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I n t r o d u c c i ó n
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El envejecimiento repercute en dos áreas críticas de la salud en pacientes 
con hemolia: la enfermedad cardiovascular y el cáncer, lo que supone un 
reto en el manejo de estos pacientes. La información sobre estas áreas 
especícas se ha ido incrementando en los últimos años gracias a que la 
esperanza de vida para los pacientes con hemolia en países 
industrializados se ha incrementado progresivamente, alcanzando en los 
últimos años, la normal para la población general. No podemos olvidar 
mencionar la contaminación de los concentrados de factor derivados del 
plasma con VIH de 1978 a 1986 y VHC antes de 1992 que devastó a la 
población hemofílica. Afortunadamente la esperanza de vida actual de los 
pacientes con hemolia se ha debido principalmente a la disponibilidad de 
concentrados de factor efectivos y seguros.

En el manejo de las comorbilidades relacionadas con la edad, el hemofílico 
(PCH) se enfrenta a situaciones relacionadas con su propia enfermedad, la 
tendencia al sangrado, la artropatía crónica, el riesgo de hemorragia 
intracraneal, por otra parte, a posibles complicaciones como tumores 
relacionados con el VIH, y obviamente a factores relacionados con el propio 
envejecimiento como la enfermedad cardiovascular, el deterioro cognitivo, 
la disfunción sexual o el cáncer. 

Como introducción al tema hay que mencionar que la enfermedad 
cardiovascular (ECV) es la principal causa de muerte a nivel mundial en la 
población general, y a medida que los PCH envejecen, van a tener este 
riesgo de desarrollar enfermedades cardiovasculares. Aunque la mortalidad 
por Enfermedad arterial coronaria es menor en hemofílicos que en la 
población general, por información de varios estudios de Europa y EEUU 
sabemos que   estos pacientes tienen una mayor prevalencia de 
hipertensión (HTA) respecto a la población masculina ajustada a edad. 
Otros estudios nos informan que los PCH de Europa y Norteamérica tienen 
similar prevalencia de obesidad / sobrepeso que la población general. La 
obesidad se asocia a mayor riesgo de HTA, Diabetes tipo 2, Enfermedad 
Coronaria e ictus y en PCH además se asocia a menor movilidad articular, y 
mayor dolor crónico con menor actividad física. En conjunto la evidencia de 
la literatura indica que la prevalencia de enfermedad cardiovascular en 
hemofílicos es al menos igual que la de población similar sin hemolia. No 
disponemos de recomendaciones basadas en evidencia sobre el manejo de 
la enfermedad cardiovascular en hemolia debido a la falta de ensayos 
clínicos. En general las guías disponibles se basan en las recomendaciones 
de pacientes sin hemolia. Existe consenso general acerca de que los PCH 
deben tratarse como los pacientes sin hemolia, con el tratamiento de 
sustitución adaptado en función del   grado de deciencia de factor, el riesgo 
de sangrado del procedimiento cardiaco invasivo y el riesgo de sangrado 
del tratamiento antitrombótico. El equilibrio entre el riesgo de sangrado y 
trombosis es particularmente delicado en estos pacientes lo que supone un 
gran reto.
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Por todo ello es muy adecuada la actualización sobre la Enfermedad 
Cardiovascular en el paciente hemofílico y envejecimiento que en la 
primera ponencia de este seminario nos expone el Dr Ramiro Nuñez. 
Puntualiza que según la mayoría de las publicaciones la prevalencia de 
eventos trombóticos es menor en la población con hemolia vs población 
general. Pero los estudios que evaluaron a pacientes mayores mostraron 
una mayor prevalencia que los estudios en pacientes de todas las edades.  
Los PCH no están protegidos del desarrollo de aterosclerosis. Nos habla de 
la prevención de la ECV, y de diferentes aspectos de la guía de práctica 
clínica de terapia antitrombótica en el PCH de la EHA-ISTH-EAHAD-ESO, 
del umbral de FVIII/FIX para iniciar de forma segura tratamiento con aspirina 
o anticoagulación oral en PCH. Y las recomendaciones de esta guía del 
manejo en brilación auricular, síndrome coronario agudo ictus en PCH.

