tiempo se les ird esa sensacién de ser invencible.

Las novias

Es normal que los varones comiencen a salir con muchachas durante la
adolescencia. Para algunos, no es problema decirle a una chica que tienen
hemofilia y mantener su autoestima. Pero otros adolescentes temen ser rechazados
si revelan su hemofilia.

Hay que decirle a la novia que uno tiene hemofilia en el momento
propicio y con mucha delicadeza. Ella tiene que entender que la
hemofilia es simplemente otro aspecto de quiénes somos. Yo tengo
novia. Me gusta ser independiente, aunque a veces es una carga
ocuparme de todo yo solo. —Félix, de 21 afos, Argentina
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Me parece que es més dificil conseguir novia cuando uno tiene
hemofilia. Ellas creen que somos un problema; cuando vean que
tenemos un problema tal vez nos digan que salgamos de su vida.
Quizé piensen que vamos a tener hijos con este problema. —Josivaldo,
de 15 afos, Brasil

En los paises donde la hemofilia es menos conocida para el piblico y menos
entendida, podria haber temores de contagio o de contraer otras enfermedades,
como el VIH. La hemofilia puede atemorizar a mucha gente. A veces a los j6venes
no los rechaza la joven, sino la familia de ella. La informacién es la clave para
superar este problema.

Tenia que salir con mi novia a escondidas. Rompié conmigo porque sus
padres nos descubrieron, y ellos sabian que yo tenia hemofilia. Una
vecina se despaché contdndoles sobre mi enfermedad. Le dijeron que
ella se iba a contagiar y que con el tiempo todos la iban a contraer. Les
expliqué lo que es realmente la hemofilia. Su familia igual no me queria;
me tenian miedo. Decidimos casarnos a pesar de todo y poco a poco
me aceptaron. Ahora saben que mi esposa no se contagiard y
finalmente me estan tratando bien. ~Germdn, de 22 afios, Nicaragua

Y a veces, tristemente, el tratamiento para la hemofilia puede causar hepatitis C y
VIH, particularmente en los adolescentes que usaron o continGan usando plasma o
crioprecipitado. La hepatitis C y el VIH se pueden transmitir a través de las
relaciones sexuales. Aqui es donde la independencia debe proceder con
responsabilidad: se debe informar sobre las complicaciones médicas a toda novia
con la que se tenga intenciones de tener relaciones sexuales. Los adolescentes
deben estar informados sobre cémo tener sexo seguro siempre. Los padres deben
tratar de brindar esta informacién en casa, pero si les resulta dificil o incémodo,
pueden preguntar en el centro de hemofilia o en una clinica local, o pedirselo a un
pariente hombre de confianza que tenga una buena comunicacién con su hijo. Del
mismo modo que los padres les ensefian a su hijo cémo diagnosticar hemorragias,
deben ensefiarle sobre el sexo seguro.

Los padres deben informar a sus hijos sobre el sexo seguro;
diganselo muchas veces. Diganles que usen proteccién. —Félix,
de 21 afos, Argentina
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Como establecer limites

Con esta energia sin limites, la festosterona en ebullicién y su natural sensacion de
invulnerabilidad, sumado al deseo de independencia, el adolescente con hemofilia
querrd estirar sus limites. Quiza quiera conducir répido, llegar tarde a la casa o salir
con un grupo alborotador.

Decimos que somos “sobreprotectores” entre comillas, porque no
podemos dejarlo solo para hacer lo que quiera. Tiene que cumplir las
reglas. Nada le impide salir, pero tiene que haber moderacién.
—Celson, padre de Rafael, de 12 afos, Brasil

Correr ciertos riesgos de hecho es saludable.
Desafiar al cuerpo y la mente estimula el
crecimiento, ya que el adolescente siente
sus propias limitaciones y capacidades y

aprende a ser responsable de sus acciones.

Correr ciertos riesgos de hecho es saludable. Desafiar al cuerpo y la mente estimula
el crecimiento, ya que el adolescente siente sus propias limitaciones y capacidades
y aprende a ser responsable de sus acciones. El adolescente con hemofilia puede
correr riesgos en un entorno saludable y estructurado —un gimnasio, por ejemplo-
preferentemente con un mentor adulto, como un entrenador. Se le alentard a que
corra riesgos de manera segura y responsable. En vez de oir: “No, eso no es
seguro”, oird: “Eso es seguro, pero sélo cuando...”. El adolescente desarrollaré un
sentido de logro y control. Tendré confianza en su capacidad.
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Desde el momento en que una madre sabe que su hijo conoce sus limites,
deberia dejarlo hacer lo que quiere. Ese es el momento en que las
madres pueden comenzar a vivir; deben confiar en que su hijo
aprenderé. Ensériele, guielo y cuando llegue el momento y sepa qué
puede hacer en la vida, déjelo. Mi hijo me pregunta: “sPor qué ofros
chicos pueden hacer esto y yo no? Yo no pedi nacer asi”. Yo agradezco
estas preguntas. Tenemos que ensefiarles a nuestros hijos a ser
responsables de su propio cuerpo. Como todo en la vida, el trabajo, el
estudio, cuando llegan a los 14 6 15 afios, deben asumir més
responsabilidades. Los hijos no deben depender siempre de los padres. A
la larga, tendrén que ser libres. ~Maria, madre de Eric, de 5 arios, Brasil

Si su hijo no recibe preparaciéon y guia, sus acciones pueden volverse peligrosas,
particularmente si no acepta su hemofilia. El adolescente puede rebelarse contra
los limites y las restricciones que le imponen sus padres; puede buscar la
aprobacién por parte de sus compafieros de comportamientos indeseables. La
bisqueda de la aprobacién de sus amigos puede hacer que pruebe actividades
arriesgadas que no deberia, inclusive si no tuviera hemofilia. Estas incluyen
conducir a altas velocidades, conducir después de tomar alcohol y usar drogas.

La sobreproteccion deriva en dependencia

Algunos riesgos serios podrian ser una reaccién a la sobreproteccién. La
sobreproteccién amenaza la autoestima del adolescente y su deseo de
independencia. A veces, cuanto mayor es el grado de sobreproteccién paterna,
mds quieren los adolescentes asumir comportamientos arriesgados.

O, por el contrario, demasiado control de los padres puede hacer que algunos
adolescentes renuncien a asumir el control de sus vidas, actividades y decisiones.
Se vuelven pasivos y dependientes. la dependencia es una incapacidad de
separarse y vivir aparte de las opiniones y de la aprobacién de otras personas.
Proviene de una percepcién de falta de control sobre la propia vida y el entorno.
La dependencia dafia la autoestima. Algunos nifios nunca se liberan del dominio
emocional y del entorno fisico de sus padres.
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La sobreproteccién afecta la mente més que el cuerpo.
-Sidnei, de 27 afos, Brasil

Los nifios con hemofilia son dependientes de sus padres por un tiempo, como todos
los nifios. Pero recuerde que la misién de un hijo en la vida es volverse
independiente de los padres.

Aunque parezca extraiio, darle a su hijo libertad y responsabilidad, incluso la
libertad de elegir actividades que pueden ser riesgosas, y prepararlo para rever
las normas de seguridad, puede darle la confianza y la autoestima que necesita
para tomar el control de su vida a medida que madura.

Puede fortalecer su independencia incluyendo a su hijo en el proceso de
tratamiento de la hemofilia, incluso en el diagnéstico de las hemorragias, a una
edad temprana. Rompa las cadenas de la dependencia emocional tempranamente
mostréndole a su hijo que confia en su criterio. En vez de: “Me parece que estds
teniendo una hemorragia. Busquemos factor”, digale: “sTe parece que estds
teniendo una hemorragia? 3Me avisas cuando necesites tratamiento?”. En vez de:
“Siéntate y prepararé todo”, diga: “Trae las cosas para la infusién y comienza
a prepararlas”.

Algunos adolescentes no quieren infundirse. No es temor, es
responsabilidad. Confian més en nosotros y no tienen esa
responsabilidad adicional. También les gusta ver a sus amigos aqui
[en el centro de tratamiento]. —Dra. Jussara Oliviera de Almeida,
hematéloga coordinadora, Hospital de Apoio, Brasil

Este es el mejor consejo sobre la crianza que haya escuchado: No haga nada por
sus hijos que ellos puedan hacer por si mismos sin riesgos. Cuando uno le ensefia
a un hijo a ser independiente, no sélo le estd ensefiando como comportarse en la
vida, sino que implicitamente le estd diciendo: “Respeto tu inteligencia y tus
habilidades. T sabes cuando estds teniendo una hemorragia. T0 puedes cuidarte
a ti mismo. Eres competente”.

La crianza de un nifio con hemofilia en América Latina

Consejo de un psicologo
para los adolescentes

“Los adolescentes pueden angustiarse
mucho a causa de la situacion
econdémica y financiera de su pais. No
pueden encontrar empleo; no pueden
conseguir entrevistas de trabajo. Son
todavia mas pobres de lo que solian
ser y su autoestima sufre. No pueden
conseguir una muchacha para salir.
2Es una cuestién de machismo2 Un
poco. Sus imégenes de si mismos han
sufrido: no creen que son lo
suficientemente atractivos; muchos
tienen problemas en las articulaciones.

"sDe qué modo los padres pueden
preparar a sus hijos para los afios de
la adolescencia? Cuidenlos pero no los
sobreprotejan. Transmitanles valores
para que tengan una guia inferna que
los acompaiie. No hagan por ellos lo
que ellos pueden hacer por si mismos.
Inicienlos en algunas actividades o
deportes; ayidenlos a unirse a un
club. Déjenlos ser independientes.

"No hay una edad mégica para dar
un paso atrds y dejarlos, pero cuando
comienzan la escuela, no les estén tan
encima, confien en los maestros y
otros adultos que hay en su vida”.
—Irene G. Fuchs, psicéloga, Fundacién
de la Hemofilia, Argentina
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La importancia de la escuela

Una de las maneras mds importantes en que su hijo puede mantener su
independencia y oportunidades de tener éxito como adulto es finalizando su
educacién. Este es uno de los mayores desafios para las familias con hemofilia. Las
hemorragias significan que el hijo puede faltar mucho a la escuela. Las visitas al
hospital para recibir plasma o crioprecipitado significan largos viajes y tiempo de
tratamiento. Las complicaciones médicas retrasan todavia mas la educacién.

