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Conocer, a través de un método Delphi, el manejo del tratamiento profiláctico, control de hemo-
rragias y abordaje de procedimientos quirúrgicos con FVIII de vida estándar (SHL), de vida media 
extendida (EHL) y emicizumab en la práctica clínica habitual de pacientes con hemofilia A grave 
en España.

•  Este estudio muestra un gran consenso en el manejo con FVIII SHL o EHL en pacientes con he-
mofilia A grave en España. 

•   La administración de los EHLs como tratamiento profiláctico se espacia tanto en niños como en 
adultos. Respecto a los sangrados, existe consenso en que, con rFVIII EHL se controlan con una 
pauta de tratamiento más espaciada (12-24h) que con los SHL (8-12h).

•  No se alcanzó consenso entre los participantes acerca de la necesidad de monitorización ni de 
las pautas de administración de tratamientos de rescate ante sangrados para pacientes adultos 
con HA grave sin inhibidor en tratamiento profiláctico con emicizumab. La ausencia de consenso 
podría deberse a la escasa experiencia de los clínicos en el manejo de emicizumab en práctica 
clínica habitual.

•  A partir de un algoritmo sobre el manejo de pacientes con hemofilia A grave sin inhibidor en 
tratamiento profiláctico (Figura 1), se desarrolló un cuestionario (1ª oleada) validado y consen-
suado por un Comité Científico (n=5).

•  El cuestionario incluyó 136 ítems agrupados en: pacientes pediátricos en tratamiento con 
FVIII recombinante (rFVIII) SHL, pacientes pediátricos en tratamiento con rFVIII EHL, pacien-
tes adultos en tratamiento con rFVIII SHL, pacientes adultos en tratamiento con rFVIII EHL y 
pacientes adultos en tratamiento con emicizumab. 

•   El cuestionario de la 1ª oleada se envió a 85 hematólogos a nivel nacional. 
•   Tras la 1ª oleada, se determinó el porcentaje de consenso para cada ítem, estableciéndose 

“consenso” o “consenso intermedio” cuando el ≥80% o el ≥70% de los expertos seleccionaron 
una misma respuesta. 

•   Tras analizar los resultados de la 1ª oleada, se envió un 2º cuestionario (2ª oleada) a los exper-
tos de la 1ª oleada, incluyendo las preguntas que no alcanzaron consenso.

•   Posteriormente, se celebró un proceso deliberativo con el Comité Científico para consensuar 
y debatir las conclusiones alcanzadas.

•   En la 1ª y 2ª oleada participaron 27 y 24 expertos, respectivamente. Se alcanzó “consenso” en 
107 (79%), “consenso intermedio” en 15 (11%) y “no consenso” en 14 (10%) de las preguntas. 

•   En tratamiento profiláctico, el 93% de los expertos usan rFVIII, tanto en pacientes pediátricos 
(<12 años) como en adultos (≥12 años). Se consensuó una pauta de 20-50 UI/kg y de 20-40 
UI/kg, 3 veces/semana para pediátricos y adultos en tratamiento con rFVIII SHL, respectiva-
mente; y de 25-65 UI/kg cada 3-5 días para pacientes con rFVIII EHL.

•   Para controlar las hemorragias existe un alto grado de consenso en las pautas de administra-
ción. En los sangrados leves no se establecieron diferentes dosis por rango de edad, ni por tipo 
de FVIII utilizado. En sangrados moderados/graves, se realiza infusión en bolus y existe una 
tendencia generalizada a tratarlo de forma similar e intensiva con administraciones cada 12 
horas independientemente del FVIII utilizado, a excepción de los sangrados urológicos en los 
que no se alcanzó consenso (Tabla 1). 

•   Respecto a las cirugías, existe consenso en las pautas de manejo en fase perioperatoria y tras 
cirugía mayor. Para cirugía menor no se alcanzó consenso en las pautas de tratamiento a par-
tir del tercer día postoperatorio (Tabla 2). 

•   En los pacientes tratados en profilaxis con emicizumab, no se alcanzó consenso en la realiza-
ción de monitorización. Respecto a las pautas de administración para controlar los sangrados 
se desprende el uso generalizado de FVIII. Ante una cirugía mayor, un 90% de los expertos 
administraría FVIII antes de la intervención.
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Tabla 1. Resultados sobre el tratamiento ante episodios de sangrado articular y muscular

Métodos

Resultados

  Pediátrico rFVIII SHL Pediátrico rFVIII EHL

Sa
ng

ra
do

 a
rti

cu
la

r

Leve Pauta de administración
20-50 UI/kg, dosis única 

(100%)
20-50 UI/kg, dosis única 

(100%)

Moderado/ 
grave

Artrocentesis evacuadora SI (95,8%) SI (95,8%)
Dosis de carga 40-50 UI/kg (81,5%) 40-50 UI/kg (85,2%)

Pauta de 
administración

Día 1 y 2
20-50 UI/kg, cada 8-12 h 

(85,2%)
20-50 UI/kg, cada 12-24 

h (88,5%)