Por otra parte, como comentario de introducción a la segunda parte del 
seminario sabemos que el riesgo de cáncer aumenta con la edad en la 
población general y de esta forma en el hemofílico que envejece. Al igual 
que en población general, los PCH infectados por el VHC tienen mayor 
riesgo de desarrollar hepatocarcinoma y la infección por VIH aumenta el 
riesgo de tumores como Linfoma no Hodgkin, carcinoma de células 
basales, sarcoma de Kaposi entre otros. Algunos estudios poblacionales 
señalan menor mortalidad en cáncer no hepatocarcinoma en hemofílicos 
comparado con población general.  Pero en otros estudios, el cáncer es la 
causa que conduce a la muerte en hemofílicos. De forma similar a la 
población general, en pacientes hemofílicos debe realizarse el screening 
de cáncer indicado según la edad. En estos pacientes debido al riesgo de 
sangrado, debe adaptarse el tratamiento de sustitución en su manejo 
según se precisen biopsias, cirugías, o según los efectos esperados del 
tratamiento de quimioterapia ó radioterapia ante por ejemplo el posible 
riesgo de trombopenia severa.

Así en la segunda ponencia de este seminario la Dra Vilalta nos realiza una 
actualización sobre este gran reto que supone el cáncer en el hemofílico y 
envejecimiento, describiendo la incidencia, el papel de la generación de 
trombina y cáncer, de la inamación crónica y cáncer y comenta las 
recomendaciones de manejo en general en estos pacientes basadas en las 
guías de la WFH, la 3 edición. Por otra parte, expone el papel importante de 
las medidas de prevención del cáncer en la población general según la 
edad, que en el PCH debe realizarse de forma similar, pero asumiendo que 
los programas de cribado de cáncer actuales en España son de cáncer de 
mama, cáncer colorrectal y cáncer de cérvix, y están pendientes de 
actualización los de pulmón y próstata.

Dra. María Nieves Alonso Escobar.
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Managing older pa�ents with hemophilia. Hematology 2015

Para los hemo�licos la esperanza de vida en países 
industrializados se ha incrementado “ asombrosamente” de 
7.8 años en 1939 a 70 años en 2001, principalmetne por la 
disponibilidad de concentrados de factor efec�vos y 
seguros.La contaminacion de los concentrados de factor 
derivados del plasma con VIH de 1978 a 1986 y VHC antes 
de 1992, devastó a la población hemofilica.
Mauser-Bunschoten EP, Fransen Van De Pu�e DE, Schutgens RE. Co-morbidity in the 
ageing haemophilia pa�ent: the down  side of increased life expectancy. Haemophilia. 
2009;15(4):853-863.

Con la disponibilidad de nuevos tratamientos nos 
enfrentamos felizmente a una población creciente de 
hemo�licos  con mayor edad. Pero  hay rela�vamente poca 
experiencia en el tratamiento de esta población envejecida  
y las enfermedades relacionadas con la edad, lo que 
plantea un nuevo desa�o.
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-La enfermedad cardiovascular (ECV) es la principal causa de muerte a nivel mundial en la población 
general, y a medida que los pacientes hemo�licos  envejecen, también �enen el riesgo de desarrollar 
enfermedades cardiovasculares.

-Aunque la mortalidad por Enfermedad arterial coronaria es menor en hemo�licos que en población 
general , varios estudios de Europa y EEUU han reportado que los PCH �enen una mayor prevalencia de 
hipertensión (HTA) respecto a población masculina ajustada a edad. La edad y el índice de masa corporal 
se asociaban de forma independiente a la HTA pero no el VHC ni el VIH.

-(Wilding J, Zourikian N, Di Minno M, Khair K, Marquardt N, Benson G, et al. Obesity in the global haemophilia population: 
prevalence, implications and expert opinions for weight management. Obes Rev. 2018;19:1569–84.) 
Este metaanálisis ha demostrado que PCH de Europa y Norteamérica �enen similar prevalencia de 
obesidad / sobrepeso que la población general de 31%.

En población general , la obesidad se asocia a riesgo incrementado de HTA, Diabetes �po 2, Enfermedad 
Coronaria y ictus.
En PCH además se asocia a menor movilidad ar�cular, y mayor dolor crónico con menor ac�vidad �sica

Cardiovascular disease in hereditary haemophilia: e challenges of longevity.
Br J Haematol. 2022;197:397–406.