Ivén faltaba mucho a la escuela cuando era chico y no terminé la
secundaria. Era imposible ir a la escuela cuando tenia el pie operado.
-Ana, madre de Ivén, de 20 afios, Argentina

Haga todos los esfuerzos posibles para que continte estudiando. La mayoria de las
escuelas en América Latina no tienen acceso para discapacitados, asi que es dificil
ir a la escuela en muletas o en silla de ruedas. Trate de coordinar con la escuela
que le envien un tutor a la casa o que los compafrieros le traigan las tareas para el
hogar. jLo més importante es no permitir que su hijo abandone la escuelal

Quiero decirles a los adolescentes que estudien, que vayan a la escuela
y nunca la abandonen. -Alex, de 29 aros, Brasil

Quizé hasta tenga que persuadir a su hijo de que continGe estudiando, aunque esté
afos atrasado con respecto a sus compafieros. Esto es dificil para un adolescente;
tendréd que ayudarlo a concentrarse en alcanzar un objetivo especifico, como
convertirse en un profesional en cierto campo. Necesitard un incentivo positivo
para superar su posible vergienza de estar en un grado més bajo.

Estoy atrasado en mis estudios a causa de la hemofilia, cuatro afos
atrasado. Si logro terminar, quisiera trabajar con computadoras.
—Joabson, de 13 afos, Brasil

Los adolescentes necesitan continuar estudiando, y si un nifio con
hemofilia quiere un futuro mejor, deberd estudiar. Por ejemplo, un dia vi
a un hombre con hemofilia que llegé a ser médico. Y dije: “jVayal! jEso
es lo que yo quiero ser!”. ~Taygaro, de 15 afos, Brasil
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Aprender una vocacion

Los peligros de abandonar los estudios son muchos. Sin una educacién, su hijo no
podrd aumentar los contactos profesionales que necesita para encontrar un
empleo. Quizd no tenga la oportunidad de asegurarse un empleo que le brinde
seguridad econémica y seguro médico y acceso a los concentrados de factor.
Aunque muchos hombres en América Latina se ganan la vida con el trabajo
manual, estos empleos pueden ser peligrosos e incluso potencialmente fatales para
una persona con hemofilia. Al completar los estudios, su hijo tendr4 mayores
posibilidades para ganarse la vida.

Los jévenes con hemofilia con un nivel educativo bajo deben hacer frente a
mucha discriminacién al tratar de conseguir un empleo. jEs importante tener
una buena educacién! Los primeros educadores son las familias, pero
tienen que alimentar la autoestima para que los jévenes puedan crecer
emocionalmente. ~Maria Cecilia, madre de Taygaro, de 15 anos, Brasil

La mayoria de los adolescentes quiere hacer algo productivo por la sociedad. De
hecho, los adolescentes con hemofilia en su mayoria tienen suefios sobre lo que les
gustaria hacer cuando sean adultos trabajadores. Un nifio que entrevisté queria ser
ingeniero de sistemas, ofro programador de computacién y ofro taxista. Rubén quiere
ser veterinario. Carlos quiere ser baterista. jGuillermo quiere ser cirvjano pléstico!

Nuestro centro de tratamiento hizo un estudio de las universidades locales
en 1993 y descubrié que ninguno de nuestros pacientes con hemofilia
asistia a una universidad. El centro comenzé a destacar la importancia de
la educacién para los adolescentes, a ayudarlos a no abandonar los
estudios. Hoy dia, el 5 % asiste a la universidad. Los acompafiamos para
ayudarlos a inscribirse. —-Barbara Santana Marques de Aquino,

psicéloga, Universidade Federal de Séo Paulo Servigo de Hemofilia
(Servicio de Hemofilia, Universidad Federal de Sdo Paulo), Brasil

Y sin embargo, asistir a la escuela a veces no garantiza el éxito en la vida. Muchos
paises de América Latina enfrentan economias estancadas o en declinacién,
desorden politico, incluso desastres naturales. A veces sencillamente no hay
empleos. Incluso cuando una persona joven tiene un empleo, las hemorragias
repetidas pueden hacer que tenga que faltar al trabajo. Algunos incluso lo pierden.
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La mayor dificultad para mi hijo ha sido conseguir empleo. Brasil tiene
unos indices de desempleo alarmantes y otros problemas relacionados.
Es imposible negar la evidencia; pero las dificultades para un joven con
hemofilia son mucho mayores, no importa cuén buenas sean sus
credenciales. -Maria Cecilia, madre de Paulo, de 26 anos, Brasil

Pero ésta nunca es una razén para dejar de estudiar y tratar de cumplir los suefios.
El secreto es siempre seguir intentdndolo, planeando y esperando lo mejor.

Cuando uno puede estudiar, debe hacerlo. Si puede trabajar, debe
trabajar. Uno se enriquece por dentro estudiando. Se vive con
independencia. Yo soy pintor, asi que para mi en Brasil hay pocas
oportunidades, como para todos los artistas. Igualmente, aunque no
tenga empleo, uno tiene un don y debe usarlo. —Paulo, de 30 arios, Brasil

Como puede ayudar a su hijo durante la transicion

2Coémo puede ayudar a su hijo adolescente a evitar negar la hemofilia, actuar
temerariamente o volverse dependiente? 3Cémo puede fomentar un sentido de
independencia y alentarlo a que fome decisiones con responsabilidad?

e Permitale a su hijo que tome decisiones desde chico cuando la
seguridad no esté en riesgo. Enséfiele a detectar las hemorragias.
Ayldelo a entender las consecuencias de la falta de tratamiento de las
hemorragias y las consecuencias de este comportamiento.

* Haga que conozca a otros adolescentes con hemofilia a través del
centro de tratamiento, campamentos o la fundacién.

Recuerdo que cuando estaba en el CHESP conoci a otro chico con
hemofilia y comenzamos a conversar. jllegamos a un punto en que nos
habiamos convertido el uno en el psicélogo del otro! Hablamos sobre la
escuela, los problemas con la hemofilia y la ignorancia de las personas
que tenian prejuicios contra la hemofilia. —~Edson, de 14 afios, Brasil
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e Eduque a su adolescente sobre las conductas de riesgo, como el
consumo de alcohol y el uso de drogas.
* Digale la verdad sobre su estado de salud o sus enfermedades.

Cuando tenemos que decirle a un adolescente que tiene hepatitis C, los
padres a veces nos dicen: “No, jpor favor no le digan!”. Temen que el
hijo pueda odiar a los padres o deprimirse. A veces creen que es culpa
suya. Yo les digo: “Ustedes hicieron todo lo posible y su hijo entenderd”.
~Dra. Jussara Oliviera de Almeida, hematéloga coordinadora, Hospital de
Apoio, Brasil

* Elija sus batallas con cuidado. No tiene que pelear por cada cosa.
Haga que su hijo ayude a establecer las reglas familiares. Siempre
que sea posible, limite las reglas no negociables a aquellas cosas que
conllevan riesgo para su seguridad y salud personal.

* Enséfiele a estar preparado para que usted no se tenga que preocupar.

Nuestro centro de hemofilia cuenta con tarjetas de identificacién con foto.
Cleito la lleva en su cartera. -Margerida, madre de Cleito, de 14 afos,
Brasil

® Haga que se trate él mismo, cuando sea posible.

Yo aprendi a darme las infusiones cuando tenia 14 afios. —Federico, de
16 anos, Argentina

® Espere que se rebele. Esta es una manera para él de expresarse y
reafirmar su independencia.
e Ensénele a tener esperanza; aytdelo a planear su futuro ahora.

Cleito tiene 14 afos y quiere ser abogado. jNo le gusta la fisioterapia
porque no le gusta faltar a la escuelal -Margerida, Brasil

No se olvide que ésta es sélo una etapa de transicién. Su hijo, a quien usted
preparé con amor e informacién, lo sabré y tal vez piense lo mismo que Taygaro
cuando habla de su madre:

Mi madre es excelente y me ayuda mucho en los momentos mas dificiles
cuando la necesito. Para mi, ella es todo; es mi vida. Un hijo es como
una parte de la madre y ella debe cuidarlo. Me gustaria ser médico
cuando crezca, pero sin duda, nunca podré olvidarla. Ella es una
persona inolvidable en mi vida. ~Taygaro, de 15 afos, Brasil
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La adolescencia: como preparar a su hijo para la vida adulta

Resumen

® los afos de la adolescencia pueden ser turbulentos. Su hijo adolescente pasaré
por enormes cambios fisicos y emocionales.

® La hemofilia puede afectar su imagen de si mismo negativamente todavia més
a esta edad.

® Su hijo necesita privacidad, la oportunidad de tomar sus propias decisiones y
mucha paciencia de los padres.

® Por sobre todas las cosas, su adolescente desea ser independiente.

® Su necesidad de ser independiente puede hacer que adopte comportamientos
arriesgados.

e Permitale maneras de arriesgarse que sean saludables. Pruebe salidas o
actividades que impliquen desafios fisicos con supervision.

® Adviértale sobre los peligros mortales de conducir a alta velocidad, tomar
alcohol y tener sexo sin proteccién.

* Permitale decidir a quién quiere decirle que tiene hemofilia.

* Permitale que trate de tomar decisiones sobre cuéndo necesita tratamiento para
la hemofilia.

* Ayidelo a planear un futuro: manténgalo en la escuela; hablele sobre posibles
carreras y oficios.

