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Resumen
Introduccidén: La hemofilia es una enfermedad poco frecuente; no obstante, los avances en los
tratamientos de pacientes hemofilicos en las ultimas décadas han generado cambios en su calidad
de vida. Esto ha motivado el desarrollo de multiples investigaciones al respecto. Objetivo:
Revisar la literatura sobre la calidad de vida en el paciente hemofilico, producida en el periodo
2008-2012. Método: Se consultaron algunas bases de datos cientificas utilizando como palabras
clave “hemofilia” y “calidad de vida”. Se recopil¢ la informacion encontrada y se organizo segun
los objetivos propuestos en “factores negativos” y “factores protectores” de la calidad de vida a
nivel fisiologico, psicosocial y cultural; “instrumentos para la evaluacion de la calidad de vida” a
nivel especifico y general; y antecedentes empiricos de los altimos cinco afios en los que se
evaluara la calidad de vida o se realizara alguna intervencion en la misma. Resultados: En
general la informacién disponible sobre el comportamiento epidemioldgico de la hemofilia es
limitada. El interés por factores protectores y negativos es principalmente de tipo fisioldgico,
aunque se encontraron factores de tipo psicosocial y cultural, lo que indica la importancia de
profundizar en esta tematica. Existen pocos instrumentos especializados para la evaluacion de la
calidad de vida en hemofilicos. La evidencia empirica se centra en la evaluacion. Conclusién: El
estudio de la calidad de vida en pacientes hemofilicos amerita ser abordado de manera
interdisciplinaria.

Palabras clave: Hemofilia; Calidad de vida.
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Abstract
Introduction: Hemophilia is a rare disease, however, treatment development for hemophilic
patients in last decades have generated changes in their quality of life. This has resulted in
several researches about it. Objective: Review literature about quality of life in hemophilic
patients, produced in 2008-2012. Method: Some scientific data bases were consulted using as
keywords "hemophilia™ and "quality of life". The information was collected and organized
according to proposed objectives in physiological, psychosocial and cultural "negative factors"
and "protecting factors™ of quality of life; General or specific "Quality of life assessment tools™;
and empirical background from the last five years about assessment or treatment of quality of
life. Results: Overall, available information about the epidemiologic behavior of hemophilia is
limited. Interest for protecting and negative factors is mainly of physiological type, although
psychosocial and cultural factors were found, indicating the importance of further research on the
subject. There are few quality of life specific assessment tools for hemophilia. Empirical
background focuses on assessment. Conclusion: Hemophilic patients’ quality of life study
deserves to be addressed in an interdisciplinary way.

Key words: Haemophilia, Quality of life.
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Introduccion

La hemofilia es una enfermedad hemorragica transmitida genéticamente que consiste en
la baja concentracion de factores de coagulacion especificos, siendo las deficiencias mas
comunes las del factor VIII (hemofilia A) y del factor IX (hemofilia B), donde las mujeres son
portadores y se manifiesta en los hombres (Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

Considerada antes como una enfermedad intratable, la esperanza de vida de los
hemofilicos era alrededor de los 12 afios, sin embargo hoy en dia, ha aumentado notablemente
gracias a los tratamientos profilacticos actuales, llegando incluso a los 70 afios (Philipp, 2010).

Esto mismo ha llevado a la necesidad de aumentar la atencion a la calidad de vida de esta
poblacidn, encontrandose diversos factores que actuan a favor de su calidad de vida como
actividades fisicas, promocion del auto-cuidado, mejoramiento de auto-estima, apoyo por parte
de profesionales de la salud, educacion de la familia, entre otros. Asi mismo, se deben tener en
cuenta los factores que comprometan la calidad de vida de los pacientes hemofilicos, entre los
que se puede encontrar dolor, dafio articular, estrés, baja adherencia al tratamiento, sentimientos
negativos, falta de informacion de la enfermedad, redes de apoyo pobres, etc. Al considerar
ambos tipos de factores se puede tener una vision mas completa de las dificultades que deben
enfrentar la poblacién hemofilica, asi como los recursos a los que podrian acceder, permitiendo
elaborarse planes de tratamiento mas adecuados para esta poblacion.

De igual forma las investigaciones actuales ofrecen amplia informacién acerca de la
enfermedad y tratamientos, pero se ve notablemente reducida en cuanto al impacto que tiene en
la calidad de vida. Sin embargo existen autores que se destacan por sus estudios en este campo,

principalmente en Europa y Estados Unidos (Mannucci, von Mackensen, Remor, Siboni,
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Berntorp, entre otros), donde han surgido hallazgos importantes de considerar para una vision
mas completa de la calidad de vida.