How we manage cardiovascular disease in pa�ents with hemophilia. Massimo Franchini, Daniele Focosi and 
Pier Mannuccio Mannucci Haematologica | 108 July 2023 

Aunque se ha postulado que la hemofilia protege frente a enfermedad cardiovascular  debido a la 
hipocoagulabilidad subyacente ,la incidencia precisa de  la enfermedad cardiovascular en hemofilia no es 
conocida. Datos recientes indican que la prevalencia de enfermedad arterial coronaria en hemofilicos se 
incrementa con la edad. 

ARCHER study : estudio retrospec�vo de Canada : se observa que los factores de riesgo para enfermedad 
cardiovascular (HTA, tabaco, obesidad, diabetes mellitus, dislipemia, antecedentes familiares y  �o an�-
retroviral ), asi como eventos cardiovasculares y sindrome coronario agudo ,accidentes cerebrovasculares  y 
fibrilación auricular fueron frecuentes en población hemo�lica.

Otro estudio retrospec�vo en EEUU encontró una  prevalencia de enfermedad arterial coronaria , ictus e 
infarto de miocardio de casi 2 veces mayor en hemo�licos  que en hombres no hemo�licos. (Sharathkumar AA, 

Soucie JM, Trawinski B, Greist A, Shapiro AD. Prevalence and risk factors of cardiovascular disease (CVD) events among pa�en ts with 
haemophilia: experience of a single haemophilia treatment centre in the United States (US). Haemophilia. 2011;17(4):597-604. )

En conjunto la evidencia de la literatura indica que la prevalencia, de enfermedad cardiovascular en hemofilicos es al 
menos igual que la de población similar sin hemofilia.
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Cardiovascular disease (CVD) in Canadians with haemophilia: Age - Related CVD in 
Haemophilia Epidemiological Research (ARCHER study). 
Haemophilia. 2015 Nov; 21:6(736 - 41)

Introduc�on: Improvements in haemophilia care have increased life expectancy in persons with haemophilia 
(PWH). This ageing popula�on presents clinicians with management challenges as they develop age-related 
comorbidi�es such as cardiovascular disease (CVD).

Aims: To assess the epidemiology of CVD risk factors and events in an ageing Canadian haemophilia popula�on.
Methods: A retrospec�ve, mul�centre chart review was carried out at five Canadian Hemophilia Treatment 
Centres. PWH (A and B) =35 years old were included and data were extracted on CVD risk factors and events.
Results: Data from 294 pa�ents' charts were analysed including 222 (75.5%) pa�ents with haemophilia A and 72 
(24.5%) pa�ents with haemophilia B with a median age at end of follow-up of 54 years (range = 36-90). Mean 
follow-up dura�on was 5.86 years. Cardiovascular risk factors were common: hypertension 31.3% (n = 90), 
diabetes mellitus 10.5% (n = 29), smoking 21.8% (n = 61), obesity 27.6% (n = 69), dyslipidaemia 22.4% (n = 65), 
family history 8.5% (n = 24), an�retroviral therapy 12.2% (n = 36). There were 24 CVD events (8.2% of the 
popula�on) with a median age at event of 63 years (range = 46-83).

 

Events consisted of coronary artery disease 
(CAD), 14; cerebrovascular disease, 4; and atrial fibrilla�on, 7. CAD was treated with coronary artery bypass 
gra�ing in three pa�ents and percutaneous coronary interven�on in nine pa�ents. CVD events were complicated 
by six bleeding events (three minor and three major).
Conclusion: Cardiovascular disease risk factors and events are rela�vely common in PWH. PWH can be safely 
treated for CVD events with similar procedures as the non-PWH popula�ons, though specific clo�ng factor 
prophylaxis protocols are not well defined.

-No disponemos de recomendaciones basadas en evidencia sobre el manejo de la 
enfermedad cardiovascular en hemofilia debido a la falta de ensayos clínicos .
Las pocas guias disponibles se basan en las  recomendaciones de pacientes sin hemofilia.

-Consenso general  : los pacientes hemofilicos deben tratarse como los pacientes sin 
hemofilia , con �o de sus�tución adaptado  en función del :
grado de deficiencia de factor 
riesgo de sangrado >> procedimiento cardiaco invasivo 
riesgo de sangrado >> tratamiento an�trombó�co .

El equilibrio entre el riesgo de  sangrado y trombosis es par�cularmente delicado en estos 
pacientes >> un gran  reto  cuando nos enfrentamos a enfermedad vascular coronaria en 
un paciente hemofilico.