’_

CAPITULO DIECINUEVE\’\

#

La fe y la hemofilia

No sélo eso, sino que nos regocijamos hasta de las mismas
tribulaciones, porque sabemos que la tribulacién produce la constancia;
la constancia, la virtud probada; la virtud probada,
la esperanza. Romanos 5:3-4, NVI

Hemos mostrado cémo el diagnéstico de hemofilia afecta a las familias fisica,
emocional y econémicamente. Sin embargo, también las puede afectar
espiritualmente. Esto es especialmente cierto en América Latina, donde la oracién
y la fe tienen un papel central en todos los aspectos importantes de la vida. El
cristianismo es la fe dominante en todos los paises de América Latina. De una
poblacién de 518 millones, el 93 % se define como cristiano.” Y aunque la fe
cristiana se centra en dogmas muy especificos, no es raro encontrar que las
familias con hemofilia difieran en la manera en que perciben la hemofilia y la fe.
Para algunas familias, la hemofilia ha fortalecido profundamente su fe. Para ofras,
ha sacudido sus bases espirituales.

sPor qué la hemofilia hace que algunos creyentes cuestionen su fe, mientras que a
ofros los acerca ain mds a ésta? Parte de la respuesta yace en nuestras creencias
sobre el sufrimiento. Los nifios con hemofilia en América Latina en su mayoria
sufren intensamente: el sufrimiento fisico de hemorragias articulares dolorosisimas;
las discapacidades derivadas de las hemorragias de cabeza; el sufrimiento
emocional de ser sefialado, ridiculizado o marginado; el sufrimiento econémico
ocasionado por medicamentos costosos, el transporte al hospital u honorarios
médicos exorbitantes. El sufrimiento es miltiple. Ademas de la hemofilia, algunos
nifios viven en la pobreza, otros sufren de maltratos y otros incluso viven con la
carga de ofras enfermedades crénicas.

2El sufrimiento lo envia Dios o es una consecuencia normal de ser humanos? sHay
alguna razén para sufrir? 3Tiene algin propésito nuestro sufrimiento? Estas son
todas preguntas que las familias con hemofilia se plantean.

'En América Latina, 452 millones de personas, o el 87 % de la poblacién, son catélicas apostélicas romanas.

Fuente: www.worldchristiandatabase.org.
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¢La hemofilia es un castigo?

Cuando se hace un diagnéstico de hemofilia, a veces se percibe como un castigo
de Dios por algo que los padres hicieron contra Su voluntad. En este contexto,
Dios es visto como un padre que castiga a sus hijos desobedientes. “La cuestiéon
del castigo de Dios es parte del impacto inicial [del diagnéstico], especialmente
en paises religiosos como Brasil” sefiala Maria Cecilia Magalhaes Pinto de Brasil,
una asistente social, presidenta de CHESP (Centro dos Hemofilicos do Estado de
Sao Paulo, Centro de los Hemofilicos del Estado de S&o Paulo), y madre de un
nifio con hemofilia.

Al principio, senti que Dios me castigaba por ser madre soltera.
—Avelise, madre de Tiago, de 6 afios, Brasil

Cuando uno se entera de que un hijo tiene hemofilia, una enfermedad de la sangre
rara e inusual, es fécil entender por qué uno puede verlo como un castigo Primero,
de dénde vino2 A veces cuando no hay ninguna explicacién médica ni cientifica,
los padres buscan algin tipo de explicacién divina. Segundo, spor qué le vino a
su hijo2 Quizd nadie que usted conozca tenga este trastorno; quizd su hermana,
también portadora,? no se lo pasé a ninguno de sus hijos. Tal vez sea el primero
de su familia en tenerlo. Con toda seguridad, jalgo debe haber pasado para que
usted se merezca esto! El hecho de que la hemofilia sea tan inusual y su aparicién
repentina pueden hacerle sentirse sefialado y castigado.

Cuando ocurre un cambio importante en la vida, como un divorcio, muerte,
pérdida del empleo o una enfermedad como la hemofilia, una reaccién humana
comin es preguntarse “3Por quée”, “sPor qué nosotrose”, “sPor qué nos pasa esto
a nosotros y no a los demds2”. La hemofilia es muy poco frecuente. Es fécil sentir
que sélo le pasa a uno. Es facil culpar a alguien, como al conyuge, al médico o a
Dios. En su tristeza y dolor por el diagnéstico, es posible que sienta que el mundo
estd en su contra.

Pero nadie se merece la hemofilia como castigo. Y la realidad es que mucha gente
en el mundo entfero se ve afectada por la hemofilia, no sélo usted. Le sucede a
gente buena y a gente mala. A los ricos y a los pobres. A cristianos, musulmanes,

?Los términos que aparecen en negrita se definen en el glosario al final del libro.
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hindies, budistas y ateos. Nadie sabe por qué un nifio tiene hemofilia excepto que,
desde un punto de vista cientifico, le falta una GOnica proteina en la sangre.

Cuando ocurre un cambio importante en
la vida... una reaccion humana comun es
preguntarse ';Por que?', ';Por qué nosotros?’,

‘¢ Porque tenemos esto y los demds no?’.

Quizé sea mejor preguntarse “3Cémo?”. 3Cémo puede aprender de qué se trata
la hemofilia para lograr una cierta sensacién de control2 3De qué modo puede
ayudarle la hemofilia a aprender més sobre la vida y la fe? Una vez que comience
a sentirse més competente y que aprenda a atender a su hijo, sus sentimientos
serdn menos intensos y sus sentimientos negativos sobre la fe también disminuirén
y quizé incluso desaparezcan.

Alguien me dijo que yo no tenia suficiente fe en Dios porque si tuviera
fe, mi hijo no tendria hemofilia. Alguien me dijo que estaba pagando
por algo malo que habia hecho. 3Si creo que Dios le dio la hemofilia a
mi hijo2 No. La hemofilia es algo que sencillamente sucede. Lle puede
pasar a cualquiera. ~Maria, madre de Eric, de 5 afos, Brasil

(La hemofilia es una prueba?

La hemofilia altera mucho la vida, ya que requiere de toda su paciencia, amor,
capacidad de resolver problemas y entereza. Al principio sabiamos tan poco sobre
la hemofilia que no podia imaginar qué sucederia. Cuando su hijo tenga
hemorragias, no duerma en toda la noche a causa del dolor, o tal vez incluso se
le deforme una articulacién, quizd usted se pregunte si estd pasando por alguna
clase de prueba divina.

Al principio, yo creia que Dios me estaba castigando, pero ahora sé
que me estd probando. La hemofilia es algo con lo que tengo que lidiar.
—Giovanilda, madre de Marcus, de 6 afios, Brasil

¢
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2Qué se estd probando? Para algunos padres, es una manera de averiguar qué se
espera de nosotros en esta vida, de encontrar nuestro propésito. La hemofilia
puede ser un vehiculo elegido por Dios para ayudarnos a encontrar nuestra misién
en la vida. Nuestra misién podria ser ayudar a ofras personas con hemofilia,
convertirnos en un lider de la comunidad de la hemofilia, ensefiar compasién a los
demds. Pero sélo la persona puede descubrir de qué se trata su misién en la vida.

Creo que nos enviaron aqui con un fin. No veo la hemofilia como un
castigo, sino como una prueba. -Jorge, de 61 afios, Argentina

Para otros, la hemofilia es una prueba de su fe. 3Estén en lo cierto en creer esto?
Maria, de Brasil, una mujer cristiana, es madre de un nifio de cinco afios con
hemofilia. Ella recuerda: “Alguien traté de convencerme de que cambiara de
religién, y me decia que si cambiaba, mi hijo se curaria. Pero yo no cambié”. Esta
persona traté de convencer a Maria de que la hemofilia era una prueba de tener
la fe “correcta”. Maria no aceptd que necesitaba cambiar el contenido de su fe.

...un viaje por el camino de la hemofilia,
como cualquiera de las sorpresas

de la vida, pondrd a prueba su fe.

Para Mara de Argentina, madre de Gabriel, un nifio de seis afios con hemdfilia, el
trastorno es verdaderamente una prueba, mds para su hijo que para ella. “Creo
que fuimos elegidos para este rol con un propésito. La hemofilia no le ocurre a
cualquiera”, dice. “Es como una prueba y nos sentimos afortunados. Para mi,
Gabriel es como un dngel. Tiene el paraiso asegurado. Serd uno de los guardianes
de las puertas del cielo. Decidird quién entra y quién no”. Mara cree que el
sufrimiento de su hijo es una prueba que le aseguraré la entrada al paraiso.

La hermana de Mara también tiene un hijo con hemofilia, Facundo. Como Mara,
ella también es cristiana, pero de ofra creencia. Si bien es muy creyente, ella cree
que la hemofilia es més una prueba de su entereza. “No hay ningin propésito

¢
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para el cual Facundo haya nacido con hemofilia, sencillamente nacié con ella y
eso es todo. Le puede pasar a cualquiera. En vez de “3Por qué a mi2”, pregintese:
“sPor qué no a mi2 3Quién soy yo para no poder hacer frente a esto?”.

La hemofilia también parece a veces como una prueba de Dios; como padres,
podemos pretender y esperar que Dios cure a nuestro hijo como respuesta a
nuestra fe.

Tenemos total confianza en Dios, y sabemos que él curard a nuestro hijo.
No sabemos cuéndo, pero sabemos que sucederd. ~Talia, madre de
Pedro, de 16 afos, México

Quizé la hemofilia no sea una prueba como la que uno hace en la escuela, con
una calificacién final y la oportunidad de avanzar a un grado més alto. No
demostrard que es buen estudiante ni lo echarén de la escuela. En otras palabras,
no se puede pasar o reprobar la prueba de la hemofilia. Quizd, como todos los
cambios en la vida, la hemofilia pueda permitirle examinar mas profundamente su
fe. Puede permitirle mirar hacia su interior y hacia arriba, y reflexionar. “Nuestra
fe se profundizé”, dice Irani de Brasil, madre de dos nifios con hemofilia. “Quizé
sélo sea para probar nuestra fe”.

Del mismo modo que escalar una montafa alta y rocosa pondrd a prueba su
fortaleza fisica y su resistencia, un viaje por el camino de la hemofilia, como
cualquiera de las sorpresas de la vida, pondré a prueba su fe. 3En qué dreas de
su fe es fuerte? 3En qué dreas es débil2 sEn qué dreas quisiera mejorar?

