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PROYECTO DE LEY

EL SENADO Y LA HONORABLE CAMARA DE DIPUTADOS DE LA PROVINCIA DE
BUENOS AIRES SANCIONAN CON FUERZA DE

LEY

ARTICULO 1° Garantizase el acceso a la atencién por parte de un equipo interdisci-
plinario, de diagnéstico especializado y cobertura del tratamiento prescripto por profe-
sional médico a todos los habitantes de la provincia de Buencs Aires que padezcan
hemcofilia,.

ARTICULO 2°: A los efectos de esta ley, entiéndese por hemofilia a la enfermedad
hemorragica hereditaria, que se caracteriza por la aparicion de hemorragias internas y
externas.

ARTICULO 3°: Son beneficiarios de esta iey, los habitantes de la provincia de Buenos
Aires con al menos dos afios { 2 ) de residencia, que se encuentren encuadrados en lo
dispuesto por el articulo 1° que no posean cobertura social o gue la misma no la inclu-
ya.

ARTICULO 4°: El Poder Ejecutivo determinara |z autoridad de aplicacién.

ARTICULO 5°: La autoridad de aplicacion tendra a su cargo:

a- Llevar registro de afectados por hemofilia y actualizario anualmente.

b- Controlar el otorgamiento y la continuidad del tratamiento.

c- Asesorar a los padres, maestros y a todas las autoridades de la educacidn
sobre la hemofilia y proveer material educativo.

d- Incentivar la docencia e investigacién sobre la hemofilia

e- Coordinar charlas, eventos, jornadas, etc en los distintos establecimientos

educacionales a los fines de informar sobre la enfermedad.
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ARTICULO 6°: el poder ejecutivo efectuard las adecuaciones presupuestarias para

garantizar el cumplimiento de la presente ley.

ARTICULO 7°: Comuniquese al Poder Ejecutive.

Cdra, MARIA VALERIAARATA
Diputada
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FUNDAMENTOS

La hemofilia es un desorden hemorragico hereditario y congénito, originado por muta-

ciones en el cromosoma X. Se caracteriza por la disminucidén o ausencia de la actividad
funcional de los factores Vi o IX, necesarios para la coagulacion normal de la sangre.
La hemofilia afecta a los individuos varones del lado materno y en un tercio de los ca-
$0S surge como consecuencia de mutaciones espontaneas (sin antecedentes familia-
res).

La frecuencia de la hemofilia A (deficiencia del factor VIli) es de 1 cada 5000 a 10.000
nacimientos de varones y la de la hemofilia B (deficiencia del factor 1X) es de 1 cada
30.000-50.000 nacimientos.

La hemofilia no es una enfermedad contagiosa.

¢ Qué pasa cuando se tiene hemofilia?

La expresion clinica de la hemofilia es la hemorragia en distintas localizaciones del
cuerpo, siendo las mas caracteristicas y frecuentes las de las articulaciones y los
musculos.

Una persona con hemofilia no sangra mas rapido que una sin hemofilia, pero el san-
grado es mas prolongado si no se realiza el tratamiento indicado. Heridas cortantes
superficiales y/o rasgufios no son un problema y solo requieren compresion sostenida y
una tira adhesiva. Heridas cortantes mas profundas, con sangrados prolongados re-
quieren tratamiento especifico.

Las articulaciones mas afectadas son los tobillos, rodillas y codos. Dichas hemorragias
en las articulaciones se llaman hemartrosis. Las hemartresis repetidas originan una
patologia caracteristica denominada arfropatia hemofilica (que dafia todos los tejidos
de a articulacién), que provoca una severa limitaciéon de la funcién articular y dolor

crénico. El objetivo primario del tratamiento es la prevencién de su desarrolio.
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Las hemorragias que se localizan en el sistema nervioso, el cuello, abdomen o tubo

digestivo, son consideradas hemorragias graves y ponen en riesgo la vida del pacien-

te. Por ello es fundamental el tratamiento urgente. Las hemorragias en el cerebro pue-

den ser secundarias a golpes en la cabeza (a veces no muy importantes), a hiperten-

sion arterial o incluso ser espontaneas. Es importante administrar el factor de inmediato

y consultar en el hospital mas cercano.