How we manage cardiovascular disease in pa�ents with hemophilia. Massimo Franchini, Daniele Focosi and 
Pier Mannuccio Mannucci Haematologica | 108 July 2023 
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-Algunos estudios poblacionales >> menor mortalidad en cancer no hepatocarcinoma en 
hemofilicos comparado con población general.  Pero en otros estudios el cancer es la causa 
que conduce a la muerte en hemofilicos .
In 2009, Miesbach et al (Miesbach W, Alesci S, Krekeler S, Seifried E. Comorbidi�es and  bleeding pa�ern in elderly haemophilia 

A pa�ents. Haemophilia.2009;15(4):894-899) reportaron una prevalencia de cancer 5 veces mayor en hemofilicos 
de 60 años comparado a controles de la misma edad (28% versus 5.2%), con un aumento de 4 veces en la 
prevalencia de cancer no hepatocarcinoma, colon, prostata, piel, vejiga y linfoma.

-De forma similar a la población general , en pacientes hemo�licos debe realizarse el screening 
de cancer indicado segun la edad .
-Por el riesgo de sangrado, debe adaptarse el tratamiento de sus�tución según se precisen 
biopsias, cirugias,  o durante el tratamiento de quimioterapia ó radioterapia ante el posible 
riesgo de trombopenia. 

Managing older pa�ents with hemophilia. Hematology 2015

-El riesgo de cancer aumenta con la edad en la  población general y
de esta forma  en el hemo�lico que envejece.

-Como en la población general ,los pacientes hemo�licos infectados por el 
VHC �enen mayor riesgo de desarrollar hepatoCa y la infección por VIH 
aumenta el riesgo de tumores como Linfoma no Hodgkin , carcinoma de 
células basales , sarcoma de Kaposi entre otros.

At the end of 2021, I switched from a factor VIII plasma product to a prolonged half -
life product and now I can handle my treatment with one infusion of 2.000 units a 
week (55/kg). 
I’m most concerned now about my renal situation and the more general, possibly 
geriatric, care which I will need in the future. 
Where discussions within the haemophilia community focus around hub and spoke 
models because of gene therapy, I’m wondering why we also shouldn’t focus more 
on expert care for ageing haemophiliacs with comorbidity problems. 
In the illustration, I have put my circle of health care contacts within my own 
hospital (Figure ). 
The ’fear’ factor behind this illustration is who can take care when I’m no longer 
capable of taking responsibility for coordination of this care complex and as well 
what will happen when I have to go to a nursing home for the elderly.

The legacy of haemophilia: Memories and reflections from three survivors
Albert Farrugia Cees Smit Andrea Buzzi
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The legacy of haemophilia: Memories and reflections from three survivors
Albert Farrugia Cees Smit Andrea Buzzi
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SigloXXI. Expectativa de vida.

16-23 años

>70 años

Tagliaferri A. Haemophilia 2010.

Pacientes con hemofilia A grave ≥ 60 años 1978-2018. UKHCDO

Expectativa de vida.

Na�onal Haemophilia Database Bleeding Disorders. Sta�s�cs 2018–2019. UKHCDOUK; 2019.
Hassan S, et al. J Thromb Haemost. 2021;19:645–653.
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Haemophilia. 2021;27:897–910.

Global

Pre-2000

Post-2000

Expectativa de vida.

Mortalidad en hemofilia.

Razón de mortalidad estandarizada

Hassan S, et al. J Thromb Haemost. 2021;19:645–653
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Paciente “mayor”

Complicaciones hemorrágicas
Cirugía/procedimientos 

Diagnós�co 

Mayores 
(“older person”)

Primera 
infancia

Edad adulta

Educación sanitaria 
paciente
Autotratamiento
Apoyo psicológico

Educación 
sanitaria padres
Inicio profilaxis

Infancia/
Adolescencia

Nacimiento

Cirugías
Mantenimiento
estado ar�cular

Comorbilidad
Control FRCV

“From the cradle to the grave”
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Neoplasias
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hemofilia

Artropa�a
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Res Pract Thromb Haemost. 2023;7:1–16

Res Pract Thromb Haemost. 2023;7:1–16
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Res Pract Thromb Haemost. 2023;7:1–16

• La mayoría de las publicaciones: prevalencia de eventos trombó�cos menor en 
la población con hemofilia vs población general. 