La hemofilia es una prueba que nos manda Dios para ver si confiamos
en El. ~Carlos, padre de Bryan, de 2 afos, Venezuela

Si lo mira desde esta perspectiva, puede ver que la hemofilia de hecho le brinda
oportunidades de crecer en su vida emocional, personal, educativa y espiritual.
Trate de no pensar en la hemofilia como en un castigo, ni siquiera una prueba. Es
un suceso de la vida que le pasa a la gente, sélo que es menos comin, y puede
acercarlo a su hijo, a una comunidad mas grande de gente que puede ayudarle,
a Dios.

Por eso no desfalleceremos. Aun cuando nuestro hombre exterior se va
desmoronando, el hombre interior se va renovando de dia en dia.
En efecto, la leve tribulacién de un momento nos produce,
sobre toda medida, un pesado caudal de gloria eterna.

2 Corintios 4:16-17 (Biblia de Jerusalén, edicién esparola)

¢



La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

Un dialogo sobre fe

Mientras nos encontrabamos en Buenos Aires,
Argentina, Ana y yo entrevistamos a cinco
adolescentes con hemofilia. Nuestra entrevista
resultd ser una vivaz discusién sobre la fe. Si
bien tienen sus propias ideas sobre por qué
tienen hemofilia y cémo ayuda la fe, ninguno
de los adolescentes culpé a Dios por su
enfermedad. Ninguno se sentia enojado por
tener una enfermedad. Sus padres, algunos de
los cuales estaban presentes, estuvieron todos
de acuerdo en que se sintieron “elegidos”
para cuidar de estos nifios especiales.
Entrevistamos a Gaston, de 15 afios; Federico,
de 16; Gustavo, de 15; Marcelo, de 15y
Diego, de 15.

Gastén: Dios tiene un propésito para cada uno
de nosotros.

Federico: La vida es una prueba para todos. Y
hay cosas peores.

Gastén: jSil Por ejemplo, yo no entendia por
qué la enfermedad de von Willebrand
me tuvo que focar a mi. Y después que pensé
eso, vi un hombre que fenia una amputacién y
estaba peor que yo. Comencé a ver que tenia
esta enfermedad pero al menos podia
caminar. Estoy mejor en muchos sentidos.

¢
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Federico: La fe me ayuda a sobrellevar mi
enfermedad. Y rezo.

Diego: Mi mama reza, pero yo no. Cuando
era més joven, rezaba mucho.

Marcelo: Todos los domingos voy a misa; antes
ayudaba al cura. Yo no creo que Dios me
haya dado esto; sencillamente sucedié.

Gastén: Dios nos dio esto porque podemos
enfrentarlo, y nos dio padres que son
responsables. Quizd si se lo hubiera dado a
ofro chico, realmente estaria sufriendo.

Gustavo: O quizd parte de la familia tenia que
pasar una prueba, como para ver si podian

aguantar.




La crianza de un nifo con hemofilia en América Latina

“La hemofilia me acerco a Dios”

sLa hemofilia puede de hecho ser una manera de crecer en la fe2 Algunas personas
quieren maldecir a algo o a alguien, como la madre naturaleza, el destino, Dios,
en vez de confiar en algo o en alguien. Pero recuerde que esto es normal si todavia
estd luchando con el diagnéstico. Los padres tienen muchos motivos para estar mal,
enojados o fristes. La vida le ha deparado una sorpresa muy grande y muy dificil.
Pero con el tiempo y con mas informacién sobre la hemofilia, encontrard que sus
sentimientos cambian.

Al principio, renegué de Dios porque no sabia nada de la hemofilia.
Con el correr del tiempo, aceptamos el diagnéstico. Nacemos con
hemofilia, pero no es culpa de Dios. Ahora sentimos que la hemofilia ha
sido una bendicién para nuestra familia. Dios puso la mirada en
nosofros y nos envié la hemofilia. jNos ha ensefiado tantas cosas! Nos
ha fortalecido. Los nifios son un préstamo temporal y tenemos que
aceptarlos como vienen. Rezamos mucho, y eso nos ayuda. Sentimos
paz. —Esperanza, madre de Jesis, de 13 afios, México

¢Qué puedo aprender de mi mismo y de mi
relacion con mi creador con esto? ;Como puedo
Sfortalecer mi fe? ;Como puedo encontrar
continuo consuelo y esperanza al pasar por

momentos dificiles en las cosas por venir?

La fe se vuelve un refugio en los momentos dificiles. En vez de esperar respuestas
a un “3Por qué?” o de concentrarnos en cémo pasar una prueba, podemos ver la
hemofilia como una manera de preguntarnos “3Qué puedo aprender de mi mismo
y de mi relacién con mi creador con esto? 3Cémo puedo fortalecer mi fe2 3Cémo
puedo encontrar continuo consuelo y esperanza al pasar por momentos dificiles en
las cosas por venirg”.
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Nunca cuestionamos la hemofilia. Dios lo hizo asi, y sé que El lo
cuidard a pesar de la enfermedad. Yo creo que Dios se ocupa de estas
cosas de ofra manera. Ivén es inteligente y maduro. Sabemos de quién
recibimos la fuerza y a quién pertenecemos... y sabemos que nos
cuidaré. —Freddy y Susanna, padres de Ivén, de 3 anos, Argentina

“La hemofilia me acercé a Dios”. -Neuza, abuela de Kaike, de 10
afos, Brasil

iA veces la esperanza a través de la fe puede hasta tener humor!

Somos religiosos y nos ponemos en las manos de Dios todos los dias.
Bien, permitanme decirles que no tenemos miedo de tener ofro hijo. Le
dije a Dios: “jEscucha, haz lo que quieras y que asi seal”. —José, padre
de Junior José, de 8 afios, Venezuela

La esperanza enriquece y profundiza la fe de muchas familias. La esperanza
mantiene su capacidad de perseverar bajo las circunstancias més penosas. La
hemofilia se convierte en una manera de continuar creciendo y de desarrollar una
sensacién de esperanza a través de la fe.

La religién verdaderamente ayuda. Nuestra fe nos consuela. jDios nos
manda cosas y nosotros decidimos qué hacer! Podemos reaccionar de
manera positiva o negativa. Nosotros elegimos responder de manera
positiva. =Martha, madre de Pablo, de 13 afios, México

Acercarse al creador, a Dios, a pesar del sufrimiento de un hijo y de lo que uno
debe soportar, significa que hay que confiar. Esto quiza sea la cosa mas dificil que
deben hacer los padres. Muchos de nosotros queremos un Dios que principalmente
nos reconforte y alivie nuestro dolor. Muchos creen que si somos fieles y rezamos
a Dios, El nos librara del dolor y el sufrimiento. Cuando lo que esperamos no se
cumple, podemos sentirnos confundidos y hasta perder la confianza. En este
momento es cuando la hemofilia comienza a sentirse como un castigo o una
prueba que debemos pasar.
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En cambio, puede ayudarle pensar que hay una inteligencia divina, un plan
universal, un propésito eterno que aln no comprendemos, pero que un dia se
volverd claro. Del mismo modo que nadie puede imaginar el alcance, la
profundidad y los limites del universo, tampoco podemos entender todo, lo que se
ve y lo que no se ve. Pero podemos comenzar a confiar en que tenemos un rol en
este plan, que nuestro hijo con hemofilia tiene un rol en él y que éste nos serd
revelado a través de la esperanza y la perseverancia, ya que éstas son informadas
e impulsadas por la fe.

La confianza que tenemos en Dios nos ayuda a superar cualquier
barrera. -Llaeia e ltavaldo, padres de los gemelos Matheus y Rhenysson,
de 9 afos, Brasil

Quizé nadie demuestre confiar en un poder superior mas que Maria, de Brasil.
Una madre soltera de dos hijos con hemofilia severa, es una ama de llaves que
gana sélo un poco més de un délar por dia. Se ha enfrentado a muchas
dificultades. Su hijo de 18 afos, Carlos, tiene diabetes y su hijo de 21 afios, Paulo,
tiene epilepsia. El hospital de los j6venes se encuentra a una hora de viaje. Sus
vecinos no le hablan, las escuelas han rechazado a sus hijos y sus amigos creen
que la hemofilia es contagiosa. A su hijo mds chico una vez casi hubo que
amputarle una pierna después de una hemorragia muy grave y estuvo dos meses
en el hospital. A pesar de todos sus problemas tiene gran calma y fuerza interior,
dignidad y una profunda fe. Dice con sencillez: “Mi fuerza viene de Dios”.

El poder de la oracion

La oracién es una forma de comunicacién. Puede ser tan simple y humilde como
hablar con Dios en privado, como lo haria con ofra persona. Puede ser tan
poderosa como recitar oraciones escritas por una comunidad en un templo religioso.
Rezar nos ayuda a comunicarnos con nuestro creador y nos alienta a expresar
nuestras fallas, nuestras necesidades, nuestras gracias y nuestra adoracién. Rezar
también ayuda a meditar, lo que nos ayuda a entender mejor nuestra fe y a nosotros
mismos, y a excavar las profundidades del alma. A través de la oracién a veces
encontramos fortaleza, respuestas, sentimientos profundos y alivio.

A través de la oracién, he aprendido a aceptar la hemofilia. Le pido a
Dios que me dé resignacién. Me aferro a Dios més que a mi madre o a
mi propia esposa. ~Germdn, de 24 afios, Nicaragua

4
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La oracién puede unir a la gente, ademas de unir a la gente con su creador. La
oracién puede ser una manera poderosa de lograr acercamiento entre una madre
y su hijo y entre la madre y el padre. La oracién puede ayudar a superar el dolor
de las hemorragias a causa de la hemofilia, creando la esperanza de que ésta va
a terminar y que la fuerza divina le ayudaré a pasarla.

Estaba deprimido, pero la fuerza de Dios me dio 4nimos. Rezar me
ayudé mucho. Gastén me llama cuando le duele y me dice: “Recemos”.
-Eva, madre de Gastén, de 15 anos, Argentina

Existe un consenso en los circulos médicos hoy dia que reconoce el poder sanador
de la oracién. No siempre se sabe si la oracién produce una curacién especifica
o si la oracién fortalece la fe y ofrece una mayor capacidad de dominar el dolor
psicolégicamente. Algunos padres creen que verdaderamente puede curar.

