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CAPITULO |
RESUMEN

Antecedentes
La hemofilia es una enfermedad hemorragica congénita genéticamente
es ligada al cromosoma X, producida por una deficiencia del factor VIII de

coagulacion hemofilia A o deficiencia de factor IX hemofilia B.

Siendo la hemofilia tipo A la mas frecuente con un porcentaje de 80-85%

de todos los casos.

Los varones son los mas afectados quienes heredan el cromosoma X
materno afectado y los casos de mujeres con este trastorno son raros ya

gue se necesita que ambos cromosomas X sean afectados.

El diagnostico se obtiene con historia clinica, antecedentes familiares del
paciente, tiempos de coagulacion con tiempo de tromboplastina parcial
activada el cual se va a encontrar prolongado, asi como la determinacién
del factor con un nivel deficiente. Su clasificacion sera de acuerdo a la

severidad de los sintomas y el nivel del factor.

Recientemente la OMS (organizacién mundial de salud) define la calidad

de vida relacionada a salud en niflos como uno de los pilares de para
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tener una adecuada efectividad del tratamiento y condicién general de la
salud en los pacientes. Se han desarrollado diversos cuestionarios
validados para la evolucion no solo de los pacientes sino de los familiares
y o cuidadores, los cueles resultan beneficiosos ya que brinda recursos
adicionales para solicitud de nuevas estrategias terapéuticas e identificar

familias que requieran un soporte extra.

Material y métodos

Se trata de un estudio poblacional, descriptivo y transversal donde se
incluyeron familiares y/o cuidadores legales mayores de 18 afios de edad,
cuyos hijos tienen diagnéstico de Hemofilia tipo A y que sean parte de la

clinica de Hemofilia del Hospital Universitario Dr. Eleuterio Gonzalez.

Como objetivo general determinar el impacto de la enfermedad en la
calidad de vida de los padres, tutores o principales cuidadores de los
pacientes con diagndstico de Hemofilia tipo A. Se valor6 mediante
herramienta cuestionario con nombre "El impacto de la hemofilia en la
familia por sus siglas en inglés (H-FIT), comparar con una medicién
inicial y una posterior a los 3 meses y analizar las posibles variaciones en

el impacto de la enfermedad en las familias.



Resultados

De una muestra de 40 personas que contestaron el cuestionario H-FIT de
pacientes con diagndstico de Hemofilia A, se obtuvo como resultado que
las respuestas provenian de la madre del paciente con hemofilia (77.5%),
el 82.5% de los encuestados era de género femenino y la edad promedio

era de 41.4 anos.

El 75% de los pacientes tienen tratamiento con profilaxis de los pacientes
diagnosticados con hemofilia A severa y el 85% no desarrollo inhibidores

desde su diagnéstico a la fecha.

Se observo en este estudio principalmente que impacto ocasiono en
cuanto al apoyo social y medico al diagndstico de hemofilia en sus hijos
(as), asi como que tanto se conocia sobre la enfermedad y si fue o
interfirid de manera negativo las consultas al hospital para la infusion de
factor, si les parecia seguro o eficaz el tratamiento y el desarrollo de

inhibidores a lo largo de su enfermedad, desde el diagndstico a la fecha.

Asi como las nuevas alternativas y estrategias de tratamiento que se tiene

hoy en dia para mejorar calidad de vida del paciente.

Los resultados fue que a menor edad del paciente fue mas complicado

para la familia adaptarse al tratamiento, habia mas dudas y miedo al



momento de acudir al hospital, que conforme iban creciendo o los nifios

mayores para la familia les resultaba mas comodo y menos estrés.

Conclusiones

Se concluye que en este estudio que su aplicacion como herramienta para
medir el impacto de las familias al tener a un paciente con enfermedad

cronica como hemofilia A.

Es importante continuar con el estudio ya que sera importante la
evaluacién a los cambios que se pudieran tener para mejorar la calidad
de vida en los pacientes, asi como la evaluacion de los familiares y tutores
para evaluar el impacto tras el cambio de diversos cambios en farmacos
incluidas las terapias hemostaticos por ejemplo anticuerpo monoclonal y
adaptar el cuestionario para ser aplicado como herramienta para

Latinoamérica.



CAPITULOII

INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad hemorragica congénita ligada al
cromosoma X producida por una deficiencia del factor VIII de
coagulacion, denominada hemofilia tipo A, o cuando hay una deficiencia

en el factor 1X, la cual es denominada hemofilia tipo B. (1)

La hemofilia tipo A (HA) es la mas frecuente, estimando su prevalencia
entre el 80 al 85% de todos los casos de hemofilia; por otro lado, la
hemofilia tipo B (HB) es estimada con una incidencia de 15 al 20% de

todos los casos. (1,2)

El patron de herencia de la hemofilia es por mutaciones en el gen F8 o
F9 los cuales se encuentran localizados en el cromosoma X, por lo tanto,
los varones seran los unicos afectados, quienes heredan el cromosoma
X materno afectado, los casos de mujeres con hemofilia son raros, ya que
es necesario que ambos cromosomas X se encuentren afectados; una
mujer con un cromosoma afectado se denomina portadora de hemofilia.
(1,3)



Segun registros de la Federacidn Mundial de Hemofilia se estiman
alrededor de 1,125,000 casos en el mundo, de los cuales la mayoria no

se encuentran diagnosticados. (1)

En México se tiene registro de 5814 casos, 4761 con hemofilia tipo A (HA)
y 724 con hemofilia tipo B (HB) con aproximadamente mil madres

portadoras de hemofilia. (2,4).