Por su carécter congénito, las personas con hemofilia, se enfrentan a una condicion que
tiene un fuerte impacto en su calidad de vida, por eso mismo, es relevante una revision de la
literatura, donde se explore el concepto de calidad de vida y su relacion con la hemofilia, en
pacientes adultos en Colombia.

Para una adecuada revision se considera necesario conocer la fisiopatologia de la
hemofilia, su diagndstico, los tratamientos actuales y su incidencia en la poblacién. En cuanto a
la calidad de vida es importante explorar el concepto como tal, con el fin de conocer los
principales dominios que la componen y relacionarlos con los instrumentos que se han disefiado
para estudiar la calidad de vida tanto en poblacion general como especificamente hemofilica.
Una vez se tenga un mayor entendimiento de estos aspectos, se esta mas cerca de conocer cOmo
es entonces la calidad de vida de un paciente hemofilico, conociendo que aspectos resaltan a
diferencia de otras enfermedades, y buscando identificar las caracteristicas que deberia tener un
instrumento para la adecuada medicion de la calidad de vida respecto a esta enfermedad en

particular.
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Justificacion

La poblacién hemofilica tanto a nivel nacional como mundial, representa menos del 1%
de la poblacion general (Bolton-Maggs y Pasi, 2003), sin embargo como todo ser humano,
merece recibir atencion médica y psicologica en beneficio de su calidad de vida. La presente
revision busca dar cuenta de la situacion actual del estudio de la calidad de vida de la poblacion
hemofilica, donde la investigacion muestra que ha sido poco atendido.

Este problema amerita ser examinado con mas detalle, explicando los factores que se
encuentran mas relacionados con la proteccion o el detrimento de la calidad de vida, los
instrumentos con los que se cuenta actualmente para evaluar la calidad de vida y las
investigaciones realizadas a nivel internacional.

El fin de esta revision es que se pueda mostrar de forma confiable y precisa la
informacidn y a partir de esta se tenga un insumo del cual partir para futuros estudios de la
poblacién hemofilica o para la creacion de un instrumento que evalle la calidad de vida.

Se espera que esta revision sirva como punto de partida para aquellos interesados en
evaluar y tratar la calidad de vida de esta poblacidn, para que consideren diversos aspectos a
tener en cuenta para elaborar planes de intervencion y mejoria de la calidad de vida. Asi mismo
se espera que al presentar la informacion con una perspectiva mas general surjan nuevas

hipédtesis o recomendaciones para los pacientes hemofilicos.
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Objetivos

General
Revisar la literatura sobre la calidad de vida en el paciente hemofilico, producida en el

periodo 2008-2012.

Especificos

Revisar la epidemiologia de la hemofilia a nivel nacional (Colombia) e internacional.

Identificar los factores que afectan negativamente la calidad de vida de las personas con
hemofilia.

Identificar los factores protectores que promueven la calidad de vida de las personas con
hemofilia.

Describir los instrumentos para evaluar la calidad de vida en personas adultas con
hemofilia.

Presentar los antecedentes empiricos sobre calidad de vida en personas adultas con

hemofilia.
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Método

Para realizar esta revision de la literatura se establecio y delimitd el tema que seria
revisado como calidad de vida en pacientes hemofilicos, posteriormente se establecieron los
objetivos previamente mencionados Yy se elabord un formato de fichas analiticas con base en
estos. Se incluyeron los articulos disponibles en inglés y espafiol. La busqueda de documentos
tuvo dos etapas; la primera parte se realizo en general y la segunda para cada objetivo. En la
primera etapa se utilizaron las palabras clave hemofilia y calidad de vida, revisando que
estuviera relacionado con alguno de los objetivos o pudiera aportar a la discusion y conclusiones.
La segunda etapa consistio en depurar los articulos encontrados segun lograran aportar
informacidn especifica para la elaboracion de cada objetivo. Para comprobar que los articulos
pudieran aportar a la revision se seleccionaron a través de la lectura del abstract de estos,
verificando que pudiera relacionarse con por lo menos un objetivo. Esta revisién se limitd
principalmente a la busqueda de articulos publicados entre el 2008 y el 2012, en las bases de
datos Science Direct y Academic Search Complete (EBSCO). Adicional a estas bases de datos,
se obtuvo informacion de la pagina y de las publicaciones de la World Federation of Hemophilia
(WFH). Asi mismo se revisaron articulos de la revista Haemophilia, que cumplieran con los
criterios de inclusion por ser una publicacion especializada en el tema de estudio. Igualmente, se
incluyeron algunos capitulos de libros en especial, relacionados con la hemofilia.

