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Glosario

Artropatia hemofilica: Es el dafio articular que evoluciona con la edad, no solo
en pacientes con hemofilia grave, sino también en casos de hemofilia moderada,
contribuyendo a una mayor tasa de morbilidad articular. Generalmente resulta
de la progresidn gradual de la enfermedad articular a lo largo de la vida, causada
por hemorragias clinicas y subclinicas (1).

CFC (Concentrados de factor): Son el tratamiento preferido para las personas
con hemofilia, ya que son muy seguros y eficaces para el tratamiento y la
prevencion de hemorragias. Pueden ser derivados de plasma (fabricados a partir
de plasma humano donado) o recombinantes (fabricados con tecnologia de
ingenieria genética) (1).

Emicizumab: Es un anticuerpo monoclonal biespecifico humanizado vy
administrado por via subcutdnea que se une a FIX(a) y FX(a), imitando la funcion
cofactor de FVIIIa. Estd aprobado para la prevencion de hemorragias en
pacientes con hemofilia A, con y sin inhibidores (1).

FVIII: Es el factor de coagulacién VIII, cuya falta de actividad causa la hemofilia
A, una enfermedad hemorragica hereditaria ligada al cromosoma X (2).

FIX: Es el factor de coagulacion IX, cuya falta de actividad causa la hemofilia B,
una enfermedad hemorragica hereditaria ligada al cromosoma X (2).

Hemartrosis: Es una hemorragia en una articulacion, un tipo de episodio
hemorragico comun en la hemofilia, caracterizado por una combinacién de
sintomas como hinchazén, calor, dolor, limitacién del movimiento, y una
sensacién de hormigueo o tensién (1).

Hemofilia: Son trastornos hemorragicos hereditarios ligados al cromosoma X,
causados por la falta de actividad de los factores de coagulacion VIII (FVIII) o
IX (FIX). Se caracterizan por hemorragias prolongadas espontdneas o causadas
por traumatismos (2).

Hemofilia A: Es un trastorno hemorragico hereditario ligado al cromosoma X,
causado por la deficiencia o disfuncion del factor de coagulacién VIII (FVIII) (3).

Hemofilia B: Es un trastorno hemorragico hereditario ligado al cromosoma X,
causado por la deficiencia o disfuncién del factor de coagulacién IX (FIX) (3).




Hemorragias espontaneas: Son episodios hemorragicos que ocurren sin
razon aparente o conocida, particularmente en articulaciones, musculos y tejidos
blandos. Son caracteristicas de la hemofilia grave (1).

Inhibidores: Son aloanticuerpos IgG exdgenos del factor de coagulacion VIII
(FVIII) o del factor IX (FIX) que neutralizan la funcion del concentrado de factor
de coagulacién (CFC) infundido. Se consideran la complicacion mas grave en el
tratamiento de la hemofilia (1).

Profilaxis: La profilaxis en la hemofilia es la administracién periédica de
productos terapéuticos para mantener la hemostasia y evitar hemorragias,
especialmente articulares, que causarian artropatia y discapacidad (1).

Profilaxis primaria: Profilaxis continua periddica iniciada en ausencia de
enfermedad articular documentada, y antes de la segunda hemorragia articular
clinicamente evidente y de los 3 afios (1).

Profilaxis secundaria: Profilaxis continua periddica iniciada después de 2 o
mas hemorragias articulares, pero antes de la aparicidn de enfermedad articular;
generalmente a los 3 afos o después (1).

Profilaxis terciaria: Profilaxis iniciada en adolescentes y adultos con signos de
dafio articular para reducir el nUmero de hemartrosis, hemorragias espontaneas
y entre dosis de tratamiento, y disminuir la progresion de la artropatia hemofilica

(1).

Profilaxis episdédica (a demanda): Se define como la administracion de
concentrados de factor de coagulacion (CFC) solo en caso de una hemorragia. A
diferencia de la profilaxis, no modifica el perfil hemorrdgico de manera
importante ni el historial natural de la hemofilia que genera dafo
musculoesquelético (1).




Lista de abreviaturas

CAC
CCPa
CFC

DDAVP
EAPB
EPS

F8

Fo

FIX
FVIII
FVW
GPC
IETS
IM

INS
IPS

IV
MSPS
OMS
POLICE
PNGEH
PK
PRICE
rFVIIa
RIAS
RICE/PRICE

RNPEH
SGSSS
SIVIGILA
VO

Cuenta de Alto Costo

Complejo Protrombinico Activado (agente de “bypass”)
Concentrados de factor de coagulacion (FVIII/FIX; estandar o
de vida media extendida)

Desmopresina

Entidades Administradoras de Planes de Beneficios
Entidades Promotoras de Salud

Gen F8

Gen F9

Factor IX

Factor VIII

Factor de von Willebrand

Guia de Practica Clinica

Instituto de Evaluacion Tecnoldgica en Salud
Intramuscular

Instituto Nacional de Salud

Institucién Prestadora de Servicios de Salud
Intravenoso

Ministerio de Salud y Proteccién Social

Organizacién Mundial de la Salud

Proteccion, Descarga 6ptima, Hielo, Compresion, Elevacion
Plan Nacional de Gestién de Enfermedades Huérfanas
Farmacocinética

Proteccion, Reposo, Hielo, Compresion, Elevacién
Factor VII activado recombinante (agente de “bypass”)
Rutas Integrales de Atencidn en Salud

Reposo/Proteccion, Hielo, Compresion, Elevacién (medidas

fisicas en sangrado musculoesquelético).

Registro Nacional de Personas con Enfermedades Huérfanas
Sistema General de Seguridad Social en Salud

Sistema de Vigilancia en Salud Publica

Via oral




1.Introduccion

La hemofilia es un trastorno congénito de la coagulacién caracterizado por la
deficiencia o ausencia de los factores VIII (hemofilia A) o IX (hemofilia B), lo que
ocasiona una tendencia aumentada a sangrados espontdneos o postraumaticos
que, sin un tratamiento adecuado, pueden derivar en complicaciones
musculoesqueléticas graves, discapacidad funcional y deterioro significativo de
la calidad de vida (4). Se trata de una enfermedad hereditaria recesiva ligada al
cromosoma X, que afecta predominantemente a los varones, aunque las mujeres
portadoras también pueden presentar manifestaciones hemorragicas leves o
moderadas (4). En el contexto de la salud publica, la hemofilia se clasifica dentro
del grupo de las enfermedades huérfanas o raras, en virtud de su baja
prevalencia y su alto impacto en la vitalidad y calidad de vida de quien padece
esta condicion (5), lo que la constituye en una condicién prioritaria por su
complejidad clinica, los costos asociados a su manejo y las implicaciones que
tiene sobre la vida de las personas afectadas y sus familias. Segun el informe
mas reciente de la Cuenta de Alto Costo (CAC) (6), en el pais se encuentran
registrados 2.226 pacientes con hemofilia, de los cuales el 82 % corresponden
a hemofilia tipo A y el 18 % a tipo B. La mayoria de los casos se concentran en
las principales ciudades, lo que refleja desigualdades territoriales en el acceso a
la atencion y la disponibilidad de servicios especializados (6).

La evidencia nacional indica que, a pesar de los avances logrados en las Ultimas
décadas en cobertura y diagndstico, aun persisten brechas significativas en la
oportunidad del tratamiento, la adherencia a la profilaxis, el acceso a terapias
de reemplazo de factor y la rehabilitacién integral (6). Este tipo de limitaciones
suelen asociarse, entre otros motivos, al desconocimiento de lineamientos
clinicos actualizados y a la ausencia de mecanismos estandarizados de
seguimiento integral de los pacientes (4). El abordaje actual de la hemofilia, de
acuerdo con las recomendaciones internacionales, se centra en el acceso
oportuno a terapias seguras y eficaces, la instauracion temprana de la profilaxis
como estandar de cuidado, y la implementacién de modelos de atencién integral
y multidisciplinaria que incluyan aspectos médicos, funcionales, psicoldgicos vy
sociales (4). En Colombia, se busca reducir la carga de discapacidad de las
enfermedades huérfanas - raras, garantizando la continuidad del cuidado a lo
largo del curso de vida de las personas, en este caso, con hemofilia (5).

En el territorio nacional, la hemofilia estd reconocida legalmente como una
enfermedad huérfana o rara (7), lo que implica su priorizacion dentro de las
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politicas de salud publica y la obligacion del Estado de garantizar su atencién
integral (8). El Plan Nacional de Gestidon para las Enfermedades Huérfanas/Raras
(5), liderado por el Ministerio de Salud y Proteccién Social, refuerza este marco
al establecer lineamientos especificos para la atencidn integral de las personas
con enfermedades de baja prevalencia. Dicho plan enfatiza la organizacién de
redes de atencidén especializadas, el acceso equitativo a los tratamientos, el
fortalecimiento del talento humano en salud, y la articulacién intersectorial para
la gestion del riesgo y la proteccidon social de los pacientes. Ademas, promueve
la participacién activa de las asociaciones de pacientes y cuidadores, la
consolidacién de los registros nacionales de personas con enfermedades
huérfanas, y el desarrollo de investigacién cientifica orientada a mejorar la
calidad de vida de esta poblacién. En concordancia, el Plan Decenal de Salud
Publica 2022-2031 reconoce la atencién de las enfermedades huérfanas como
un componente estratégico de la politica sanitaria colombiana, promoviendo
acciones centradas en la equidad, el curso de vida, la inclusion y la sostenibilidad
del sistema (9). Dicho plan integra las enfermedades huérfanas dentro de los
objetivos de promocidn, prevencién y atenciéon integral, y promueve la
consolidacién de redes de apoyo y de servicios especializados orientados al
bienestar de las personas afectadas y sus familias (9).

No obstante, aunque la atencién de la hemofilia ha mostrado avances
significativos en las Ultimas décadas, especialmente en materia de diagndstico y
acceso a terapias de reemplazo de factores de coagulacién; todavia persisten
brechas sustanciales en la calidad, la oportunidad y la integralidad de la atencién
brindada (6). Estas brechas se manifiestan en la variabilidad de los procesos
asistenciales entre instituciones y regiones, en la falta de estandarizacién de la
atencion clinica, y en las dificultades para asegurar la continuidad del cuidado,
especialmente en las zonas con menor capacidad instalada (6). Las Guias de la
Federacion Mundial de Hemofilia recomiendan que la atencién de las personas
con hemofilia se realice bajo un modelo multidisciplinario, centrado en el
paciente, que garantice la coordinacion entre diferentes disciplinas como
hematologia, fisioterapia, ortopedia, enfermeria, odontologia, psicologia, trabajo
social y genética médica (4). Esto no solo mejora los resultados clinicos, sino
que reduce la frecuencia de hospitalizaciones, previene la discapacidad y
optimiza la calidad de vida a lo largo del curso vital (4). Estas recomendaciones
son coherentes con el modelo de atencion propuesto por el Plan Nacional de
Gestion para Enfermedades Huérfanas/Raras, que aboga por una atencidn
integrada dentro de la estrategia de Atencidén Primaria en Salud, fortaleciendo la




gestion del riesgo, la continuidad asistencial y la articulacion de niveles de
atencién (5).

Por este motivo, en Colombia, el Ministerio de Salud y Proteccién Social y el
Instituto de Evaluacion Tecnoldgica en Salud desarrollaron un lineamiento
técnico para guiar la atencion integral de personas con hemofilia A y B desde un
enfoque de equidad, que abordd los procesos de deteccion temprana,
diagnédstico, tratamiento, prevencién de complicaciones, seguimiento,
conformacion del equipo multidisciplinario y educacién dentro de todo el proceso
de atencidén integral (10). Las recomendaciones derivadas de este lineamiento
buscan orientar la atenciéon primaria en salud y especializada de las personas
con hemofilia A y B en todo el territorio nacional. Estos antecedentes constituyen
el soporte que orienta la formulacion de instrumentos técnicos, como la presente
Via Clinica, para el tratamiento integral de las personas con hemofilia, la cual
busca traducir las recomendaciones emitidas en el lineamiento, y dentro del
marco de los principios legales y de politica publica, en procesos operativos que
garanticen el acceso efectivo, la continuidad y la integralidad de la atencion de
las personas con hemofilia en el pais.

Este tipo de instrumentos permiten estandarizar los procesos de atencion, definir
rutas claras de actuacion para los equipos de salud, y promover la coordinacién
interinstitucional e interprofesional en torno al paciente. Estas se definen como
“herramientas utilizadas para orientar la asistencia sanitaria basada en la
evidencia. Su objetivo es traducir las recomendaciones de las guias de practica
clinica en procesos clinicos de atencién dentro de la cultura y el entorno Unicos
de una institucién sanitaria. Una via de practica clinica es un plan de atencién
multidisciplinar estructurado con las siguientes caracteristicas: i) se utiliza para
traducir las directrices o la evidencia en estructuras locales; ii) detalla los pasos
de un curso de tratamiento o atencién en un plan, via, algoritmo, directriz,
protocolo u otro “inventario de acciones”; y iii) pretende estandarizar la atencion
para un problema clinico, procedimiento o episodio de atencion sanitaria
especifico en una poblacién concreta” (11).

De esta manera, su construccidn se constituye en un paso esencial para superar
la heterogeneidad en la aplicacién de los lineamientos y garantizar la traduccién
efectiva de la evidencia cientifica en la practica asistencial. Asi, el desarrollo de
la Via Clinica para la hemofilia representa una herramienta estratégica para
operacionalizar las recomendaciones nacionales e internacionales, garantizando
que todos los pacientes reciban una atencién de calidad, segura y basada en
evidencia.



2.Alcance y objetivo general

Realizar la via clinica para la atencidon de personas con hemofilia en Colombia a
partir de las recomendaciones derivadas del lineamiento de atencidon para esta
misma condicidn.

2.1 Alcance

Este documento tiene como propdsito elaborar una via clinica para la atencion
de personas con hemofilia en Colombia, que permita operacionalizar las
recomendaciones derivadas de los lineamientos desarrollados para esta
condicion.

2.2 Poblacion objetivo

e Personas con sospecha o diagndstico de hemofilia A vy B,
independientemente de su edad, sexo, origen socioecondmico, ubicacion
geografica, pertenencia étnica, identidad de género, discapacidad u otras
circunstancias.

e Se incluyen portadoras.

2.3 Usuarios

e Médicos generales y especialistas, equipos interdisciplinarios de salud que
incluyen enfermeros, terapeutas o fisioterapeutas, nutricionistas,
odontdlogos, psicdlogos, y demas profesionales que participen en la atencion
en salud, en todos los niveles de atencion.

e El Ministerio de Salud y Proteccion Social.

e Las EAPB, instituciones prestadoras de servicios de salud, entidades
regulatorias, y organismos de vigilancia y control

e Familiares y cuidadores de personas con hemofilia A y B.

e Organizaciones de pacientes con hemofilia A y B.



3.0bjetivos
3.1 Objetivo general

Desarrollar la via clinica para la atencién de personas con hemofilia Ay B en
Colombia a partir de las recomendaciones derivadas del lineamiento de atencidn
para esta misma condicion.

3.2 Obijetivos especificos

e Transformar los lineamientos técnicos en algoritmos del proceso de
atencién de la hemofilia A y B.

e Definir las intervenciones para brindar una atencion integral para asegurar
una atencidon de calidad —pertinente, oportuna, accesible, segura,
continua y humanizada — a las personas con hemofilia Ay B.

e Establecer indicadores para evaluar el proceso de atencién de personas
con hemofilia A y B.

4. Metodologia

La metodologia de esta via clinica se basd en un proceso riguroso y participativo
a partir de los Lineamientos técnicos para la atencién integral de pacientes con
hemofilia (10) y la traduccién de estas recomendaciones a la practica. Incluyo:
conformacion del grupo desarrollador; priorizacidon de intervenciones a partir de
las recomendaciones del lineamiento de atencién integral y la normatividad
nacional; elaboracién de algoritmos clinicos por dimensiones (deteccion,
diagnéstico, tratamiento, profilaxis, perioperatorio, seguimiento y educacién-
equipo multidisciplinario); definicion de indicadores de desempefio vy
trazabilidad; y un doble ciclo de validacién interna con el Ministerio de Salud vy
validacion externa con actores del sistema (IPS, EAPB, sociedades cientificas y
de pacientes). Todo el proceso siguid criterios de viabilidad y curso de vida, con
orientaciones para el monitoreo mediante fuentes institucionales.

4.1 Conformacion del grupo desarrollador

Se conformd un grupo desarrollador con expertos metodoldgicos y especialistas
clinicos con experiencia en el manejo de la hemofilia, quienes acompafiaron y
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apoyaron todo el proceso de construccién de la via clinica. El proceso de mapeo
de actores, convocatoria y evaluacion de conflictos de interés para el
involucramiento de los expertos clinicos se encuentra en el Anexo 1.

4.2 Elaboracion de matriz de intervenciones

Se plantearon las intervenciones requeridas para garantizar la continuidad en la
atencion en salud, a partir de los lineamentos técnicos basados en evidencia y
que estuvieran armonizadas con el marco normativo legal vigente relacionado
con la atencion de enfermedades huérfanas-raras, vigilancia de eventos en salud
publica y de calidad de la atencidon en salud. Este ejercicio permitid identificar a
los responsables de la ejecucion de las intervenciones, la frecuencia de ejecucidn
y el entorno de desarrollo. Las matrices construidas para el abordaje de las
dimensiones de deteccion temprana, diagnostico y clasificacion, tratamiento
integral, prevencion de complicaciones, seguimiento, equipo interdisciplinario,
educacién y apoyo fueron construidas y discutidas al interior del grupo
desarrollador y se encuentran en el Anexo 2.

4.3 Elaboracion de algoritmos

Luego de la identificacién de las acciones requeridas para la atencién integral en
las matrices de intervencidn, se realizé la seleccion definitiva de las acciones que
harian parte de los algoritmos. El disefio preliminar fue elaborado y discutido al
interior del grupo desarrollador y en conjunto con los referentes técnicos del
MSPS que acompafiaron todo el proceso del desarrollo de la via clinica. El disefio
y diagramacion definitiva de los algoritmos se realizé de acuerdo con las
recomendaciones del Manual Metodoldgico para la Elaboracion e Implementacién
de RIAS del Ministerio de Salud y Proteccién Social (12).

4.4 Elaboracion de indicadores

A partir de las matrices de intervenciones y los algoritmos de deteccidn
temprana, diagndstico y clasificacion, tratamiento integral, prevencién de
complicaciones, seguimiento, equipo interdisciplinario, educacién y apoyo, se
identificaron acciones susceptibles de ser medidas a través de indicadores de
proceso y de resultado que permitan hacer un seguimiento a la implementacién
de la via clinica y la elaboracidn de los algoritmos de la via.
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4.5 Validacién interna de algoritmos

Para garantizar la calidad y viabilidad de implementacién de la via clinica, se
realizé un proceso de validacién interna con los referentes técnicos del Ministerio
de Salud y Proteccién Social, en los que participaron la Direccion de Regulacion
de Beneficios, Costos y Tarifas del Aseguramiento en Salud, la Direccién de
Medicamentos y Tecnologias en Salud, la Oficina de Calidad y el Grupo Gestion
integrada de la Salud Cardiovascular, Bucal, del Cancer y otras Condiciones
Cronicas. Este incluyd: una revisidn documental previa por las direcciones
competentes y presentacion de los algoritmos mediante una mesa de trabajo,
para contrastar contenidos, flujos y responsabilidades con la normativa vigente;
asi como la consolidacion de ajustes consensuados. La informacion de los
participantes se encuentra en el Anexo 1.