Actualmente en el Hospital Universitario “Dr. José Eleuterio Gonzalez” se

tiene registro de 40 pacientes en la clinica de hemofilia.

Los signos y sintomas pueden presentarse desde el nacimiento y en
todas las etapas de crecimiento del nifio; los principales sintomas que
hacen sospechar hemofilia son equimosis, hemorragias espontaneas
particularmente en las articulaciones, musculos y tejidos blandos;

hemorragias moderadas o graves en procedimientos quirurgicos. (1,2)

El diagndstico se obtiene con los antecedentes familiares del paciente,
examenes de laboratorio con tiempo de tromboplastina parcial activada
el cual se va a encontrar prolongado y la determinacién del porcentaje del
nivel del factor deficiente (5). Su clasificacion correspondera a la
severidad de sintomas y nivel de factor deficiente; enfermedad severa se
caracterizara por hemorragias espontaneas moderadas a severas en
articulaciones y musculos menores del 1%, enfermedad moderada
presentara hemorragias ocasionales espontaneas o posterior a cirugia
con nivel de factor de 1 a 5% y leve con nivel de factor de entre 5 a 40%
con hemorragias prolongadas después a procedimiento quirurgico,

raramente presentan hemorragias espontaneas. (1,2)



El tratamiento consiste en la administracion parenteral del factor de
coagulacion deficiente, existen 2 tipos de tratamiento a demanda vy
profilaxis (6). El tratamiento a demanda consiste en administrar el factor
en presencia de hemorragia o previo/durante/ posterior a una cirugia,
reservado a pacientes con enfermedad leve y moderada; la profilaxis
administra constante el factor para prevenir hemorragias graves y es el
esquema ideal para pacientes con enfermedad severa o moderada con

sintomas o signos de comportamiento severo. (1,2)

Actualmente se recomienda un tratamiento multidisciplinario y con
educacion constante del paciente y cuidadores para prevenir y atender
complicaciones a largo plazo, como afectacion grave de articulaciones,
incapacidad permanente, dolor cronico, trastornos psicoldgicos vy
obesidad. (1, 7)

La mayoria de las investigaciones recientes en hemofilia se centran en la
fisiopatologia de la enfermedad y desarrollo de nuevos farmacos que
disminuyan la frecuencia de hemorragias y el dafo articular a largo plazo,
pero no son suficientes para evaluar de forma global la efectividad del

tratamiento y la salud de los pacientes. (8)

Recientemente, la calidad de vida se ha anadido como marcador de
efectividad en el tratamiento de diferentes enfermedades cronicas. La
organizaciéon mundial de la salud (OMS) define la calidad de vida
relacionada a salud en nifios como los objetivos, expectativas, estandares
y preocupaciones sobre toda su salud y lo relacionado a esta (9). Se
tienen otras definiciones de calidad de vida como un concepto

multidimensional que se refiere al impacto subjetivo de salud y



enfermedad en el funcionamiento diario de un individuo, incluyendo

funcionamiento fisico, social, cognitivo y emocional. (8,10,11)

La calidad de vida de los pacientes pediatricos se basa en instrumentos
y/o herramientas sobre las dimensiones mental, social y salud fisica,
principalmente aquellos nifios que padecen de enfermedades crénicas.
(8.10)

Los estudios se centran en el desarrollo de medidas psicométricas que
se incluyeran las perspectivas de los nifios, dicha informacién fue
recopilada por los cuidadores principales de los pacientes, papa, mama,
tutores, enfermeros y por hematdlogos encuestados, como resultado
calidad de vida alta como el resto de la poblacion, los principales
hallazgos a mencionar es la importancia de tratamiento con profilaxis del
factor, asi como la participacion de los pacientes en diferentes areas de

actividad fisica y rehabilitacion. (8,10)

Segun lo reportado en la literatura, solo un tercio de los pacientes
diagnosticados puede recibir tratamiento médico y, por lo tanto, un
elevado porcentaje de pacientes no tiene acceso a ningun tipo de
seguridad social, por lo que existe una poblacién vulnerable de

complicaciones a mediano o largo plazo. (8)

Entre las implicaciones y algunas de las repercusiones que interfieren
tanto el familiar y el paciente social, cultural y econémica por ello la
importancia de ejercer un planteamiento interactivo donde se tengan en
cuenta las relaciones de interdependencia en el cual se llegue a

involucrar en un modelo biopsicosocial. (8)
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En caso especial de nifios con hemofilia, se han propuesto cuestionarios
como herramientas objetivas y reproducibles para medir calidad de vida
como HAEMO-QoL y CHO-KLAT. (8,10)

