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Algoritmo propuesto

Manejo de un paciente 
con hemofilia A (HA) 

congénita y hemorragia 
aguda en Urgencias 

(SU)

Recomendaciones en los SU:
•	 Identificación del paciente
•	 Estabilización del paciente 

con hemorragia aguda
•	 Solicitar hemograma, bioquímica, 

coagulación, factor VIII (FVIII) e 
inhibidor (si es posible en el centro)

Apartado I: 
Identificación  
del paciente

Tratamiento 
del sangrado

Pruebas de 
laboratorio

Apartado II: 

Apartado III: 

Contactar con el hematólogo del centro de recepción

Contactar con el hematólogo de referencia del paciente



Apartado I: Identificación del paciente

No

No

Sí

Sí

Desconocido

¿Se trata  
de un paciente 

con HA 
congénita?

¿Está en 
tratamiento  

con 
emicizumab?

¿Se trata de un paciente 
hemofílico con inhibidor 

frente al FVIII?

No

Sí

Desconocido

Se recomienda la realización de las pruebas 
de laboratorio a todos los pacientes 



Apartado II: Tratamiento del sangrado

* Inestabilidad hemodinámica definida por índice de shock (frecuencia cardiaca / tensión arterial sistólica) > 1. 
** Localizaciones que precisan actuar con rapidez: sangrados en cabeza y cuello, síndrome compartimental, sistema nervioso central, gastrointestinales, cirugía mayor y grandes traumatismos, entre otros.

Estabilización y tratamiento del paciente

Estratificación 
del riesgo 

hemorrágico y 
estabilización

Hemorragia inestable* 
o localización que precisa 

actuación inmediata**

Estable

Tratamiento 
del sangrado

Tratamiento 
del sangradoAdemás de la localización 

o tipo de sangrado es 
importante tener en cuenta 
la situación hemodinámica 
del paciente sangrante

REGLA DE ORO
Ante la duda de si se trata de una hemorragia, se recomienda tratar con 50 UI/kg de CF8  

(HA sin inhibidores FVIII)



Apartado II: Tratamiento del sangrado

Estabilización y tratamiento del paciente (continuación)

Paciente SIN inhibidor al FVIII

30 UI/kg y reevaluar en 12/24 h
90 µg/kg  
rFVIIa**

90 µg/kg 
rFVIIa**  

y reevaluar  
en 6/8 h

90 µg/kg rFVIIa 
con seguimiento 

continuo

50 UI/kg y reevaluar en 6/8 h

50 UI/kg con seguimiento continuo

CCPa***  
< 50 UI/kg

Caracterización del tipo de sangrado

Paciente CON inhibidor al FVIII

* Las recomendaciones serán válidas en caso de no tomar EMI. ** Dosis más bajas de agente bypass podrían ser suficientes para controlar el episodio hemorrágico. *** Alerta de seguridad de tratamiento 
concomitante con CCPa (FEIBA®) en ficha técnica: no superar las 100 U/kg en las 24 primeras horas y monitorizar riesgo de MAT y tromboembolismo. 
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Representación gráfica para usar el algoritmo

➜	 Sangrados musculares o articulares leves
➜	Hematuria moderada

➜	 Trauma moderado
➜	 Sangrados musculares graves
➜	 Cirugía menor
➜	 Procedimientos endoscópicos

➜	 Sangrados en cabeza y cuello
➜	 Síndrome compartimental
➜	 Sangrados cerebrales o en la espina dorsal

➜	 Sangrados gastrointestinales
➜	 Cirugía mayor
➜	 Grandes traumatismos

1.a OPCIÓN 2.a OPCIÓN

En caso de no tener 
accesible rFVIIa 

Monitorización 
del paciente para 
la resolución del 

sangrado, así como 
monitorización de 

eventos trombóticos/ 
microangiopatíaEn caso necesario, puede 

repetirse la administración 
de factor VIIa tras 2-4 h 

En caso de no existir riesgo para el paciente y haber cesado la hemorragia, puede darse de alta, con reevaluación por su hematólogo en 12/24  h

Tratamiento del sangrado*



Apartado III: Pruebas de laboratorio

Estudio 
básico de 

coagulación*
Dosificación 

FVIII
Detección  

de inhibidores

* Para más información, capítulo 2 de la Guía española para el manejo del paciente con hemofilia de la Real Fundación Victoria Eugenia (https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-
RFVE-26_06.pdf) y la ficha técnica de emicizumab. Continuación apartado siguiente.

Pruebas de laboratorio y el efecto de emicizumab en ellas

Los pacientes con HA 
presentan alargamientos  

de los tiempos de coagulación, 
como TTPa

En el caso de HA 
SIN inhibidores  

al FVIII

En el caso de HA 
CON inhibidores  

al FVIII

En el caso de HA 
CON inhibidores  

al FVIII

https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-RFVE-26_06.pdf
https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-RFVE-26_06.pdf


Estudio básico de 
coagulación*

Hemograma  
completo con 

recuento  
de plaquetas

Dosificación  
FVIII

Detección de 
inhibidores al FVIII

Técnicas globales  
de la hemostasia

Apartado III: Pruebas de laboratorio

* Para más información, capítulo 2 de la Guía española para el manejo del paciente con hemofilia de la Real Fundación Victoria Eugenia (https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-
RFVE-26_06.pdf) y la ficha técnica de emicizumab.

Pruebas de laboratorio y el efecto de emicizumab en ellas: 
ACLARACIÓN

A continuación, listado de pruebas de laboratorio de utilidad

1 2 3 4 5

➜	Tiempo de 
protrombina 

➜	Tiempo de 
tromboplastina 
parcial

➜	Fibrinógeno 
(preferentemente 
fibrinógeno Clauss 
si fibrinógeno 
derivado < 150 mg/dl)

➜	Test de generación 
de trombina

➜	Técnicas 
viscoelastométricas: 
tromboelastografía 
y tromboelastometría 
rotacional

La recomendación es 
usar si están disponibles 
tanto el método 
coagulométrico de una 
etapa como el método 
cromogénico con 
reactivos bovinos

Inhibidores de tipo 
aloanticuerpo, desarrollados 
en pacientes con HA, tras la 
exposición a concentrado 
de FVIII: suelen presentar 
una falta de corrección o 
corrección parcial en la 
prueba de mezclas inmediata; 
estos inhibidores son tiempo 
y temperatura dependientes, 
requiriendo de una incubación 
2 h a 37 ºC. Para confirmar su 
presencia y cuantificarlo, se 
realiza el test Bethesda con la 
modificación de NijmegenNecesarias ante una situación de urgencia

https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-RFVE-26_06.pdf
https://rfve.es/wp-content/uploads/GUIAS-espanolas-hemofilia-RFVE-26_06.pdf
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