Niveles de severidad

Hemofilia severa

<1% de factor

Las hemorragias pueden ser es-

pontaneas.

Los episodios hemorragicos son
muy frecuentes. Compromiso de

varias articulaciones.

Hemofilia moderada

Entre el 1% al 5%

Pueden sangrar por frauma-

tismos insignificantes.

Hemorragias menos frecuen-
tes y pueden presentar com-

promiso articular.

Hemofilia leve
>5% de factor

Pueden sangrar por
traumatismos  severos,

cirugias, etc.

Hemorragias muy infre-
cuentes y es raro el com-

promiso articular.

La severidad de la hemofilia depende del nivel plasmatico del FVIII/FIX:

¢Coémo se diagnostica la hemofilia?

En las siguientes situaciones clinicas se debe considerar el diagnéstico de hemofilia:

» recién nacidos o lactantes: con presencia de hematomas musculares en los si-

tios de administracién de vitamina K o vacunas, hemorragia intracraneal, cefalo-

hematoma, hematomas en sitios de venopuncion, etc.

» niftes: cuando empiezan a caminar (menos frecuentemente al gatear) puede

aparecer hematomas en glutecs, en piernas, hemartrosis en tobillos o rodillas,

sobre todo en pacientes con hemofilia severa. El corte del frenillo del labio supe-

rior (por golpe) suele ser otra localizacion habitual de hemorragia persistente en

estos pacientes.
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La hemofilia se sospecha por un laboratorio de hemostasia alterado: la prolongacién
del APTT (que corrige con el agregado de plasma normal). Es necesaria la determina-
cion del nivel de factor VIII/IX para su diagnéstico.

En pacientes con antecedentes familiares se aconseja realizar un diagnéstico temprano
a través de la obtencion de sangre del cordén umbilical para determinar el nivel de fac-
tor VIIl/IX, en el caso de neonatos masculinos de madres portadoras o con posibilidad
de serlo. El diagndstico de hemofilia B leve puede ser dificultoso por los niveles nor-
malmente disminuidos de factor IX en los neonatos (que se normalizan alrededor del
sexto mes).

Herencia y hemofilia

La hemofilia es una enfermedad hereditaria, que se produce por una mutacién (cambio
en la informacion genética) del gen del FVII/IX en el cromosoma X. Los hombres con
hemofilia transmiten el gen mutado a sus hijas mujeres (portadoras obligadas), pero no
a sus hijos varones. Las mujeres portadoras de hemofilia pueden trasmitir el gen muta-
do en un 25% a sus hijos varones o a sus hijas mujeres.

Alrededor de un tercio de los pacientes con hemofilia no tiene historia familiar. Esto su-
cede cuando hay una mutacién en el cromosoma X en forma espontanea. Una vez que

aparece la mutacion en la familia, esta es transmitida a sus generaciones.
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Madre portadora Padre con hemofilia

XY Xy XX XX Xy XY ¥ )x:
- 50% de probabilidad de hijo con - Todas las hijas mujeres son
hemofiliz, en cada embaraze de portadoras.
bebé varén. - Todos los hijos varones son
- 50% de probabilidad de hija sanos.
portadora, en cada embarazo de
bebé mujer.

Portadoras de hemofilia

La mayoria de las mujeres portadoras no presentan sintomas de sangrado, excepto en
algunos casos en que presentan un dosaje de factor de la coagulacion mas bajo al
normal. El sangrado abundanie durante la menstruacion (menorragia) suele ser el
sintoma mas comun. Las mujeres familiares de un paciente con hemofilia (madre, her-
mana, hija) deben realizarse una determinacion del nivel de factor VII/IX para conocer
el riesgo de hemorragia que presentan. El nivel de factor no define la condicién de por-
tadora. Solamente el estudio genetico podra hacerlo.