En nuestro centro se realizé el “Haemo-QoL survey” durante un afio a los
pacientes de la clinica de hemofilia, donde se pudo determinar un
aumento de calidad de vida de estos pacientes al tener acceso a un

equipo multidisciplinario. (8)

En los nifios con enfermedades cronicas, especialmente hablando de
ninos con diagnostico hemofilia, el impacto de la enfermedad vy
tratamiento en el funcionamiento familiar es un tema que recientemente
ha preocupado por el rol esencial de la familia del nifio en la adaptacion

a la enfermedad. (11)

Existen cuestionarios genéricos para evaluar el impacto de estas
enfermedades en la familia como “Impact on Family Scale”, “Child Health
Questionaire” y el “PedQL Family Impact Module”, este ultimo como parte
del “PedsQL Measurement Model”, que actualmente su uso es solo con

fines de investigacion. (11)

En caso especifico de hemofilia, en el afio 2020 fue publicada informacion
sobre el desarrollo de una herramienta (The Hemophilia Family Impact
Tool, H-FIT) para medir el impacto de la hemofilia en las familias (padres

y/o cuidadores de nifios con hemofilia) en el contexto de los actuales y
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futuros tratamientos, realizada por el grupo de expertos canadienses en
hemofilia. (12)

En su estudio se reporta como un cuestionario valido para su uso en
familias con nifos con hemofilia, abordando preocupaciones sobre las
vias de administracion del tratamiento, el estrés en torno al diagndstico,
sentimiento de aislamiento, preocupacidon sobre la seguridad fisica y
hemorragias. El cuestionario puede diferenciar entre padres de nifios
escolares y adolescentes y el tipo de producto de factor usado como

tratamiento. (13)

Los resultados de este cuestionario pueden ser beneficiosos para ambas
partes, los padres y/o cuidadores y nifios con hemofilia; brinda recursos
adicionales para solicitud de nuevas estrategias terapéuticas e identificar
familias que requieran soporte extra del equipo de atencién

multidisciplinario. (14)

Medir la calidad de vida en niflos y sus familias es un reto unico que ha
tenido mucho interés en diferentes centros hospitalarios del mundo (14),
basandose en los resultados obtenidos por otros grupos de trabajo, se
recomienda la evaluacion constante de este concepto de calidad de vida
(15,16).

A nuestro conocimiento y por reporte de literatura en nuestro pais no hay
centro que haya realizado este tipo de cuestionario en nifios con
hemofilia; la aplicacion de estas herramientas en pacientes de nuestra
clinica daran informacion y apoyo extra al equipo médico y no médico de

nuestro centro, (17,20)
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CAPITULO Il

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En Latinoamérica la hemofilia es una de las enfermedades cronicas poco
conscientes sobre su tratamiento integral, el impacto del estilo de vida
modificable por las complicaciones que se deben al no tener un adecuado
apego al tratamiento, el ausentismo escolar, la administracion del factor
deficiente y las visitas al hospital, crea disyuntivas en la familia, pero hay
varias escalas indispensables para intervenir a pacientes. Recientemente
ha crecido el interés en estudiar aquellos factores que se modifica para la
familia para que el paciente con hemofilia y su entorno adquieran una

adecuada calidad de vida.

Actualmente, la mayoria de los articulos publicados estan relacionados o
se enfocan especificamente en la calidad de vida de los pacientes con
hemofilia, sin embargo, la informacion en el entorno familiar de los
pacientes con enfermedad crénica como los pacientes con hemofilia se

han visto limitada.

La poblacion de nuestro hospital y en si la poblacidon mexicana no cuenta
con estudio relacionado con la evaluacién del impacto en las familias de

los pacientes con diagndstico de Hemofilia.
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CAPITULO IV

JUSTIFICACION

El tratamiento multidisciplinario incluye la valoracion de la calidad de vida
como abordaje global de la enfermedad incluyendo a los padres y/o
cuidadores de nifios con hemofilia. El estrés del diagnodstico, el
tratamiento empleado, los cuidados y prevencion de lesiones fisicas o

hemorragias generan incertidumbre en toda la familia.

La medicidn de la calidad de vida de los padres y/o cuidadores con
hemofilia generara conocimiento extra sobre nuestros pacientes ademas
de identificar aquellas familias que requieran un soporte adicional al

tratamiento, mejorando el entorno del nifilo con hemofilia.

En la mayoria de los estudios analizados de cuestionarios nacionales e
internacionales se basan en la calidad de vida del paciente con hemofilia
de condicion severa. En la actualidad el estudio realizado para la
evaluacion de impacto sobre las familias ha sido limitado en México, por
lo que se propone en este estudio investigar a las familias en su impacto
en cuanto al diagndstico, tratamiento y visitas al hospital, identificar a
aquellas familias o tutores para identificar a la poblacion susceptible y dar

tratamiento y apoyo y asi mejorar su calidad de vida.
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CAPITULO V

HIPOTESIS ALTERNA

Existe una diferencia significativa en la calidad de vida de los padres y/o
cuidadores de nifios con hemofilia A en relacion con factores especificos,
como la gravedad del diagndstico, el tratamiento, el numero de

sangrados, las articulaciones afectadas, o la distancia al centro de salud.

