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Circuncision en personas con hemofilia:

Un panorama general
Dr. Bulent Zulfikar, Dr. M. lhsan Karaman, Dr. Fahri Ovali

Introduccion

La Organizacién Mundial de la Salud define la
salud como estar “no sélo fisicamente sano, sino
también psicolégica y socialmente saludable”.
Por tanto, al abordar los problemas de salud de
las personas con hemofilia, los profesionales
médicos deben atender los aspectos
psicolégicos, ademas de los aspectos fisicos de
su cuidado. El objetivo final del tratamiento
moderno de la hemofilia es la integracion
cultural y social de las personas con hemofilia a
la sociedad (1). Este enfoque es vital cuando se
abordan aspectos relacionados con la
circuncisién de personas con hemofilia.

Estado e importancia de la
circuncision en diversas sociedades

Aspectos religiosos y culturales

En ciertas sociedades, la circuncisién constituye
un rito totalmente religioso, mientras que en
otras puede ser una practica tradicional o
cultural. La circuncision es obligatoria para los
judios (2, 3). El Antiguo Testamento afirma
explicitamente que el profeta Abraham y sus
sucesores seran circuncidados (Gen. 17:10-14).

En el Islam, la circuncisién se realiza tnicamente
para conformarse a la préctica del profeta
Mahoma y no es una necesidad religiosa. Aun
en las prédicas del profeta Mahoma, las
referencias se remontan a la practica del profeta
Abraham (4). Con el tiempo, la circuncisién se
ha convertido en una tradicién importante de la
vida sociocultural de los drabes y se practica en
casi todas las sociedades arabes.

En algunas sociedades, como las de Africa, la
circuncisién representa una tradicién local o una
préctica cultural. Nigeria es un buen ejemplo de
lo anterior (5).

Perspectiva del paciente y la familia

En las sociedades en las que la circuncisién
constituye una practica religiosa, social o cultural,
las personas con hemofilia y sus familias perciben
el hecho de no estar circuncidado como

socialmente inaceptable. Por ejemplo, en Turquia,
la circuncisién es considerada “el primer paso
para ser un hombre” y un simbolo para
convertirse en miembro de la sociedad (6, 7). La
situacion es similar en otros paises donde
tradicionalmente se realiza la circuncisién. En
estas sociedades, un nifio no circuncidado no
puede verse a si mismo como un “hombre” y
padece severos problemas psicolégicos. Su
familia también resiente fuertemente esta presiéon
social. No poder ser circuncidado causa un
complejo de inferioridad tanto en la persona con
hemofilia, como en su familia. En un sondeo de
105 personas con hemofilia y sus familias,
efectuado por Kavakli et al, 94 por ciento de las
familias deseaban que sus hijos estuvieran
circuncidados y 60 por ciento de los nifios y

82 por ciento de las familias manifestaron un
complejo de inferioridad por esta razén (7).
Loutfi et al. manifestaron razones similares en su
estudio y concluyeron que, para satisfacer las
creencias religiosas y sociales de las personas con
hemofilia y sus familias, deben aceptarse los
riesgos y costos de la circuncision (8).

Razones médicas para la circuncision

En paises en los que la circuncisién no es una
préctica tradicional, los principales motivos para
llevar a cabo el procedimiento son médicos. Si
bien hay debates sobre los beneficios médicos de
la circuncision, es casi seguro que ésta presenta
muchas ventajas.

En varones circuncidados, la tasa de
enfermedades transmitidas sexualmente,
incluyendo el VIH, es mucho menor. El riesgo
de desarrollar cancer del pene es casi nulo en
varones circuncidados. De manera similar, el
cancer cervical en parejas de varones
circuncidados es extremadamente bajo, como es
evidente en comunidades judias y 4rabes. La
circuncisiéon también reduce o previene
problemas relacionados con el prepucio tales
como fimosis, parafimosis o balanitis (5, 9).