4.6 Validacidon externa de algoritmos

Con el fin de asegurar pertinencia, claridad y factibilidad en condiciones reales
de prestacion, se realizé una validacién externa de los algoritmos con actores
clave del sistema: expertos clinicos de diferentes niveles de complejidad,
representantes de IPS, EPS y de asociaciones de pacientes. El proceso incluyd
mapeo y convocatoria de participantes. En este espacio se escucharon las
observaciones y/o recomendaciones, se incorporaron ajustes consensuados, con
lo cual se obtuvo una version final consensuada por el panel externo, lista para
adopcion e incorporacién en las redes de servicios. La informacion de los
participantes se encuentra en el Anexo 1.

La metodologia seguida para la validacion externa fue la siguiente:

e Conformacion del grupo de validacion externa (ver Anexo 1).

e Presentacion por parte del grupo desarrollador del IETS del objetivo,
alcance y metodologia para la elaboracién de la via clinica.

e Presentacion de cada uno de los algoritmos vy recoleccion de
observaciones para el ajuste de los mismo in vivo.

e Envio de los algoritmos al grupo de participantes por medio de un enlace
a través de correo electrénico. Se envid asi mismo un formulario para
hacer una recoleccidon de comentarios e identificar ajustes adicionales.
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5. Algoritmos

A continuacién, se presenta el conjunto de algoritmos que buscan traducir los
lineamientos técnicos y las matrices de intervenciones de la via clinica de
hemofilia en flujos operativos estandarizados, organizados por momentos del
cuidado y a lo largo del curso de vida. Su propdsito es orientar decisiones clinicas
y programaticas; desde la deteccién temprana y el diagndstico, pasando por el
tratamiento del sangrado, la profilaxis y el manejo perioperatorio, hasta el
seguimiento integral y el trabajo del equipo multidisciplinario con educacion a
pacientes y cuidadores; con lo que se busca asegurar la articulacion con el
programa de hemofilia desde el comienzo en que se confirma el diagndstico de
la condicién, la continuidad asistencial y la seguridad del paciente. Cada
algoritmo explicita pasos, responsables y puntos de verificaciéon (clinicos, de
laboratorio y logisticos) para favorecer la posibilidad de implementacién y
reducir la variabilidad en la atencién de las personas con hemofilia.

5.1 Convenciones

INICIO NOTAS

e L L L LRI LR T T T

CONECTOR
BASE DE DATOS

]




INTERVENCION ACTIVIDAD

DECISION FIN DEL ALGORITMO

5.2 Algoritmo de deteccién de portadoras

Este algoritmo (Figura 1) estructura la ruta de identificacion y confirmacién del
estado de portadora y la deteccion de hemofilia en mujeres con antecedente
familiar, integrando tres componentes: i) asesoria genética y psicosocial (pre y
posprueba) para decisiones informadas; ii) evaluacién biolégica con medicién de
la actividad de FVIII/FIX para identificar mujeres con actividad <40%
(diagnéstico de hemofilia) o con niveles normales; vy iii) diagndstico genético
dirigido a la variante del caso indice para confirmar portadora obligada/potencial
o establecer el diagndstico en sintomaticas. Segun los hallazgos, el algoritmo
define: notificacion a vigilancia en salud publica, ingreso al programa de
seguimiento de portadoras o al manejo integral como persona con hemofilia, y
contiene recordatorios para medicidon de factores durante la gestacion y antes
de procedimientos invasivos. Con ello, se busca estandarizar la pesquisa, la
asesoria para las pruebas genéticas y la articulacion con el seguimiento clinico,
buscando reducir asi el subdiagndstico en mujeres y optimizando la seguridad
frente a procedimientos y en condiciones perinatales.
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5.2.1 Algoritmo de diagndstico

El algoritmo de diagndstico (Figura 2), estructura la ruta diagndstica desde la
sospecha clinica hasta la confirmacion y clasificacion de la severidad, asegurando
la articulacion con el programa de hemofilia. Inicia con la remision a
hematologia, seqguida de la medicion de la actividad de FVIII/FIX y la definicidon
de caso. Si la hemofilia se confirma, se realiza la notificaciéon a SIVIGILA/RNPEH,
el ingreso al programa de hemofilia, la clasificacidon de severidad y la valoracién
integral por parte del equipo multidisciplinario. Posteriormente se indica la
prueba genética (con asesoria pre y posprueba) para identificar la variante
causal, elemento clave para la consejeria familiar y decisiones terapéuticas
futuras. Si la hemofilia no se confirma, orienta a la evaluacién de diagndsticos
diferenciales (p. ej., enfermedad de von Willebrand, otros defectos de
coagulacién). Con ello se estandariza un proceso diagndstico de alta calidad,
acorde con los estandares de laboratorio y la normativa de vigilancia.
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Figura 2. Algoritmo de diagndstico
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5.2.2 Tratamiento del evento de sangrado

El siguiente algoritmo corresponde al tratamiento del evento de sangrado (Figura
3), el cual busca estandarizar la atencién del sangrado agudo en personas con
hemofilia, articulando el soporte telefénico del programa de hemofilia 24/7 con
la toma de decisiones de atencién extra o intrahospitalarias. Tras la valoracion
inicial (ABCDE), analgesia y medidas fisicas RICE/PRICE, se tipifica la hemofilia
y el estado de inhibidores para seleccionar el tratamiento hemostatico: CFC
FVIII/FIX en ausencia de inhibidores o agentes de “bypass” (rFVIIa o CCPa)
cuando estos estan presentes, con la debida consideracién de compatibilidades
si el paciente usa emicizumab. Se contemplan adyuvantes (acido tranexamico,
desmopresina en hemofilia leve/moderada con prueba positiva) y medidas
complementarias (rehabilitacién, manejo especifico del sitio de sangrado). La
respuesta clinica se evallua con los criterios establecidos por la Federacién
Mundial de Hemofilia y, si es inadecuada, se escala la conducta (descartar la
presencia de inhibidores y/o falla terapéutica) y se coordina con el programa de
hemofilia para continuidad de cuidado. El algoritmo remite a las tablas
operativas de los lineamientos para establecer las metas de nivel de factor por
tipo de sangrado, manejo del dolor y artrocentesis y fases de fisioterapia en
hemartrosis.
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Tabla 1. Respuesta al tratamiento

Respuesta

Definicion

Excelente

Alivio completo del dolor o resolucién completa de los signos de una hemorragia
continua, dentro de las 8 h posteriores a la infusion inicial, y que no requiere
ninguna otra terapia de reemplazo de factor dentro de las 72 h siguientes al inicio
de la hemorragia

Buena

Considerable alivio del dolor o mejora en los signos de la hemorragia dentro de
las 8 h posteriores a una sola infusién, pero que requiere mas de 1 dosis de
terapia de reemplazo de factor en un lapso de 72 h para una completa resolucion.

Moderada

Modesto alivio del dolor y/o mejora en los signos de la hemorragia
aproximadamente dentro de las 8 h posteriores a la infusidn inicial, y que requiere
mas de 1 infusion en un lapso de 72 h, pero sin resolucion completa.

Nula

Modesto alivio del dolor y/o mejora en los signos de la hemorragia
aproximadamente dentro de las 8 h posteriores a la infusion inicial, y que requiere
mas de 1 infusién en un lapso de 72 h, pero sin resolucién completa.

Adoptado de Srivastava et al. 2020 (4)

Tabla 2. Intervenciones fisioterapéuticas recomendadas para las

hemartrosis.

Fase Duracion Caracteristicas Objetivo Consideraciones
clinicas terapéutico fisioterapéuticas
Aguda 24 a 72 horas Dolor intenso, | Control del | No se recomienda
inflamaciéon visible, | sangrado intervencion
calor local, | mediante fisioterapéutica
limitacion grave del | tratamiento local directa,
movimiento. hematoldgico aunque puede
especifico. establecerse
contacto inicial
con el
fisioterapeuta.
Subaguda Entre 3 y 10 dias | Disminucion Promover la | Puede
aproximadamente. | progresiva del dolor | recuperacién considerarse el
e inflamacién; inicio | funcional sin | inicio de
de recuperacion de | riesgo de | fisioterapia
la movilidad. recaida. cuando existen
factores que
dificulten la
recuperacion
(lesiones
asociadas,
problemas
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Fase Duracion Caracteristicas Objetivo Consideraciones
clinicas terapéutico fisioterapéuticas
motores, factores
psicosociales,

necesidad de
reincorporacion a
actividades fisicas

exigentes).

Post aguda | Desde el dia 10! en | Resolucién de | Restaurar Es el momento
adelante, hasta | sintomas agudos; | completamente | éptimo para la
alcanzar el estado | pueden persistir | la funcion | fisioterapia activa
funcional previo. limitaciones articular y | orientada a

funcionales. prevenir recuperar
secuelas. movilidad, fuerza,

propiocepcién vy
funcionalidad

Adoptado de Srivastava et al. 2020 (4)

5.2.3 Algoritmo de abordaje quirdrgico

El algoritmo de abordaje quirtrgico (Figura 4) define el circuito perioperatorio
desde la identificacion de la necesidad de cirugia en el programa de hemofilia,
la verificacion de capacidad institucional (o la remisién a un centro con
experiencia), hasta la ejecucién intraoperatoria y el seguimiento posoperatorio.
Establece una valoracién prequirdrgica interdisciplinaria (hematologia,
anestesia, cirugia, enfermeria) y exige un plan hemostatico con metas de factor
segun el tipo de cirugia (ver Tabla 3), la disponibilidad 24/7 de
CFC/antifibrinoliticos/agentes de bypass y laboratorio, y la coordinacidn logistica
(aseguradora, banco de sangre, servicio de farmacia). Se incluye la evaluacién
de la respuesta clinica y, ante evolucidon no satisfactoria, la junta médica para
ajustar el plan. Finalmente, se articula con el algoritmo de seguimiento
ambulatorio del programa de hemofilia.

! La fisioterapia deberia comenzarse tan pronto como los sintomas de dolor
desaparezcan, y siempre que se realice bajo cobertura con factor de coagulacion, por lo
cual podria iniciarse antes del dia 10, si se cumplen con los anteriores requisitos, con el
objetivo de restaurar la funcion articular al estado previo a la hemorragia.
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Identificacién en el programa

de la necesidad de manejo

quirdrgico de la persona con
hemofilia

¢ Paciente
requiere
cirugia?

Fin del

algoritmo. Dirijia
a seguimiento

Evaluacion conjunta por:

. El programa de’
tratamiento integral de
hemofilia cuenta con
servicios
quirdrgicos?

Si

Valoracion

Plan hemostatico

[ Evaluacion preanestésica <

Consentimiento informado ]4—[ Plan detallado de cirugia ]‘

Hematologia
Anestesia

Especialidad quirdrgica

Requerimiento de banco de
sangre, farmacia. insumos
quirirgicos, laboratorios*

I*Asegurar:

+ Disponibilidad 24/7 de
CFC/antifibrinoliticos/agentes
de bypass y laboratorios

Enfermeria

Laboratorio

Serv. Farmacéutico

Salida; pasar al
algoritmo de
seguimiento

ambulatorio con el

programa de
hemofilia.

prequirdrgica

A

Remitir a un centro
quirdrgico/hospitalario
con capacidad para
atencion de hemofilia.

interdisciplinaria

)

Coordinadora de
Enfermeria: Gestiona
y confirma

Solicita

cumplimiento de
solicitudes de
evaluacion conjunta.

Programar la cirugia
y verificar
cumplimiento de
solicitudes y

disponibillidad

Durante la cirugia:
cumplir el plan

hemostatico** y
quirargico por todos
los involucrados

A

Se evalua la
respuesta clinica

propueste

Complete el manejo
médico y quirirgico

&Evolucién

7 Es la evalucion

postoperataria
2

» autorizaciones a la
aseguradora

Incluye:

seguimiento de laboratorios
ordenados por hematologia.
+ Para metas de factor por tipo

|
|
« Terapia de remplazo, I
|
|
de cirugia, ver Tabla 3 I

Realizar junta
médica

atisfactoria?,

v

Revisar conductas

|

Ajustar el plan de
manejo
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Tabla 3. Concentraciones maximas recomendadas para controlar
hemorragias especificas

Patron de practicas con
dosis altas

Patrén de practicas con
dosis altas

sin compromiso del
iliopsoas.

Inicial

80-100

60-80

Articular 40-60 1-2 40-60 1-2
Muscular superficial sin
compromiso nervioso, 40-60 -3 40-60 -3

Mantenimiento

Inicial

30-60

80-100

30-60

60-80

Mantenimiento

Mantenimiento

Inicial

Mantenimiento

0



Inicial 80-100 7-14 60-80 7-14
Mantenimiento 50 10-20 - -
Renal 50 3-5 40 3-5
Laceracion profunda 50 5-7 40 5-7

Preoperatorio

50-80

50-80

Preoperatorio 80-100 - 60-80 -

Posoperatorio 60-80 1-3 40-60 1-3
40-60 4-6 30-50 4-6
30-50 7-14 20-40 7-14

30-80

Posoperatorio 30-80

5.2.4 Algoritmo de profilaxis

Este algoritmo (Figura 5) define la profilaxis individualizada para prevenir
sangrados (en especial hemartrosis) y frenar la progresién de la artropatia
hemofilica. Inicia con la determinacidon del fenotipo hemorragico, la actividad
basal de FVIII/FIX y el estado de inhibidores.

e En fenotipo hemorragico sin inhibidores: se recomienda profilaxis con CFC
(estdndar o EHL) ajustada por farmacocinética para mantener niveles
valle adecuados, o, en hemofilia A, la terapia no sustitutiva con
emicizumab como alternativa, manteniendo la profilaxis de forma
sostenida.

e Sipersisten sangrados, pese a adherencia adecuada, se escala el régimen,
pero se descarta la presencia de inhibidores antes de cambiar de
estrategia.

e En hemofilia B se indica FIX puro.



e En fenotipo no hemorragico, se refuerza la educacién y el tratamiento
episodico/periprocedimientos segun necesidad.

e La ruta incorpora evaluacion periddica de la respuesta clinica, adherencia
y ajustes por farmacocinética, alineada con definiciones de profilaxis
primaria/ secundaria/terciaria y con las consideraciones para pacientes
con inhibidores.
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Figura 5. Algoritmo de profilaxis

Prevencion de sangrados
espontanens en pacientes

Brinde educacion / \
e s Ir a algoritmo de

o |
educacion |

Con hamorilia
| 1
|« Todos los pacientes deben estar en un !
| programa de atencién integral con las 1
| prestaciones de acuerdo con el lineamiento. |
Determine gravedad « Inicio temprano de profilaxis en pediatria |
(evaluando: actividad ! {ideal <3 afos, previo a dafio articular). |
de FVIIFIX, fenotipe | La profilaxis debe ser sostenida a largo |
hemorragico, estado I az0.
<le inhibidores) | « Elobjelivo operativo de los niveles valle es
| 3-5% ajustados par PK !
1
1
Nor
sangrados
Brinde tratamiento
episbdico para
procedimientos o para
L_episodios agudos |
i Tiene . Tipo de .
g inhibidores?, No nemofilia? Hemofilia B
Iral algoritme de
) yio manejo
perogeraloria
Terapia de ramplazo
con CFC FIX
y 4 Tiene Hemofilia A
inhibiciares?
¢ Tipo de
Hemafilia B hemofilia? Hemofilia A
Terapia de remplazo
con CFC Fvilla
Emicizumab
Emicizumab
Fyila agentes de puente
CCPa l irF¥lla o CCPa)
o
Evallie respuesta Determine la 4E: i
e iFs adecuads
clinica presencia de  &————No la respucsta C“;‘;’:ﬁ:ﬁz o
inhibidores clinica?
Revise:
Adherencia, Actividad
Fisica, PK y i "
considere hacer  —no (A Verificar:
A 5 ratamien -
gkrﬁlt:af?adg:?oon adherencia, niveles
lac valle, pat
terapéutica actividad fsica antes
de escalar o
cambiar la opoion
terapéutica
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5.2.5 Algoritmo de seguimiento

Este algoritmo organiza la vinculacion y el seguimiento por parte del programa
para personas con hemofilia y de las mujeres portadoras (Figura 6), desde la
remision inicial a hematologia, la confirmacién diagndstica y la notificacién a
SIVIGILA/RNPEH, hasta el ingreso al programa y la atencion multidisciplinaria.
El programa debe garantizar servicios minimos esenciales (contacto 24/7,
laboratorio con ensayos de factor e inhibidor, disponibilidad continua de
CFC/adyuvantes, equipo musculoesquelético, odontologia, soporte psicosocial,
actividades de referencia/contrarreferencia). Se establecen frecuencias minimas
por disciplina y mecanismos de articulacién interinstitucional (aseguradora, IPS
y red de especialidades), asi como la conexiéon al algoritmo del equipo
multidisciplinario y las actividades de educacién.
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Figura 6. Algoritmo de seguimiento

Persona con sospecha de
hemofilia o mujer portadera

Remita a valoracion por
hematologia

Remitir al programa de
hemofilia para
confirmacién
diagnéstica

Remita a nuevamente

¢ Diagnostico valoracion por

—> Fin del algoritmo
confirmado? No hematdlogia de la 4
assguradora
Notificar a 7 servicios minimos del programa de hemofilia: RS
/ A
Rr?é\gﬁ‘::gfun I « Acceso a 24/7 para soporte telefénicofurgente. 1
AnlEx | - Especialidad n her dgica atrica y adulta. 1
(=TT WS 1 « Laboratorio Clinico que incluya niveles de FVII/FIX I
| e inhibidores. 1
\ « Disponibilidad continua de CFC/adyuvantes, f
rehabilitacion y referencias.
! « Especialistas en ortopedia y fisiatria !
! « Servicio de odontologia con entrenamiento en !
o f
Enfermera de la ! Hemcf,‘l"’f’ .
Coordinacion del 1 « Especialista en manejo del dolor 1
programa gestiona 4Ingreso al 1 « Especialista en ginecologia y obstetricia I
lenlace con el asegurador€———No- programa de hemofilia ! + Profesional en Psicologia !
y también con el para atencion? 1 + Profesional en trabajo social I
=i g e e | « Especialista en Genético I
ulcaptaciony ! El detalle de los especialistas y el rol de cada unc se !
N puede consultar en el algoritma de equipo interdisciplinario /

y educacidn

Requiere
valoracidn por
especialista diferente
al del programa.

Valoracion inicial por
equipo
multidisciplinario

|

Definicién de plan de
manejo terapéutico y
metas

Referencia y
contrarreferencia para
valoracion per especialista
diferente al del programa.

Continuar con el

y la educacién

Seguimiento periodico

Brindar educacién al |

X jpor equipa <
paciente multidisciplinario* o

| » * Brindar las frecuencias de seguimiento |
de acuerdo con las caracteriticas

| clinicas del paciente y como minimo, las |

| establecidas en la Resolucién 123 de |
2015 o la que la reemplace.