HIPOTESIS NULA

No hay diferencia significativa en la calidad de vida de los padres y/o
cuidadores de nifios con hemofilia A en relacion con factores especificos,
como la gravedad del diagnodstico, el tratamiento, el numero de

sangrados, las articulaciones afectadas, o la distancia al centro de salud.
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CAPITULO VI

OBJETIVOS

OBEJTIVO GENERAL

El impacto de la enfermedad en la calidad de vida de los cuidadores de
pacientes con diagnostico de hemofilia A en la Clinica de Hemofilia del

Hospital Universitario "Dr. José Eleuterio Gonzalez."

OBJETIVO ESPECIFICO

Utilizar la herramienta The Hemophilia Family Impact Tool (H-FIT) para

evaluar el impacto de la hemofilia A en las familias de los pacientes.

Realizar una comparacion entre la medicion inicial y una segunda
medicion a los 3 meses para analizar las posibles variaciones en el

impacto de la enfermedad.

Evaluar como factores como el sexo y la edad del paciente y del cuidador,

la edad en la que se diagnosticé la enfermedad en el paciente, la
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gravedad de la hemofilia, numero de sangrados, el tipo de tratamiento
recibido, y la distancia al centro de salud pueden influir en el impacto de
la enfermedad.

Identificar a los pacientes y/o cuidadores que puedan requerir

intervenciones adicionales en su tratamiento o apoyo, con el fin de

mejorar su calidad de vida y manejo de la enfermedad.
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CAPITULO ViII

MATERIALES Y METODOS

Poblacion de estudio

Estudio poblacional, descriptivo y transversal de padre, madre o tutor
legales arriba de 18 afios de edad, sexo indistinto con hijos con
diagndstico de Hemofilia A, que formen parte de la clinica de Hemofilia
del Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez en la ciudad de

Monterrey, Nuevo Ledn, México.

Para la seleccién de sujetos se tomaron en cuenta los siguientes criterios

de inclusion:

Padre y madre o tutores legales encargados del cuidado del paciente con
hemofilia A que sea parte de la clinica de hemofilia del Hospital
Universitario Dr. Eleuterio Gonzalez.

Padre y madre o tutores legales de paciente con hemofilia A de 0-19 afos.

Padre y madre o tutores legales arriba de 18 afos.

Haber leido y aceptado el consentimiento informado.
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Criterios de exclusion:

Padre y madre con hijo con hemofilia A que estén bajo la tutela del
Estado.

Criterios de eliminacion:

Cuidadores que no acepten realizar cuestionario.

Variables principales:
e Edad del cuidador
e Edad del paciente
e Sexo del cuidador
e Sexo del paciente
e Gravedad de la enfermedad
e Numero de hemartrosis
e Numero de articulaciones afectadas
e Tratamiento (profilaxis o demanda)
e Tipo de factor (vida media)
¢ Inhibidores (adquirido)
e Distancia aproximada del hogar a la clinica de hemofilia

e Puntaje del cuestionario aplicado H-FIT.
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Se aplicara la encuesta "Hemophilia Family Impact Tool" (H-FIT) a los
cuidadores (padres, madres y tutores legales) de los pacientes con
hemofilia A que son atendidos en la clinica de hemofilia del Hospital
Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez. La encuesta se administrara a
través de la plataforma Google Forms. La primera ronda de encuestas se
llevara a cabo durante los meses de diciembre 2023 y enero de 2024, y
se realizara una segunda medicion 3 meses después, en los meses de

abril y mayo de 2024.

La encuesta H-FIT consta de 25 items de opcion multiple, y los temas que
aborda se relacionan con la administracion del tratamiento, la culpa o
preocupacion por limitaciones funcionales, las preocupaciones
especificas de los sintomas (por ejemplo, sangrado), y el

conocimiento/confianza con la hemofilia.

Ademas, se recopilaran datos relacionados con los cuidadores y sus hijos
con hemofilia, que incluyen la edad y el sexo tanto de los cuidadores como
de los pacientes con hemofilia. Se registraran detalles sobre la gravedad
de la enfermedad, la distancia a la clinica de hemofilia, el numero de
hemartrosis experimentadas por el paciente, el numero de articulaciones
afectadas, el tipo de tratamiento administrado, asi como si el paciente
alguna vez tuvo inhibidores positivos y su respectivo tratamiento con

anticuerpo monoclonal.

Los datos recopilados de los pacientes capturados se registraran en una

base de datos de Excel.
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ANALISIS ESTADISTICO

En la estadistica descriptiva se reportaran frecuencias y porcentajes para
variables categoricas. Para las variables cuantitativas se reportaran
medidas de tendencia central y dispersion (media/mediana; desviacion

estandar/rango intercuartil).

En la estadistica inferencial se evaluara la distribucién de la muestra en
variables cuantitativas por medio de la prueba de Kolmogdrov-Smirnov.