• 3 publicaciones: mayor prevalencia en hemofilia, incluido IAM, trombosis 
arterial y venosa y AVC.

• Lövdahl et al. (isquemia miocardio) y Faghmous et al. (IAM y TEP): prevalencia 
comparable.

• En los 2 estudios, según la gravedad de la hemofilia: IAM y AVC < hemofilia 
grave vs hemofilia no grave.

• Los estudios que evaluaron a pacientes mayores mostraron una mayor 
prevalencia que los estudios en pacientes de todas las edades.

Res Pract Thromb Haemost. 2023;7:1–16. Am J Hematol. 2016;91:E298–9. Haemophilia. 2014;20:472–8. Haemophilia. 2011;17:597–604. 
Thromb Res. 2019;181:106–11. Haemophilia. 2013;19:362–9. Eur J Haematol. 2012;89:336–9. Thromb Res. 2012;130:157–62.
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ECV en pacientes con Hemofilia.

ECV en pacientes con Hemofilia.

• En teoría, se esperaría un efecto protector de niveles bajos de factor de coagulación.

• PCH: perfil de riesgo desfavorable en comparación con el de la población general.

• PCH: no están protegidas del desarrollo de aterosclerosis. 

• Estudio prospec�vo, mul�céntrico (Países Bajos y Reino Unido), 5 años de seguimiento: 
comparación incidencias de eventos CV vs incidencia prevista basada en un modelo de riesgo 
cardiovascular general (QRISK2-2011).

Paul Van Der Der Valk. Blood Adv (2022) 6 (3): 902–908.

Características de los pacientes.

Paul Van Der Blood Blood Adv (2022) 6 (3): 902–908.
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ECV en pacientes con Hemofilia.

• En hemofilia grave, moderada y leve: reducción del riesgo de ECV con un RR de 
0,33 (P = 0,04), 0,38 (P = 0,05) y 0,20 (P 5 ,02), respec�vamente. 

• En hemofilia grave, el RR dependía de la modalidad de tratamiento: 

• Reducción de la incidencia de patología cardiovascular en PCH.

• La profilaxis no debe detenerse para prevenir las enfermedades 
cardiovasculares. 

• Evaluación, educación sobre el es�lo de vida y tratamiento de los FRCV en PCH.

• QRISK sobrees�ma los eventos CV en pacientes con hemofilia. Podrían ser 
reclasificado a un grupo de menor riesgo cardiovascular.

Paul Van Der Blood Blood Adv (2022) 6 (3): 902–908.

• HTA: más prevalente. Determina un perfil 
cardiovascular más desfavorable en los 
hemo�licos que en la población general. 

• El mecanismo de la HTA en hemo�licos es 
complejo y mul�factorial, y �ene determinantes 
en relación directa con la enfermedad.

Diagnos�cs 2022, 12, 2937
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Recomendaciones: la prevención es fundamental.

Obesidad.

Haemophilia 2008, 14, 1035–1038. Haemophilia 2019, 25, e223–e230. Haemophilia. 2021;27:897–910.

• Holanda: prevalencia x 3 en los niños hemo�licos y x 2 en adultos. 
• Otros estudios. Prevalencia similar.
• Resultados contradictorios.
• La falta de ac�vidad puede contribuir al aumento del IMC y del peso.
• Tener el IMC alto puede implicar:
  • limitaciones en la amplitud de movimientos
  • mayor dolor artropá�co
  • mayor riesgo de generar ar�culaciones diana
  • mayor riesgo de padecer diabetes mellitus, aterosclerosis y enfermedades 

cardiovasculares
  • Debe aconsejarse la pra ́c�ca regular de ac�vidades físicas. 
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Guía terapia antitrombótica.

21

• PCH y factor <10 UI/dL parecen "an�coagulados de forma natural" en un grado similar al 
de los pacientes tratados con AVK y niveles terapéu�cos de INR. 

• PCH y factor 10-20 UI/dL parecen "an�coagulados de forma natural" en un grado similar 
a un nivel más bajo de an�coagulación oral (es decir, INR 1,5-1,9).

• PCH y factor >20 UI/dL, la variabilidad interindividual es amplia y existe cierta 
superposición con la ETP de los controles normales.

¿Están los PCH an�coagulados de forma natural?

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6

• No se recomienda tratamiento an�trombó�co (incluido SAPT) en pacientes con hemofilia grave sin 
profilaxis.