Una vez se obtuvo suficiente informacidn y se elaboré el texto para cada parte de la
revision, se verificd que se cumpliera cada objetivo y en caso de que no estuviera completo se

repetia la busqueda y se afiadian mas articulos que cumplieran con los criterios de inclusion.
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Esta revision no cumple con los criterios de una bibliometria, por lo que para una fuente
mas completa de informacion se recomienda ampliar la cantidad de plataformas revisadas y el
periodo de busqueda segun las necesidades de cada estudio.

Revision de la literatura

A continuacion, se presenta la situacion actual sobre la calidad de vida en los pacientes
hemofilicos. Para ello, se divide el texto en dos grandes apartados, hemofilia, y calidad de vida.
En el primero se aborda la fisiopatologia, algunos aspectos genéticos, la epidemiologia y
generalidades sobre diagnostico y tratamiento de esta enfermedad. En el segundo se aborda el
concepto de calidad de vida desde la perspectiva de diferentes autores para dar lugar a la
descripcion de factores protectores y negativos para la calidad de vida en pacientes hemofilicos.
Finalmente se presenta el resultado de la evidencia empirica sobre la evaluacién de la calidad de
vida y las intervenciones en pro de esta.
Hemofilia

Fisiopatologia

La Hemofilia Ay B son indiferenciables a nivel clinico, por lo que se necesita una
evaluacion de factores especificos, y dependiendo de la relacion entre la tendencia de sangrado y
la concentracion del factor se clasifica como menor, moderada o severa (Bolton-Maggs y Pasi,
2003). Si existe una concentracion de factor V111 coagulado o factor IX coagulado (FVIIIC o
FIXC) mayor de 0.05 a 0.40 U/mL se clasifica como hemofilia menor, donde no hay sangrado
espontaneo o se produce por alguna extraccion dental, una cirugia o un accidente. Si la
concentracion esta entre 0.01 y 0.05 U/mL se clasifica como hemofilia moderada, en la que

puede haber sangrado en articulaciones y musculos después de lesiones menores, y hay un
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sangrado excesivo después de cirugias y extracciones dentales. Finalmente, cuando la
concentracion es menor 0.01 U/mL se clasifica como hemofilia severa y es posible que haya
sangrado espontaneo en articulaciones y masculos (sin razén aparente), y un sangrado excesivo
después de cirugias, accidentes y lesiones (Bolton-Maggs y Pasi, 2003). Segun esta clasificacion
se establece como seré el tratamiento, los cuidados segun los riesgos de sangrado, y la posible
evolucion de la enfermedad.

Genética molecular

Hemofilia A: En el torrente sanguineo circula el factor V1II, asociado al factor de von
Willebrand (FVYW), encargado de evitar que el FVI1I se degrade rapidamente, y concentrandolo
en zonas que requieren hemostasia (conjunto de mecanismos que detienen la hemorragia) (Lee,
Berntorp y Hoots, 2010). Para activar el factor X, el FVIII actia como cofactor del FIX,
uniéndose a fosfolipidos, mediante puentes de iones de calcio anclando a los fosfolipidos a la
membrana de las plaquetas (Duarte, LIinds y Pauwels, 2005).

El factor V11l se compone de 2332 aminoacidos (aa), y tiene una vida media de 10 a 16
horas, ya que es una molécula muy inestable y se degrada rapidamente, perdiendo su actividad
procoagulante (Duarte, Llinds y Pauwels, 2005). Al ser uno de los genes humanos mas largos
(186 kb) en el gen del FVIII puede existir una gran variedad de anomalias genéticas, entre las
que se encuentran: deleciones (pérdida de informacion en un gen), inserciones (aparicion de
secuencias adicionales en los genes); duplicaciones; anomalias puntuales ya sean nonsense
(cambio de un coddn por una sefial de parada que deja inactiva la proteina) o missense (cambio
de un aa por otro con una funcién semejante, dejando una inestabilidad estructural, una pérdida

de actividad bioldgica o una inactivacion total o parcial); inversién del intrén 22 (recombinacion
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intracromosOmica entra una secuencia en el intron 22 y otra en el lado telomérico) que es
detectado en 40% de los casos (Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