Se compararan variables categdricas por medio de la prueba de Chi
cuadrado de Pearson o test exacto de Fisher. Para comparar grupos
independientes se utilizaran las pruebas de T-student y/o U de Mann
Whitney. Se utilizaran los coeficientes de correlacion de Pearson y
Spearman para identificar el grado de asociacion entre variables

continuas.

Se considerara un valor de P < 0.05 y un intervalo de confianza al 95%
como estadisticamente significativo. Se utilizara el paquete estadistico
SPSS version 24.
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CAPITULO Vil

RESULTADOS

Se recopilaron 40 pacientes de los principales cuidadores de los
pacientes con diagnostico de Hemofilia y se obtuvieron los siguientes
resultados. La tabla 1 resumen las caracteristicas generales de la
muestra. La mayor parte de las respuestas provenian de la madre del
paciente con hemofilia (77.5%), el 82.5% de los encuestados era de

género femenino, y la edad promedio era de 41.4 aios.

La edad promedio de los pacientes con hemofilia es de 10.2 afos. El
62.5% de los pacientes con hemofilia se encontraban dentro de la
clasificacion “Severa” de la gravedad de la enfermedad, seguido de la

clasificacion “Moderada” presente en el 20% de los pacientes.

El 75% de los pacientes tienen tratamiento a profilaxis de los pacientes
con diagndstico de hemofilia severa y el 85% no presento inhibidores
desde el diagnostico a la fecha. La mediana de episodios de hemartrosis
que tuvo el paciente con hemofilia fue de 3 (Percentil 25-75: 2-5), y la

mediana de articulaciones afectadas fue 0 (Percentil 25-75: 0-1).
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La distancia aproximada mas frecuente entre el hogar y clinica de

hemofilia fue mas de 50 kildometros (47.5%).

La Figura 1 muestra la distribucion normal del puntaje final de la encuesta
mediante un histograma; el promedio del puntaje fue 62.2 con una
desviacion estandar de 18.8. El promedio del puntaje final de la encuesta
aplicada en los Padres fue de 67.0, en las Madres fue 62.0, y de Tutores
fue de 58.0 (valor de P=0.779). En la categoria de género, el Femenino
tuvo un promedio de 60.7 y el Masculino de 69.2 (valor de P=0.282). Se
observd una correlacion negativa mediante la correlacidn de Pearson
entre la Edad de la persona encuestada y el puntaje final de la encuesta
(r=-0.268, valor de P=0.094, Figura 2).

Dentro de la categoria de Gravedad de la enfermedad, los pacientes con
hemofilia considerados con una gravedad “Severa” tuvieron un promedio
de 62.0 del puntaje final, mientras que los clasificados como “Leve”
tuvieron un promedio de 58.2 (valor de P=0.717). Ademas, se observo
una correlacién negativa mediante la correlacion de Pearson entre la
Edad del paciente con hemofilia y el puntaje final (r=-0.103, valor de
P=0.525, Figura 3).

Mediante una correlacion de Spearman, las variables “Numero de
episodios de hemartrosis” y “Numero articulaciones afectadas” mostraron
también una correlacion negativa con el puntaje final, aunque sin alcanzar
la significancia estadistica (valor de P= 0.385 y 0.082, respectivamente,

Figura 3y 4).
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En cuanto al abordaje terapéutico que reciben los pacientes con
hemofilia, se evidencié un menor puntaje promedio en los pacientes que
reciben Tratamiento a demanda con relacion a los pacientes que reciben
Tratamiento con profilaxis (54.8 vs 64.7, valor de P=0.154). Ademas, los
pacientes que no han manifestado Inhibidores mostraron un menor
puntaje final en la encuesta en comparacién con los que tuvieron

inhibidores en algun momento (58.3 vs 84.0, valor de P=0.0001).

Los encuestados que refirieron habitar a mas de 50 km de la Clinica de
Hemofilia tuvieron un promedio de 62.0 en el puntaje final, en
comparacion con un promedio de 67.7 por parte de los que viven a menos
de 5-15 km de la clinica (valor de P=0.933).

La tabla 2 muestra la distribucidon de las categorias “Nunca”, “Casi
Nunca”, “A veces”, “A menudo”, “Siempre” en funcidon de las preguntas
que componian la encuesta. También se muestra el promedio de puntos
que tuvo cada pregunta. Las preguntas que tuvieron el mayor puntaje
promedio fueron “Me senti seguro/a al administrar los tratamientos para
la hemofilia de mi hijo” con un promedio de 3.6, “Tengo la confianza de
que mi hijo tendra éxito en la escuela/el colegio” con promedio de 3.5, y
“Tuve suficiente conocimiento sobre la hemofilia de mi hijo” con promedio

de 3.5.

Por otro lado, las preguntas que tuvieron el menor puntaje promedio

fueron “Me preocupd que el potencial de mi hijo se viera limitado por la

22



hemofilia” con un promedio de 1.1, “Me preocupo el bienestar emocional
de mi hijo” con un promedio de 1.1, y “Me senti angustiado/a por el dolor

y las molestias de mi hijo” con promedio de 1.3.
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CAPITULO IX

DISCUSION

Los familiares de pacientes de la clinica de Hospital Universitario “Dr. José
Eleuterio Gonzalez” con diagnodstico de Hemofilia A de cualquier
severidad, han tenido numerosas consultas para llevar un adecuado
apego de tratamiento y diagndstico precoz en caso de que el paciente
presente algun tipo de sagrado en articulacion blanco, esto para disminuir

complicaciones o secuelas a futuro.