N e e e e e

Continuar con el
algoritmo del equipo,
y la educacién
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5.2.6 Algoritmos de equipo interdisciplinario y educacion

Este algoritmo estructura la organizacion del equipo que lidera el programa de
hemofilia y el paquete de educacion para personas con hemofilia, portadoras y
cuidadores. La direccion médica (hematologia) define estandares, metas y lidera
24/7; enfermeria gestiona la coordinacion de la atencién integral, la auto-
infusién y la educacién continua; se integran también el médico general
entrenado, el equipo musculo-esquelético (prevencién, rehabilitacién y actividad
fisica segura), servicio farmacéutico, odontologia, genética médica y apoyo
psicosocial. ElI bloque educativo cubre reconocimiento de hemorragias,
PRICE/RICE, terapia domiciliaria segura (calculo y registro de dosis,
bioseguridad y disposicion de cortopunzantes), adherencia y uso de
herramientas digitales, salud bucal, actividad fisica y salud dsea, decisién
compartida y transicion nifio-adulto, con articulacién intersectorial (IPS-
aseguradora-organizaciones de pacientes).
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« Hematélogo pediatra: si el ciclo de

vida del paciente corresponde a un
menor de 18 afos.

Figura 7. Algoritmos de equipo interdisciplinario y educacion

~

» Definir estandares clinicos y
metas;

Supervisar calidad

Grantizar |a disponibilidad de
hematologia 24/7

Liderazgo en eventos criticos

N ,/

Director Médico de programa
(Hematélogo)

multidisciplinario

Enfermerfa

« Enlas atenciones por el equipo interdisciplinario, es ideal que, cuando el f
paciente tenga mas de una consulta, se puedan asignar el mismo diayla |
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las diferentes espacialidades dal equipo interdisciplinario |
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atencion integral
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AN S

Quimico farmacéutico / Servicio

Equipo psicosocial: Psicologia y Trabajo
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.

.
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5.3 Elaboracion de indicadores

A continuacién, se presenta la tabla de indicadores priorizados para las dimensiones de deteccion temprana y
diagnéstico de la via clinica de hemofilia (Tabla 4). Estos incluyen seis indicadores alineados, con sus respectivos
algoritmos son: (1) notificacidn de casos confirmados a RNPEH/SIVIGILA; (2) documentacidén de la clasificacién de
severidad (actividad de FVIII/FIX); (3) tamizacién de inhibidores segun protocolo; (4) tamizacién en mujeres
portadoras o en riesgo (prueba genética dirigida y/o medicién de FVIII/FIX); (5) medicién de FVIII/FIX en recién
nacidos de madre portadora dentro de los primeros 7 dias; y (6) confirmacion genética (F8/F9) registrada. Estos

indicadores permiten monitorear la oportunidad diagndstica y la calidad técnica de la confirmacién de la condicién.

Tabla 4. Indicadores de deteccién temprana y diagndstico

Definicion
operativa y Meta o
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de Periodicidad p Responsable del
Ne° .. .. .. : . .. .. estandar .
indicador indicador Dominio (unidad; informacion | de medicion calculo / reporte
esperado
numerador /

denominador)
Proporcion Evaluar la Proceso | Numerador: RIPS (cédigos Anual >80 % de IPS tratante
de mujeres cobertura de numero de de laboratorio, cobertura (hematologia, genética) y
portadoras o | deteccidon mujeres medicina en EAPB (consolidado).
en riesgo de |tempranay portadoras o en |genética), poblacion
hemofilia con | caracterizacion riesgo con historia clinica objetivo.

1 tamizaje genética/de registro de electrénica,
genético o laboratorio de prueba genética |registro
medicion de |portadoras o o medicion de institucional o
FVIII/FIX mujeres en FVIII/FIX en el RNPEH.
documentado | riesgo dentro de ultimo ano.
programas de Denominador:
total de mujeres
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Definicion
operativa y Meta o
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de Periodicidad P Responsable del
No° .. L . : . .. . . estandar .
indicador indicador Dominio (unidad; informacion | de medicion calculo / reporte
esperado
numerador /
denominador)
deteccién identificadas
temprana. como portadoras
0 en riesgo
registradas en la
IPS o EAPB.
Unidad: %.
Proporcion Verificar la Proceso | Numerador: RIPS Anual >90 % de IPS (servicios de
de recién implementacion numero de RN (procedimientos los RN hijos | ginecobstetricia y
nacidos hijos | de deteccion de madre de laboratorio), de madre neonatologia).
de madre neonatal en portadora o con | historia clinica portadora
portadora hijos de hemofilia con neonatal, con
con medicioén | portadoras o medicidn RNPEH. medicidon de
del factor madres con documentada factor.
2 deficiente hemofilia, como del FVIII/FIX en
(FVIII o FIX) [ medida de los primeros 7

prevencion de
hemorragias
tempranas.

dias de vida.
Denominador:
total de RN
nacidos de
madre portadora
o con hemofilia
atendidos en la
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N

Salud

Definicion
operativa y Meta o
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de Periodicidad P Responsable del
No° .. L . : . .. . . estandar .
indicador indicador Dominio (unidad; informacion | de medicion calculo / reporte
esperado
numerador /
denominador)
institucion.
Unidad: %.
Proporcion Verificar el Proceso | Numerador: RNPEH, Anual 100 % de IPS
de casos cumplimiento numero de SIVIGILA, los casos (hematologia/laboratorio)
confirmados |de la pacientes con reportes de confirmados | y Direcciones Territoriales
de hemofilia | notificacion diagndstico laboratorio notificados. |de Salud.
notificados al | obligatoria de confirmado de clinico.
RNPEH o los casos de hemofilia
SIVIGILA hemofilia registrados en el
confirmados, RNPEH/SIVIGILA
3 garantizando en el afo.

seguimiento y
registro
nacional.

Denominador:
total de nuevos
casos
confirmados de
hemofilia
atendidos en la
IPS durante el
afno. Unidad: %.
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Definicion
operativa y Meta o
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de Periodicidad P Responsable del
No° .. . . : . .. . . estandar .
indicador indicador Dominio (unidad; informacion | de medicion calculo / reporte
esperado
numerador /
denominador)
Proporcion Medir la Proceso | Numerador: Historia clinica |Semestral >95 % de IPS tratante y EAPB.
de pacientes |completitud del numero de electrénica, los casos
con hemofilia | diagndstico y pacientes con RIPS (CIE-10 con
con clasificacion de hemofilia con D66-D67) y clasificacion
clasificaciéon |severidad (leve, registro CAC. completa.
de severidad | moderada, documentado de
documentada | grave) en los severidad
4 | en historia pacientes con (FVIII/FIX).
clinica hemofilia, Denominador:
requisito para total de
manejo clinico pacientes con
adecuado. diagnostico
confirmado de
hemofilia.
Unidad: %.
Proporcion Evaluar la Proceso | Numerador: RIPS (codigos Anual >70 % de IPS de referencia
de pacientes |incorporacién numero de de genética los (hematologia/genética).
con hemofilia | del diagndstico pacientes con molecular), pacientes
confirmada molecular como hemofilia con laboratorio con
5| con prueba estandar de prueba genética | clinico, registro diagndstico
genética confirmacién y confirmatoria RNPEH. genético
realizada y caracterizacion (F8/F9) confirmado.
registrada genética del documentada.
caso indice y Denominador:
sus familiares. total de
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Definicion
operativa y Meta o
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de Periodicidad P Responsable del
No° .. . . : . .. . . estandar .
indicador indicador Dominio (unidad; informacion | de medicion calculo / reporte
esperado
numerador /

denominador)

pacientes con

hemofilia con

diagnostico

confirmado.

Unidad: %.
Proporcion Monitorear la Proceso | Numerador: RIPS (codigos Semestral >85 % de IPS tratante
de pacientes |adherencia a la numero de de laboratorio pacientes (hematologia/laboratorio).
con hemofilia | practica de pacientes con de inhibidores), con
evaluados tamizaje y hemofilia con registros de tamizaje
para seguimiento de registro de hematologia, anual o
deteccion de |inhibidores anti- prueba de CAC. segun

6 inhibidores FVIII/FIX, inhibidores en el protocolo.

(ensayo de segln ultimo ano.
Bethesda o lineamientos Denominador:
Nijmegen) nacionales e total de
segln internacionales. pacientes con
protocolo hemofilia en

seguimiento.
Unidad: %.
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En la siguiente tabla, se presentan los indicadores para tratamiento y prevencién de complicaciones de la via clinica
de hemofilia. Esta incluye cinco indicadores alineados con los algoritmos de profilaxis, manejo del evento agudo,
abordaje perioperatorio y rehabilitacién. En conjunto, estos indicadores permiten monitorear el abordaje clinico,

seguridad, y calidad operativa del programa.

Tabla 5. indicadores para tratamiento y prevencién de complicaciones

Definicion
N | Nombre del Objetivo del TIPO./ . , operatlva_ y Fuente de Periodicid Met’a /
R . Domini | formula (unidad; ) . estand Responsable
® indicador indicador informacion ad
o numerador / ar
denominador)
Cobertura Monitorear la Proceso |% de personas con |RIPS Semestral >80% IPS

de profilaxis
en hemofilia

implementacion de
profilaxis sostenida

HA/HB sin
inhibidores en

pacientes sin
inhibidores con
profilaxis registrada;
Denominador: total
de pacientes sin
inhibidores activos
en programa.

(procedimientos),
HCE,

(hematologia/farmac
ia); EAPB

sin (durante el periodo esquema de farmacia/dispensaci (consolidado)
inhibidores |analizado) en profilaxis durante el |én, CAC
(HA/HB) personas sin periodo. (validacion)

inhibidores. Numerador:
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Definicion

Nombre del Objetivo del Tlpo./_ . operatnva_ y Fuente de Periodicid Met,a /
- . Domini | formula (unidad; . . estand Responsable
indicador indicador informacion ad
o numerador / ar
denominador)

Cobertura Asegurar profilaxis Proceso |% de personas con [RIPS, HCE, Trimestral >80% IPS; EAPB
de profilaxis | adecuada en HA con HA + inhibidores farmacia/dispensaci
en hemofilia | inhibidores. con profilaxis activa |én; CAC (seccién
A con (emicizumab o tratamiento con/
inhibidores esquema indicado). |sin inhibidores)
(emicizuma Numerador: HA con
b u opcién inhibidores en
indicada) profilaxis;

Denominador: total

HA con inhibidores

en seguimiento.
Oportunidad | Vigilar tiempo a Proceso | % de episodios HCE (urgencias), Trimestral >80% IPS
de primera dosis / hemorragicos RIPS (urgencias/hematolo
tratamiento | hemostatica en Resulta |tratados con (procedimientos), gia)
de eventos agudos. do CFC/bypass <1 hora | farmacia

hemorragia
aguda

desde ingreso/
reconocimiento.
Numerador:
episodios tratados
<1 h; Denominador:
total de episodios
registrados.

(dispensacion
inmediata), notas
de hematologia
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Nombre del
indicador

Objetivo del
indicador

Tipo /
Domini
o

Definicion
operativa y
formula (unidad;
numerador /
denominador)

Fuente de
informacion

Periodicid
ad

Meta /
estand
ar

Responsable

Adherencia
documentad
aa
profilaxis

Vigilar adherencia
efectiva al régimen
domiciliario/mixto.

Proceso

% de personas en
profilaxis con
revision de registros
de infusion y
adherencia en el
trimestre.
Numerador:
pacientes con
revision y registro
de adherencia;
Denominador: total
en profilaxis.

HCE, registros
electrdénicos de
infusiones, farmacia
(recogida oportuna)

Trimestral

=85%

IPS (enfermeria
gestora); EAPB

Plan
perioperator
io
hemostatico
documentad
o

Garantizar
planificacion
multidisciplinaria
pre/intra/posoperato
ria.

Proceso

% de
cirugias/procedimien
tos en personas con
hemofilia con plan
hemostatico
completo
documentado
(metas de factor o
estrategia con
emicizumab/bypass
+ disponibilidad de
insumos).
Numerador:
procedimientos con

HCE
(cirugia/odontologia
), farmacia (stock),
laboratorio (24/7),
RIPS

Semestral

=95%

IPS
(cirugia/hematologia

)

33



N | Nombre del
o indicador

Objetivo del
indicador

Tipo /
Domini
o

Definicion
operativa y
formula (unidad;
numerador /
denominador)

Fuente de
informacion

Periodicid
ad

Meta /
estand
ar

Responsable

plan completo;
Denominador: total
de procedimientos.

La Tabla 6, corresponde a los indicadores para seguimiento, equipo multidisciplinario y educacion. Estos incluyen cinco
métricas: (1) cumplimiento del plan integral de seguimiento con controles multidisciplinarios segun lineamiento; (2)
evaluacion anual integral documentada (clinica, articular y laboratorio); (3) seguimiento activo sin pérdida de contacto
>6 meses; (4) cobertura de educacion en autocuidado y manejo domiciliario seguro; y (5) registro de adherencia y
evaluacion psicosocial reciente. Estos indicadores permiten verificar continuidad del cuidado integral de las personas

con hemofilia.
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Tabla 6. Indicadores de seguimiento, equipo multidisciplinario y educacion

Definicion
operativa y
- - . a Meta Responsable
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de e e . / p,
N° - L . . . .. | Periodicidad estandar del calculo /
indicador indicador Dominio (unidad; informacion
esperado reporte
numerador /
denominador)
% de personas
con hemofilia con
registro completo
Verificar la de controles por
Cumplimiento del |continuidad del los profesionales | HCE
plan integral de seguimiento por requeridos en el | (consultas IPS tratante
seguimiento hematologia, periodo. registradas), >80 % con (hematologia
(controles fisioterapia, Numerador: RIPS seguimiento coordinadora)
1 e - . , Proceso . Semestral e
multidisciplinarios | odontologia, pacientes con (consultas multidisciplinario | y EAPB
segln psicologia y controles por completo. (auditoria de
lineamiento trabajo social completos segun | profesional), cumplimiento).
nacional) segun frecuencia lineamiento; CAC.

recomendada.

Denominador:
total de pacientes
activos en
seguimiento.
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Definicion
operativa y

. - . 2 Meta Responsable
Nombre del Objetivo del Tipo / formula Fuente de ... p / p,
N° - L .. . . .. | Periodicidad estandar del calculo /
indicador indicador Dominio (unidad; informacion
esperado reporte
numerador /
denominador)
% de personas
con hemofilia con
revisiéon anual
integral
(hematologia,
Proporcién de Evaluar la evaluacion
pac:)entes con adherencia a la articular y
.. revision clinica analitica
evaluacion anual |. HCE, RIPS, >85 % con
) integral anual Proceso / | completa). . -,
2 |integral L laboratorio Anual evaluacion IPS tratante.
exigida para Resultado | Numerador: , .
documentada . clinico, CAC. integral anual.
(clinica, articular control de pacientes con
p s iy
. progresion y evaluacion
de laboratorio L .
y ) complicaciones. integral anual
documentada;
Denominador:
total de pacientes
en seguimiento
>12 meses.
.. Asegurar la % de personas
Proporcion de . 9 . ° P . HCE (plan de
. existencia y con hemofilia con .
pacientes con o . manejo),
. actualizacion del plan individual de ) IPS
plan individual de . L, registros de >90 % con plan ,
3 .. plan de cuidado, Proceso atencion , Anual ) (enfermeria /
atenciony L. . enfermeria o actualizado. . )
. metas terapéuticas actualizado en . trabajo social).
autocuidado -, s trabajo
. y educacion del los ultimos 12 .
actualizado social.

paciente/cuidador.

meses.
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0

Salud

Nombre del
indicador

Objetivo del
indicador

Tipo /
Dominio

Definicion
operativa y
formula
(unidad;
numerador /
denominador)

Fuente de
informacion

Periodicidad

Meta /
estandar
esperado

Responsable
del calculo /
reporte

Numerador:
pacientes con
plan actualizado;
Denominador:
total en
seguimiento.

Proporcion de
pacientes con
registro de
adherenciay
evaluacion
psicosocial
reciente

Asegurar
seguimiento de
adherencia
terapéutica y
apoyo psicosocial.

Proceso /
Resultado

% de personas
con hemofilia con
evaluacion de
adherencia y
apoyo psicosocial
en los Ultimos 12
meses.
Numerador:
pacientes con
evaluacion
registrada;
Denominador:
total de pacientes
activos.

HCE
(psicologia /
trabajo
social), RIPS
(consultas),
CAC.

Anual

>80 % con
evaluacion
psicosocial.

IPS (psicologia
/ trabajo
social).
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Salud

Proporcion de
pacientes con
seguimiento
activo sin pérdida
de contacto >6
meses

Identificar y
minimizar pérdida
de seguimiento
clinico.

Resultado
/ Gestion

% de personas
en seguimiento
activo (sin
interrupcién >6
meses).
Numerador:
pacientes con
contacto clinico
documentado en
los ultimos 6
meses;
Denominador:
total de pacientes
activos en el
programa.

HCE, CAC,
registro
institucional
de
seguimiento.

Trimestral

=90 % activos
en seguimiento.

IPS tratante /
EAPB.
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Anexo 1. Informe de conformacion del grupo desarrollador, mapeo de
los actores y convocatoria a espacios participativos

1. Introduccion

La participacién en salud, al ser interdependiente de la realizacion efectiva del
derecho a la salud, permite a los diferentes actores sociales asumir la
responsabilidad y el compromiso de hacer parte de las deliberaciones y
discusiones sobre los problemas en salud que los afectan (13).

En este marco, el IETS favorece el involucramiento de actores en los proyectos
que ejecuta, pues configura una participacion muy importante, en la medida en
gue los espacios de deliberacién con las partes interesadas son clave para la
obtencidn de datos relevantes en la definicion de aspectos centrales del proceso
y que no son necesariamente identificables en la literatura (14). En términos
generales, se espera que los expertos aporten datos cuantitativos, cualitativos,
experiencia y conocimiento derivado de la practica alrededor del tema en
particular (15) que orienten los procesos de toma de decisiones en salud (14).

Para el caso especifico de la conformacion del equipo o del grupo desarrollador
(GD) de lineamientos y via clinica, se requiere de la participacion de expertos
que sean especialistas en el tema y que tengan un conocimiento a profundidad
en el area especifica, por ejemplo, médicos especializados en una condicién
particular o en el uso de una tecnologia de interés (16). El involucramiento de
estos expertos se da en forma consultiva en la que los actores expresan
voluntaria y libremente sus ideas, opiniones y posturas respecto de un tema en
particular (14) y acompanan el proceso desde su trayectoria y experiencia
clinica.

Posteriormente, para el momento de validacion de la via clinica con actores
clave, se realizdé una ampliacion de la identificacion preliminar de actores hecha
para el GD, de forma que se incluyeran todas las partes interesadas en el
proceso.

Teniendo en cuenta lo anterior, el presente informe describe de manera sintética

el proceso de gestién de espacios participativos adelantado en el marco de la
construccién de la via clinica para hemofilia.
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2. Metodologia de convocatoria
2.1 Mapeo de los actores

Todo proceso de gestidon de espacios participativos comienza con un mapeo de
actores involucrados, de acuerdo con la Red Europea de Evaluacién de
Tecnologias (EUnetHTA, por su sigla en inglés). Se entiende por actores aquellos
que corresponden a individuos, grupos u organizaciones que pueden proveer
informacidn relevante sobre la perspectiva de los grupos que representan y que
seran afectados por la decisién; también son grupos u organizaciones que
pueden, en un rol consultivo, contribuir a las acciones u objetivos de una
organizacion, proyecto o politica en salud (17).