Cuando se le enderezé la pierna, hasta la fundacién de hemofilia
consideré que era un milagro. Cuando Rod tenia dolor, le ponia la mano
sobre el lugar y rezaba y pedia que el factor VIl aumentara para curarlo.
Y no tenia una hemorragia. Mi sobrino mayor, que tiene 17 afios, tiene
unas hemorragias terribles en el codo. Pidi6 permiso para ir al bafo y
rezar, y se le fue. —Liliana, madre de Rodrigo, de 13 afos, Argentina

Lo més importante es que muchos aseguran que rezar los ayuda a sentir que estdn
ayudando activamente a su hijo y a ellos mismos. Para rezar, necesita entrar en
accién: hablar, en silencio o en voz alta; entregarse a un poder superior y saber
que muchas veces la vida puede salirse de nuestro control. Con la oracién uno no
se sienfe solo y puede sentir que la fuerza se renueva. El rezo puede abrir una via
poderosa hacia una mayor fe, paz y esperanza.

Rezamos mucho. Sabemos que Dios puede curar cualquier enfermedad,
pero no le pedimos un milagro. Lo que le pedimos es que le dé a Héctor
la fuerza para enfrentar su hemofilia. =Juana y Héctor, padres de Héctor,
de 21 anos, Nicaragua
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Una comunidad de fe

Uno de los mayores beneficios de pertenecer a una fe en particular es compartir
las alegrias, los servicios religiosos y las dificultades que nos presenta la vida con
una comunidad de creyentes. Tal vez descubra que, del mismo modo que encontré
la comunidad de la hemofilia con personas que entienden sus necesidades
especiales y cémo ayudar, encontrard una comunidad de creyentes que del mismo
modo entenderdn sus necesidades espirituales y le ofrecerdn apoyo y maneras
tangibles de salir adelante.

Tenemos un fuerte sentido de comunidad en la iglesia. Nuestro grupo
rezé por nosofros, nos escuché y nos permitié llorar sobre sus hombros.
—Liliana, madre de Rodrigo, de 13 afos, Argentina

Su comunidad en la fe puede ayudarle a prepararse para el nacimiento de un nifio
con hemofilia, ofrecer oraciones y escuchar su angustia y sus temores. Puede
incluso aliviar su carga llevéndole comidas, ofreciéndole cuidar a los nifios y
acompaidndolos al hospital. Del mismo modo que los miembros de la comunidad
de la hemofilia pueden hablar un cierto lenguaje con usted para ayudarle a
comunicar sus femores y necesidades particulares, su familia espiritual puede
hablar un cierto lenguaje con usted para ayudarle a salir adelante, crecer y
afianzar su fe.

Llamamos a nuestro pastor y él llamé a varios miembros de la iglesia y
ellos rezaron por nuestro hijo, y también nuestra iglesia. Hay una lista
de personas que necesitan rezos y el nombre de nuestro hijo estd en esa
lista. El pastor siempre pregunta de qué modo la iglesia puede ayudar a
Ivén. —Freddy y Susana, padres de Ivén, de 3 afios, Argentina

Uno de los mayores peligros para el crecimiento personal, ya sea espiritual,
emocional o fisico, es el aislamiento de los demds. La vida rural, criar un hijo sin
tener pareja y la hemofilia son todos factores que pueden hacernos sentir aislados
del resto de los seres humanos. Unirse a través de la oracién, a través de la fe es
una manera notable y profunda de sentir pertenencia, aceptacién y comunidad.
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Qué decirle a su hijo

En dltima instancia, es su hijo con hemofilia quien crecerd y vivird su propia vida
solo. 3Cémo va a salir adelante en un mundo que puede o no entender su
hemofilia? 3Sentird rechazo o compasién? 3Tiene una brijula interna que lo guie
en el dificil camino de la vida? ;Tendrd un modo de mantener la esperanza a pesar
de los muchos obstéculos que necesitard dominar? 3Podré canalizar su sufrimiento
hacia una visién del mundo y de si mismo que lo haga sentir en control2

Para criar un hijo es necesario hacer que ese hijo crezca en todas las dreas:
emocional, fisica, educativa y espiritual. El crecimiento espiritual abarca cosas
invisibles que pueden ayudarnos a estar en paz y armonia con nuestra situacion y
con nosotros mismos. Esto puede incluir honrar las religiones tradicionales del
mundo, pero también puede abarcar formas mas esotéricas de meditacién y
crecimiento. Si bien algunas familias ponen muy poco o ningin énfasis en el
crecimiento espiritual, la mayoria de las familias de América Latina disfruta y crece
al formar parte de un culto religioso.

La religién es un tema dificil en casa. Creo que la religién es un
asunto sobre el que se debe hablar; quizé uno tema que no haya
nada del otro lado, y entonces cree en la religién. La religién no es
eso. Rezar me tranquiliza. Creo que Dios no tiene nada que ver con
que yo tenga hemofilia. No sé si rezo por Dios o para sentirme mds
tranquilo. Cuando uno va a la iglesia siente paz por el ambiente.
~Elio, de 25 afos, Argentina

No debe esperarse que los padres y los hijos siempre tengan las mismas
creencias. Mara y Vera, las dos hermanas argentinas que mencioné antes, fueron
ambas criadas en la misma fe; sin embargo Vera eligié un camino algo distinto.
lo mds importante es que la fe se nutre de alguna manera, aun cuando
simplemente se dé a los nifios la oportunidad de hacer preguntas espirituales o
hacerse preguntas en voz alta. Se les puede dar los antecedentes histéricos de las
religiones del mundo, historias, pardbolas de fuentes literarias religiosas y la
oportunidad de visitar templos religiosos. Piense en esto como una contribucién a
su crecimiento personal integral.
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La mayoria de los nifios tiene una vida espiritual muy activa, adn sin la guia directa
de los padres. Explore este aspecto con su hijo; pregintele qué ideas tiene sobre
un creador, sobre ofra vida, sobre el bien y el mal. {Quiza se sorprenda de cuanto
piensa sobre ello!

En los hogares donde la fe se abandoné o es incierta, los nifios pueden sentirse a

la deriva, sin herramientas y sin donde acudir con sus preguntas. En una familia

venezolana, la madre no estaba sequra de sus propias creencias. “No practicamos
, g prop p

ninguna religién. No sé si creo en Dios o no, aunque tengo estampitas e imdgenes

en casa”, dijo. Uno de sus hijos con hemofilia respondié: “Yo creo en un ser

superior”, mientras que el otro hijo dijo “Yo no creo en nada”.

El segundo hijo estaba enojado, atacdé a varios grupos religiosos y se sentia
aislado y hostil. Tenia informacién errénea sobre ciertas religiones. Ademas se le
habia diagnosticado hemofilia y VIH. Luchaba con la ira sobre muchas cosas,
necesitaba informacién histérica exacta sobre las religiones, ayuda espiritual y
asesoramiento para aprender maneras de dominar sus sentimientos.

Les dije que siempre tengan a Dios en primer lugar en su vida, para que
la hemofilia y cualquier otra dificultad los lleve inmediatamente a Dios
para poder crecer mds. -Maria Moraes Paula Aymoré, madre de
Taygaro, de 15 arios, y presidenta de la Associacdo dos Hemofilicos do
Mato Grosso do Sul (Asociacién de los Hemofilicos de Mato Grosso do

Sul), Brasil

El crecimiento espiritual puede ser un componente importante para nutrir la autoestima
de su hijo. Puede darle una mayor sensacién de control y entendimiento sobre la
hemofilia, su sufrimiento y cémo lo trata el mundo. La oracién o la meditacién puede
ayudar a su hijo a conquistar sus temores y a controlar el dolor. A partir de los fres
afos de edad, cuando el nifio comienza a expresarse con palabras, comenzard a
desarrollar su propia percepcién espiritual del mundo y gran parte de esto estard
definido por sus experiencias con la hemofilia. Ayude a su hijo en este camino
guiéndolo, en todas las éreas de crecimiento, para que aprenda que es amado por
quién es, no por lo que tiene; que tiene un lugar en este mundo y que tiene una misidn
que algin dia descubrira.

APENDICEA A
\

v

Ejemplo de carta para el médico de la sala de emergencias

Estimado médico de la sala de emergencias:

Debe saber que (nombre) es un paciente
nuestro que tiene (severa, moderada o leve)
(hemofilia A o B). Su porcentaje de factor de coagulacién
es %. Su peso actual es kilos (libras).

Le hemos dado infusiones como paciente externo anteriormente de
(marca del factor o producto derivado de la sangre utilizado)
con buenos resultados. Para una hemorragia leve, le damos un nivel de producto

que aumente su nivel de factor a aproximadamente %, es decir,
aproximadamente unidades. Para una hemorragia més seria, debe
recibir aproximadamente unidades. Este tratamiento debe repetirse,
de ser necesario, cada horas.

Este paciente (tiene/no tiene) un inhibidor.

Si (nombre) tiene una lesién en la cabeza, una

lesién abdominal o una lesién seria en alguna extremidad, por favor administrele
una infusién de factor antes de hacerle exémenes como radiografias, fomografias
o estudios de resonancia magnética. Todos los exdmenes y andlisis deben
hacerse después de la administracién de factor.

Los padres estén autorizados a llevar el factor y los suministros auxiliares. Si
tiene alguna pregunta con respecto al tratamiento, no dude en llamar a mi
consultorio. Se agradece enormemente su colaboracién en este asunto.