Actualmente, se ha realizado un fin de cuestionarios que evaluan la
calidad de vida de los pacientes, pero no a su entorno, familiares y/o
tutores. Recientemente se han realizado un estudio aplicable para la
evaluacién de los familiares, el cual evalua diferentes areas de impacto
social, como, por ejemplo; preocupaciones de via de administracion del
factor, el estrés en entorno al diagnostico y la severidad de este,
sentimiento de aislamiento, preocupacion sobre la seguridad fisica y

hemorragias que hayan presentado en algun momento de su vida.

La calidad de vida relacionada con la salud y su entorno es esencial para
obtener una compresion completa del impacto de las condiciones
cronicas y evaluar el impacto del tratamiento incluida la eficacia y el costo-

beneficio.
Las fortalezas de este estudio es el analisis de poblacion de familiares de

pacientes pediatricos mexicanos, determinando por evaluar el impacto de

las terapias actuales y emergentes que existen en la actualidad. Como
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objetivo secundario la validacion de la herramienta en nuestro centro de

hemofilia del Hospital Universitario de Nuevo Leon.

En el estudio presentado por los canadienses, utilizaron una escala de
impacto familiar de pacientes con diagndstico de hemofilia, mismo que es
validado para pacientes pediatricos de cualquier edad, pero que ha sido

mas utilizada en pacientes pequefios menos de 4 afos de edad.

Es una medida especifica para la evaluacion de los familiares o tutores
que se encuentra relacionados con la enfermedad de su hijo (a), misma
qgue en los primeros anos del diagndstico pudiera ser un proceso dificil de
conllevar por la carga de tratamiento infundido ya que es un tratamiento
que se administra via intravenosa, sentimientos de aislamiento vy
preocupaciones sobre seguridad fisica y hemorragias sobre todo

espontaneas en los nifos.

Ademas, que mientras pasa el tiempo los tutores se familiarizan con el
tratamiento y con los signos y sintomas que esta enfermedad pudiera
ocasionar disminuyendo en si sus preocupaciones, se sientes mas

comodos en el manejo.

Fueron un promedio de 40 cuestionarios aplicados en la clinica de
Hemofilia del Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez,
hematologia pediatrica, de los que en rango de edad media es de 10 afios,
minima de 4 aios y mayor de 16, las madres de niflos menores tuvieron
una puntuacidon baja comparada con los cuidadores de nifios mas
grandes, por lo que estos padres tienen mayor impacto de hemofilia que

esto a medida iba disminuyendo mientras el paciente crecia.
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Siendo la mayor preocupacion al diagnostico, el inicio de tratamiento con
profilaxis, asi como algunas de las estrategias a medicamentos para
erradicar inhibidores en caso de que alguno de los pacientes tuviera,
acceso venoso dificil, la necesidad de colocacidn de catéteres cronicos.

Algunas nuevas terapias de tratamiento como por ejemplo el anticuerpo
monoclonal (emicizumab) ha resultado una buena terapia, ya que su via
de administracion es subcutanea, mismo medicamente que ha resultado

comodo para los pacientes y para los familiares.

La mayoria de nuestros pacientes tienen hemofilia severa, es decir que
reciben de manera profilactica el factor ya sea bisemanal o trisemanal,
mismo que a pesar de que los accesos Yy la administracion de factor es
una terapia continua, no presenta preocupacion en la administraciéon y

refiere la mayoria de los familiares que el tratamiento es seguro.

Las respuestas con mayor puntaje en los padres son satisfactorias, ya
que la terapia de factor y a la buena aceptaciéon y apego al tratamiento ha
disminuido los episodios de hemorragia y las secuelas a media o largo
plaza de articulacion blanco, esto conllevando una adecuada calidad de
vida en los pacientes y el impacto a la enfermedad a los familiares bien
tolerado, menos hospitalizaciones, los familiares sienten mayor a apoyo y

esto hace que tengan mejor estabilidad econdmica.

En conclusion, en este estudio se demostroé el H- FIT es una buena
herramienta para la evaluacion del impacto en las familias, adecuado para

desarrollar nuevas estrategias de manera psicoldgica, apoyo emocional o
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cambio en las terapias de tratamiento, principalmente la via de
administracion. En un futuro evaluar de nuevo a los familiares, tras el

cambio de terapias hemostaticas, a nivel Latinoamérica.
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CAPITULO X

CONCLUSION

Se concluye que en este estudio se aplica como herramienta para medir
el impacto de las familias al tener a un paciente con enfermedad cronica

como hemofilia.

La mayoria de los pacientes que tienen al cuidado nifios pequeios
resultaron con mayor puntaje a la preocupacion por el diagnostico,

cuidado, idas al hospital y al momento de infusion de la profilaxis de factor.