En este contexto, para la via clinica en referencia, el mapeo o identificacion de
los actores clave se desarrolld conforme el objetivo del involucramiento y la
tematica. En el primer momento del mapeo, es decir para la conformacion del
GD, y dada la necesidad de contar con expertos en el manejo de la condicidén de
salud, se mantuvo el mismo grupo desarrollador de los lineamientos
desarrollados; en la siguiente tabla se encuentra la lista de los expertos:

Tabla 7. Expertos clinicos del grupo desarrollador
Organizacion que

Delegado Perfil
delega 9
Asociacion Médica y cirujana. Especialista en
Colombiana de Diana Alexandra Ramirez bioinformatica  clinica y  docencia
Médicos Genetistas y Montafio universitaria. Magister en genética
Medicina Gendémica humana.
Médica vy cirujana. Especialista en
: ) Sandra Patricia Garcés ediatria. Especialista en
Experta independiente ) s , p., . -
Sterling oncohematologia pediatrica. Especialista

y magister en epidemiologia.
Médica vy cirujana. Especialidad en

Asociacion Adriana Linares Ballesteros el ) Esp.e,ciélista _en

Colombiana de oncohematologia pediatrica. Especialista

Oncologia Maria Helena Solano Médica y cirujana. Especialista en
Trujillo medicina interna y hematologia.

Fuente: elaboracién propia.

Para el momento de validacidon interna de la via clinica, se identificaron dos
dependencias adicionales a las incluidas en el grupo revisor del Ministerio de
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Salud y Proteccidén Social, que son claves para el tema: el grupo de curso de
vida de la Direccién de Promocidn y Prevencion y la Direccién de Prestacion de
Servicios y Atencidon Primaria en Salud. Junto con estas dependencias, se
termind de conformar la identificacion de referentes clave para el proceso de
validacion. A continuacién, se relacionan el equipo revisor del MSPS que,
ademas, fueron convocados a la validacion interna de la via clinica:

Tabla 8. Referentes del Ministerio de Salud y Proteccién Social

Dependencia

Direccion de Regulacion de
Beneficios, Costos y Tarifas
del Aseguramiento en Salud

Direccion de Medicamentos y
Tecnologia en Salud

Oficina de calidad

Subdireccién de
Enfermedades No
Transmisibles - Grupo de
gestion integrada de la salud
cardiovascular, bucal, del
cancer y otras condiciones
cronicas

Delegado

Luis Hernando
Tocaruncho Ariza

Alida Marlén
Saavedra Gonzalez

Aida Maired Builes
Gutiérrez

Paola Astrid
Avellaneda Lozada
Maria Cristina D’Pino
Franco

Laura Milena Mulnera
Restrepo

Michael Alexander
Vallejo Urrego

Andrea Yanira
Rodriguez Rodriguez

Perfil

Quimico farmacéutico. Magister en
economia de la salud y farmacoeconomia.
PhD (c) en Modelado de politica y gestion
publica.

Médica y cirujana. Especialista en
Administracion hospitalaria. Especialista
en Auditoria de la calidad de los servicios
de salud.

Médica y cirujana.
epidemiologia.
Economista. Especialista en economia vy
gestién en salud.
Quimica farmacéutica.
magister en economia

Especialista en

Candidata a

Enfermera. Magister en salud mental.

Médico y cirujano. Especialista en
epidemiologia. Magister en genética.

Odontodloga. Epidemidloga y Magister en
salud publica.

Fuente: elaboracién propia.

Para la validacién externa de la via clinica con grupo desarrollador, prestadores
de servicios de salud, aseguradores, academia, representantes de pacientes y
cuidadores y dependencias técnicas del Ministerio de Salud y Proteccion Social,
se hizo una ampliacién de los actores a convocar para los espacios de
deliberacion. A continuacion, relacionamos los actores convocados:
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Tabla 9. Actores convocados

Instituto Nacional de Salud

Ministerio de Salud y Proteccidn Social:
Direccion de Beneficios, Costos y Tarifas del Aseguramiento en
Salud
Direccion de Medicamentos y Tecnologias en salud
Direccion de Promocion y Prevencion - Subdireccion de
Enfermedades No Transmisibles
Direccion de Promocion y Prevencion — Grupo de curso de vida
Direccion de Prestacion de Servicios y Atencion Primaria en Salud

o Oficina de Calidad

Asociacion Colombiana de Médicos Genetistas y Medicina
Gendmica

Asociacion Colombiana de Genética Humana

Asociacion Colombiana de Hematologia y Oncologia
Asociacion Colombiana de Hematologia y Oncologia Pediatrica
Asociacion Colombiana de Psiquiatria

Colegio Colombiano de Psicélogos

Sociedad Colombiana de Pediatria

Asociaciéon Colombiana de Medicina Interna

Asociacion Colombiana de Reumatologia

Sociedad Colombiana de Cirugia Ortopédica y Traumatologia
Medicarte

Hospital San Vicente Fundacion

Fundacién HOMI

Clinica Infantil Colsubsidio

Clinica Imbanaco

Hospital de San José

Asociacion Colombiana de Empresas de Medicina Integral
(ACEMI)

Asociacion de Empresas Gestoras del Aseguramiento en Salud
de Colombia (Gestarsalud)

Cuenta de Alto Costo (CAC)

Federacion de Enfermedades Raras (FECOER)

Fundacion Colombiana Para Enfermedades Huérfanas
(FUNCOLEHF)

Liga Colombiana de Hemofilicos y Otras Deficiencias
Sanguineas

Fundaciéon FAHES Colombia

Liga Antioqueiia de Hemofilicos — Fundacion Lihea

Centro de Investigaciones en Anomalias Congénitas y
Enfermedades Raras (CIACER) - Universidad Icesi (Cali)
Grupo GENIUROS- Universidad del Rosario

Red Técnica de Enfermedades Huérfanas / Raras (Medellin -
Secretaria de Salud)
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Tipo de actor

Actor convocado

e Instituto de Genética Humana de la Pontificia Universidad
Javeriana

e Instituto de Genética Humana - Universidad Nacional

e Grupo de Estudio de Enfermedades Raras - Universidad
Nacional

e Fundacion Médica de Enfermedades Raras
Fuente: elaboracién propia.

De parte del IETS, el equipo metodoldgico se conformd de la siguiente manera:

Tabla 10. Expertos metoddlogos del grupo desarrollador del IETS

Nombre

Luis Ernesto Fandiino
Ingrid Liliana Minotta
Diaz

Alvaro Javier
Cardenas

Burgos

Erika Vanessa Villamil

Rol

Epidemidlogo de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion de las
tecnologias sanitarias.

Epidemidloga de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion de las
tecnologias sanitarias.

Epidemidlogo de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion de las
tecnologias sanitarias.

Quimica farmacéutica de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion

de las tecnologias sanitarias.
Quimico farmacéutico de la Unidad de sintesis de la evidencia y
gestidn de las tecnologias sanitarias.
Profesional de apoyo a participacion de la Jefatura de métodos
cualitativos e investigacién social.
Especialista de participacion de la Jefatura de métodos cualitativos e
investigacion social.

Fuente: elaboracién propia.

José David Millan
Fanny Torres Garcia

Andrea Lara Sanchez

2.2 Desarrollo de espacios participativos

La participacion de los actores en los espacios participativos es completamente
voluntaria. Para ello, como se menciond previamente, se realizd un mapeo
ampliado identificando a diversas partes interesadas relevantes para el proceso.
La presencia de quienes asistieron a los espacios participativos programados en
el marco de la via clinica responde a su decisidn de involucrarse en el proceso.

Con este punto de partida, en lo relacionado con la validacion interna con
delegados del MSPS, se desarrolld un espacio deliberativo el dia 23 de octubre
alas 2:00 p.m., de forma virtual por medio de la plataforma de Microsoft Teams.
Durante este espacio se socializaron los algoritmos contemplados y se promovié
un didlogo abierto para recoger las percepciones, comentarios vy
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recomendaciones por parte de los participantes. En la siguiente tabla se listan

los asistentes:

Tabla 11. Participantes de la validacidon interna

Organizacion

No. que
representa
1
2

3 Ministerio de
Salud y
Proteccion

4  Social

5

6

7

8

9
Instituto de

10 Evaluacion
Tecnoldégica en
Salud (IETS)

11

Nombre

Luis Hernando
Tocarruncho Ariza

Alida Marlén Saavedra
Gonzalez

Aida Maired Builes
Gutiérrez
Paola Astrid

Avellaneda Lozada
Maria Cristina D’Pino
Franco

Laura Milena Mdunera
Restrepo

Michael Alexander
Vallejo Urrego

Andrea Yanira
Rodriguez Rodriguez

Kelly Patricia Estrada

Luis Ernesto Fandifio

Ingrid Liliana Minotta
Diaz

Perfil

Quimico farmacéutico.
Magister en economia de la
salud y farmacoeconomia.
PhD (c) en Modelado de
politica y gestion publica.

Médica y cirujana.
Especialista en
Administracion

hospitalaria. = Especialista

en Auditoria de la calidad
de los servicios de salud.
Médica y cirujana.
Especialista en
epidemiologia.
Economista. Especialista en
economia y gestion en
salud.

Quimica farmacéutica.
Candidata a magister en
economia

Enfermera. Magister en
salud mental.

Médico y cirujano,
especialista en

epidemiologia, especialista
en gerencia en calidad en
salud, magister en genética
humana.

Odontéloga. Epidemidloga
y Magister en salud publica.
Gerente técnica
Epidemidlogo de la Unidad
de sintesis de la evidencia y
gestion de las tecnologias
sanitarias.

Epidemidloga de la Unidad
de sintesis de la evidencia y

Trazabilidad
asistencia ler
espacio

Asiste

Asiste

Asiste

No asiste

Asiste

Asiste

No asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste
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No.

12

13

14

Organizacion
que
representa

Nombre

Lorena Mesa
Melgarejo

Fanny Torres

Andrea Lara Sanchez

Perfil

gestion de las tecnologias
sanitarias.

Jefe de métodos
cualitativos e investigacion
social.

Profesional de apoyo a
participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.
Especialista de
participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.

Fuente: elaboracién propia.

Trazabilidad
asistencia ler
espacio

Asiste

Asiste

Asiste

Del Grupo de Curso de Vida y de la Direccion de Prestacion de Servicios y APS,
aunque habian confirmado su participacién, finalmente no pudieron asistir a la
sesion de validacién interna.

En cuando a la validacién externa, considerando la identificacion ampliada de
actores que se refirié previamente, se convocd a una sesion virtual el dia 29 de
octubre a las 2:00 p.m. A continuacidon, se da cuenta de la asistencia de los
participantes al espacio participativo realizado de forma virtual por la plataforma
de Microsoft Teams:

No.

Tabla 12. Participantes de la sesidn de validacién externa

Organizacion
que
representa

Asociacién
Colombiana de
Hematologia y
Oncologia

Clinica  Infantil
Colsubsidio

Nombre

Claudia Patricia
Casas

Cindy Martinez

Perfil

Médica y cirujana.
Especialista en medicina
interna. Especialista en
hematologia. Especialista
en epidemiologia clinica.
Especialista en docencia
universitaria.

Médica y cirujana.
Especialista en pediatria.
Especialista en
oncohematologia
pediatrica.

Trazabilidad
asistencia

Asiste

Asiste
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No.

10

Organizacion
que
representa

Asociacién
Colombiana de
Empresas de
Medicina
Integral
(ACEMI)

EPS Salud Total

Compensar EPS

EPS Sura

Cuenta de Alto
Costo (CAC)

Nombre

Diana Julieta Diaz

Angélica Patricia
Suaza

Christian Camilo
Sandoval

Isabel Cristina Marin
Orozco

Yeison Alexander
Ardila Ruiz
Victor Alonso Rios

Carrasquilla

Lina Johanna Herrera

Luis
Moreno

Alejandro

Perfil

Médica y cirujana.
Magister en salud publica.
Master en economia de la
salud y del medicamento.

Gerente de salud de
ACEMI.
Médica y cirujana.

Especialista en gerencia
de calidad de servicios de
salud. Lider técnica de la
cohorte de enfermedades
huérfanas.

Médico y cirujano. Médico
gestor de coagulopatias

hereditarias de
Compensar EPS.
Médica y cirujana.

Especialista en evaluacién
econdbmica en  salud.
Magister en
epidemiologia clinica.
Analista de nuevas
tecnologias en salud de
EPS Sura.

Analista de gestion de
riesgos.

Médico y cirujano.
Especialista en gerencia
de la calidad y auditoria

en salud. Analista de
nuevas tecnologias en
salud de EPS Sura.

Médica y cirujana.
Magister en
epidemiologia. Magister

en Bioestadistica. Lider de
investigacion de la CAC.
Médico y cirujano.
Especialista en
administracion
hospitalaria. Magister en
salud publica.
Coordinador de gestion

Trazabilidad

asistencia

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

49




No.

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

Organizacion
que
representa

Asociacién
Colombiana de
Hematologia vy
Oncologia
Pediatrica

Liga Antioquefia
de Hemofilicos o
Fundacion Lihea

Fundacién
FAHES Colombia

Ministerio de
Salud y
Proteccion

Social

Nombre

Gisella Barros Garcia

David Andrés
Cuartas Bolivar

Raquel Andrea
Lisman Molina

Luis Hernando
Tocaruncho Ariza

Aida Maired Builes
Gutiérrez

Paola Astrid
Avellaneda Lozada

Maria Cristina D’Pino
Franco

Laura Milena Mlnera
Restrepo

Michael Alexander
Vallejo Urrego

Andrea Yanira
Rodriguez Rodriguez

Perfil

del conocimiento de la
CAC.

Médica y cirujana.
Especialista en pediatria.
Especialista en
oncohematologia
pediatrica.

Técnico en sistemas.
Estudiante de
administracion de

negocios internacionales.
Gerente de la Liga.
Técnica en mercadeo,
ventas y publicidad.
Presidente de la
Fundacion.

Quimico farmacéutico.
Magister en economia de
la salud y
farmacoeconomia.

PhD (c) en Modelado de
politica y gestion publica.

Médica y cirujana.
Especialista en
epidemiologia.

Economista. Especialista

en economia y gestion en
salud.

Quimica farmacéutica.
Candidata a magister en
economia

Enfermera. Magister en
salud mental.

Médico y cirujano,
especialista en

epidemiologia,
especialista en gerencia
en calidad en salud,
magister en genética
humana.

Odontologa.
Epidemidloga y Magister
en salud publica.

Trazabilidad
asistencia

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

No asiste

No asiste

50




Organizacion

No. que Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
asistencia
representa
21 Kelly Patricia Estrada S e Aeicte

Orozco
Lider Epidemidlogo de la
22 Luis Ernesto Fandifio Un_|dad _de smte_slls de la Asiste
evidencia y gestion de las
tecnologias sanitarias.
Epidemidloga de la
Ingrid Liliana Minotta Unidad de sintesis de la

23 . ) ) -, Asist
Diaz evidencia y gestion de las sIste
tecnologias sanitarias.
Lorena Mesa Jefe de métodos
24 . cualitativos e Asiste
Melgarejo . . oa .
investigacion social
Instituto de . me.lca farm?ceuFlca de
. Diana Marcela la Unidad de sintesis de la .
25 Evaluacion . . . . Asiste
.. Segura Sandino evidencia y gestion de las
Tecnologica —en tecnologias sanitarias
Salud (IETS -
( ) Coordinador de la Unidad
Jefferson Antonio de sintesis de la evidencia )
26 , . Asiste
Buendia y gestion de las
tecnologias sanitarias.
Profesional de apoyo a
) participacion de la
Fann Emelin p .
27 anny , elina Jefatura de  metodos Asiste
Torres Garcia s
cualitativos e
investigacion social.
Especialista de
participacion de la
An hanna L , .
28 ,drea Johanna Lara Jefatura de meétodos Asiste
Sanchez L
cualitativos e

investigacién social.
Fuente: elaboracién propia.

2.3 Gestion de los conflictos de intereses

Se parte de entender los conflictos de intereses (CDI) como aquellas “posibles
situaciones de orden moral, intelectual y econdmico que pueden impedirle a una
persona actuar en forma objetiva e independiente, ya sea porque le resulte
particularmente conveniente, le sea personalmente beneficioso o porque sus
familiares en los grados indicados en la ley se vean igualmente beneficiados”
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(18). En otras palabras, los conflictos de intereses son las tensiones que existen
cuando los intereses privados pueden llegar a prevalecer sobre los intereses
generales, colectivos o publicos (19).

En el IETS se ha establecido la politica de transparencia mediante la cual se
busca gestionar de forma adecuada los potenciales conflictos de intereses,
asegurando la legitimidad y la transparencia de todos los procesos que el IETS
tiene a su cargo, especialmente garantizando que quienes participen en los
procesos no tengan intereses que puedan afectar su objetividad o incidir en las
recomendaciones a favor de sus intereses personales (20).

El proceso de identificacién y gestion de los CDI potenciales inicia con la
declaracién de estos por parte de los participantes. Para ello, el IETS dispone de
un formato electrénico cuyo enlace se puede ver aqui:
http://herramientas.iets.org.co/declaracion/home.aspx Una vez los
participantes han diligenciado el formato de declaracién de CDI, la informacién
entregada es analizada por parte del Comité de gestion de los conflictos de
intereses con el fin de identificar, tipificar y gestionar los potenciales conflictos.

Para la adecuada gestion de los conflictos, la deliberacion del comité parte del
reconocimiento la inevitable tension entre procurar el derecho a la participacion
y, al mismo tiempo, generar condiciones adecuadas que no les resten
legitimidad, validez y confiabilidad a la emision de recomendaciones que se
generan desde el IETS (20).

También se toman en cuenta los hechos con vigencia de dos afos hacia atras
del momento en el que se hace la declaracién, asi como las caracteristicas de
los procesos o proyectos en los que las personas participaran o ejerceran sus
funciones. Valorando caso a caso, se tipifican los conflictos de intereses (si son
financieros, no financieros, personales u organizacionales), y se valora la
experticia en funcién del tema utilizando una matriz que facilita el analisis y la
ponderacién de la experticia y del conflicto potencial (19).

Para los casos en los que la informacién consignada en los formatos no es
suficiente, se solicita la aclaracién respectiva por correo electrénico. Las
respuestas enviadas por los actores también son tenidas en cuenta como
elementos adicionales de analisis. De igual modo, se hace la consulta al Registro
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de Transferencias de Valor del Sector Salud (RTVSS) que administra el Ministerio
de Salud, para completar las fuentes de informacion.

Con estos elementos de analisis (la experiencia y trayectoria profesional, la
declaracidn de los potenciales CDI, las aclaraciones adicionales y el reporte de
la consulta en el RVTSS dado por el Ministerio), el comité define el alcance de la
participacion de los actores de acuerdo con los niveles establecidos en la politica
de transparencia, como se muestra en la siguiente tabla:

Tabla 13. Categorias de participacion

Alcance de la . .. . a
.. .. Definicion Implicacion
participacion
Identifica el conflicto como inexistente.
Esta condicion ocurre cuando la persona
no declara ningun interés en particular o
cuando se declara algun interés que no
guarda relacion especifica con el tema,
proyecto o proceso.