La circuncisién precoz disminuye considerable-
mente el riesgo de infecciones del tracto urinario
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en nifios. La tasa de infecciones del tracto
urinario en nifos no circuncidados es diez veces
mayor a la de nifios circuncidados (10, 11).

Equilibrar “deseo social” con “riesgo
y costo”

En paises en vias de desarrollo, las personas con
hemofilia enfrentan muchos problemas. La falta
de abastecimiento adecuado de factor, asi como
procedimientos quirdrgicos sin las precauciones
debidas, ponen en peligro la vida de personas
con hemofilia. Un sondeo efectuado en Turquia
descubrié que una de cada tres familias con
hemofilia ha padecido una muerte relacionada
con la circuncisioén (12). Se ha informado que,
particularmente en paises en desarrollo, las
hemorragias perioperatorias pueden ser fatales.
Un estudio realizado en Nigeria reporta que se
observé hemorragia postcircuncision en el 52
por ciento de personas con hemofilia (5). En una
revision publicada de la literatura, se afirmé que
hay 101 informes publicados de hemorragias
por circuncisién en recién nacidos (13).

Uno de los principales obstaculos para la
circuncisién de personas con hemofilia es el alto
costo de la operacién, que puede llegar a 10 mil
délares estadounidenses, principalmente debido
al costo de los concentrados de factor. En un
pais en vias de desarrollo con recursos
limitados, es casi imposible para los padres
cubrir la circuncisién de sus hijos si no cuentan
con un seguro (14). No obstante, a pesar de los
altos costos, existe una alta demanda social para
la circuncisién de nifios con hemofilia (1, 8). Esta
demanda es tan fuerte que la mayoria de las
familias pondran en riesgo la vida de sus hijos,
haciéndolos circuncidar sin tomar las
precauciones necesarias.

En resumen, necesitamos un enfoque éptimo
para hacer frente a la demanda social para la
circuncisién de personas con hemofilia, a pesar
de los riesgos y costos. Las personas con
hemofilia de paises en vias de desarrollo tienen
muchos problemas y se perciben a si mismas
como discapacitadas a lo largo de su vida. Debe
ser responsabilidad de los profesionales de la
salud no exponer a estos nifios a un problema
psicosocial adicional por no estar circuncidados.

Medidas sugeridas para la circuncisién
de personas con hemofilia

La circuncisién de personas con hemofilia no
debe ser considerada un procedimiento menor y
no debe realizarse sin tomar las precauciones
adecuadas. Antes de operar a un paciente con
hemofilia, deben efectuarse todas las pruebas de
laboratorio para confirmar la deficiencia de
factor, el nivel de factor y la presencia de
inhibidores. Debe obtenerse el consentimiento
informado de la familia. La compania
aseguradora debera ser notificada y los
hemoderivados necesarios (concentrados de
factor, eritrocitos empacados, plasma fresco
congelado, etc.) y otros medicamentos (acido
tranexdmico, desmopresina, analgésicos,
antibiéticos, etc.) deberan obtenerse con
anterioridad.

Incrementar la hemostasis local en la incisién
quirtrgica puede disminuir el riesgo de
hemorragia postoperatoria. El riesgo general de
hemorragia postoperatoria en personas con
hemofilia es de entre 15 y 20 por ciento. Por lo
tanto, antes de cualquier procedimiento
quirtrgico, incluyendo la circuncisién, deben
tomarse las precauciones adecuadas.

Las medidas sistémicas y locales para evitar una
hemorragia incluyen:
¢ Reemplazo de factor (1, 15, 16)
¢ Desmopresina (DDAVP) (1, 15, 16)
Inhibidores de fibrindlisis (8, 16, 22)
-Acido tranexamico
-Acido epsilonaminocaproico
e Goma de fibrina (aplicacién local) (17, 18)
e Cirugfa laser (19, 20)

e Técnica quirargica y hemostasis meticulosas (8)

La aplicacién de la goma de fibrina, que reduce
la cantidad de factor usado y por lo tanto el
costo, se considera segura. Martinowitz et al.
usaron goma de fibrina para circuncisién en
1992 (18). Avanoglu et al. combinaron goma de
fibrina con infusién continua de factor durante
48 horas y redujeron la duracién de la terapia de
reemplazo de factor y los costos (17, 21).