Sin embargo, la mayoria de los pacientes de la clinica de hemofilia del
Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez del area de
hematologia pediatrica tiene un buen control y un adecuado apego a
tratamiento, siendo que tienen una adecuada calidad de vida y la mayoria

sin dano a articulacion blanco.

Los familiares, pese a las secuelas que podria contribuir la enfermedad y
a la importancia de continuar el tratamiento de por vida, no se causa
preocupacion por el apego que pudiera tener el paciente conforme a
mayor edad, asi como por el éxito conseguido en un futuro en lo social y

académico.

Es importante continuar con el estudio ya que sera importante la
evaluacién a los cambios que se pudieran tener para mejorar la calidad
de vida en los pacientes asi como la evaluacion de los familiares y tutores
para evaluar el impacto tras el cambio de diversos cambios en farmacos

incluidas las terapias hemostaticos por ejemplo anticuerpo monoclonal y
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adaptar el cuestionario para ser aplicado como herramienta para

latinoamerica.
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CAPITULO XI

ANEXOS
Total (N=40) Score 0 Valor de P
correlacion
(Media:
62.23, DE
18.8)

Persona entrevistada 0.779

Madre 31(77.5%) | 62.0 (18.5)

Padre 5(12.5%) 67.0 (22.2)

Tutor 4 (10%) 58.0 (22.2)
Edad del cuidador 41.4 (6.5) -0.268* 0.094
Género del cuidador 0.282

Masculino 7 (17.5%) 69.2 (19.2)

Femenino 33 (82.5%) | 60.7 (18.7)
Edad del nifio 10.2 (4.4) -0.103* 0.525
Gravedad de la enfermedad 0.717

Leve 7 (17.5%) 58.2 (11.3)

Moderada 8 (20%) 66.3 (10.1)

Severa 25 (62.5%) 62.0 (22.5)
Numero de episodios de 3.0 (2-5) -0.141** 0.385
hemartrosis
Numero de articulaciones 0.0 (0.0-1.0) -0.282** 0.082
afectadas
Tratamiento 0.154
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Mas de 50 km

Profilaxis 30 (75%) 64.7 (19.4)

A demanda 10 (25%) 54.8 (19.4)
Inhibidores 0.001***

Si 6 (15%) 84.0 (13.8)

No 34 (85%) 58.3 (17.0)
Distancia aproximada entre 0.933
su hogary la clinica de
Hemofilia 0 (0%) -

Menos de 5 km 3 (7.5%) 67.7 (14.0)

Entre 5-15 km 5 (12.5%) 59.4 (15.5)

Entre 15-30 km 11 (27.5%) | 61.9(22.2)

Entre 30-50 km 19 (47.5%) | 62.0 (19.5)

Tabla 1. Caracteristicas de la poblacion, puntaje promedio de la

encuesta por grupo y correlacion con variables cuantitativas. Las

variables cuantitativas con distribucion normal se expresan mediante

medias y desviacion estandar, mientras que aquellas con distribucion no

normal se describen mediante mediana y percentiles 25y 75.

*Correlacion de Pearson
**Correlacion de Spearman

***Valor de P significativo
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Nun | Casi |A A Siemp | Prome
ca Nun |veces |menu |re dio
ca do

Mi familia se sintié bien | 3 4 0 4 29 3.3
apoyada por nuestro (7.5 | (10. |(0.0%) | (10.0 |(72.5 |(1.3)
equipo de atencion %) | 0%) %) %)
meédica de hemofilia.
Me preocup6 que el 5 3 5 7 20 1.1
potencial de mi hijose |(12. | (7.5 |(125 |(17.5 |[(50.0 |(1.4)
viera limitado por la 5%) | %) | %) %) %)
hemofilia.
Confié en mi capacidad | 3 2 2 10 23 3.2
para reconocer los (7.5 | (5.0 |(5.0%) |(25.0 |(B57.5 |(1.2)
indicios tempranos de | %) | %) %) %)
un sangrado.
Me senti culpable de 18 1 9 3 9 24
que mi hijo tuviera (45. | (2.5 |(22.5 |[(7.5% |(22.5 |(1.6)
hemofilia. 0%) | %) | %) ) %)
Fue complicado 14 2 7 6 11 2.0
planificar actividades (35. | (6.0 |(17.5 |[(15.0 |(27.5 |(1.6)
en torno a la hemofilia | 0%) | %) | %) %) %)
de mi hijo.
Fue dificil para mi 16 6 6 2 10 24
familia hacer cosas de | (40. |(15. | (15.0 |(5.0% |(25.0 |(1.6)
manera espontanea. 0%) | 0%) | %) ) %)
Las 12 |9 4 6 9 2.2
mafanas/tardes/noche |(30. |(22. | (10.0 |(15.0 |(22.5 |(1.5)
s fueron estresantes 0%) |5%) | %) %) %)
debido a la atencién/los
tratamientos para la
hemofilia de mi hijo.
Otros miembros de la 22 5 3 0 10 2.7
familia que no tienen (55. | (12. |(7.5%) | (0.0% | (25.0 |(1.6)
hemcofilia se sintieron 0%) | 5%) ) %)

excluidos o dejados de
lado.
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Me siento abrumado/a | 21 4 8 2 5 2.8
intentando controlarla | (52. | (10. [(20.0 |(5.0% |[(12.5 |(1.4)
hemcofilia de mi hijo. 5%) [0%) | %) ) %)

Tuve confianza en mi 2 4 4 3 27 3.2
capacidad para explicar | (5.0 | (10. | (10.0 |(7.5% |(67.5 |(1.2)
la hemofilia de mi hijoa | %) |0%) | %) ) %)

los

cuidadores/profesores/

empleadores/etc.”