La persona puede participar en
todos los procesos y pasos sin
limitaciones.

Participacion

Se limita la participacion del
individuo en el proceso o procesos
relacionados con el interés
(especifico o no especifico)
declarado y considerado
potencialmente conflictivo. Asi, su
participacion solo se dara en
aquellos @mbitos en los que el
conflicto no se materialice.

Se considera que, dada la
Identifica el conflicto como confirmado. importancia de los intereses
Esta situacion ocurre cuando el comité declarados y su relacion con el

Identifica el conflicto como probable. Esta
condicion ocurre cuando la persona
declara un interés particular que, a

Limitacion consideracion del comité, podria afectar

parcial la independencia y objetividad de la
persona de alguna manera, pero que no
le impide completamente su participacién
en algunas etapas del proceso.

Exclusion identifica un claro conflicto de los tema de interés, el individuo no
intereses de la persona con el proceso en debe participar ya que pondria en
cuestion. riesgo la validez del y/o la

confianza en el proceso.
Fuente: Elaborado a partir de politica de transparencia (18).

En los casos en los que la participacién es limitada o no puede darse, se delibera
sobre los posibles cursos de accién que buscan alcanzar un equilibrio reflexivo
(19), lo que quiere decir que se pretende optimizar la experticia y disminuir el
riesgo de materializacion de los conflictos de intereses, generando
recomendaciones de accion.
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Con estas consideraciones, se presenta a continuacion la sintesis de los
resultados del analisis y deliberacion del comité de gestién de CDI respecto a los

expertos del GD:

Tabla 14. Matriz sintesis de declaracion y analisis de conflictos de interés

Experta del
grupo
desarrollador

Experta del

grupo
desarrollador

Refiere
asistencia
como
ponente
internacional
en un evento
sobre
pacientes
con
mucopolisac
aridos y
acondroplasi
a, con
patrocinio de
la industria
farmacéutica

Refiere
asistencia a
congresos
académicos
con
patrocinio de
la industria
farmacéutica

Médica y
cirujana.
Especialista en
bioinformatica
clinica y
docencia
universitaria.
Magister en
genética
humana.

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
oncohematolo
gia pediatrica.
Especialista y
magister en
epidemiologia.

Conflicto de
interés
financiero y
no
relacionado

con el tema.

Conflicto de
interés
financiero y
no
relacionado

con el tema.

Considerando
las
aclaraciones
de la experta,
se observa
que el
conflicto no
esta
relacionado
con el tema,
por lo que se
le da aval de
participacion
completa.

Considerando
las
aclaraciones
de la experta
en las que
menciona que
las ponencias
realizadas en
los congresos
no estan
relacionadas
con hemofilia,
se observa
que el
potencial
conflicto no
esta
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Experta del
grupo
desarrollador

Experta del

grupo
desarrollador

No declara
intereses
relacionados.

Ha sido
conferencista
para algunas
industrias
farmacéutica
S.

Médica y
cirujana.
Especialidad
en pediatria.
Especialista en
oncohematolo
gia pediatrica.
Especialista en
bioética.

Médica y
cirujana.
Especialista en
medicina
interna y
hematologia.

Ninguno

Conflicto de
interés
financiero y
especifico
con el tema
en el que
participa.

relacionado
con el tema,
por lo que se
le da aval de
participacion
completa.

Alta experticia
técnica y nivel
de riesgo bajo
de conflictos
de interés, por
tanto, se le da
participacion
completa.

Conforme la
aclaracion
dada por la
experta,
teniendo en
consideracion
su alta
experticia
técnica y que
el nivel de
riesgo de
materializacid
n de los
conflictos de
interés es
medio, su
participacion
es limitada y
tendra
restriccion de
voto en la
dimension de
tratamiento.
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Experto
metodoldgico
del grupo
desarrollador

Experto
metodoldgico
del grupo
desarrollador

Experta
metodoldgica
del grupo
desarrollador

Experta
metodoldgica
del grupo
desarrollador

Experta
metodoldgica
del grupo
desarrollador

No declara
intereses

relacionados.

No declara
intereses

relacionados.

No declara
intereses

relacionados.

No declara
intereses

relacionados.

No declara
intereses

relacionados.

Epidemidlogo
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.

Médico y
cirujano.
Especialista en
medicina
interna.
Magister en
epidemiologia
clinica.

Epidemidloga
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.

Epidemidloga
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.

Epidemidloga
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.

Ninguno

Ninguno

Ninguno

Ninguno

Ninguno

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.
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Experta
metodoldgica
del grupo
desarrollador

Experto
metodoldgico
del grupo
desarrollador

Profesional de
apoyo de
participacion

Especialista en
participacion

No declara
intereses
relacionados

No declara
intereses

relacionados.

No declara
intereses
relacionados

No declara
intereses

relacionados.

Quimica
farmacéutica
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Quimico
farmacéutico
de la Unidad
de sintesis de
la evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Profesional de
apoyo a
participacion
de la Jefatura
de métodos
cualitativos e
investigacion
social.

Especialista de
participacion
de la Jefatura
de métodos
cualitativos e
investigacion
social.

Fuente: elaboracidn propia.

Ninguno

Ninguno

Ninguno

Ninguno

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.

Al no tener
conflictos de
intereses
relacionados
con el tema,
tiene aval de
participacion
completa.
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Anexo 2. Matrices de intervenciones

Las matrices de intervenciones que se presentan a continuacidon estructuran los componentes esenciales para la
atencion integral de las personas con hemofilia, de conformidad a los lineamientos elaborados para esta condicién de
salud y al Plan Nacional de Gestion de Enfermedades Huérfanas. Cada matriz organiza las acciones clinicas e
intervenciones de acuerdo con el curso de vida, el entorno de atencidén, la responsabilidad sectorial e intersectorial, y
los perfiles de talento humano requerido; con el propdsito de estandarizar la practica clinica, fortalecer la coordinacion
entre actores para asi garantizar la continuidad del cuidado en todos los niveles del sistema de salud.

Deteccidon temprana, diagndstico y clasificacion

Las matrices de intervenciones que se presentan a continuacién corresponden a las dimensiones de deteccién
temprana y diagnéstico y clasificacion de la hemofilia en el marco de la atencién integral (Tabla 15). Estas constituyen
el punto de entrada a la ruta asistencial y son determinantes para garantizar un abordaje oportuno, reducir la
morbimortalidad relacionada con hemorragias no controladas y prevenir el desarrollo de artropatia hemofilica y otras
complicaciones a largo plazo.

La deteccion temprana incorpora estrategias dirigidas a la identificacién de portadoras, familias en riesgo y recién
nacidos potencialmente afectados, mediante deteccidn temprana, evaluacidén del historial familiar, asesoria genética
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Salud

y medicion de niveles de FVIII y FIX segun el contexto clinico y reproductivo. Esta fase permite, entre otros aspectos,
optimizar decisiones reproductivas y de planificacién familiar, en concordancia con los lineamientos del Plan Nacional
de Gestidon de Enfermedades Huérfanas y la normatividad vigente relacionada con enfermedades huérfanas - raras.

Por su parte, los lineamientos de diagndstico y clasificacion se orientan a confirmar la enfermedad mediante la
medicién de la actividad de los factores de coagulacidon, asegurando la correcta clasificacion de la severidad (grave,
moderada o leve), y determinar la etiologia molecular cuando sea pertinente. Asimismo, incluye la identificacién
temprana de inhibidores y la articulacidon con laboratorios con competencia técnica en pruebas de hemostasia, lo cual
es indispensable para la definicion precisa del plan terapéutico y de prevencion de complicaciones.

Tabla 15. Matriz de intervenciones para deteccién temprana, diagndstico y clasificacion

Tamizaje de | Aplica a | PNGEHR 2024: | Institucional |Individu | Inicial; antes | Adolescenci |IPS (consulta y | Academia y | Médico
portadoras y mujeres | todas las | Linea 1 al / | de a, juventud | laboratorio); sociedades | general/Medicin
en riesgo: a) Realizar | severidades; | (Prevencion vy instituci | procedimientos |y adultez; | EAPB; cientificas; |a Familiar,
prueba genética | énfasis  en | deteccidon onal ; durante | gestantes; Direcciones organizacio | Hematodlogo,
dirigida a la variante | portadoras | precoz); Linea gestacion RN de Médico
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identificada en el caso

indice  (cuando se
conozca); b) Medir
FVIII/FIX en
portadoras

obligadas/potenciales
y familiares de primer
grado del caso indice;
c) Repetir medicion
antes de
procedimientos
invasivos y durante la
gestacion/planeacion
del embarazo; d) En
RN de madre
portadora o] con
hemofilia, dosificar el
factor deficiente.

(sintomatica
S y
asintomatica

s)

2 (Centros de
Referencia y

Redes de
Servicio). Ley
1392/2010

(garantias de
diagndstico).
Ley 1438/2011
(APS;
promocion y
prevencion).
Decreto
1954/2012
(RNPEH:
reporte/seguim
iento).

(FVIII en 3
trimestres; FIX
en 3er

trimestre);
segun sintomas

madre
portadora/h
emofilia

Territoriales de
Salud; MSPS

nes de
pacientes

Genetista,
Gineco-
obstetra,
Bacteridlogo,
Enfermeria
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Planificacion prenatal
y embarazo
(portadoras/mujeres
con hemofilia): a)
Medir  FVIII  cada
trimestre y FIX en 3er
trimestre; b)
Considerar

diagnoéstico  prenatal
cuando portadora de
variante F8/F9 con
feto masculino
(explicar

riesgos/beneficios); c)
Remitir a obstetricia
de alto riesgo con
acceso a hematologia;
d) Plan de parto
(vigilancia

No aplica
(portadoras/
gestantes y
RN)

Linea
(asesoria
genética
control
prenatal

PNGEHR 2024:

1

Y

en

RMP), Linea 2

(redes).
1392/2010;
Ley
1438/2011;
Decreto
1954/2012
(RNPEH).

Ley

Institucional

Clinica

/

instituci

onal
perinat
al

/

Controles
prenatales por
trimestre;
intraparto/posp
arto inmediato;
al  nacimiento
del RN

Gestacion;

RN

IPS (obstetricia
y
hematologia);
EAPB;
Direcciones
Territoriales de
Salud; MSPS

Gineco-
obstetra,
Hematdlogo,
Médico
Genetista,

Pediatra/Neona

télogo,
Enfermeria,
Bacteridlogo
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Salud

intraparto/posparto);
e) En RN, dosificar
factor deficiente.
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Identificaciéon y
tamizaje familiar
ampliado (cascade
testing): a) Actualizar
arbol genealdgico vy
listar familiares de 1°©
y 20 grado; b)
Contacto/convocatoria
a medicina genética;
c) Ofertar prueba
genética dirigida o
medicion de FVIII/FIX
segun corresponda; d)
Consentimiento/priva
cidad y registro; e)

Seguimiento de
resultados y
actualizaciéon del
pedigree.

No aplica

PNGEHR 2024:

Linea 1
(Prevencién vy
deteccion

precoz), Linea

2 (Centros de
Referencia Yy

Redes de
Servicio). Ley
1392/2010

(garantias de
diagndstico).
Ley 1438/2011
(APS).

Mixto:
institucional y
comunitario

Comuni
taria e
individu
al /
instituci
onal

Al identificar
caso indice vy
actualizacion
anual del
pedigree o ante
nuevos
diagnésticos

Todos
cursos
vida

los
de

IPS; EAPB
(gestion de
riesgo
familiar);
Direcciones
Territoriales de
Salud; MSPS

Organizaci
ones de
pacientes;
lideres
comunitari
0s

Médico
Genetista,
Hematdlogo,
Enfermeria,
Trabajo Social
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Registro y vinculacion
programatica en
enfermedades

huérfanas: a) Notificar
al SIVIGILA; b)
Enrolar en programa
de seguimiento de EH;
c) Asignar IPS
primaria/centro de
referencia y ruta de
referencia-
contrarreferencia; d)
Activar recordatorios
(citas, examenes,
vacunacion).

No aplica

Decreto
1954/2012
(RNPEH).
PNGEHR 2024:
Linea 2

(Centros de
Referencia y
Redes de
Servicio). Ley
1392/2010
(garantias).
Ley 1438/2011
(integralidad/c
ontinuidad).

Institucional

Progra
matica /
instituci
onal

Al diagnéstico y
actualizacion
anual o ante
cambios
clinicos/admini
strativos

Todos
cursos
vida

los
de

IPS; EAPB;
Direcciones
Territoriales de
Salud; MSPS;
INS (RNPEH)

Organizaci
ones de
pacientes

Enfermeria
gestora de
casos,
Hematdlogo,
Médico general,
Trabajo Social,
Apoyo
administrativo/
registro
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Educacion a familia y
cuidadores
(deteccién/primeros
pasos): a) Signos de
alarma (cefalea
intensa/TEC,
hemartrosis, sangrado
mucoso); b) Cuando
acudir a urgencias; c)
Prevencion de lesiones

(evitar IM
innecesarias,

actividad fisica
segura, proteccién
articular); d) Salud

oral y vacunacion; e)
Plan de contingencia
domiciliaria y canales
de contacto.

No aplica

PNGEHR 2024:

Linea 1
(Prevencién vy
deteccion

precoz), Linea

2 (Centros de
Referencia y

Redes de
Servicio). Ley
1438/2011

(promocién vy
prevencion).

Institucional y
domiciliario/c
omunitario

Educati
va /
familiar
y
comunit
aria

Sesién inicial al
ingreso;
refuerzos
semestrales o
segun
necesidad

Todos los
cursos de
vida

(enfoque en
infancia/ado
lescencia vy
cuidadores)

IPS; EAPB;
Direcciones
Territoriales de
Salud

Sector
educativo;
organizacio
nes de
pacientes;
comunidad

Enfermeria
educadora,
Fisioterapeuta,
Odontdlogo,
Hematdlogo,
Psicologia/Trab
ajo Social
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Diagnéstico diferencial
de trastornos
hemorragicos: a)
Descartar enfermedad
de von Willebrand
(VWF:Ag, actividad
vWF y estudio
funcional); b)
Considerar
deficiencias de otros
factores (XI, V, X,
etc.) y trastornos
plaquetarios; c)
Realizar estudios de
mezcla cuando
proceda; d) Integrar
clinica-laboratorio
para diagndstico final.

No aplica

PNGEHR 2024:

Linea 1
(Prevencién vy
deteccion

precoz), Linea

2 (Centros de
Referencia Yy

Redes de
Servicio). Ley
1392/2010;
Ley

1438/2011.

Institucional

Diagnds
tica /
instituci
onal

En casos de
discordancia
clinico-analitica
0 cuando no se
confirma
hemofilia;
revaluar segun
evolucion

Todos
cursos
vida

los
de

IPS
(laboratorio/he
matologia);
EAPB;
Direcciones
Territoriales de
Salud; MSPS

ONAC
(acreditaci
on);
academia

Hematdlogo,
Bacteriologo/Es
pecialista en
hemostasia,
Enfermeria
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Tamizaje y
seguimiento de
inhibidores anti-
FVIII/FIX: a) Ensayo
de Bethesda (mod.
Nijmegen) ante
sospecha clinica o
pobre respuesta;b)
Verificar antes de

cirugias y tras terapia
intensiva (>5 dias)

Grave,
Moderada,
Leve (segun
riesgo)

PNGEHR 2024:

Linea 1
(Prevencién vy
deteccion

precoz), Linea

2 (Centros de
Referencia Yy

Redes de
Servicio). Ley
1392/2010;
Ley

1438/2011.

Institucional

Diagnds
tica /
instituci
onal

Frecuencia
sugerida: cada
3-6 meses
durante los
primeros 20-
50 dias de
exposicion o
hasta
estabilizar;
luego anual;
ademas
siempre
sangrados
inesperados,
previo a cirugia
y tras terapia
intensiva

ante

Todos
cursos
vida

los
de

IPS
(hematologia/I
aboratorio);
EAPB;
Direcciones
Territoriales de
Salud; MSPS

Hematdlogo,

Bacteridlogo de

hemostasia,
Enfermeria
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Evaluacién articular
y funcional inicial:
a) Examen
musculoesquelético
; b) Tamizaje
ecografico tipo
HEAD-
US/ultrasonido MSK
cuando sea factible;
c) Registro de dolor
y calidad de vida; d)
Plan de seguimiento
y referencias
(fisioterapia/ortope
dia/imagenes).

Salud

No aplica PNGEHR Institucional
2024: Linea 2
(Centros de
Referencia vy
Redes de
Servicio;

Tratamiento
Integral). Ley
1438/2011
(integralidad
y calidad).

Clinica
/
funcio
nal

Al
diagnéstico;
luego cada 6-
12 meses o
tras
hemartrosis
repetidas/agr
avamiento
del dolor

Nifiez,
adolescenc
ia y
adultez

IPS
(hematologia
, fisioterapia,
imagenes);
EAPB;
Direcciones
Territoriales
de Salud;
MSPS

Sector
deporte/a
ctividad
fisica
adaptada;
organizaci
ones de
pacientes

Fisioterapeut
a,
Hematdlogo,
Imagendlogo/
Radiologia
MSK,
Ortopedista,
Enfermeria
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Tratamiento integral

La matriz de intervenciones para la dimensidn de tratamiento integral organiza las acciones necesarias para garantizar
el manejo continuo y seguro de las personas con hemofilia, desde la instauracién de la terapia sustitutiva o no
sustitutiva hasta el ajuste dinamico del régimen terapéutico de acuerdo con la respuesta clinica y farmacocinética
(Tabla 16). En esta dimensidn, se prioriza el uso de concentrados de factor VIII o IX (plasmaticos con doble inactivacion
viral o recombinantes) como primera linea, evitando el uso de plasma fresco congelado o crioprecipitado, salvo en
situaciones de contingencia en las que no se disponga de concentrados. Asimismo, se establece la profilaxis
individualizada, idealmente iniciada en etapas tempranas del curso de vida, con ajustes basados en parametros
farmacocinéticos y en el patrén de sangrado, con el objetivo de mantener niveles valle protectores y prevenir
hemartrosis y artropatia.