Hemofilia B: El factor IX es una peptidasa de serina, y su actividad depende de la
presencia de residuos de acido gamma-carboxilglutamico (GLA), que le permiten unirse con los
fosfolipidos a través de los iones de calcio (Duarte, Llinds y Pauwels, 2005). El factor 1X se
compone de 415 aa, con una vida media de 25 horas. Este factor es activado por el FXla o el
FVIla en union con el factor tisular, y una vez activado, el FIX "forma un complejo
equimolecular con el FVIlla en presencia de fosfolipidos y de calcio (...) activando el FX"
(Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

En el gen del FIX se han encontrado cientos de anomalias genéticas que llevan a la
hemofilia B, ya sean deleciones mayores, o0 anomalias puntuales, como deleciones de un solo

nucle6tido o mutaciones nonsense o missense (Lee, Berntorp y Hoots, 2010).

Epidemiologia

A nivel mundial se estima que hay mas de medio millon de personas con hemofilia, y que
esta se presenta en todos los grupos raciales (Bolton-Maggs y Pasi, 2003). La prevalencia de esta
enfermedad es de 1 cada 10mil varones nacidos vivos aproximadamente, para la Hemofilia A, y
de 1 cada 30mil varones nacidos vivos aproximadamente, para la Hemofilia B (Kruse-Jarres
,2011).

En el caso de Colombia se estima que unas 3000 personas sufren esta enfermedad. En
otros paises se registra cada vez un nimero mas cercano a los estimados, en Reino Unido hay

cerca de 5mil hemofilicos registrados (Bolton-Maggs y Pasi, 2003), en Estados Unidos
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aproximadamente 18mil individuos tienen la enfermedad, y 55% de ellos son jovenes (Nazzaro,
Owens, Hoots y Larson 2006). En Brasil hasta el 2001 habia 6297 personas registradas con
hemofilia (Fontes, Amorim, Carvalho y Farah, 2001) y en Espafia hasta el 2002 habian alrededor
de 2470 portadoras y aproximadamente 2100 afectados tanto de hemofilia A como B.

Gracias a los tratamientos actuales la esperanza de vida para alguien con hemofilia ha
crecido notablemente. A principios del siglo 20 no se esperaba que alguien pasara de los 11 afios
de edad si tenia hemofilia, luego en los 70°s la expectativa de vida ya llegaba a los 55-63 afios, y
en lo reportes de la Ultima década ya la esperanza de vida es practicamente la misma de una
persona sana, llegando incluso hasta los 71 afios (Philipp, 2010). Vale la pena aclarar que estos
son estimados para pacientes de paises desarrollados, donde pueden tener acceso a los

tratamientos necesarios para su condicion.

Diagnostico

Para el diagndstico de la hemofilia se realiza una prueba de sangre que mide el tiempo de
coagulacién, llamado Tiempo de Tromboplastina Parcial Activada, donde el tiempo de
coagulacion promedio toma entre 25 y 35 segundos, y valores inferiores a 20 segundos o
superiores a 40 segundos ya se consideran anormales (Schmaier, 2011). Para el caso de la
hemofilia hay una prolongacién unicamente del tiempo tromboplastina, mientras que el tiempo
de protrombina, el tiempo de trombina y el recuento de plaguetas permanece sin alteraciones
(Schmaier, 2011).

La hemofilia se diagnoéstica bien sea por antecedentes familiares conocidos o por

presentacion de sangrado excesivo. En neonatales existe un riesgo de hemorragia intracraneal
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principalmente en la primera semana, aunque los sintomas principalmente se evidenciarian
cuando el infante comienza a gatear o a caminar por lo que hay un mayor namero de lesiones,
generando sangrado en articulaciones y musculos evidenciado por una facil aparicion de
hematomas en codos, rodillas, tobillos u otras articulaciones; esto conlleva a un diagndstico de
hemofilia moderada alrededor de los 5 afios, pero en el caso de una hemofilia menor el
diagnostico puede tardar varios afios mas (Bolton-Maggs y Pasi, 2003).

Por la asociacion que lleva el FVIIC con el FvW es necesario distinguir la deficiencia
del primero de la enfermedad de von Willebrand, mediante antecedentes familiares, y sintomas
de sangrado (que son diferentes, contrario a la hemofilia B, cuyos sintomas son idénticos a los de
la hemofilia A), pues la mayoria de casos de la enfermedad de von Willebrand son de tipo menor,
solo en raras excepciones ocurre hemartrosis y sangrado muscular, donde el factor vW esta
ausente y el FVIlIc se encuentra en concentraciones muy bajas (Bolton-Maggs y Pasi, 2003).