Las portadoras (o posibles portadoras) embarazadas de un feto_masculino (sexo de-

terminado por ecografia) deben solicitar ai hematdlogo recomendaciones escritas para
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el obstetra, en relacion a los niveles de factor VIII/IX de la paciente (y el riesgo de san-

grado) como las relacionadas al neonato (considerando que la hemorragia intracraneal

y extracraneal son sitios de sangrado con mayor riesgo de secuelas y muerte en los
neonatos con hemofilia).

Con respecto al diagnéstico prenatal, el mismo es posible realizarse por medio del
estudio genético de una biopsia de vellosidades coridnicas entre ias semanas 9y 11 de
gestacion, o de amniocentesis (alrededor de la semana 20 de gestacién). Es preciso
conocer la mutacion de la familia con antericridad para poder realizar el estudio.
Cuidados generales en pacientes con hemofilia

e El mejor tratamiento para las personas con hemofilia es el que puede ofrecer
un centro de atencion integral. Las prioridades a tener en cuenta para meforar
la salud y la calidad de vida de las pacientes incluyen: la prevencién de hemo-
rragias y dafio articular, la aplicacién inmediata de un tratamiento para las hemo-
rragias y el manejo de las complicaciones.

o Las hemorragias deben ser tratadas lo mas precozmente posible. El tratamiento
consiste en la administracion por via endovenosa lenta (3 mi por minuto aproxi-
madamente) del concentrado que contiene el factor plasmatico deficiente (FVIII
o FIX). La demora en la administracion del concentrado determina mayor dificul-
tad en la resolucion del cuadro y mayores secuefas. Comprimir en forma soste-
nida durante 5 minutos luego de toda venopuncion.

» FEl tratamiento domiciliario es fa forma ideal de manejo de los episodios leves
(v algunos moderados), para lo cual es importante: aprender a reconocer fas
hemorragias, determinar su severidad, contar con la medicacion en el domicilio,
infundir con la tecnica correcta y realizar un uso responsable de Jos concentra-
dos. Los pacientes/familiares deben aprender qué pasos seguir en caso de una
hemorragia grave y qué dosis de facfor usar.

o Los concentrados pueden producir (con poca frecuencia) reacciones alérgi-
cas (rinorrea, urticaria, fiebre, broncoespasmo, vomitos, efc.) que se presentan,

en general durante la infusién o dentro de las siguientes horas. En pacientes con
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Hemofilia B la administracion de las primeras 20 dosis de factor IX deben reali-
zarse en un ambito hospitalario. |

» Es imprescindible llevar un registro de la administracion domiciliaria de los con-
centrados. |

» Esimportante que los pacientes asistan a talleres educativos a fin de incorpo-
rar o afianzar conceptos necesarios para un manejo mas adecuado del trata-
miento.

» Los pacientes deben evitar aquellas actividades en las que podrian producirse
fraumatismos (juegos bruscos, futbol, boxeo, rugby, efc.). Debe fomentarse la
practica regular de ejercicio y otras actividades que estimulen el desarrolfo psi-
comotriz normal para promover el fortalecimiento de los musculos, el desarroflo
def equilibrio y la coordinacion.

» Debe evitarse el uso de medicamentos que afecten la funcion plaquetaria, par-
ticularmente la aspirina. El uso de analgésicos como paracetamol es una alter-
nativa segura. Los antinflamatorios (diclofenac, ibuprofeno, etc.) se indican en
dosis mas bajas que las habitualmente recomendadas, y por periodos cortos de
fiempo. Los pacientes con hemofilia tienen mayor riesgo de presentar hemorra-
gia del tubo digestivo, por elio es recomendado la proteccién gastrica cuando se
administran antinflamatorios en forma prolongada.

o Las inyecciones intramusculares deben evitarse. De ser necesarias, se de-
bera administrar una dosis de factor previa para evitar una hemorragia muscular.