Método turco para la circuncisién de
personas con hemofilia
En Turquia, hemos desarrollado una nueva

técnica para la circuncisién de personas con
hemofilia. Durante los tltimos seis afios, hemos
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utilizado una técnica de circuncisién sin
sangrado, a la que llamamos el método turco,
que reduce a la mitad la cantidad de factor
necesaria. Nuestro objetivo era desarrollar un
método seguro, practico, aceptable y coémodo
tanto para el paciente, como para su familia.
Este enfoque reduce al minimo los dos
principales obstaculos para la circuncision: el
riesgo y el costo.

Con esta técnica, hemos circuncidado 56
pacientes con hemofilia A y B, deficiencia de
factor VII y XIII, trombastenia de Glanzmann y
enfermedad von Willebrand (evW). El programa
de reemplazo de factor usado durante las
operaciones se describe abajo. Otros 16 pacientes
fueron circuncidados durante cirugia mayor y
bajo anestesia general. En estos casos, el
prepucio fue cortado quirtrgicamente y
posteriormente se usaron puntos de sutura. La
fase de preparacion fue similar en estos casos;
no obstante, el programa de reemplazo de factor
fue disefiado de acuerdo con el procedimiento
quirargico primario.

Las edades de los pacientes circuncidados en
quienes se utilizé el método turco flucttan entre
1.5y 25 afios, con una media de 11 afios. El peso
corporal promedio fue de 30 kilos (10 a 74 Kg.).
El grado de la enfermedad fue leve en 10 casos,
moderado en 15 y severo en 29. Otros dos
pacientes padecian trombastenia de Glanzmann
y deficiencia de factor XIII, respectivamente.

Antes de la operacién se realizaron pruebas a
cada paciente para determinar conteo sanguineo
completo, niveles de factor y presencia de
inhibidores. Enseguida se disefio un plan de
hemostasis. Se abastecieron los medicamentos
necesarios, tales como factores, acido
tranexamico, desmopresina y ungtientos. Todos
los pacientes fueron hospitalizados el dia de la
circuncisién, cuatro horas antes de la cirugfa.

El método turco se realiza como sigue:

Después de iniciar una dosis reducida de
substitucién de factor, se lleva a cabo la
circuncisién bajo anestesia local con 2-4 ml de
solucién al 2 por ciento de HCI de lidocaina,
utilizando el método de bloqueo por anillo en la
base del pene. Luego de limpiar y preparar la
zona genital, se hace un estiramiento distal del
prepucio con dos pinzas rectas en las posiciones
6y 12 de las manecillas del reloj (imagen 1).

Imagen 1: Estiramiento de la piel del pene

A
i ¥y
Imagen 3: Sujecion del prepucio

Imagen 4: Inicio de la extirpacion del prepucio
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Imagen 5: Extirpacién en curso

Imagen 6: Bisturi diatérmico (operado con CA y CD)

Imagen 7: Extirpacion sin sangrado terminada

Imagen 8: Apariencia final de un pene circuncidado

También en forma distal, se aplica al glande del
pene una pinza recta modificada, similar a la
pinza Mogen (imagen 2), empujando el glande
hacia atrés con los dedos indice y pulgar a fin de
evitar dafio glandular involuntario (técnica
Shield).

El prepucio prensado es comprimido y apretado
(oprimido) entre las dos tenazas de la pinza
Mogen modificada (imagen 3). Se extirpa el
exceso de prepucio utilizando un aparato
termocauterizador especial (bisturi diatérmico)
disefiado y fabricado en Turquia para la
circuncisién sin sangrado. Después de activarlo,
el electrodo de corte del aparato sencillamente
se aplica paralelo a la superficie distal de la
pinza Mogen modificada. La extirpacién no
toma més de 10 segundos (imagenes 4 y 5).