• No se recomienda tratamiento an�trombó�co (incluido el SAPT) en PCH con inhibidores (hemofilia grave y 
no grave) que no u�licen emicizumab.

• Se recomienda 

• Un nivel mínimo mínimo de FVIII/IX de 1 a 5 UI/dL para SAPT (aspirina o clopidogrel).

• Un nivel mínimo mínimo de FVIII/IX de 20 UI/dL para DAPT. 

• Un nivel mínimo mínimo de FVIII/IX de 20 UI/dL para an�coagulación oral (AVK con niveles de INR 2-3 
o dosis completa de ACOD).

• Un nivel mínimo mínimo de FVIII/IX de 80 UI/dL para la triple terapia (an�coagulación oral y DAPT). 

• Se recomienda ajustar el tratamiento de acuerdo con el nivel de factor más bajo medido en caso de 
discrepancia entre los ensayos de 1 etapa o cromogénicos.

¿Cuál es el umbral FVIII/FIX para iniciar de forma segura aspirina o an�coagulación oral en PCH? 

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6
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Guía terapia antitrombótica.

Sd. coronario agudo.

22

¿El uso de emicizumab sugiere un umbral seguro para el tratamiento an�trombó�co?

• En el caso PCH con emicizumab (con o sin inhibidores), consideramos aceptable 
el uso de SAPT. 

• Actualmente no hay datos suficientes para establecer conclusiones sobre la 
seguridad del DAPT o an�coagulación oral en este caso. 

• Por lo tanto, se sugiere no cambiar PCHA de la profilaxis con FVIII a emicizumab 
para este propósito. 

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6
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Fibrilación auricular.

Fibrilación auricular.

23

• Estudio ARCHER: 294 PCH: 7 FA (2.4%); 
• Estudio ARIC: 201 PCH: 15 FA (7.5%)
• Estudio del grupo ADVANCE: 3952 pacientes. >60 años 3.4% vs 0.2% en ≤60 años.

• Se sugiere el uso de CHADS2 como guía general en PCH, pero sin umbrales predic�vos 
específicos. Cuidadosa valoración individual.

• ¿Hay lugar para la aspirina en el tratamiento de la FA en PCH?
  • En PCH con FA, se desaconseja el uso de aspirina sobre la an�coagulación oral.

• ¿Cuál es el papel de las estrategias alterna�vas como cierre del apéndice auricular?
  • Opción fac�ble en PCH que no son elegibles para recibir an�coagulantes a largo 

plazo. Selección precisa. Profilaxis adaptada temporal si el nivel inicial es <20 
UI/dL.

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6

Haematologica. 108 July 2023 
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Sd. coronario agudo.

AVC transitorio.

24

Haematologica. 108 July 2023 

EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6

24



SEMINARIO ONLINE

AVC.
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EHA-ISTH-EAHAD-ESO Guidance on An�thrombo�c Therapy in Hemophilia. HemaSphere. (2023) 7:6

• Las adaptaciones destacan la necesidad de proporcionar niveles mínimos 
suficientes de FVIII en el momento del tratamiento an�trombó�co en personas 
con HA sin inhibidores. 

• Pacientes que reciben profilaxis con emicizumab y que requieran tratamiento con 
an�coagulación oral o terapia combinada con an�agregación requerirán terapia 
de reemplazo adicional de FVIII.

Klamroth R. Haemophilia. 2023;29:21–32.
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ECV en pacientes con Hemofilia.

PREVENCIÓN es fundamental.

26

Revisión anual hemo�licos a par�r de los 40 años

Enfermedad cardiovascular

Factores de riesgo CV y cálculo de “score“ de riesgo 
(www.qrisk.org or www.heartscore.org)

• Presión sanguínea, uso de an�hipertensivos

• Diabetes (HbA1c), uso de an�diabé�cos

• Perfil lipídico (colesterol total, LDL, HDL), uso de esta�nas

• Hábito tabáquico (nunca, an�guo, leve, moderado, intenso)

• IMC (kg/m2)

• Ac�vidad �sica

• Historia familiar de eventos cardivasculares prematuros

• Función renal (aclaramiento Cr, proteinuria)

Evaluar uso de drogas cardiovasculares

Enfermedad arterial periférica 

Hermans C, et al. Clinical management of older persons with haemophilia. Crit Rev Oncol/Hematol (2013) 

Monitorización regular de los factores de riesgo cardiovascular,
especialmente la hipertensión

No consumir alcohol

Realizar ejercicio

Vigilar tensión arterial

        

Alimentación
saludable rica
en frutas y
verduras

Control el nivel de azúcar

Evitar el tabaco

Vigilar colesterol

Consejos
sanos para
tu corazón.