Tuve miedo por la 10 2 9 8 11 1.8
seguridad de mi hijo (25. | (5.0 |(22.5 [(20.0 |(27.5 |(1.5)
mientras este estaba 0%) | %) | %) %) %)

siendo cuidado por

otras personas (p. €j.,

en el jardin de infantes,

en el colegio/la

escuela, el trabajo, etc.)

Me preocupo el 8 3 1 4 24 1.1
bienestar emocional de | (20. | (7.5 |(2.5%) | (10.0 |(60.0 |(1.6)
mi hijo 0%) | %) %) %)

Me preocupé porque mi | 11 3 2 4 20 1.5
hijo es incapaz/no esta | (27. | (7.5 |(5.0%) | (10.0 |(50.0 |(1.7)
dispuesto a contarme 5%) | %) %) %)

sus sintomas.

Tuve la confianza de 4 2 1 4 29 3.3
que el tratamientode la | (10. | (5.0 |(2.5%) | (10.0 |(72.5 |(1.3)
hemofilia de mi hijoes |0%) | %) %) %)

seguro.

La hemofilia nos 14 7 4 6 9 2.2
produjo estrés o (35. |(17. |(10.0 [(15.0 |(22.5 |(1.6)
tension en nuestras 0%) |5%) | %) %) %)
relaciones familiares.

Me preocupd que mi 16 3 5 2 14 2.1
hijo fuera excluido de (40. | (7.5 |(125 |(5.0% |(35.0 |(1.7)
grupos o actividades 0%) | %) | %) ) %)

sociales.

Controlar la hemofilia 18 7 5 2 8 2.6
de mi hijo me quita (45. |(17. |(12.5 |[(5.0% |(20.0 |(1.5)
tiempo de mis otras 0%) | 5%) | %) ) %)

obligaciones (p. €j.,
trabajo, escuela, etc.).
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Me senti angustiado/a |4 4 11 5 16 1.3
por el dolor y las (10. | (10. [(27.5 |(12.5 |(40.0 |(1.3)
molestias de mi hijo. 0%) |0%) | %) %) %)

Me senti angustiado/a |13 3 7 7 10 2.0
cuando mi hijo recibié | (32. | (7.5 |((17.5 |(17.5 |(25.0 |(1.6)
una infusién/inyeccion | 5%) | %) | %) %) %)

(p. €j., como parte del

tratamiento).

Me preocup? la 16 3 4 5 12 2.1
efectividad del (40. | (7.5 |(10.0 |(12.5 |(30.0 |(1.7)
tratamiento de la 0%) | %) | %) %) %)

hemofilia de mi hijo.

Tuve suficiente 1 1 3 4 31 3.5
conocimiento sobrela | (2.5 | (2.5 |(7.5%) | (10.0 |(77.5 |(0.9)
hemofilia de mi hijo. %) | %) %) %)

La hemofilia hizo que 14 3 9 5 9 2.2
aumentara el estrés (35. | (7.5 |(22.5 |[(125 |(22.5 |(1.5)
economico para 0%) | %) | %) %) %)

nuestra familia.

Controlar la hemofilia 30 4 1 1(2.5) |4 3.3
de mi hijo nos quita (75. | (10. | (2.5%) (10.0 |(1.2)
tiempo en familia. 0%) | 0%) %)

Tengo la confianzade |4 0 1 1 34 3.5
que mi hijo tendra éxito | (10. | (0.0 |(2.5%) | (2.5% | (85.0 |(1.2)
en la escuela/el 0%) | %) ) %)

colegio.

Me senti seguro/a al 1 1 2 4 32 3.6
administrar los (2.5 | (2.5 |(5.0%) | (10.0 |(80.0 |(0.8)
tratamientos para la %) | %) %) %)

hemofilia de mi hijo.

Tabla 2. Resultados de las preguntas de la encuesta, junto con el

promedio total.

*Preguntas positivas. La respuesta “Siempre” fue codificada con el valor

4,y la respuesta “Nunca” con el valor O.

El resto de las preguntas fueron negativas, por lo que la respuesta
“Siempre” fue codificada con el valor 0, y la respuesta “Nunca” con el

valor 4.
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Figura 1. Distribucién de los resultados del puntaje de la encuesta

aplicada.
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Figura 2. Diagrama de dispersion entre la edad de la persona

encuestada (eje X), y del puntaje de la encuesta (eje Y).
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encuestada (eje X), y del puntaje de la encuesta (eje Y).
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