El bisturi diatérmico tiene dos versiones: CA
(corriente alterna, que funciona con electricidad)
y CD (corriente directa, de bateria recargable).
Nosotros preferimos la segunda (imagen 6).

Al terminar la extirpacién del prepucio, no se
observa sangrado en el campo quirdrgico
(imagen 7).

Los bordes de la piel y mucosa restantes se unen
mediante suturas frecuentes interrumpidas 5/0
con hilo de tripa sencillo (imagen 8).

Se aplica ungtiento antibiético a la herida. No es
necesario aplicar apésitos.

El protocolo para la dosis reducida de

substitucién de factor es el siguiente:

e 25-30 mg/Kg./dia, durante siete dias, de
acido tranexamico por via oral, empezando
12 horas antes de la cirugia.

e Inyeccién de 20 U/Kg. (25 U/Kg. en casos
severos) de factor, bolo IV, dos horas antes
de la cirugia. En casos de hemofilia B se
utilizan dosis dobles.

¢ Infusion de 10 mg/Kg de 4cido tranexamico
(6 0.3 mcg/Kg. de desmopresina para casos
leves) durante la cirugfa.

e Ocho y 16 horas después de la cirugia,
infusién de 10 U/Kg. (12.5 U/Kg. para casos
severos) de factor.

e Durante el segundo y tercer dia, infusiones
de factor en dosis de 15 U/Kg./dia bid para
casos leves; 25 U/Kg./dia tid para casos
moderados, y 40 U/Kg./dia gid para casos
severos; en casos leves, infusion de una
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dosis adicional de desmopresina. En casos
de hemofilia B, se utilizan dos veces dosis
dobles de factor, pero no desmopresina.

e En casos severos: se utiliza factor en dosis de
30 U/Kg./dia tid del cuatro al séptimo dia;
20 U/Kg./dia bid del octavo al décimo dia;
una sola dosis de 15 U/Kg./dia del onceavo
al catorceavo dia y, a partir de entonces,
10 U Kg./dia cada tercer dia, de una a
cuatro veces en total. En casos de hemofilia
B, se suministran dos veces dosis dobles del
cuarto al séptimo dia; una vez del octavo al
catorceavo dia y, a partir de entonces, cada
tercer dia.

¢ En casos moderados: infusiones de factor en
dosis de 20 U/Kg./dia tid del cuatro al
séptimo dia; 10 U/ Kg./dia bid y una dosis
de desmopresina entre el octavo y el décimo
dia; y una infusién de factor de
10 U/Kg./dia cada tercer dia, por una o dos
veces.

e En casos leves: infusiones de factor en dosis
de 15 U/Kg./dia tid durante el cuatro dia;
10 U/ Kg./dia bid y una dosis de
desmopresina del quinto al séptimo dia y, a
partir de entonces, 10 U Kg./dia cada tercer
dia, una o dos veces.

¢ En casos de deficiencia congénita de factor
VII se utiliza FEIBA (concentrado de
complejo de protombina activado) como
sigue: el primer dia, 30 U/Kg./dia gid; del
segundo al cuarto dia, 20 U/Kg./dia tid; el
quinto dia, 15 U/Kg./dia bid; el sexto y
séptimo dia, 7.5 U/Kg./dia. Se usa 4cido
tranexamico en la forma antes descrita.

¢ En casos de deficiencia congénita de factor
XIII, se administra una unidad de plasma
fresco congelado (PFC) 12 horas antes de la
operaciéon y durante la cirugia. Durante el
segundo, cuarto, sexto y noveno dias
posteriores a la operacién se administra una
unidad de PFC.

¢ En casos de trombastenia de Glanzmann se
administra acido tranexdmico en las dosis
antes descritas. Ademas, se administra una
infusién de cuatro unidades de plaquetas 12
horas y cuatro horas antes de la operacién.
Asimismo, se suministran ocho unidades de
plaquetas, 36 horas después de la operacion.

e Encasos de evW, se sigue el protocolo para
casos de hemofilia moderada.