Atentamente,
(Nombre, direccién y teléfono del médico)

Padres: Es importante actualizar esta carta al menos cada 6 a
12 meses o cuando sea necesario efectuar un cambio en la dosis

de factor.
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Unidades de factor VIl a administrar*

APENDICE B

Peso 30 %
10 libras 4,5 kg 68
1 4,9 74
12 54 81
13 58 87
14 6,3 95
15 6,7 101
16 7.2 108
17 7,6 114
18 8,1 122
19 8,5 128
20 9,0 135
31 14 210
40 18 270
51 23 345
59 27 405
70 32 480
79 36 540
90 41 615
99 45 675
110 50 750
121 55 825
130 59 885
141 64 960
150 68 1020
161 73 1095
169 77 1155
180 82 1230
189 86 1290
200 91 1365

Tabla para calcular la dosis de factor VIII

Aumento en el FAH circulante deseado (%)
40 %

Instrucciones de uso

1. Ubique el peso del paciente.
2. Elija el aumento deseado de factor VIII.

90
98
108
116
126
134
144
152
162
170
180
280
360
460
540
640
720
820
900
1000
1100
1180
1280
1360
1460
1540
1640
1720
1820

50 %

113
123
135
145
158
168
180
190
203
213
225
350
450
575
675
800
900
1025
1125
1250
1375
1475
1600
1700
1825
1925
2050
2150
2275

60 %

135
147
162
174
189
201
216
228
243
255
270
420
540
690
810
960
1080
1230
1350
1500
1650
1770
1920
2040
2190
2310
2460
2580
2730

70 %

158
172
189
203
221
235
252
266
284
298
315
490
630
805
945
1120
1260
1435
1575
1750
1925
2065
2240
2380
2555
2695
2870
3010
3185

80 %

180
196
216
232
252
268
288
304
324
340
360
560
720
920
1080
1280
1440
1640
1800
2000
2200
2360
2560
2720
2920
3080
3280
3440
3640

3. Anote las unidades de factor VIIl a administrar y reconstituya lo que corresponda.
Para las dosis de factor IX, duplique los nGmeros

Collegeville, PA; 1988.

¢

e las unidades.
*Todos los valores fraccionales han sido redondeados a la unidad entera més cercana.
Fuente: Understanding hemofilia: a Young Person’s Guide. Armour Pharmaceutical Company.

90 %

203
221
243
261
284
302
324
342
365
383
405
630
810
1035
1215
1440
1620
1845
2025
2250
2475
2655
2880
3060
3285
3465
3690
3870
4095

100 %

225
245
270
290
315
335
360
380
405
425
450
700
900
1150
1350
1600
1800
2050
2250
2500
2750
2950
3200
3400
3650
3850
4100
4300
4550

APENDICE C

Recursos

Asociaciéon de Hemofilicos del Uruguay
Marcelino Sosa 2924

11800 Montevideo

Uruguay

Asociacién Venezolana para la Hemofilia
Apartado Postal 40770

Caracas CP 1040

Venezuela

5821-2562-2325

Fax: 5821-2562-9370

Correo electronico: cgarrido@cantv.net

Centro dos Hemofilicos do Estado de Sao Paulo

(CHESP; Centro de los Hemofilicos del Estado de Sao Paulo)
Rua Capitdo Macedo

470 Vila Clementino

Sao Paulo, Brasil 04021-020

Correo electrénico: chesp.sites.uol.com.br/chesp@uol.com.br

Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana, A.C.
Municipo Libre No.62

Col. Portales DF CP 03300

México

52-55-5674-3697

Fax: 52-55-5674-3697

Correo electrénico: hemofmex@hotmail.com

Internet: www.hemofilia.org.mx
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Federacion Mundial de Hemofilia (FMH)
(World Federation of Hemophilia, WFH)
1425 René LeVesque Boulevard West

Suite 1010

Montréal, Québec, Canada H3G 177
514-875-7944

Correo electrénico: wth@wfh.org

Internet: www.wfh.org

Fundacién de la Hemofilia

Soler 3485

Buenos Aires 142

Argentina

5411-4963-1755

Correo electrénico: themofilia@arnet.com.ar
Internet: www.fhemofilia.org.ar

National Hemophilia Foundation (NHF)
(Fundacién Nacional de la Hemofilia)
116 West 32nd Street, 11th Floor

New York, New York 10001

212-328-3700

800-42-HANDI

Fax: 212-328-3799

Correo electrénico: info@hemofilia.org

Internet: www.hemofilia.org

LA Kelley Communications

68 East Main Street, Suite 102
Georgetown, Massachusetts 01833
978-352-7657

800-249-7977

Fax: 978-352-6254

Correo electrénico: info@kelleycom.com
Internet: www.kelleycom.com

¢

GLOSARIO A
3

Amicar® (acido aminocaproico): medicamento que evita que la saliva
disuelva los codgulos que se acaban de formar en la boca. También se puede
usar en las hemorragias nasales.

Amniocéntesis: estudio prenatal, realizado entre las semanas 13y 16 de
gestacién, que detecta ciertos defectos de nacimiento e identifica el sexo del feto.
Se inserta una aguja larga y delgada a través del abdomen en el interior del
itero, de donde se extrae una pequeia muestra del liquido amniético que rodea
al feto. El indice de exactitud es mayor al 99 %. La hemofilia no puede
detectarse de esta manera, pero el sexo del bebé puede determinarse con mas
precisién. Conlleva un riesgo de pérdida del embarazo de 1 en 200.

Analisis: examen realizado en un laboratorio para medir la cantidad o la
calidad de una sustancia.

Anemia: recuento de glébulos rojos mds bajo de lo normal. La anemia puede
causar fatiga y sensacién de ahogo.

Anticuerpos: proteinas de la sangre producidas por el sistema inmunolégico en
respuesta especifica a bacterias, virus y sustancias extrafias que entran en la
sangre.

Articulacién afectada: articulacién que sufre repetidas hemorragias. Con el
tiempo las articulaciones afectadas generalmente presentan artritis.

Artritis: inflamacién crénica de las articulaciones. Puede causar enrojecimiento,
inflamacién y dolor.

Aspirina: 4cido acetilsalicilico; medicamento calmante y antiinflamatorio. Las
personas con trastornos de la coagulacién no deben usar aspirina ni productos
que contengan écido acetilsalicilico porque interfiere con el adecuado
funcionamiento de las plaquetas.

Atencion integral: atencién médica que cubre todos los aspectos (mental,
emocional, fisico) del bienestar y la salud del paciente. Los miembros del equipo
de atencién médica integral incluyen profesionales de la hematologia, psicologia,
servicios sociales, odontologia, terapia fisica y asesoramiento.

Autoestima: valor que una persona se asigna a si misma. Un componente
importante de la autoestima es el grado de control e influencia que uno siente
que tiene sobre una situacién, su entorno y su vida.

4
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Centro de tratamiento de la hemofilia (CTH): clinica que cuenta con un
equipo de especialistas dedicado a brindar diagnéstico, tratamiento, apoyo e
informacién a las personas con hemofilia y sus familias.

Circuncision: extirpacién quirirgica del prepucio del pene. Es una manera
comin para las familias sin antecedentes de hemofilia de descubrir que su hijo
tiene hemofilia.

Coagulo de fibrina: también conocido como codgulo de sangre. Es un
recubrimiento en forma de red que cubre el tapén de plaquetas que permanence
en su lugar hasta que la pared del vaso se cicatriza. Se forma gracias a la
interacciéon de muchos factores de coagulacién.

Concentrado: producto en polvo, congelado en seco, que contiene factor VIl o
factor IX, derivado de sangre humana de banco de sangre sometida a
evaluaciones o de células modificadas genéticamente. Los concentrados estan
sujetos a métodos de inactivacién y a veces de purificacién para matar virus y
eliminar sustancias extrafias.

Concentrado de factor: medicamento que se usa para tratar las hemorragias
causadas por la deficiencia de un factor de coagulacién. Esté fabricado a partir
de plasma humano (derivado de plasma) o modificado genéticamente
(recombinante). El concentrado de factor se procesa con calor (se pasteuriza) o
con un solvente/detergente para proteger al paciente contra virus y luego se
almacena en forma de polvo congelado en frio en frascos estériles.

Concentrados de complejo protrombinico (CCP): productos de
coagulacién concentrados derivados de plasma humano que generalmente no
estimulan la produccién de anticuerpos contra el factor VIl en el sistema
inmunoldgico.

Concentrados de complejo protrombinico activados (CCPA): productos
de coagulacién concentrados derivados de plasma humano que se activan
durante el proceso de fabricacién mediante un paso de activacién controlada.
Por lo general, los concentrados de complejo protrombinico no estimulan el
sistema inmunolégico para que produzca anticuerpos contra el factor VIII.

Crioprecipitado (“crio”): material sélido que queda cuando se descongela el
plasma fresco congelado a 2 °C - 4 °C. Este producto es rico en los factores de
coagulacién necesarios para tratar la hemofilia A, la enfermedad de von
Willebrand y las deficiencias de factor Xill.

¢
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Cromosoma: grupo de genes. Estd formado por ADN en forma de espiral y
ofras proteinas. Los cromosomas se encuentran dentro de todas las células del
cuerpo excepto los glébulos rojos. Los cromosomas se pasan de los padres a los
hijos a través del espermatozoide y del évulo.

Cromosoma X: cromosoma sexual que lleva las instrucciones para el desarrollo
de una mujer. Se considera que todo gen que se encuentra en el cromosoma X,
incluido el gen de la hemofilia, estd ligado al sexo.

Cromosoma Y: cromosoma sexual que lleva las instrucciones para el desarrollo
de un varén.

CTH: ver CENTRO DE TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA.

Deficiencia inmunolégica: incapacidad del organismo de atacar y destruir a
las bacterias y los virus invasores y a las proteinas extrafas, lo que hace a la
persona susceptible a enfermedades que normalmente no contraeria.

Desmopresina: el acetato de desmopresina es un medicamento sintético
(artificial) que se usa para detener hemorragias en personas con hemofilia A
leve. El acetato de desmopresina deriva de una hormona y esté libre de virus,
como los de la hepatitis y el VIH. No es un factor de coagulacion pero estimula
la liberacién del factor VIl almacenado para aumentar temporalmente su nivel de
actividad en el organismo.

Disciplina: capacidad de aprender a autocontrolar el propio comportamiento,
pensamiento y emociones por medio del aprendizaje de las consecuencias
relacionadas.