« Los nifios deben recibir el plan de vacunacién habitual en forma completa. En
caso de ser posible, las vacunas deberan ser aplicadas en forma subcutdnea.
En caso de administracion inframuscular, se deberé administrar una dosis de
factor previo a la vacunacion. Todos fos pacientes deben estar inmunizados para
las hepatitis Ay B.

» Los controles de hemostasia se realizan en forma periédica desde el inicio de
la administracién de los concentrados.

e Todos los pacientes deben tener un pediatra o medico clinico de cabecera.
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Tratamiento
Concentrados de factor de coagulacion
- Concentrados de Factor Vill y IX fraccionados del plasma: el procesamiento
actual y las técnicas de inactivacién viral han disminuide significativamente el
riesgo de infecciones por lo que se consideran altamente seguros.
« Concentrados recombinantes de FVIIl y FIX.
Desmopresina: es el tratamiento mas recomendable para los pacientes con hemofilia
A leve, cuando el factor VIl puede elevarse hasta un nivel terapéutico adecuado.
Antifibrinoliticos: El acido tranexamico y el acidc € amino caproico son Utiles como
terapia coadyuvante, principalmente en sangrados mucosos (de la nariz, boca). En ge-
neral se usa localmente y por via oral. No puede utilizarse si hay sangrados de la via
urinaria (hematuria).
Modalidades de tratamiento
« A demanda: administracién de los concentrados sdlo ante la aparicion de un
evento hemorragico.
o Profilaxis: administracién de concentrados para disminuir o evitar la presencia
de hemorragias.

La profilaxis continda a partir de los 2 anos de edad o luego de uno/dos sangra-

dos articulares (profilaxis primaria) es el tratamiento ideal del paciente con hemo-
filia severa y es el tinico capaz de prevenir la artropatia hemofilica.

En forma ideal la profilaxis debe ser llevada a cabo en el domicilic. La administracion
del factor se realiza por via endovencsa periférica a cargo de los padres (inicialmente)
y/o del paciente, para lo cual es fundamental el adecuado entrenamiento.

Inhibidores

Los inhibidores son anticuerpos que bloquean la accién del FVIII o FiX que se infunde.
Su aparicion es una complicacion importante del tratamiento que determina que el ma-

nejo de las hemorragias sea mas dificultoso. Si bien pueden aparecer en cualquier pa-
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ciente con hemofilia, se diagnostican en hasta el 30% de los pacientes con hemofilia A
severa y en menos del 5% de los pacientes con hemofilia B. En general se desarrollan
antes de las primeras 20 exposiciones (dia) al FVIII/FIX. Por elio es fundam'ental el con-
trol estricto con estudios de coagulaciéon durante este periodo.

Los pacientes que desarrollan un inhibidor utilizan para el tratamiento de las hemorra-

gias, factores especiales llamados “agentes bypaseantes”. La inmunotolerancia es el

tratamiento destinado a intentar erradicar el inhibidor (principalmente en pacientes con
hemofilia A) vy consiste en la administracion de FVIII por un periodo prolongado de
tiempo.

Es fundamental visibilizar la enfermedad , que no solo conozcan de ella quienes [a pa-
decen y su circulo mas cercano , sino a nivel social para estar atentos a sus manifesta-
ciones y obtener un diagnostico prematuro,y por otro lado para que quienes tienen
diagnostico puedan tener el desarrollo de su vida habitual con el correspondiente tra-
tamiento.

Nos parece importante dar impulso a este proyecto reconociendo como antecedenie
mas cercano el proyecto presentando en el afio 2015 por el Diputado Regueiro Alfonso
Anibal.

Por los motivos expuestos es que solicito a las sefioras y sefiores legisladores que

acompafnen con su voto afirmative el presente Proyecto de Ley.