Ming Y. Lim, et al. Blood Coagula�on and Fibrinolysis 2011, 22:402–406. Alok Srivastava, et al.. WFH Guidelines for the Management 
of Hemophilia, 3rd edi�on. Haemophilia. 2020;00:1–158.  Suman L. Sood, et al. Blood Adv. 2018 Jun 12; 2(11): 1325–1333.
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“HEMOFILIA EN EL PACIENTE 
AÑOSO”

Cáncer y envejecimiento en 
hemofilia.

Dra. Noèlia Vilalta Seto

Unitat Integrada Coagulopatíes Congènites – Sede adultos
CSUR- UEC- EuroBloodNET Member- EAHAD Comprehensive Care Centre
Hospital Sant Joan de Déu- Hospital de la Santa Creu i Sant Pau Barcelona
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Introducción.

• 2ª causa de morbimortalidad en países 
desarrollados

• Responsable del 20% de muertes en Europa
• El riesgo de padecer cáncer se incrementa con 

la edad

Productos sanguíneos más segurosàê VIH, VHC

Productos sus�tu�vos/no sus�tu�vos más eficacesà Profilaxis >> Demanda 

é esperanza de vida en hemofilia
*20% en 2050 > 60 años1

Tratamiento de enfermedades hasta ahora poco frecuentes

Introducción.

1. Population Division, DESA, United Nations World Population Ageing 1950–2050: Executive Summary. Available at 
http://www.un.org/esa/popuation/publications/worldageing19502050/pdf/62executivesummary_english.pdf.
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El cáncer en cifras.

El cáncer en cifras.
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Riesgos.

• 10% tumoresà Sangrado anormal (superior en cáncer hematológico)

• Sangradoà Aumento mortalidad

• Factores asociados: 
• Trombocitopenia asociada al tratamiento

• Disfunción hepá�ca

• Déficit de vitamina K

• Erosión del tumor en la pared del vaso

• CID

• Inhibidores adquiridos

Belt, RJ, et al. JAMA 1978, 239,2571-2574
Hersh, EM et al. JAMA 1965, 193, 105-109

Cáncer + Hemofilia.

BUSCAR

SOLUCIONES
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Cáncer y hemofilia.

Papel de la generación de trombina.

• El cáncer en el paciente con hemofilia supone un reto

• Evidencia: Estudios retrospec�vos y series de casos

• Pacientes con hemofilia:
• Menor generación de trombina à Efecto protector

• Aumento riesgo de cáncer:
• Inflamación crónica y daño celular: E. Hodgkin y hepatocarcinomas

• Cáncer secundario a VIH y VHC

• Transfusiones y tratamientos para la hemofilia

• Excepto el carcinoma hepatocelular la incidencia y mortalidad por
cáncer es la misma en pacientes hemo�licos que en la población general

Angelini D, et al. Hematology Am Soc Hematol Educ Program. 2015;2015:41-47. 
Franchini M, et al. Cancer Treat Rev. 2009;35(4):374-377. 

Thalappillil A, et al. Haemophilia. 2019;25(2):221-228. 
Miesbach W, et al. Haemophilia. 2009;15(4):894-899.  

Hermans C,  et al. Crit Rev Oncol Hematol. 2014;89(2):197-206. 

Reddel CJ, et al. Cancers (Basel). 2019 Jan 16;11(1):100.

DIRECTO

INDIRECTO

Más Trombina  Ô  Más riesgo de cáncer
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La inflamación crónica.

La inflamación crónica.

Landskron G, et al. 
J Immunol Res. 

2014;2014:149185. 

Landskron G, et al. J Immunol Res. 2014;2014:149185. 
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Cáncer y hemofilia: Incidencia.

Zanon E , et al . J Clin Med. 2024 Mar 19;13(6):1770. 

Actualmente: Más cáncer age–related
y menor mortalidad
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Cáncer y hemofilia: Desequilibrio hemostático.

Tagliaferri A, et al. J Thromb Haemost. 2012 Jan;10(1):90-5. 

Zanon E , et al . J Clin Med. 2024 Mar 19;13(6):1770. 