Ecografia: también conocida como ultrasonido. Son imégenes del feto formadas
por ondas sonoras que se usan para determinar su sexo o si tiene problemas
médicos congénitos. Se realiza aproximadamente entre la semana 16 y la
semana 20 del embarazo; las ecografias no son 100 % precisas.

Eficacia: efectividad; cuan bien controla una hemorragia el concentrado
de factor.

Enfermedad de Christmas: hemofilia B o deficiencia de factor IX.

Enfermedad de von Willebrand: ocurre cuando hay una deficiencia de
factor de von Willebrand en la sangre de una persona. El factor de von
Willebrand es una proteina que ayuda a las plaquetas a adherirse unas a ofras,
lo cual es importante para la coagulacién de la sangre. Si este factor no funciona
correctamente, la hemorragia no se detiene con la rapidez que deberia.

¢
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Enfermedades de transmision sanguinea: enfermedades que se
transmiten a través de la sangre y los productos derivados de la sangre.

Estudio de resonancia magnética (RM): procedimiento no quirdrgico que
usa imagenes de computadora para mostrar las estructuras internas del cuerpo.

Factor: componentes de la sangre que ayudan a que la sangre coagule. Existen
al menos14. Los factores se identifican mediante nimeros romanos, si bien el
factor VI ha sido eliminado de la siguiente lista:

factor | fibrinégeno

factor I protrombina

factor Il factor tisular (tromboplastina)

factor IV calcio

factor V proacelerina (frombégeno)

factor VII proconvertina (autoprotrombina |)

factor VIII factor antihemofilico (FAH)

factor IX componente de la fromboplastina plasmética (PTC, factor de

Christmas, factor B)

factor X factor de Stuart

factor X antecedente tromboplastinico del plasma
factor XII factor de Hageman

factor XllI factor estabilizador de la fibrina

Factor VIII (FVIII): uno de los factores de coagulacién que se encuentran en la
sangre. El factor VIII es importante para la formacién del coagulo de fibrina. La
hemofilia A es el trastorno ocasionado por una deficiencia de factor VIII.

Factor IX: uno de los factores de coagulacién que se encuentran en la sangre.
Como el factor VIII, es importante para la formacién del coagulo de fibrina. La
hemofilia B, o enfermedad de Christmas, es la enfermedad causada por la
deficiencia de factor IX.

Factor de coagulacién: proteina que se encuentra en el plasma de la sangre
que ayuda a formar los codgulos. Hay como minimo 10 factores de coagulacion,
identificados con nimeros romanos (I, II, V, VII, VIII, IX, X, XI, XII, XIll) mas el
factor de von Willebrand (FVW), que no tiene nimero.

¢
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Feto: producto de la concepcién entre el final de la octava semana vy el
momento del nacimiento.

Fibrina: una de las proteinas que forman el codgulo de sangre.
Fisioterapeuta: terapeuta fisico.

Frenillo: trozo de piel que une la parte interior del labio superior a la encia. Un
desgarro en el frenillo en un nifio, que es comin durante la denticién y la
primera infancia, puede causarle hemorragias a un nifio con hemofilia.

Gastrointestinal: se refiere al estbmago y los infestinos.

Gen: “paquete” de informacién o “plano maestro” de una caracteristica

biolégica en particular, como el color de cabello, el color de ojos y la aparicion
9 P [osy p

de ciertas enfermedades. Los genes contienen las instrucciones quimicas de cémo

debe funcionar el cuerpo en forma de ADN.

Goteo intravenoso: administracion continua de liquidos directamente en
una vena.

Hematélogo: médico que se especializa en el tratamiento de los trastornos y
las enfermedades de la sangre.

Hematoma: hemorragia en los tejidos; moretén; cardenal.
Hematuria: presencia de sangre en la orina.

Hemofilia A: trastorno de la coagulacién sanguinea también conocido como
deficiencia de factor VI, o hemofilia clésica.

Hemofilia B: trastorno de la coagulacién debido a la deficiencia de factor IX.
También se conoce como enfermedad de Christmas.

Hemorragia intracraneal: tipo de hemorragia que suele producirse debajo
de la duramadre, la membrana externa que recubre la médula espinal y el
cerebro. Las hemorragias intracraneales son una seria complicacién de las
lesiones en la cabeza: al acumularse la sangre, comprime los nervios y reduce el
flujo de sangre dentro del cerebro, lo que a veces causa dafos permanentes.

Hemorragias espontaneas: hemorragias que ocurren sin lesién aparente.
Generalmente las padecen quienes tienen hemofilia severa.

¢
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Hepatitis: inflamacién del higado. Puede deberse a virus y a ciertas toxinas,
como el alcohol. Ciertos tipos, como la hepatitis B y la hepatitis C, pueden
causar la destruccion del higado.

Hepatitis A (HAV): tipo de hepatitis que suele contagiarse de una persona a
ofra por beber agua o ingerir alimentos contaminados o infectados con material
fecal o por colocarse algo en la boca (aunque parezca limpio) que se ha
contaminado con las heces de una persona que tiene el virus de la hepatitis A.

Hepatitis B (HBV): una de las enfermedades més diseminadas y letales del
mundo. Este tipo de hepatitis se contagia de una persona a otra mediante el
contacto con sangre o saliva infectada, el contacto sexual con una persona
infectada o el uso intravenoso de drogas con agujas contaminadas.

Hepatitis C (HCV): tipo de hepatitis que se contagia de una persona a ofra
principalmente a través de la transfusion de productos derivados de sangre
contaminada o del uso de drogas intravenosas con agujas contaminadas. Puede
transmitirse por contacto sexual, aunque no tan fé4cilmente como la hepatitis B.
Los sintomas de la hepatitis C varian desde ninguno hasta sintomas similares a
los de la gripe, como nduseas, vémitos, dolor de cabeza, dolores corporales,
fiebre, escalofrios, diarrea, dolor abdominal, fatiga o ictericia. La mayoria de las
personas infectadas con hepatitis C contrae una forma crénica de hepatitis que,
con el tiempo, puede derivar en enfermedad hepética severa.

Hereditario: relativo a las caracteristicas biolégicas que se pasan de los padres
a los hijos a través de los genes.

lliopsoas (psoas): grupo grande de misculos que se encuentran en la zona de
la cadera que ayudan a flexionar el muslo. Las hemorragias en esta zona son
serias porque la sangre puede hacer presién sobre los nervios y provocar
insensibilidad, pérdida de la circulacién y la muerte de los nervios, lo que puede
derivar en pardlisis.

Infusién: insercién de concentrados reconstituidos (liquidos) en el torrente
sanguineo por una vena para detener una hemorragia.

Inhibidor: anticuerpo del factor VIil o factor IX. Aproximadamente del 20 % al
30 % de los pacientes con hemofilia severa que reciben infusiones de factor VIll y
el 4 % de los que reciben infusiones de factor IX forman inhibidores. Como parte
del sistema inmunolégico, el anticuerpo no reconoce el factor VIII o factor IX
infundido como una parte normal de la sangre y trata de destruirlo antes de que
el cuerpo pueda usarlo para coagular la sangre.
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Monoclonal: concentrado de factor altamente purificado.

Muestreo de sangre percutanea: andlisis prenatal que se realiza después
de la semana 20 de embarazo, que consiste en la extraccién de una muestra de
sangre fetal de la vena umbilical. Este andlisis es muy especializado y no se usa
ampliamente. Conlleva un riesgo relativamente alto para el bebé.

Muestreo de vellosidades coriénicas: andlisis para determinar la condicién
de portadora mediante el cual se obtiene una muestra de tejido de la placenta,
ya sea insertando una aguja a través del abdomen o un tubo flexible y Delgado
a través del cuello uterino. Los andlisis del tejido muestran la presencia o
ausencia de marcadores genéticos de la hemofilia. Se realiza entre las
semanas10 y 12 del embarazo, y tiene un indice de precision superior al 99 %.
Conlleva un riesgo de pérdida del embarazo de 1 en 100.

Mutacién espontanea: cambio en un gen que desordena las instrucciones
genéticas. Esta mutacién puede heredarse o aparecer espontdneamente sin que
haya antecedentes familiares.

Mutacion genética: cambio en un gen que desordena las instrucciones
genéticas para el crecimiento y los procesos del cuerpo. La hemofilia es una
mutacién genética que desordena las instrucciones para la coagulacién de
la sangre.

Nivel de severidad: cantidad de factor de coagulacién activo o presente en el
torrente sanguineo. La hemofilia es severa cuando menos del 1 % del factor est4
activo; la hemofilia es moderada cuando del 1 % al 5 % del factor estd activo; la
hemofilia es leve cuando menos del 5 % al 40 % del factor estd activo.

Ortopédico/a: perteneciente o relacionado con el sistema musculoesquelético.
Esto incluye los huesos, las articulaciones, los tendones, los misculos y los nervios.

Pegamento de fibrina: medicamento que puede aplicarse sobre un area que
estd sangrando para ayudar a formar un coagulo y detener una pérdida de
sangre. Este medicamento estd fabricado con plasma humano que ha sido
analizado y tratado para proteger al paciente contra los virus.

Plasma: componente liquido de la sangre que contiene agua, sales, enzimas,
hormonas, nutrientes, desechos celulares y proteinas como factores de coagulacién.
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Plasma fresco congelado (PFC): porcion liquida de la sangre que queda
una vez que se extraen las células sanguineas.

Portador/a: persona que tiene un gen con una cierta caracteristica, pero que
no exhibe dicha caracteristica. Ver PORTADORA OBLIGADA y PORTADORA POSIBLE.

Portadora obligada: persona que seguramente tiene el gen de una
caracteristica especifica, pero que generalmente no manifiesta los signos de esa
caracteristica. En la hemofilia, una mujer es portadora obligada si su padre tuvo
hemofilia, si es madre de méas de un hijo con hemofilia o si es madre de un hijo
con hemofilia y tiene ofro pariente de sangre con hemofilia.