La matriz también contempla el manejo de situaciones clinicas especiales, como la presencia de inhibidores, en las
que se consideran terapias alternativas, incluidos agentes de bypass y terapias no sustitutivas. De igual manera, se
incluye el uso controlado de desmopresina en hemofilia A leve o moderada y en portadoras, conforme a criterios
clinicos de seguridad. Esto permite estandarizar la toma de decisiones terapéuticas, asegurar la continuidad del
tratamiento en todos los entornos asistenciales y favorecer la coordinacién entre hematologia y los demas integrantes
del equipo interdisciplinario.
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Salud

Tabla 16. Matriz de intervenciones para tratamiento integral

. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le "“.’“a“° que
hemofilia e o de vida intersectorial ejecuta la
9 actividad
CFC como primera
linea (FVIII/FIX) y
profilaxis
individualizada: a)
Priorizar concentrados PNGEHR Linea
de factcl)r_es 2 (Tratamiento
(plasmaticos con Integral;
d_oble |nact|va(?|on HA/HB: Medicamentos
viral o recombinantes) ) .
grave; ;Centros de .
sobre moderad | Referencia Revisiones PK
PFC/crioprecipitado; Redes d Y Instituc Clini al inicio y al Hematologo,
b) Individualizar por acon edes de ional y inica / ajustar; control Enfermeria
P fenotipo | Servicio), Ley .. | program PSR Todas IPS; EAPB; DTS; MSPS —
farmacocinética (PK) " domicili | 5., clinico/trimestr gestora,
S grave; 1438/2011 ; atica !
(en HA medir pico 15- leve (APS ario al de ABR y Farmacia
30 min, vida media . ) - adherencia
segun integralidad/ca
con 3 muestras hasta ; .
. riesgo lidad), Ley
96 h; ver Protocolo 1392/2010
Anexo 9); c) EHL vs (garantias
estandar segun E?-lR)

PK/adherencia,
manteniendo
profilaxis sostenida;
d) En HB, usar FIX
puro (evitar CCPa
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y otra
normatividad
vigente

Entorno

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso
de vida

Responsable sectorial

Responsable
intersectorial

Talento
humano que
ejecuta la
actividad

como sustituto de
FIX); e) Escalar si hay
sangrados a pesar de
adherencia y
confirmar inhibidor si
respuesta es pobre.
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le "“!“a“° aue
o - - de vida intersectorial ejecuta la
hemofilia vigente cion A
actividad
Profilaxis en pacientes
sin inhibidores
(HA/HB): a) Iniciar
precozmente (ideal
antes de 3 afios y
antes de dafio
articular) con CFC
(EHL o estandar) y Grave; PNGEHR Linea : .

- ; ; Instituc ;. Controles Nifiez, .
ajustar a niveles valle | moderad |2 (Tratamiento ional Clinica / clinicos cada 3- | adolesc Hematologo,
3-5%; b) En HA a con integral; v program . . IPS; EAPB; DTS; MSPS - Enfermeria,

; S domicili |5, . 6 meses; ajuste | enciay :
grave con sangrados fenotipo | continuidad de ; atica , Farmacia
. o ario segun PK/ABR adultez
espontaneos pese a grave la atencion).

adherencia,
considerar terapia no
sustitutiva como
alternativa; c)
Mantener profilaxis
sostenida y a largo
plazo.
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le "“!“a“° aue
o - - de vida intersectorial ejecuta la
hemofilia vigente cion actividad
Terapia no sustitutiva
(HA): Emicizumab
para profilaxis en HA
con inhibidores
(también opcion en
HA sin inhibidores HA (con | bNGEHR Linea . controles .

B . .| inhibidore ; Instituc . clinicos 3-6 Hematologo,
segun lineamientos): s opcion 2 (Tratamiento ional Clinica / meses: Enfermeria
carga 3 mg/kg SC » OPCIol Integral, Y program ', Todas IPS; EAPB; DTS; MSPS — N

. | en HA sin ; domicili | %,. educacion Farmacia
semanal x4 semanas; |._, . . Medicamentos ; atica ; . P
S inhibidore ario riesgos/compati clinica
mantenimiento desde ). i
s) bilidades

semana 5: 1,5 mg/kg
SC semanal (esquema
de referencia). No
usar para hemorragia
aguda.
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Agentes de puente
(bypass) e
inhibidores: a) HA con
inhibidores (sangrado
agudo o cirugia):
rFVIIa 90-120
mcg/kg/dosis hasta
control; o CCPa
ajustando a perfil
con/sin emicizumab
(con emicizumab: 20-
25 UI/kg/dosis, max.
100 Ul/kg/dia; sin
emicizumab: 50-75
UI/kg/dia, max. 200
Ul/kg/dia); b) HB con
anafilaxia a FIX:
preferir rFVIIa; no
CCPa; c) Considerar
profilaxis con
emicizumab o agentes
de puente en
pacientes con
inhibidores.

HA/HB
con
inhibidore
s

PNGEHR
Linea 2
(Centros de
Referencia y
Redes de
Servicio;
Tratamiento
Integral;
Medicamentos

).

Instituc
ional

Clinica

A demanda;
segun evento

Todas

IPS
(hematologia/urgencias/q
uiréfano); EAPB; MSPS

Hematélogo,
Urgencidlogo,
Anestesia,
Enfermeria,
Farmacia
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia d((:eu\:isc‘l)a Responsable sectorial iﬁ::rs‘:er::izl:ilael h:!‘;ca:::a c::e
hemofilia vigente cion aJctividad
Otros derivados del
plasma
(PFC/crioprecipitado): PNGEHR Linea Solo en Hematélogo,
no recomendados; 2 Instituc . . . . Banco de
L . Todas . . Clinica contingencia Todas IPS; EAPB —
restringir a urgencia (Medicamento |ional definida Sangre,
vital cuando CFC no s). Farmacia

esté disponible en 4-6
horas.
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le "“!“a“° aue
o - - de vida intersectorial ejecuta la
hemofilia vigente cion A
actividad
Antifibrinoliticos
(&cido tranexamico):
a) Utiles en
mucosas/odontologia
(monoterapia o PNGEHR
coadyuvante); , )

A Linea 2 Instituc .
contraindicado en Todas (Tratamiento ional Periprocedimien Hematologo,
hematuria; b) Dosis: | (segln . Y | Clinica P Todas IPS; EAPB — Odontdlogo,

- Integral; domicili to o a demanda 7
VO 15-25 mg/kg cada | sitio) Medicamentos | ario Enfermeria
6-8 h (3-4/dia) y/o )
IV 10-15 mg/kg cada ’
6-8 h; hasta 7 dias en
pos-extraccién; tépico
posible; c) Precaucién
al combinar con CCPa.
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Manejo de
hemartrosis y
hemorragia aguda: a)
Infusion urgente de
CFC (sin inhibidores)
o bypass (con
inhibidores); b)
Evaluar respuesta
clinica segun criterios
WFH
(Excelente/Buena/Mod
erada/Nula; ver Tabla
22 en Lineamientos);
c) RICE/PRICE +
analgesia (evitar
AINEs salvo COX-2;
no IM); d) Evitar
carga de peso hasta
mejoria; e)
Artrocentesis solo si
hemartrosis tensa y
dolorosa o sospecha
de infeccion; f)
Fisioterapia segun
fase
(aguda/subaguda/pos
taguda; ver Tabla 23).

Todas

PNGEHR
Linea 2
(Centros de
Referencia y
Redes de
Servicio;
Tratamiento
Integral).

Instituc
ional y
domicili
ario

Clinica /
rehabilit
acion

Inmediata ante
evento; control
24-72 h

Todas

IPS
(urgencias/hematologia/r
ehabilitacion); EAPB

Hematologo,
Urgencias,
Fisioterapeut
a,
Enfermeria,
Farmacia
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Manejo
perioperatorio: a) Plan
multidisciplinario con
metas de nivel de
factor (o estrategia
con
emicizumab/bypass);
b) Disponibilidad
inmediata de
CFC/antifibrinoliticos/
bypass y laboratorio
24/7; c) DDAVP en HA
leve con prueba
positiva (evitar <2
afos/alto riesgo
CV/hiponatremia;
monitorizar sodio); d)
Duracién: =3 dias
cirugia menor; 7-10
(hasta 14) cirugia
mayor; e) No
tromboprofilaxis
farmacoldgica
rutinaria (usar
medidas mecanicas).

Todas
(ajustado
a
severidad
y
procedimi
ento)

PNGEHR
Linea 2
(Centros de
Referencia y
Redes de
Servicio;Trata
miento
Integral).

Instituc
ional

Clinica /
quirargi
ca

Pre, intra 'y
posoperatorio
segun protocolo

Todas

IPS
(cirugia/odontologia/hem
atologia); EAPB; MSPS

Hematologo,
Cirujano/Odo
ntélogo,
Anestesia,
Enfermeria,
Farmacia
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le hu!'nano que
o - - de vida intersectorial ejecuta la
hemofilia vigente cion A
actividad
Tratamiento episédico
en presencia de
inhibidores: a) Alta
respuesta (HA):
rFVIIa o CCPa segun
antecedentes de
respuesta y
disponibilidad; si en PNGEHR Linea
o HA/HB B , .
emicizumab, usar con 2 (Tratamiento Instituc Segun evento; IPS Hematologo,
rFVIIa o CCPa <100 inhibidore Integral; ional Clinica control clinico Todas (hematologia/urgencias); | — Urgencias,
UI/kg/dia; b) Baja S Medicamentos 24-72 h EAPB Enfermeria

respuesta (HA):
considerar CFC a dosis
altas; ¢) HB con
inhibidores y
anafilaxia a FIX:
rFVIIa; evitar CCPa;
d) Vigilancia estrecha
24-72 h.

).
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia Cur_so Responsable sectorial _Responsab_le "“!“a“° aue
o - - de vida intersectorial ejecuta la
hemofilia vigente cion A
actividad
Plan odontoldgico y PNGEHR
mucosas Linea 1.
(coadyuvantes): a) (Prevencién y
Antifibrinolitico deteccion Instituc
VO/1V/tdpico en precoz). Linea ional Clinica / | Semestral y IPS Sector Odontodlogo,
procedimientos Todas 2. (Centros de comuzit preventi | periprocedimien | Todas (odontologia/hematologia | educativo/co Hematologo,
dentales; b) Coordinar Referencia y ario va to ); EAPB; DTS munitario Enfermeria
profilaxis hemostatica Redes de
con hematologia; c) Servicio;
Tranexamico hasta 7 Tratamiento
dias pos-extraccion. Integral)
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. . Talento
Severidad | PNGEH y otra Tipo de
Lineamiento de la normatividad | Entorno | interven Frecuencia dCur_s; Responsable sectorial _Responsab_lel "“!“a“° c:ue
hemofilia vigente cién e vida intersectoria e]e(_:u_ta a
actividad
Educacion, adherencia
y autocuidado (apoya
éxito terapéutico): a)
Registro de
infusiones; b) PNGEHR Linea
Revision periddica de
- P 2. (Centros
adherencia, técnica de . ,
. - . de Referencia R Enfermeria
infusion y ajuste de . . Organizacione
, ; y Redes de Instituc | Educativ gestora,
régimen; ) Servicio; ional a/ Contacto s de Hematologo
Entrenamiento en Todas Tratamiénto domicylfli roaram mensual inicial; | Todas IPS; EAPB; DTS; MSPS pacientes; Psicolo |'ag !
auto-infusion y ; prog luego trimestral sector 0g1a,
P L Integral). ario atica ) Trabajo
técnicas asépticas; d) , TIC/educativo -
Linea 3. Social

Uso de registros
electronicos; e)
Acompafiamiento
psicosocial; f)
Transicién
estructurada
adolescente-adulto.

(Participacion
social)
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Prevencion de complicaciones

La matriz de intervenciones correspondiente a la dimensién de prevencion de complicaciones establece las acciones
dirigidas a evitar hemorragias recurrentes, hemartrosis y el desarrollo de artropatia hemofilica, con énfasis en la
implementacion y sostenimiento de esquemas de profilaxis a lo largo del curso de vida (Tabla 17). Se considera la
administracion periddica de terapia sustitutiva con concentrados de factor VIII o IX, o el uso de terapia no sustitutiva
en el caso de hemofilia A, de acuerdo con la severidad, el fenotipo hemorragico y el riesgo articular individual. La
profilaxis se clasifica en primaria, secundaria y terciaria, y se orienta a mantener niveles valle protectores, con ajustes
basados en evaluacién farmacocinética personalizada y en el patrén de sangrado.

En personas con inhibidores, se prioriza el uso de emicizumab como profilaxis regular en hemofilia A y se definen
opciones diferenciadas de agentes de bypass cuando se requiera el control de un evento hemorragico o el soporte
perioperatorio. Asimismo, se contempla el uso racional de antifibrinoliticos en procedimientos orales y en sangrados
de mucosas, y la desmopresina en casos seleccionados de hemofilia A leve o moderada o en portadoras. Se reafirma
la recomendacion de no utilizar plasma fresco congelado ni crioprecipitado, salvo en situaciones de urgencia vital
cuando no se disponga de concentrados en un tiempo razonable.
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Tabla 17. Matriz de intervenciones para prevencion de complicaciones

Severidad PNGEH y Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . ) Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia : cion actividad
d vigente
Definicion y
principios de
profilaxis:
administrar
peridodicamente
terapias para
mantener PNGEHR Linea
hemostasia y
. 2. (Centros de L ,
evitar Todas . Instituci . Segun L .
. . ) Referencia y Clinica / Pediatria, Hematologo,
hemorragias (en | (énfasis en onal y , | esquema; ) IPS; EAPB; DTS; h
. . Redes de ... | programa . adolescencia, — Enfermeria,
especial fenotipo L domicili ) sostenida a MSPS .
) Servicio, ) tica adultez Farmacia
hemartrosis) y grave) ) ario largo plazo
, Tratamiento
artropatia. Integral)
Modalidades: 9
sustitutiva
(FVIII/FIX) y no
sustitutiva
(emicizumab).
Definiciones
operativas:

83



Salud

Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

primaria (antes
del 20 sangrado
y <3 afos),
secundaria (=3
hemartrosis, >3
afos, sin dafio
articular),
terciaria (con
artropatia/edad
adulta).
Profilaxis
estandar: FVIII
15-40 Ul/kg 2-
3/sem o FIX 20-
40 UI/kg 2/sem.

84




Salud

PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . . Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Inicio y
escalamiento de
profilaxis: en
pediatria HA/HB
grave (o
moderada con
fenotipo grave),
iniciar
E?dn;glrin??::;st; g:(;/:r;ada PNGEHR Linea | Instituci Clinica / Controles Hematologo
) 2. ( onal y ., | 3-6 meses; | Nifiez en IPS; EAPB; DTS; 90,
con CFC (vida con . .. | programa | _. — Enfermeria,
) , ) Tratamiento domicili . ajuste por adelante MSPS .
media estandar | fenotipo ) tica Farmacia
) Integral) ario PK/ABR
o extendida) o grave

no sustitutiva en
HA; mantener
niveles valle 3-
5%; si persisten
sangrados pese
a adherencia,
escalar (revisar
valle PK y/o
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

considerar
alternativas).
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. PNGEH .
Severidad 6 Y Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . ) Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Profilaxis en
ausencia de
inhibidores
(HA/HB): CFC
FVIII/FIX (vida
media estandar
o extendida) con
dosis/frecuencia
ajustadas por PK Grave: PNGEHR Linea Evaluacién
para prevenir ! 2. Instituci , . PK al inicio ,
moderada ) Clinica / Hematologo,
sangrado (Tratamiento |onaly . |yen h
, con . | programa | . Todas IPS; EAPB — Enfermeria,
espontaneo; . Integral, domicili ) ajustes; .
L fenotipo : ) tica o Farmacia
objetivo: Medicamentos | ario seguimiento
) grave :
ausencia de ) trimestral

sangrados. Si HA
grave presenta
sangrados
espontaneos
pese a
adherencia,
considerar
emicizumab
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

como
alternativa.
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. PNGEH .
Severidad 6 Y Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . . Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente

Profilaxis en

presencia de

inhibidores: En

HA con

inhibidores,

emicizumab

como profilaxis

regular (carga 3 HA con PNGEHR Linea

mg/kg SC L 2. (Centros de .

semanal x4; inhibidores; Referencia Instituct Clinica / controles Hematdlogo

o HB con Y | onal y , | 3-6 meses; IPS; EAPB; DTS; 90,

mantenimiento L Redes de .~ | programa -, Todas — Enfermeria,
inhibidores . domicili ) educacion MSPS )

desde semana 5 . Servicio;Trata ) tica ) Farmacia
y anafilaxia . ario de riesgos

1,5 mg/kg SC a FIX miento

semanal). No
usar emicizumab
para hemorragia
aguda. En HB
con anafilaxia a
FIX, preferir
rFVIIa; no usar
CCPa.

Integral)
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PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . . Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia . cion actividad
d vigente
Adyuvantes
antifibrinoliticos
(control de
mucosas/odontol
ogfa): Acido
tranexamico VO
15-25 mg/kg 3-
4/dia; IV 10-15 PNGEHR
mg/kg cada 6-8 Linea 1. o
, . Instit A B
h; hasta 7 dias Todas (Prevencion y Or:]sall uel demanda Hematologo,
pos-extraccién; | (segun deteccién Y | Clinica i . | Todas IPS; EAPB — Odontdlogo,
) s , domicili periprocedi ;
posible uso sitio) precoz); Linea ) ) Enfermeria
. s ario miento
topico. 2.(Medicamen

Contraindicado
en hematuria
por riesgo de
uropatia
obstructiva.
Precaucion si se
combina con
CCPa.

tos)
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PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . . Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
. normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Evitar sustitutos
de baja
seguridad:
PFC/crioprecipita
do no
recomendados; PNGEHR
restringir solo a Linea 1.
urgencia vital (Prevencion y L Hematologo,
cuando CFC no Todas deteccién Instituci Clinica Solo.en .| Todas IPS; EAPB — Banco de sangre,
) ; , onal contingencia A
disponible en 4- precoz); Linea Farmacia

6 h. Priorizar
FVIII/FIX
plasmaticos con
doble
inactivacion viral
o
recombinantes.

2.(Medicamen
tos)
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

Prevencion de
artropatia:
garantizar
profilaxis
sostenida;
programas de
fisioterapia y
actividad fisica
segura;
deteccién de
hemartrosis
subclinica
(US/MSK cuando
disponible);
educacion post-
sangrado y
estrategias de
proteccién
articular.
(Complementa
los principios de
prevencién de

Todas
(énfasis
grave/mode
rada)

PNGEHR
Linea
2.(Tratamient
o Integral)

Instituci
onal y
domicili
ario

Rehabilit
aciéon /
educativa

Plan base
trimestral;
refuerzos
tras
sangrados

Nifiez,
adolescencia,
adultez

IPS

(rehabilitacién/hem

ato

logia); EAPB

Sector
deporte/AF
adaptada

Fisioterapeuta,
Hematologo,
Terapia
ocupacional,
Enfermeria
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

artropatia
derivados del
control de
hemorragias del
documento).
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PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . . Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente

Prevencion de
complicaciones PNGEHR Instituci Segun Médico
infecci Li ; |/Pedi
inrecciosas v n€a —  lonaly |Preventiv | £39uema IPS; EAPB; DTS; general/Pediatra,
vacunacion: Todas 1.(Prevencion - . tamizaje Todas — Hematologo,

-, domicili | a / clinica , MSPS ,
esquema regular y deteccion ario anual/segun Enfermeria,
completo; precoz) riesgo Vacunacion
bioseguridad
Acceso venoso
seguro /
dispositivos:
priorizar
ven.0|,:>gnC|on Revision en Hematdlogo,
periférica y auto- PNGEHR R . ,

. . , Instituci cada Nifiez/adolesc Enfermeria
infusion; Todas Hinea onal control; entes; (infusién/curacién
protocolos de (énfasis en | 1.(Prevencién .y. .| Clinica - ! , | IPS; EAPB - o,

. . ., domicili seguimiento | adultos segun ), Cirugia
asepsia. nifiez) y deteccion i ) ; e
(Soporte recoz) ario mensual si necesidad pediatrica/interve

P P CvC ncionista

operativo para
evitar
complicaciones
asociadas al
tratamiento).
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PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . ) Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Adherencia,
educacion y
monitoreo:
registro de
infusiones,
revision de
técnica y
almacenamiento
; identificacion PNGEHR o Contacto Enfermeria
de barreras Linea tnstituci Programa | mensual Organizaciones | gestora
(logisticas/psicos . onal y ) 9 L IPS; EAPB; DTS; 9 . 9 )
. Todas 1.(Prevencidn .. |tica/ inicial; Todas de pacientes; Hematologo,
ociales) y ., domicili ) MSPS . ,
. y deteccion ) educativa | luego sector TIC Psicologia,
ajustes ario ) . )
precoz) trimestral Trabajo Social

individualizados
del régimen.
(Facilitador clave
para mantener
metas
hemostaticas y
prevenir
descompensacio
nes).
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PNGEH y

Severidad Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . ) Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
. normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Salud bucal
preventiva: plan
semestral PNGEHR
(higiene); Linea
tranexamico en 1.(Prevencién Instituci
procedimientos; y deteccién | Semestral; IPS Sector Odontdlogo,
o, , onal y Preventiv ) : , ) ,
coordinacién con | Todas precoz); Linea comunit |a / dlinica periprocedi | Todas (odontologia/hemat | educativo/com | Hematdlogo,
hematologia 2. (Centros de ario miento ologia); EAPB; DTS | unitario Enfermeria

para profilaxis
hemostatica.
Contraindicar
tranexamico si
hematuria.