Como resultado, en 56 personas con hemofilia
circuncidadas utilizando anestesia local y
termocauterizacion, el periodo de

hospitalizacién vari6 entre dos y cinco dias,
mientras que la duracién de la terapia de
reemplazo fue de entre siete y 18 dias.

No hubo hemorragias o infecciones de
consideracion en la herida. Sélo cinco pacientes
tuvieron hemorragias pasajeras minimas debido
al retraso en el abastecimiento de factor y
respondieron rapidamente al suministro del
mismo. Uno de los pacientes requirié suturas.
En uno de los casos, el noveno dia después de la
operacion se observé un hematoma en la parte
ventral de la herida, a la altura de la uniéon
frenular, el cual fue tratado exitosamente
mediante limpieza, vendaje de presién e
inyeccion de factor. El edema y la hiperemia de
ligeros a moderados observados a lo largo de la
linea de sutura en casi todos los casos
permanecieron de tres a cinco dfas. No hubo
mas complicaciones.

Diversas biopsias tomadas de la linea de
extirpacion a fin de evaluar el efecto histolégico
del bisturi diatérmico sobre el tejido del pene
revelaron el mismo carécter y profundidad del
efecto diatérmico producido por una incisién
con rayo laser. No hubo efectos dafiinos en
tejidos, vasos o nervios profundos.

El periodo de restablecimiento total de la herida
vari6 entre siete y 21 dias. Los pacientes
retomaron sus actividades normales en el lapso
de una semana y reportaron excelente
satisfaccion personal y familiar.

Con este método, el consumo promedio de
productos de factor en casos de hemofilia severa
es de 395 U/Kg. (con rango de 300 a 480); en
casos de hemofilia moderada, 215 U/Kg. (rango
de 178 a 295); y en casos de hemofilia leve y
evW, 125 U/Kg. (rango de 95 a 175). En casos de
deficiencia congénita de factor VII, se usaron 125
U/Kg. de FEIBA (total de 8500 U). En casos de
trombastenia de Glanzmann se usaron 16
unidades de plaquetas. En Turquia, aunque esto
pudiera cambiar con el tiempo, las compafnias de
seguros pagan 60 centavos de délar
estadounidense ($US) por unidad de
concentrados de factor. Ademas de los
concentrados de factor, durante la operacion se
utilizan 4cido tranexamico y otros materiales
quirtrgicos. En casos de hemofilia leve y
moderada, asi como de evW, se usan de tres a
seis dosis de desmopresina. En conjunto, el costo
promedio de la operacion (incluyendo
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medicamentos y gastos hospitalarios) es de

102 $US/Kg. en casos de hemofilia leve;

149 $US/Kg. en casos de hemofilia moderada; y
247 $US/Kg. en casos de hemofilia severa. El
principal determinante del costo total es el
precio del factor de coagulacién.

Las personas con hemofilia circuncidadas al
mismo tiempo que fueron operadas por otro
motivo recibieron anestesia general y estuvieron
hospitalizadas durante un promedio de 10 dias
(rango de 5 a 22 dias). Utilizaron mas factor
debido a su problema primario, por lo que en
estos 16 pacientes no se observaron hemorragias
en el lugar de la circuncisién. El restablecimiento
de la herida empez6 después del quinto dia. Al
cuarto dia, los pacientes iniciaron un programa
de fisioterapia debido a su problema primario.
El procedimiento de la circuncisién no complicé
el manejo de sus otros problemas. El consumo
de factor fue de 550 U/Kg. (rango de 500 a 590)
en casos de hemofilia severa y de 405 U/Kg.
(rango de 360 a 480) en casos de hemofilia
moderada y leve. El costo total de estos
procedimientos no pudo calcularse ya que todos
tuvieron una operacién diferente.