Portadora posible: persona que puede tener el gen de una caracteristica
especifica, como la hemofilia. Las portadoras posibles de la hemofilia incluyen
las madres de nifios con hemofilia que no tienen antecedentes de hemofilia en la
familia o las hijas de madres portadoras.

Portadora sintomatica: portadora a quien le funciona menos del 50 % de su
factor y que manifiesta problemas de hemorragias. Las portadoras sintométicas
tienen un riesgo excesivo de sangrar durante una extraccién dental, cirugia o
parto, e incluso pueden tener hemorragias nasales, hematomas frecuentes y flujo
menstrual abundante.

Profilaxis: infusién programada de factor de coagulacién cuyo fin es mantener
las concentraciones de factor en sangre lo suficientemente elevadas como para
prevenir la mayoria, sino todas, las hemorragias.

Proteina: sustancia importante fabricada por las células que controla los
principales procesos del cuerpo. Ademds del color de ojos, cabello y piel, las
proteinas determinan de qué manera se desarrollan los érganos de una persona
y cémo funcionan, cémo crecen los huesos, qué aspecto tiene dicha persona y
cudn bien coagula su sangre.

Pureza: cantidad de sustancias proteicas extraias presentes en los concentrados
de factor, generalmente expresada como la cantidad de factor de coagulacién
presente por miligramo de proteina. Un nimero de pureza més alto significa mas
factor de coagulacién y menos proteinas indeseadas.

Purificaciéon: reduccién de la cantidad de sustancias proteicas extrafias en los
concentrados de factor. Estas proteinas extrafias pueden causar reacciones
alérgicas y pueden sobreestimular y luego debilitar el sistema inmunolégico.
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Recombinacion: proceso mediante el cual el gen del factor VIII o factor IX se
toma de un tipo de célula y se transplanta en células de produccién especiales
llamadas células huésped. Al crecer y multiplicarse, estas células fabrican la
proteina de factor VIl o factor IX.

Red de fibrina: hebras de fibrina que se forman alrededor de un codgulo
para ayudar fortalecerlo. Esto ayuda a cerrar la lesién y a detener la pérdida
de sangre.

Sangre entera: consiste en glébulos rojos, glébulos blancos y plaquetas
contenidas en un liquido llamado plasma.

Seguridad: medidas que se foman para eliminar sustancias potencialmente
perjudiciales, como los virus, del concentrado de factor.

SIDA: ver SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA.

Sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA): deterioro del sistema
inmunolégico resultante de la infeccién con el virus de inmunodeficiencia humana
(VIH). El SIDA puede derivar en infecciones y enfermedades que normalmente no
se observan en una persona con un sistema inmunolégico que funciona
normalmente.

Sinovitis: inflamacién en una articulacion que produce hinchazén.

Sistema inmunolégico: sistema de defensa del organismo que destruye las
sustancias extrafias o los virus que encuentra en el torrente sanguineo.

Subcutdneo/a: relativo al tejido graso que se encuentra debajo de la piel.

Tapén de plaquetas: tapén temporal que se forma en el lugar de la lesion
para detener el flujo de sangre. El coagulo de fibrina se forma encima del tapén
de plaquetas.

TC: ver TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA.

Titulo: medida de laboratorio de la cantidad de sustancia en una solucién. En la
hemofilia se usa mas frecuentemente con referencia al nivel de anticuerpo
inhibidor. Ver UNIDAD BETHESDA.

Tomografia computarizada: imagen transversal del cuerpo que se usa para
detectar anormalidades y hemorragias. En la hemofilia, es especialmente otil
para detectar las hemorragias craneales.
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Torniquete: tira de goma u ofro material que se coloca alrededor del brazo o
de la pierna para restringir el flujo de sangre, permitiendo que las venas se
hagan més prominentes.

Transfusién: proceso mediante el cual la sangre, o uno de sus componentes, se
administra a través de un tubo pequefio y una aguja insertada en una vena.

Trastorno ligado al sexo: trastorno causado por un defecto genético ubicado
en el cromosoma X, también conocido como trastorno ligado al cromosoma X. El

defecto genético que causa la hemofilia se encuentra en el cromosoma X, lo que

hace que la hemofilia sea un trastorno ligado al sexo.

Tratamiento de reposicion de factor: medicamentos que reponen el factor
de coagulacién faltante (p.ej., el factor VIII o el factor IX) y facilitan la
coagulacién adecuada de la sangre.

Unidad Bethesda (UB): unidad de medida del nivel de inhibidor. Refleja la
capacidad del inhibidor de neutralizar el factor y hacer que sea ineficaz para
coagular la sangre. El nivel de inhibidor se expresa con una cifra; cuanto més
alta sea la UB, més potente es el inhibidor y menos eficaz serd la infusion de

factor. Ver TiTULOS.

Vasoconstriccion: estrechamiento de un vaso sanguineo que reduce el flujo de
sangre de una herida.

Venopuncién: insercién de una aguja en una vena.

Vida media: término que se usa para describir el tiempo que tarda en
desaparecer la mitad de la actividad de coagulaciéon. Muchos productos de
factor VIII tienen una vida media de 12 a 14 horas; es decir, son sélo la mitad
de eficaces a las 12-14 horas de haber sido infundidos.

VIH: ver VIRUS DE INMUNODEFICIENCIA HUMANA.
Virus: organismo pequefio e infeccioso que causa una enfermedad.

Virus de inmunodeficiencia humana (VIH): virus que causa el SIDA.
Puede transmitirse a través del contacto sexual sin proteccién, el uso compartido
de agujas intravenosas, la lactancia, la placenta y la transfusién de productos
derivados de la sangre infectados.
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Baxter

BioScience

Acerca de Baxter

Baxter BioScience es una division de Baxter Healthcare Corporation, la principal
subsidiaria estadounidense en funcionamiento de Baxter International, Inc. (NYSE:
BAX). Baxter International Inc., a través de sus subsidiarias, asiste a los
profesionales de la medicina y sus pacientes en el tratamiento de afecciones
médicas complejas, como cancer, hemofilia, trastornos inmunolégicos,
enfermedades renales y traumatismos. La empresa aplica su experiencia en
dispositivos médicos, productos farmacolégicos y biotecnologia para hacer una
diferencia significativa en la vida de los pacientes. Si desea mds informacién,
visite www.baxter.com o uno de los sitios para América Latina:
http://www.latinoamerica.baxter.com/argentina/
http://www.latinoamerica.baxter.com/brasil /
http://www.latinoamerica.baxter.com/colombia/
http://www.latinoamerica.baxter.com/mexico/

LA Kelley ( (&) ' Communications

Acerca de LA Kelley Communications, Inc.

LA Kelley Communications es una empresa lider mundial cuya finalidad es
informar a los pacientes con trastornos hemorragicos y sus familias. Desde 1990,
ha creado libros, boletines y conferencias marcadamente innovadores para
informar a los pacientes, la comunidad médica y los lideres de la comunidad de
la hemofilia. Fundada por la madre de un nifio con hemofilia, la empresa
promueve el acceso directo y gratuito a informacién, la atencién centrada en el
paciente y un mejor tratamiento médico para todos. Visite www.kelleycom.com
para obtener mas informacién.



Biografia

Laureen A. Kelley es presidenta de LA Kelley Communications, Inc., una organizacién
fundada en 1990 tras el nacimiento de su hijo con hemofilia, para brindar materiales
informativos a las familias. Es autora de nueve libros sobre
trastornos hemorrégicos, entre ellos: Raising a Child with
Hemophilia (La crianza de un nifio con hemofilia) y A Guide
to Living With von Willebrand Disease (Guia para vivir con
la enfermedad de von Willebrand). Es la fundadora y
editora de dos revistas de hemofilia quincenales, The Parent
Empowerment Newsletter y Hemophilia Leader. También
fundé el Proyecto SHARE, un programa humanitario que
dona millones de délares en forma de medicamentos
para la coagulacién sanguinea al mundo en desarrollo.

Laurie también dirige un programa que identifica, £
capacita y apoya a lideres de la comunidad de la .
hemofilia en paises en desarrollo. Ademds, es fundadora y ¢
presidenta de Save One Life, una agencia de patrocinio sin fines de lucro para

nifios con trastornos hemorrdgicos en paises en desarrollo. Vive en Georgetown, estado de
Massachusetts, con su esposo, Kevin, un cientifico de procesos en New England Biolabs, y
sus tres hijos: Tommy, de 18 afios de edad, quien tiene hemofilia A, Tara, de 15 afios, y
Mary, de 12 afios. Laurie tiene un fitulo de licenciatura en psicologia infantil y una maestria
en administracién infernacional de empresas y economia.

Ana L. Narvdez nacié en San José, Costa Rica, y recibi6 un titulo de licenciatura en lenguas

modernas en McGill University y un titulo de contaduria en London School of Business,

ambas de Montreal, Canadé. Trabaja con la comunidad de
la hemofilia desde hace 25 afios. En 1979 fue contratada
por Frank Schnabel, fundador de la Federacién Mundial de
Hemofilia, y un simple trabajo se convirtié en una pasion
de por vida. Fue empleada de la FMH durante 15 afios y
mds tarde trabajé como auténoma para dicha
organizacién. También trabajé en la Organizacion de la
Aviacién Civil de Montreal en los departamentos de
Asistencia Técnica y Espafiol.
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f Desde 1994, Ana ha trabajado como intérprete y

| 4 traductora auténoma para muchas organizaciones de
hemofilia, bancos, ministerios de gobierno, abogados,

psicoterapeutas y ofras empresas. Es voluntaria a tiempo completo de la

Asociacién Nicaragiense de Hemofiliay ha visitado muchas organizaciones de hemofilia de

ofros paises. Ana fambién ha trabajado como voluntaria en campafias de alfabetizacién y

alimentacién para nifios pobres.

Ana dice: “La experiencia mds gratificante para mi ha sido poder conocer, trabajar y
hacerme amiga de personas con hemofilia extraordinarias y sus familias”. Tiene dos hijos,
Roberto, de 23 afios y Diego, de 18, y reside en Managua, Nicaragua.
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