Referencia y
Redes de
Servicio)
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. PNGEH .
Severidad 6 Y Tipo de Talento humano
. . otra Entorn | . ) Curso de Responsable Responsable .
Lineamiento de la . interven | Frecuencia . . . . que ejecuta la
- normativida o .. vida sectorial intersectorial .
hemofilia ) cion actividad
d vigente
Transicién
adolescente-
adulto y apoyo
psicosocial: plan
de transicidn
estructurado
(autocuidado,
auto-infusion, PNGEHR
navegacion del Linea : ,
A L N . . N Psicologia,
sistema), grupos 3.(Participacié | Instituci | Programa | Tamizaje ) Organizaciones . .
. . Adolescencia . Trabajo Social,
de apoyo; n social; onal y tica / anual; IPS; EAPB; DTS; de pacientes; ,
-, Todas o - ) ) ) y adultez Enfermeria
evaluacion Comisién domicili | psicosoci | sesiones . MSPS sector
. . . ; i joven ) gestora,
psicosocial, Intersectorial | ario al segun plan educativo/TIC ,
. e Hematologo
identificacion de de Salud

situaciones de
riesgo y
desarrollo de
planes de
intervencion;
urgencias
evitables. (Clave
para continuidad

Publica)
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Lineamiento

Severidad
de la
hemofilia

PNGEH y
otra
normativida
d vigente

Entorn

Tipo de
interven
cion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano
que ejecuta la
actividad

y prevencién de
descompensacio
nes).
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Seguimiento

La matriz de intervenciones para la dimensidén de seguimiento estructura los componentes necesarios para garantizar
la continuidad, integralidad y articulacién del cuidado en personas con hemofilia, desde el momento del diagndstico y
a lo largo del curso de vida (Tabla 18). Su propdsito es asegurar un acompafamiento programatico, enfocado en la
prevencion secundaria y terciaria, la adherencia terapéutica, la deteccion temprana de complicaciones y la
optimizacién de los resultados funcionales y de calidad de vida. En esta dimensién, se establece la vinculacion formal
al programa de hemofilia, con acceso a soporte mediante linea de contacto telefonico 24/7, seguimiento periddico por
hematologia, y acompafiamiento activo por parte de otras especialidades médicas y/u otro talento humano en salud,
incluyendo educacién continua, monitoreo de adherencia, habilidades para auto-infusién y resolucién de barreras
administrativas y logisticas.

En tal sentido, se define la participacidn regular de odontologia, fisiatria y rehabilitacion, ortopedia, psicologia y trabajo
social, con una frecuencia de seguimiento modulada segun las caracteristicas clinicas de cada persona. Se incluyen
las evaluaciones paraclinicas orientadas a monitorizar niveles de FVIII/FIX, deteccién de inhibidores, estudios
farmacocinéticos, control durante gestacién y vigilancia de comorbilidades infecciosas o musculoesqueléticas.
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Tabla 18. Matriz de intervenciones para seguimiento

Severid
PNGEH y otra Tipo de Talento humano
. . ad de la y ; P . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable -
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . - ; que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial .
A vigente on actividad
. -, - PNGEHR: Linea
Vinculacién y seguimiento o
. 2. (organizacion
integral en programa de -,
- de la atencion
hemofilia: asegurar .
inscripcion al programa; integral,
P prog ! tratamiento
acceso a 24/7 para . ,
integral) Linea
soporte .
- 3. (Registro de Ingreso al ,
telefonico/urgente; N . o Hematologo,

. personas con Institucio diagnostic ,
componentes minimos: EHR); Le nal Programéti | o IPS; EAPB; Enfermeria
evaluacion hematoldgica, |[Todas 1438}201»/1 domyicilia ca /gcll'nica sey uimien Todos DTS; MSPS; — gestora,
laboratorio (niveles de . 9 INS (RNPEH) Coordinacion de
FVIII/FIX e inhibidores), (APS, ro o programa

integralidad); continuo

musculo-esquelético,
odontologia, control del
dolor, salud sexual y
reproductiva, psicosocial,
promocion y prevencion, y
asesoria genética.

Ley 1392/2010
(EHR de
especial
interés); RNPEH
(Dec.
1954/2012).
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Severid
PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra . ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Valoracién por
Hematologia: severa:
cada 1-2 meses Seadn
(6/afi0); Grave, |PNGEHR Linea | .. Se\?eridad
moderada/leve: =1 cada Moderad | 2.(Tratamiento Clinica ;. Todos IPS; EAPB — Hematdlogo
~ nal (minimos

6 meses (=2/afo). a, Leve Integral) -

. . indicados)
Ajustar seguin sangrados,
procedimientos y cambios
terapéuticos.
Seguimiento por
Enfermeria: gestion de
atencién, educacién
;aslét(i;ér;fulféorét:s)cnlca PNGEHR Linea II_]r;SItItUCIO Programati S:\?:r?dad Enfermeria

P " 9 ! Todas 2.(Tratamiento y - ca/ , . Todos IPS; EAPB — entrenada en
adherencia y barreras. domicilia ) (minimos .
Integral) . educativa |. . hemofilia

Severos: =26 rio indicados)

seguimientos/afio;
moderados/ leves:
>2/ano.
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Severid
PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial -
A vigente on actividad
PNGEHR Linea
Odontologia continua: 1.(Prevencion y
prevencion, maneqo ds deteccién ) Institucio . Segur.w Sector Odontologia
hallazgos y coordinacién precoz); Linea nal y Preventiva |severidad IPS; EAPB; )
L Todas ) , .. Todos educativo/comu | general/odontope
hemostatica. Severa: =3 2. (Centros de comunita |/ clinica (minimos DTS Y N
- . ) - nitario diatria
consultas/ano; Referencia y rio indicados)
moderada/leve: >2/afo. Redes de
Servicio)
Ortopedia: con artropatia: PNGEFR Linea
o . Todas 2. (Centros de
>4 consultas/afio; sin o . , ,
artropatia: >1/afio (priorida | Referencia y Institucio Clinica / Segun
- ! d si Redes de especializa | condicién | Todos IPS; EAPB — Ortopedista
modulada por patron de . . nal h
) artropati | Servicio; da articular
hemartrosis/sangrados )
a) Tratamiento
osteomusculares.
Integral)
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Severid

PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra . ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Fisiatria y Rehabilitacion: PNGEHR Linea
con artropatia: =1 cada 3 2. (Centros de N
~ . . Institucio , .
meses (=4/afio); sin Referencia y nal Rehabilitac Segun Sector Fisiatra,
artropatia: >1/afo. Todas Redes de y . -, condicion | Todos IPS; EAPB Fisioterapeuta,
. . . domicilia | ion . deporte/AF

Incluye fisioterapia y Servicio; rio articular TO
terapia ocupacional segin Tratamiento
fase/objetivos. Integral)

PNGEHR Linea

2. (Centros de

Referencia y
Psicologia: evaluacion y Redes de Institucio

H 1 > all . > A . . 1 1

plan pS|coso~uaI =2 Todas Serwcu?, nal y . Psicosocial _Zl/a.no Todos IPS; EAPB; Organl.zaaones psicologia
consultas/afo y soporte Tratamiento comunita (minimo) DTS de pacientes
en adherencia. Integral), Linea |rio

3 (Certificacién
de
Discapacidad)
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Severid
PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial e
A vigente on actividad
Trapajo S_gaal: evaluacion PNGEHR Linea
sociofamiliar, .
. 2. (Tratamiento I
aseguramiento, redes y Integral), Linea Institucio
riesgos; =2 9 T nal y Psicosocial | =2/afio IPS; EAPB; Educacion, . )
o Todas 3 (Participacién ) ., . Todos . . Trabajo social
consultas/afo. social: comunita |/ gestion (minimo) DTS bienestar social
Coordinacion ! rio

interinstitucional para
continuidad de cuidados.

Certificacion de
Discapacidad)
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Severid

PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Seguimiento paraclinico -
Hemofilia A: FVIII en
gestantes (ideal cada
trimestre); pruebas de
inhibidores a criterio del PNGEHR Linea
h ¢ : . fe
gmat’olc_)go en_ ! (Pre_\{enaon v Segun Todas IPS
diagnostico reciente, deteccion Institucio | Diagnéstic | escenario | (incluye (lab/hematolo Hematdlogo
exposicion intensiva >5 Todas precoz); Ley 9 v , ONAC/RELAB -, 99
dias. profilaxis continua 1438/2011 nal a s gestantes | gia); EAPB; Bacteriologo
P ' definidos |) MSPS

cirugia, respuesta
deficiente o vida media
corta; acceso a PK para
individualizacion;
serologias virales segun
historia.

(calidad/continui
dad).
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Severid

PNGEH Ti Tal h
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable “ entc_; umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Seguimiento paraclinico -
Hemofilia B: FIX en PNGEHR Linea
embarazo (valor basal 3er 1. (Prevencién
trimestre); inhibidores: ) ., v Segun Todas IPS
mismas circunstancias de deteccion Institucio | Diagnéstic | escenario | (incluye (lab/hematolo Hematdlogo
. - Todas precoz); Ley , ONAC/RELAB - !
HA y, ademas, reaccién 1438/2011 nal a s gestantes | gia); EAPB; Bacteriologo
anafilactica o sindrome definidos |) MSPS

nefrético y antecedentes
familiares; acceso a PK y
serologias segun historia.

(calidad/continui
dad).
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Severid

PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra . ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Seguimiento musculo-
esquelético: valoracion >1
vez/afio; al
diagnédstico/ingreso usar ,
escalas e imagen (p. €j., PNGEHR Linea Institucio Clinica / Anual y :zgtartac;lgi?c;tera
HEAD-US/Rx/IRM segun Todas 2. (Tratamiento nal rehabilitaci | segin Todos IPS; EAPB — cuta P
necesidad); examen en Integral). on eventos !

cada episodio;
seguimiento hasta
resolucién de sinovitis y
rehabilitacion.

Imagenologia
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Severid

PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial -
A vigente on actividad
Comorbilidades y
tamizajes generales:
aplicar mismas PNGEHR Linea L ,
. : . Institucio Segun .
estrategias poblacionales 2. ( Tratamiento . ; Médico tratante,
, nal y Preventiva | guias IPS; EAPB; ,
(HTA, DM, cancer por Todas Integral), Ley comunita | / clinica oblacion Todos DTS — Enfermeria,
edad) y control de riesgo 1438/2011 rio zles Nutricion
CV/metabdlico, (APS).

coordinado por el
programa.
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Salud

Severid

PNGEH Ti Talento human
. . ad de la G _y_otra ; ipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable ale t? umano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial .
A vigente on actividad
Servicios minimos
esenciales del programa: ,
PNGEHR | 2
disponibilidad 24/7 de nea
. . (Centros de
urgencias, laboratorio )
Referencia y
(ensayos de factor e Redes de
inhibidor), Servicio Organizaci Direccién IPS,
CFC/adyuvantes Todas medicanlwentos) Institucio | onal / Continuo | Todos IPS; EAPB; INVIMA/ONAC/A | Hematologia,
(DDAVP/antifibrinoliticos), , "I nal asegurami DTS; MSPS DRES Farmacia,
e . . linea 3 e
rehabilitacion, dispositivos ento Rehabilitacion

de inmovilizacién;
referencias a
especialidades; atencién
ambulatoria/hospitalaria/u
rgencias 24h.

(Participacion
social ,
Certificacion de
Discapacidad)
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Severid

. . ad de la PNGEH _y_otra ; Tipo de . | Frecuenc | Curso de | Responsable | Responsable TaIentc_; fumano
Lineamiento ... | normatividad | Entorno | intervenci . ; . ; - que ejecuta la
hemofili . . ia vida sectorial intersectorial ..
A vigente on actividad
Portadoras (seguimiento): Segun
todas deben estar en eventos y
programa; medir trimestres
FVIII/FIX N/A PNGEHR Linea (HA: Adolescen Médico Genetista,
(procedimientos, (portador 1. (Prevencién y | Institucio | Clinica / FVIII cia, IPS; EAPB; - Hematdlogo,
gestacion/parto/puerperio as) deteccion nal genética cada adultez, DTS Gineco-obstetra,
y ante sangrado); precoz) trimestre; | gestacién Enfermeria
asesoria genética; HB: FIX
vigilancia de sangrado 3er
obstétrico. trimestre)

Equipo interdisciplinario

La matriz de intervenciones correspondiente a la dimension de equipo interdisciplinario define la organizacion, los
roles y las responsabilidades del talento humano en salud involucrados en la atencion integral de las personas con
hemofilia, con el fin de asegurar la coordinacion efectiva del cuidado, la continuidad asistencial y la calidad de los
procesos clinicos (Tabla 19). En esta estructura, la direccion médica del programa, a cargo de un hematdélogo con
experiencia en hemofilia, asume el liderazgo técnico y la toma de decisiones clinicas. El hematélogo tratante (de
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adultos o pediatria) coordina el plan terapéutico, la profilaxis, el manejo de eventos agudos y el seguimiento
especializado, apoyada por el médico general entrenado para la atencion de necesidades clinicas frecuentes y el triage
de urgencias.

Enfermeria, se encarga de la gestion de casos, desempefiando un rol fundamental en la articulacidon del cuidado, la
educacién en auto-infusién, el fortalecimiento de la adherencia y la identificacion de barreras de acceso. El laboratorio
de hemostasia garantiza la disponibilidad y calidad de las pruebas necesarias para el monitoreo clinico vy
farmacocinético, incluyendo la deteccidon y seguimiento de inhibidores. El equipo musculoesquelético (fisiatria,
fisioterapia, terapia ocupacional y ortopedia) interviene en la prevencién y manejo de hemartrosis y secuelas
articulares, mientras que odontologia asegura el cuidado oral y la coordinacién de procedimientos con cobertura
hemostatica. Finalmente, el equipo psicosocial (psicologia y trabajo social) acompana la adherencia, la transicion entre
etapas del curso de vida, la participacidon social y el fortalecimiento de redes de apoyo, incluyendo aspectos de salud
sexual y reproductiva cuando corresponda.
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Tabla 19. Matriz de intervenciones para equipo interdisciplinario

Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid , vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Direccion médica
del programa
(hematologia): a)
Designar director
medico. PNGEHR
(hematdlogo , o
adulto/pediatra) Linea 2. Revision
con expperiencia en (Centros de trimestral de
hemofilia; b) Todas Referencia y | Institucio Organl%a.ao desempefio Todas IPS; EAPB; | Hematdlogo director
. , Redes de nal nal / clinica | del programa; DTS; MSPS
Definir estandares .
L, Servicio, 24/7 en
clinicos, metas .
terapéuticas Tratamiento eventos
P Y Integral)

supervision de
calidad; c)
Disponibilidad 24/7
y liderazgo en
eventos criticos.
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Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Hematologia
tratante: a) Toma
de decisiones PNGEHR
clinicas; b) Linea 2.
Protocolos de (Centros de | Institucio ,
rofilaxis/tratamien Referenciay |naly Segun Hematologo
p Todas - Clinica seguimiento y | Todas IPS; EAPB | — .
to Redes de domiciliar (adulto/pediatra)
) . . . eventos
agudo/perioperatori Servicio, io
0; c¢) Coordinacion Tratamiento
con laboratorio y Integral)

farmacia; d) Liderar
comités de caso.