Comparacioén de técnicas

Como lo demuestra nuestro estudio, un enfoque
de cirugia abierto consistente en “técnica
quirtrgica meticulosa + hemostasis escrupulosa
+ terapia de reemplazo” para la circuncisiéon de
personas con hemofilia no resulta econémico
debido a la gran cantidad de factor necesaria. La
desmopresina y los inhibidores de fibrinélisis no
son suficientemente potentes para detener una
hemorragia y deben combinarse con otros
agentes.

El uso de un laser de diéxido de carbono podria
disminuir el sangrado y consumo de factor, pero
el alto costo y la falta de disponibilidad del laser
en paises en vias de desarrollo impiden su uso
para la circuncisién de personas con hemofilia.

Algunos estudios han demostrado que el uso
local de goma de fibrina es un método seguro y
econdémico para el tratamiento de pacientes con
problemas hemorragicos en procedimientos de
cirugia menor, incluyendo circuncision (17, 18).
En nuestro estudio, el método que usamos para
la circuncisién ha demostrado ser seguro, eficaz
y més econémico que la aplicacién local de
goma de fibrina en nifios con hemofilia.

Ademas, este rapido y practico procedimiento
puede efectuarse bajo anestesia local, evitando el
riesgo adicional de la anestesia general.
Avanoglu et al. Informaron que el costo
promedio de la terapia de reemplazo fue de

366 $US/Kg./caso en un grupo de pacientes con
hemofilia moderada y severa, circuncidados
utilizando goma de fibrina y de 472 $US/Kg./
caso en el grupo de control, mientras que, en
nuestro estudio, el costo promedio fue de

149 $US/Kg./ caso para pacientes con hemofilia
moderada y de 247 $US/Kg./ caso para aquéllos
con hemofilia severa (17).

La técnica que hemos utilizado es segura,
confiable, practica, econémica y bien aceptada
por las personas con hemofilia y sus familiares.

Sugerencias para la circuncisién
econdmica de personas con
hemofilia

Las siguientes son sugerencias relativas al
método turco en particular y a la circuncisiéon en
general a fin de lograr que ésta resulte mas
econdmica para las personas con hemofilia:

e Sila circuncisién es un procedimiento no
prioritario y el paciente se sometera a
terapia dental, intervencién ortopédica o
cirugia en la que la terapia de reemplazo es
inevitable, puede efectuarse la circuncision
al mismo tiempo. Esto ahorra el consumo de
factor y disminuye el temor.

e Las personas con hemofilia pueden ser
circuncidadas al nacer, cuando el peso
corporal es menor. Esto disminuye la
cantidad de factor utilizada y, por ende, el
costo. No obstante, dado que el riesgo de
desarrollar inhibidores contra el factor es
alto durante el periodo neonatal, es
preferible posponer la circuncisién hasta
después del sexto mes de edad; se considera
que el mejor periodo para la circuncisién es
entre los seis y 18 meses de edad.

e Siselogra reducir el costo del factor, el costo
total disminuira considerablemente.

Conclusion

Para aquéllos que la desean, la circuncisién es
muy importante para mejorar no sélo la salud
fisica, sino psicolégica y social de las personas
con hemofilia. En sociedades en las que se
considera necesaria, la circuncision efectuada
por personal médico especializado bajo
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condiciones 6ptimas evitara resultados
negativos (5, 7).

En sociedades que consideran a la circuncisién
como una obligacién religiosa, sociocultural o
psicoldgica, no hay duda que el procedimiento
debe llevarse a cabo si una persona con
hemofilia desea ser circuncidada. En nuestra
opinién, la circuncisién de personas con
hemofilia puede realizarse de manera segura
utilizando nuestro método y equipo. La
circuncisién sin sangrado con un bisturi
diatérmico utilizando el método turco
constituye una alternativa quirtrgica confiable y
préctica para nifios con hemofilia (22).

En conclusién, en sociedades donde la
circuncisién forma parte de la cultura, la
concientizaciéon de pacientes, sus familiares y
proveedores de cuidados de salud coadyuvaré a
que la circuncisién de personas con hemofilia
sea un procedimiento seguro.
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