A partir del día 3
20-50 UI/kg, cada 24 h, 

3-5 días (100%)
20-50 UI/kg, cada 24 h, 

3-5 días (91,7%)

Sa
ng

ra
do

 m
us

cu
la

r Leve Pauta de administración
20-40 UI/kg, 1-3 días 

(100%)
20-40 UI/kg, 1-3 días 

(100%)

Moderado/ 
grave

Dosis de carga 40-50 UI/kg (85,2%) 40-50 UI/kg (85,2%)

Pauta de 
administración

Día 1-3
20-50 UI/kg, cada 8-12 h 

(92,6%)
20-50 UI/kg, cada 12-24 

h (88,5%)

A partir del día 4
20-50 UI/kg, cada 12-24 

h, 7-10 días (83,3%)
20-50 UI/kg, cada 12-24 

h, 7-10 días (87,5%)

  Adulto rFVIII SHL Adulto rFVIII EHL

Sa
ng

ra
do

 a
rti

cu
la

r

Leve Pauta de administración No consenso
20-50 UI/kg, dosis única 

(100%)

Moderado/ 
grave

Artrocentesis evacuadora SI (95,8%) SI (95,8%)
Dosis de carga 40-50 UI/kg (88,9%) 40-50 UI/kg (88,9%)

Pauta de 
administración

Día 1 y 2
20-35 UI/kg, cada 8-12 h 

(87,5%)
20-35 UI/kg, cada 12-24 

h (100%)

A partir del día 3
20-35 UI/kg, cada 12-24 

h, 5 días (87,5%)
20-35 UI/kg, cada 24 h, 

3-5 días (100%)

Sa
ng

ra
do

 m
us

cu
la

r Leve Pauta de administración
20-40 UI/kg, 1-3 días 

(100%)
20-40 UI/kg, 1-3 días 

(100%)

Moderado/ 
grave

Dosis de carga 40-50 UI/kg (92,6%) 40-50 UI/kg (100%)

Pauta de 
administración

Día 1-3
20-35 UI/kg, cada 8-12 h 

(100%)
20-35 UI/kg, cada 12-24 

h (84,6%)

A partir del día 4
20-35 UI/kg, cada 12-24 

h, 7-10 días (95,8%)
20-35 UI/kg, cada 12-24 

h, 7-10 días (91,6%)

Pediátrico 
 rFVIII SHL

Pediátrico  
rFVIII EHL

Adulto  
rFVIII SHL

Adulto  
rFVIII EHL

C
iru

gí
a 

m
ay

or

Dosis de carga
40-50 UI/kg 
(100%)

40-50 UI/kg 
(100%)

40-50 UI/kg 
(96,3%)

40-50 UI/kg 
(96,3%)

Pauta de  
administración

Día 1-3
20-50 UI/kg, 
cada 8-12 h 
(100%)

20-50 UI/kg, 
cada 8-12 h 
(91,7%)

20-35 UI/kg, 
cada 8-12 h 
(100%)

20-35 UI/kg, 
cada 8-12 h 
(100%)

A partir del día 4

20-50 UI/kg, 
cada 12-24 
h, 7-10 días 
(95,8%)

20-50 UI/kg, 
cada 12-24 
h, 7-10 días 
(91,7%)

20-35 UI/kg, 
cada 12-24 
h, 7-10 días 
(95,8%)

20-35 UI/kg, 
cada 12-24 
h, 7-10 días 
(95,8%)

C
iru

gí
a 

m
en

or

Dosis de carga
30-40 UI/kg 
(85,2%)

30-40 UI/kg 
(80%)

30-40 UI/kg 
(88,9%)

30-40 UI/kg 
(81,5%)

Pauta de  
administración

Día 1 y 2
20-30 UI/kg, 
cada 12-24 h 
(88,5%)

20-30 UI/kg, 
cada 12-24 h 
(100%)

20-40 UI/kg, 
cada 12-24 h 
(100%)

20-40 UI/kg, 
cada 12-24 h 
(100%)

A partir del día 3
20-30 UI/kg, 
cada 12-24 h, 
3-5 días (75%)

No consenso No consenso No consenso

Hemofilia A grave

Profilaxis

Factor de vida 
media estándar

Tratamiento 
antes cirugía

Tratamiento 
después cirugía

Factor de vida 
media extendida

Cirugía 
mayor

Cirugía 
menor

Emicizumab

Paciente pediátricoPerfil del paciente

Dosis y frecuencia 
de administración

CirugíaEpisodio de sangrado

Sistema Nervioso Central

Articular

Tratamiento 
hemorragia leve

Tratamiento 
hemorragia 

moderada/grave

Mantener 
tratamiento 
profiláctico

Mantener 
tratamiento 
profiláctico

Muscular Urológico

Otras áreas

Sí SíNo No

Paciente adulto

Tabla 2. Resultados sobre el tratamiento ante procedimientos quirúrgicos
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Figura 1. Algoritmo de tratamiento profiláctico en pacientes con hemofilia A grave
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