113



Salud

Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento . . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid - vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Médico general
entren.a.do en PNGEHR
hemofilia: a) ,
, . Linea 2.
Soporte clinico bajo
. . . (Centros de
direccionamiento de Referencia Institucio Segun agenda
hematologia; b) Todas Y Clinica 9 9 Todas IPS; EAPB | — Médico general
) Redes de nal del programa
Triage de .
urgencias; c) Servicio,
Se uimier,1to de Tratamiento
9 Integral)

comorbilidades y

educacion.
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Severid

PNGEH y

. ; ad de la otra ; Tipo de ; ; Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Enfermeria
entrenada en
hemofilia (gestion
de casos): a)
Coordinacion de la
atencién; b) PNGEHR
Capacitacion en Linea 2.
terapia (Centros de | Institucio ... | Contacto
domiciliaria/auto- Referenciay |naly Programati mensual Organizaciones
. -, Todas L ca/ . Todas IPS; EAPB . Enfermeria
infusion; c) Redes de domiciliar . inicial; luego de pacientes
-, . . educativa .
Educacion Servicio, io trimestral
continua; d) Tratamiento
Valoracién inicial y Integral)
planes de
seguimiento; e)
Enlace con
asegurador y
comunidad.
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Severid

PNGEH y

. ; ad de la otra ; Tipo de ; ; Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento . . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Equipo
musculoesquelético
: a) Fisioterapia,
Terapia
Ocupacional,
Fisiatria, Ortopedia PNGEHR
para prevglnaon, Todas Linea 2. o
recuperacion post- o (Centros de | Institucio ,
. (priorida ) Clinica / ) -
hemorragia y ) Referenciay |naly .. | Trimestral o Sector Fisioterapeuta, TO,
. d si - rehabilitaci , Todas IPS; EAPB o .
manejo de , | Redes de domiciliar |, segun eventos deporte/AF Fisiatra, Ortopedista
artropati . . on
secuelas; b) a) Servicio, io
Educacion en Tratamiento
actividad fisica Integral)

segura y proteccion
articular; c) Uso de
HEAD-US y escalas
funcionales cuando
aplique.
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Severid

PNGEH y

. . ad de la otra . Tipo de . . Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid - vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Laboratorio de
hemostasia: a)
Bacteridlogo con
experiencia; b)
Ensayos de
FVIII/FIX PNGEHR
inhibi/dore:s Ll’nia 1 24/7 para
Y ) L, Institucio . , L urgencias; IPS; EAPB; | ONAC/RELAB Bacteridlogo/lab
control de calidad; [Todas (Prevencion Diagndstica , Todas Y .
) . o, nal segun MSPS (acreditacion) hemostasia
c) Articulacion con y deteccion
.. protocolos
clinica para PK, precoz)

perioperatorio y
vigilancia de
respuesta; d)
Reporte
estandarizado.
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Severid

PNGEH y

. . ad de la otra . Tipo de . . Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Equipo psicosocial:
a) Psicologia y
Trabajo Social para
evaluacion de
riesgo psicosocial,
h .
g?eneerstr;?'ab»; PNGEHR Institucio Organizaciones
! Li . | >2 n IPS; EAPB; Psicologia, T j
Enlace con SGSSS, | Todas |nea.?? - naty . Psicosocial ve,ces(ano Todas ! " | de pacientes, Slc.o ogia, Trabajo
e . (Participacié | comunita y segun riesgo DTS . Social
certificacion de . . sector educativo
n social) rio

discapacidad y
redes; c) Apoyo a
decisiones
compartidas y
transicion

adolescente-adulto.
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Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid - vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Odontologia: a)
Promocion y
prevencion (Res.
3280/2018,
enfoque PNGEHR .
programatico); b) Linea 1 Institucio Semestral Sector
Manejo seguro . nal y Preventiva . y . IPS; EAPB; ) . | Odontdlogo/odontopedi
- Todas (Prevencion . . periprocedimi | Todas educativo/comuni
(hemostasia local, -, comunita |/ clinica DTS ) atra
el e y deteccion ) ento tario
antifibrinoliticos); rio
precoz)

c) Coordinacién con
hematologia para
cobertura
hemostatica; d)
Urgencias orales.
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Severid

PNGEH y

. . ad de la otra . Tipo de . . Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Salud sexual y
reproductiva /
Ginecologia-
Ginecoobstetricia:
a) Atencion a
portadoras y Portador | PNGEHR
mujeres con as Linea 1 Segun curso
hemofilia; b) y L, Institucio | Clinica / . Adolescenc | IPS; EAPB; Ginecologia/Ginecoobst
e mujeres | (Prevencion . gestacional y | . — .
Planificacion, -, nal perinatal ia-adultez | DTS etricia
con y deteccion eventos
control prenatal de -
hemofilia | precoz)

alto riesgo y parto
seguro; ¢) Manejo
de menorragia y
posparto; d)
Articulacién con
hematologia.
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Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Nutricion: a)
Evaluacion y control
de peso/IMC; b)
Plan nutricional PNGEHR Institucio
para Sa!Lfd 6sea y Todas Linea 2.. nal y N Preygntwa Anual 0 segun Todas IPS; EAPB | — NUtricién
comorbilidades; c) (Tratamient | domiciliar |/ clinica riesgo
Educacion en o Integral) io

habitos saludables
y prevencién de
sarcopenia.
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Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Farmacia / Quimico
farmacéutico: a)
Gestion de
abastecimiento
continuo (CFC, no- PNGEHR Revisién
factor, Linea 2. Institucio | Programati IPS; EAPB; | INVIMA/proveedo | Quimico farmacéutico,
Todas . , . mensual e Todas i
adyuvantes); b) (Medicament | nal ca / clinica incidentes MSPS res Farmacia clinica

Farmacovigilancia y
educacion en

almacenamiento/us
0; c¢) Canastas para
terapia domiciliaria.

0s)
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Severid PNGEH y .
Tipo de Responsa
. . ad de la otra . . . Curso de Responsable Talento humano que
Lineamiento . . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Medicina Genética:
a) Asesoria pre-
/pos-prueba; b)
Coordinacion de PNGEHR
ruebas Todas Linea 1 Segun hitos
P =Y (incluye L, Institucio | Clinica / g IPS; EAPB; - :
actualizacion de (Prevencion ) vitales y Todas — Médico genetista
. L portador -, nal educativa . DTS
arbol genealdgico; as) y deteccion solicitud
c) Apoyo a precoz)
decisiones

reproductivas y a

transicion familiar.
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Severid

PNGEH y

. ; ad de la otra ; Tipo de ; . Curso de Responsa Responsable Talento humano que
Lineamiento - . Entorno | intervenci | Frecuencia . ble . . . .
hemofili | normativid . vida . intersectorial ejecuta la actividad
. on sectorial
a ad vigente
Especialistas de
apoyo segln
necesidad: a) Dolor
cronico,
Enfermedades
infecciosas, PNGEHR
Hepatolog@, Todas Linea 2.. Institucio Clinica Segun B Todas IPS: EAPB | — Especialistas segun
Inmunologia, (Tratamient | nal indicacion caso
Cardiologia/Oncolog o Integral)

ia u otros; b)
Planes co-
gestionados con
hematologia para
comorbilidades

124



Salud

Lineamiento

Severid

ad de la

hemofili
a

PNGEH y
otra
normativid
ad vigente

Entorno

Tipo de
intervenci
on

Frecuencia

Curso de
vida

Responsa
ble
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano que
ejecuta la actividad

Mecanismos de
articulacion y
continuidad: a)
Ruta liderada por
hematologia con
apoyo de
enfermeria; b)
Protocolos
estandarizados
para manejo y
continuidad ante
cambios de
personal; c)
Reuniones
multidisciplinarias
para casos
complejos
(sinovitis, dolor
crénico, embarazo,
cirugia); d) Comités
psicosociales con

Todas

PNGEHR
Linea 2.
(Tratamient
o Integral)

Institucio
nal y red
integrada

Organizacio
nal

Reuniones
mensuales;
comité
psicosocial
segln casos

Todas

IPS; EAPB;
DTS; MSPS

Organizaciones
de pacientes;
instituciones
educativas

Hematoélogo + equipo
multidisciplinario
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Lineamiento

Severid

ad de la

hemofili
a

PNGEH y
otra
normativid
ad vigente

Entorno

Tipo de
intervenci
on

Frecuencia

Curso de
vida

Responsa
ble
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento humano que
ejecuta la actividad

aseguradoras y
decisién compartida
(FMH); e)
Coordinacion
centralizada entre
especialidades/servi
cios; f) Transicidon
ordenada pediatria-
adulto.

Educacién y apoyo

La matriz de intervenciones correspondiente a la dimensidn de educacion y apoyo organiza las estrategias orientadas
a fortalecer las capacidades de las personas con hemofilia, sus familias y cuidadores para participar activamente en
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el autocuidado, la prevencion de complicaciones y la toma de decisiones informadas a lo largo del curso de vida (Tabla
20). En este componente, se contempla la educacidon continua sobre el reconocimiento temprano de hemorragias, el
manejo inicial de urgencias y la activacion oportuna de las rutas de atencion. Se incluyen las habilidades para la auto-
infusién y administracion segura de concentrados de factor u otros productos, el uso adecuado de registros y
herramientas digitales para el seguimiento de la adherencia, y las practicas de almacenamiento, preparacion y
eliminacion segura de insumos.

Asimismo, se promueve la salud bucal, la actividad fisica segura y la proteccién articular, asi como las estrategias de
adherencia terapéutica y el acompafiamiento psicosocial para identificar y abordar barreras individuales, familiares,
comunitarias o del sistema de salud. La participacion social y la toma de decisiones compartidas se reconocen como
componentes esenciales para el empoderamiento de las personas, especialmente durante etapas de transicién, como
el paso de la atencion pediatrica a la del adulto.
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Tabla 20. Matriz de intervenciones para educacidon y apoyo

Salud

Severid | PNGEH y
. Talento
ad de otra Tipo de
. . .. . . Curso de Responsable Responsable humano que
Lineamiento la normativi Entorno intervenc | Frecuencia . . . . -
- s vida sectorial intersectorial ejecuta la
hemofil dad ion L
; . actividad
ia vigente
Educacion
continua sobre
la enfermedad
Yy Su manejo:
a)
Reconocimiento
de hemorragias
Zom licaciones PNGEHR Institucional Continuo; Organizaciones Ezzi;n;(e)::
P Linea 2. ruelonaty Educativa | refuerzo en IPS; EAPB; DTS; ganiz o
comunes; b) Todas : domiciliario/comu , Todas de pacientes; Hematologo,
) (Tratamien - / clinica cada contacto MSPS ) .
Primeros to Integral) nitario asistencial sector educativo | Médico
auxilios PRICE 9 tratante

(proteccion,
reposo, hielo,
compresion,
elevacion); c)
Cuéndo y como
activar la ruta
de urgencias
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del programa;
d) Enfoque de
autocuidado y
seguridad.
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Lineamiento

Severid
ad de
la
hemofil
ia

PNGEH y
otra
normativi
dad
vigente

Entorno

Tipo de
intervenc
ion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento
humano que
ejecuta la
actividad

Habilidades
para auto-
infusion y
administracion
segura: a)
Calculo de
dosis; b)
Almacenamient
0, preparacion
y
administracion
de CFC/otros
productos; c)
Técnica
aséptica,
venopuncion y
via SC; d)
Registro
sistematico de
infusiones; e)
Eliminacion de

Todas

PNGEHR
Linea 2.
(Tratamien
to Integral)

Institucional y
domiciliario

Educativa
/
programat
ica

Sesion inicial
+ practicas
supervisadas;
revision
periddica

Todas
(prioridad
en nifez
y
cuidadore

s)

IPS; EAPB

Sector
saneamiento/ges
tion residuos

Enfermeria,
Hematdlogo,
Farmacia
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cortopunzantes
y ruta para
residuos.
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Severid

PNGEH y

. Talento
ad de otra Tipo de
. . .. . . Curso de Responsable Responsable humano que
Lineamiento la normativi Entorno intervenc | Frecuencia . . . . .
. e vida sectorial intersectorial ejecuta la
hemofil dad ion .
. . actividad
ia vigente
Salud bucal
(promocién y
prevencion): a)
Higiene oral; b)
Educacion para
procedimientos PNGEHR
con hemostasia Linea 1. ) Educacién ,
., N Preventiva IPS Sector Odontologia,
local y (Prevencio | Institucional y semestral; , . ,
[ Todas o / ) . |Todas (odontologia/hematol | educativo/comun | Hematologia,
antifibrinoliticos ny comunitario . periprocedimi , L |
. L, educativa ogia); EAPB; DTS itario Enfermeria
; ¢) Evitar deteccion ento
bloqueos precoz)

tronculares sin
cobertura; d)
Coordinacion
hematologia-
odontologia.
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Salud

Severid

PNGEH y

) Talento
ad de otra Tipo de
. . .. . . Curso de Responsable Responsable humano que
Lineamiento la normativi Entorno intervenc | Frecuencia . . . . .
. e vida sectorial intersectorial ejecuta la
hemofil dad ion L

. . actividad

ia vigente
Actividad fisica
y salud
musculoesquelé
tica: a)
Consulta MSK
previa a
deportes; b)
Promouon.de PNGEHR
deportes sin Todas , . .

. . Linea 1. Educativa |Plan Nifhez, . .
contacto; c) (énfasis -, N : Fisioterapia/T
- (Prevencio | Institucional y / educativo adolescen Sector L
Prevencion de en . A . IPS; EAPB O, Fisiatria,
. : ny comunitario rehabilitaci | anual + ciay deporte/AF ,
riesgos en fenotipo . , Hematologia
deteccién on refuerzos adultez

deportes de grave) recoz)
colision/alta P
velocidad con
profilaxis

adecuada; d)
Vinculo entre
actividad fisica,
salud désea y
adherencia.
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Severid

PNGEH y

) Talento
ad de otra Tipo de
. . .. . . Curso de Responsable Responsable humano que
Lineamiento la normativi Entorno intervenc | Frecuencia . . . . .
. e vida sectorial intersectorial ejecuta la
hemofil dad ion .
. . actividad
ia vigente
Estrategias de
adherencia: a)
Educacion en
beneficios de
continuidad y
prevencion de
complicaciones; PNGEHR
b) Revisién Linea 3.
periodica de (Participaci .. | En cada Enfermeria,
adherencia y on social Institucional y Programat control; Organizaciones Hematdlogo
) Todas o, S ica/ ! Todas IPS; EAPB; DTS ) i .o
registros; c) Certificacié | domiciliario . refuerzos de pacientes Psicologia/Tra
) educativa . . )
Ajustes de n de trimestrales bajo social
régimen por Discapacid
edad, peso, ad)
patron de
sangrado y
salud articular;
d)

Acompafiamien
to psicosocial
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Lineamiento

Severid
ad de
la
hemofil
ia

PNGEH y
otra
normativi
dad
vigente

Entorno

Tipo de
intervenc
ion

Frecuencia

Curso de
vida

Responsable
sectorial

Responsable
intersectorial

Talento
humano que
ejecuta la
actividad

para riesgos de
abandono.
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Severid

PNGEH y

) Talento
ad de otra Tipo de
. . .. . . Curso de Responsable Responsable humano que
Lineamiento la normativi Entorno intervenc | Frecuencia . . . . .
. e vida sectorial intersectorial ejecuta la
hemofil dad ion ..
. . actividad
ia vigente
Transicién
nifo-adulto: a)
Plan
estructurado de
transicion
(autocuidado, PNGEHR
auto-infusion, Linea 3. i
-, . . . Enfermeria
navegacion del (Participaci .. | Iniciar desde | Adolescen .
. . . Programat . . Organizaciones gestora,
sistema); b) on social, . . adolescencia; |[ciay IPS; EAPB; DTS; ) .
L Todas o Institucional ica/ ) de pacientes; Hematologo,
Educacion en Comision . hitos adultez MSPS : ; ,
) educativa . sector educativo | Psicologia/Tra
derechos/deber Intersectori semestrales joven . .
bajo social
es en el al de Salud
SGSSS; ¢) Publica)
Asegurar
continuidad al
cambiar de
régimen de

aseguramiento.
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Severid

PNGEH y

) Talento
ad de otra Tipo de
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Anexo 3. Protocolo para la administracion de la prueba de
desmopresina DDAVP (21-24)

La prueba de desmopresina (DDAVP) se administra a los pacientes con hemofilia
A no grave (moderada y leve) para evaluar su respuesta individual antes de que
sea utilizada en un entorno clinico. El propdsito de realizar la prueba es
justamente determinar la capacidad de respuesta individual del paciente a la
DDAVP, ya que esta puede variar entre pacientes con gravedad similar de
hemofilia.

Puede ser necesario considerar el monitoreo de FVIII:C alrededor de
procedimientos quirdrgicos o sangrados, ya que la reproducibilidad de la
respuesta no esta garantizada en todos los pacientes.

1. Dosificacion y vias de administracion utilizadas para esta prueba

(22,23):
Via de Administracion Dosis Recomendada
0,3 pg/kg
Intravenosa (IV) o Subcutanea (SC) Dosis Maxima
15 pg/kg

Después de la infusién intravenosa, el mayor efecto se alcanza en los 30 a 60
minutos posteriores, mientras que, en la administracién subcutanea, se logra
después de 90 a 120 minutos.

2. Puntos de tiempo de medicion (22)

Las mediciones de los factores de coagulacidon se realizan en los siguientes
momentos posteriores a la administracion de la desmopresina:

. Antes de la administracion: Se extraen muestras de plasma para
determinar los niveles basales de FVIII:C inmediatamente antes de la
administracion de DDAVP.

e 2 horas después de la administracion.

e 4 horas después de la administracion.

e 6 horas después de la administracion.

3. Criterio de Medicion de la Respuesta (Valor Terapéutico) (21-24)
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No existen guias que estandaricen la respuesta adecuada o un criterio estandar
para definirla, pero se puede considerar como aceptable el incremento de los
factores bajo la siguiente condicion:

Respuesta Completa: Nivel maximo de FVIII de >50 UI/dL (o =0.50
Ul/mL).

Respuesta Parcial: Nivel maximo de FVIII de =20 UI/dL hasta <50 UI/dL
(0 20.20 UI/mL a <0.50 UI/mL).

Ausencia de Respuesta: Nivel maximo de FVIII de <20 UI/dL.

Resultados sobre el pico y mantenimiento de la respuesta (21-
24)

Pico de respuesta maxima (FVIII):

El mayor efecto hemostatico se alcanza generalmente a los 30 a 60
minutos después de la infusion intravenosa, o a los 90 a 120 minutos
después de la administracién subcutanea.

Un estudio de cohorte en Bogota encontré que la respuesta maxima se
observd a las 2 horas posteriores a la administracion, momento en que
comenzd a disminuir, pero manteniendo el efecto terapéutico hasta las 6
horas (22).

Mantenimiento del efecto terapéutico:

Después de alcanzar el pico a las 2 horas, los valores comienzan a
disminuir progresivamente, pero el efecto terapéutico se puede mantener
hasta las 6 horas.

El efecto terapéutico de FVIII se mantiene hasta las 6 horas en el 77 %
de los pacientes.

5. Eventos adversos especificos reportados (21-24)

A. Efectos leves y comunes

Estos efectos son generalmente leves:

1. Cefalea (dolor de cabeza).

2. Rubor facial (enrojecimiento facial).
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3.

Hipotension leve.

4. Taquicardia.

5.

Nauseas, hipotensién y mareo.

B. Efectos graves o complicaciones mayores

La literatura asocia los siguientes eventos graves, principalmente con la
administracion intravenosa:

1.

A B

Hiponatremia: Este es un riesgo grave debido al potencial antidiurético y
de retencidn de liquidos del DDAVP. Es una preocupacion, especialmente
con la dosificacion repetida y la incapacidad de restringir la ingesta de
liguidos. Las multiples dosis pueden llevar a hiponatremia, por lo que se
requiere realizar un seguimiento hidroelectrolitico.

Convulsiones, que pueden estar asociadas con la hiponatremia.
Eventos tromboticos arteriales.
Accidente cerebrovascular (ACV).

Infarto agudo de miocardio (IAM).

Por tanto, se requiere monitoreo estricto en pacientes con trastornos
relacionados con el sodio, en pacientes con factores de riesgo cardiovascular o
cerebrovascular. La enfermedad cardiovascular es una contraindicacion para su
uso en algunos estudios.

C. Riesgos terapéuticos y farmacologicos

1.

Taquifilaxia (Pérdida de Efecto): Posible efecto ante dosis repetidas, en
general, se alcanza después del tercer dia. Esta es una razén para evitar
el uso exclusivo de DDAVP en procedimientos que requieren hemostasia
prolongada.
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Anexo 4. Protocolo de monitoreo farmacocinético del factor VIII (4)

El protocolo de monitoreo farmacocinético del factor VIII incluye los siguientes
pasos:

1. Medicion inicial: Evaluar los niveles basales de FVIII antes de la
administracion del concentrado.

2. Estudios completos de PK: Realizar mediciones en intervalos
especificos después de la infusién, como a los 15 minutos y 24 horas para
FVIII de vida media estandar o 48 horas para pacientes que reciben FVIII
de vida media extendida. Estas mediciones son utiles para determinar la
recuperacion inicial y establecer el area bajo la curva del FVIII.

3. Modelos PK poblacionales: Utilizar modelos poblacionales para
personalizar la dosis mediante un célculo bayesiano de la PK individual a
partir de muestras limitadas. Para esto se puede usar el aplicativo web
https://www.wapps-hemo.org/

4. Medicion de concentraciones maximas: Las concentraciones maximas
de FVIII (nivel pico) deben medirse 15-30 minutos después de la infusion.

5. Ajuste de dosis: Utilizar los datos obtenidos para ajustar la dosis y
frecuencia de administracion segun las necesidades individuales del
paciente.

De esta manera, se puede personalizar el tratamiento, optimizar la profilaxis y
manejar hemorragias de manera eficaz.
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