PROTROMBÓTICOS ANTITROMBÓTICOS

QT

RT
Tipo de 
cáncer

Trastornos 
plaquetarios

Plasmin
ógeno

UCI

SIRS
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Cáncer y hemofilia: Profilaxis y tratamiento.

Tratamientos

Tipo de 
cáncer

Tipo de 
hemofilia

Monitorización y 
tratamiento

Colaboración 
entre 

especialistas

Cirugías

Zanon E , et al . J Clin Med. 2024 Mar 19;13(6):1770. 

Tagliaferri A, et al. J Thromb Haemost. 2012 Jan;10(1):90-5
Miesbach W,et al. Haemophilia. 2009 Jul;15(4):894-9

• Más complicaciones asociadas a 
procedimientos invasivos

• Tratamiento hemostá�coà
Procedimientos invasivos y cirugías

• Cambio en la profilaxis

. 
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¿Que recomiendan las guías?

Cáncer y hemofilia: Trombosis.

Profilaxis si trombocitopenia

<30x109/L vs <50x109/L

WFH guidelines for the management of hemophilia, 3rd edi�on

• Hemofiliaà Factor protector de trombosis

• Más frecuente à Trombosis asociada al catéter

• Complicación de:
• Tratamiento sus�tu�vo intensivo tras cirugía

• Tipo de cáncer

• Tratamientos sin factorà ¿Más trombosis?

Zanon E , et al . J Clin Med. 2024 Mar 19;13(6):1770. 
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Cáncer y hemofilia: Trombosis.

WFH guidelines for the management of hemophilia, 3rd edi�on

1. Evaluación del riesgo trombó�co
2. Mantener niveles de FVIII de “bajo riesgo”
3. Tromboprofilaxis: Igual que en la 

población general

PREVENCIÓN
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Programas de detección precoz.

Cáncer de próstata.

• Los programas de cribado de cáncer actuales que se llevan a cabo en 
España son de cáncer de mama, cáncer colorrectal y cáncer de cérvix

• Cáncer colorrectal
• Test de SOH /2 años entre 50-69 años

WFH guidelines for the management of hemophilia, 3rd edi�on
h�ps://www.sanidad.gob.es/areas/promocionPrevencion/cribado/cribadoCancer/otrosCanceresenestudio/cancerPulmon.htm

• A finales de 2022 el Consejo de Europa recomendó a los estados miembro

que estudiaran la fac�bilidad de ampliar algunos cribados de cáncer.

• En 2011 se evaluó la evidencia disponible sobre el cribado de cáncer de

próstata en varones a par�r de los 50 años à Informes no fueron

favorables.

• El Ministerio de Sanidad ha solicitado un informe de actualización del

cribado de cáncer de próstata a la Red de Agencias de Evaluación de

Tecnologías Sanitarias.

h�ps://www.sanidad.gob.es/areas/promocionPrevencion/cribado/cribadoCancer/otrosCanceresenestudio/cancerPulmon.htm
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Cáncer de pulmón.

Conclusiones.

• Siguiendo las Recomendaciones de 2022 del Consejo de Europa, el Ministerio de

Sanidad solicitó a la Red de Agencias de Evaluación de Tecnologías Sanitarias el

informe de evaluación correspondiente sobre el cribado de cáncer de pulmón:

• Es necesario reunir evidencia suficiente en relación a la efec�vidad, seguridad y

coste-efec�vidad, así como cumplir los 18 criterios del Documento Marco de

Cribado Poblacional.

• El cribado de cáncer de pulmón sólo cumple 6 de los 18 criterios

• El informe recomienda seguir ampliando la información acerca de este programa

de cribado mediante la realización de programas piloto.

h�ps://www.sanidad.gob.es/areas/promocionPrevencion/cribado/cribadoCancer/otrosCanceresenestudio/cancerPulmon.htm

• Mayor supervivencia del paciente con hemofiliaà Mayor incidencia
de cáncer

• Incremento de cáncer no relacionado con VHC/VIH

• Reto hemostá�coà
• Sangrado: QT, cirugías, procedimientos diagnós�cos

• Trombosis: Asociada al catéter, asociada al tratamiento hemostá�co

• Manejo mul�disciplinar

• No se debe demorar un tratamiento por la hemofilia

• Programas de prevenciónà ¿Dis�ntos de la población general?
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