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Hospital Universitario Miguel Servet (Zaragoza) Hospital Alvaro
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Asistencial Universitario de  Salamanca-IBSAL-USAL, Hospital
Universitario de Toledo (Toledo), Hospital Universitario de A Coruna,
Hospital Universitario de Malaga (Malaga), Hospital Clinico Universitario
de Santiago (Santiago de Compostela), Hospital Universitario de Navarra
(Pamplona), Hospital Vall d"Hebron (Barcelona), Hospital Universitario La
Paz (Madrid), Hospital General de Segovia (Segovia), Comisién Cientifica
de la Real Fundacion Victoria Eugenia.

INTRODUCCION

Los pacientes con trastornos hemorragicos hereditarios,
incluyendo los trastornos hemorragicos poco frecuentes
(RBDs), muestran una presentacion clinica variable con una
pobre correlacion entre la actividad del factor y el fenotipo
hemorragico. En los ultimos anos existe un interés creciente
acerca de las complicaciones hemorragicas especificas en
Mmujeres con este tipo de patologia y su manejo,
principalmente en el contexto de situaciones clinicas que
suponen un importante reto hemostatico, como son la
menstruacion y la gestacion en estas pacientes.

OBIJETIVO

Describir las caracteristicas y presentacion clinica y el
fenotipo hemorragico, en la poblacion espanola de mujeres
con trastornos hemorragicos poco frecuentes (RBDs),
portadoras de hemofilia y trastornos plaquetarios
hereditarios (TPH), validar el umbral de actividad de factor
determinado previamente, y por ultimo, comparar los
resultados de nuestra poblacion con los datos publicados
de otros registros europeos.
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NOTA INFORMATIVA

En la actualidad, con fecha 1 de junio, el RTNH cuenta con 213
Mmujeres procedentes de 13 centros. Al igual que en
actualizaciones previas, la deficiencia de FVII sigue siendo el
RBD mas frecuente, representando mas de un tercio de las
pacientes incluidas en el registro, seguido de la deficiencia de
FXI. El 42,2% refieren antecedentes de sangrado siendo el
sangrado menstrual abundante (SMA) el sintoma mas
frecuente. Aunque el SMA es el sintoma hemorragico mas
prevalente, la hemorragia postparto (HPP) se encuentra
presente en 28 mujeres (13,1%) con una incidencia muy
superior a la observada en la poblacién general.

En esta nueva actualizacidon se observa un total de 47 mujeres
portadoras de hemofilia. Diez de ellas cumplen criterios segun
la clasificacion de ISTH, de mujeres con hemofilia (nivel de
FVIII o FIX inferiores al 40%) y 15 mujeres presentan niveles
superiores al 40% pero inferiores a los niveles de normalidad.
Un 40,4% refieren clinica hemorragica principalmente en
forma de SMA.

En resumen, en esta nueva revision de los datos en vida real
del registro se confirman los hallazgos referidos previamente.
Esta informacion es de gran utilidad para tratar de elaborar
guias de abordaje multidisciplinar que permitiran un
diagnéstico y un tratamiento precoz de las posibles
complicaciones hemorragicas, principalmente las asociadas a
SMA y HPP. Todo ello en linea con la preocupacion e
implicacion creciente de las distintas sociedades cientificas y
asociaciones de pacientes en el ambito de la atencion de
Mmujeres con trastornos hemorragicos con objeto de evitar el
infradiagnodstico e infratratamiento en estas pacientes.