Otro diagndstico diferencial es respecto a la variante Normandia (2N) de la enfermedad
de von Willebrand, donde la Gnica anomalia consiste en una union defectuosa entre el FVII1 y el
FVW, y la Unica forma de realizar el diagnéstico diferencial es analizando la interaccion entre
estos dos factores, puesto que en la hemofilia no hay disminucion mientras que en la EvW 2N si
(Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

Una evaluacién de factor IX puede confirmar el diagnostico de hemofilia B, que a
diferencia del FVIII puede variar con la edad, aunque solo en el caso de una mutacién en la
secuencia promotora del gen, en cuyo caso la concentracion del factor puede aumentar con la

edad (Bolton-Maggs y Pasi, 2003).
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Es importante resaltar que la enfermedad se relaciona con el cromosoma X, y algunas
portadoras puede que tengan una concentracion menor del FVIIIC o el FIXC, llegando incluso
hasta una posible hemofilia menor (Lee, Berntorp y Hoots, 2010).

En la hemostasia primaria no hay alteraciones (sin causas que lleven a sangrado), por lo
gue no se van a ver petequias ni equimosis, incluso no se vera sangrado por pequerfias heridas

superficiales cutaneas (Duarte, Llinds y Pauwels, 2005).

Tratamiento

Si bien para la hemofilia hoy en dia no existe una cura, si hay tratamientos que
permitirian alcanzar niveles funcionales aceptables y una calidad de vida mas alta. En general
consiste en la administracion de concentrado de FVII1I (otros tratamientos como plasma fresco y
crioprecipitados no son tan aconsejables debido a las complicaciones inmunoldgicas e
infecciosas que pueden derivarse), y la dosis y la frecuencia de administracion dependeran de la
intensidad y localizacion de la hemorragia, asi como si va a manejarse una profilaxis o
tratamiento segln sea necesario, en general se requieren 20 U/kg cada 12 horas para hemorragia
moderada, y disminuye el tiempo de administracion si es mas grave, o aumenta la dosis si el
paciente requerira cirugia (Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

Una complicacion grave para los pacientes hemofilicos consiste en la aparicion de
anticuerpos anti-FVIII o 1X (ya que identificaran los factores concentrados como perjudiciales y
buscaran eliminarlos, reduciendo notablemente la eficacia del tratamiento), aunque existen
alternativas de tratamiento, por ejemplo aumentar la dosis de concentrado de FVIII o realizar

tratamientos inmunomoduladores (Duarte, LIinas y Pauwels, 2005).
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La eleccion entre profilaxis y 0 manejo terapéutico depende de la severidad de la
hemofilia, siendo altamente recomendable el uso de profilaxis en nifios con hemofilia severa, con
el fin de evitar problemas de articulaciones y pueda tener un nivel de actividad normal, mientras
que en el caso de hemofilia menor solo se necesite tratamiento para cuando el paciente requiera
una cirugia o haya sufrido un accidente (Bolton-Maggs y Pasi, 2003).

Con los pacientes hemofilicos debe realizarse un tratamiento ortopédico especial, en el
que se busque prevenir la acumulacion de sangrado en una articulacion (articulacion blanco), y
disminuir las complicaciones de una hemartrosis; en caso de que se llegue generar una sinovitis
cronica activa (proceso degenerativo por la presencia de sangre acumulada en una articulacion en
proceso de degradacidn), se puede tratar por métodos quimicos, radioactivos o fisicos, donde se
busca reducir el volumen del tejido hipertrofiado (Duarte, Llinas y Pauwels, 2005).

Asi mismo el tratamiento odontoldgico en un paciente hemofilico tiene cuidados
especiales, dado el alto riesgo que involucra cualquier intervencién, por lo que la prevencion es
la mejor opcion como cuidado dental primario, y en caso de requerir algin tratamiento se debe
administrar factor concentrado buscando alcanzar niveles alrededor del 50% segUn sea necesario,
e incluso "para pacientes con multiples procedimientos o que presentan inhibidores es
aconsejable manejo intrahospitalario” (Duarte, Llinds y Pauwels, 2005, p. 18).

Todo lo anterior implica que la hemofilia conlleva grandes riesgos en situaciones que
normalmente no tienen mayores complicaciones. Esto da a entender por lo tanto, que el estilo de
vida de un hemofilico se ve seriamente afectado por la enfermedad, inhibiéndoles de realizar
algunas actividades sin antes tomar una serie de precauciones, que a su vez dependen del grado

de hemofilia de la persona. Por ejemplo, alguien con hemofilia leve debe programar con
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antelacion la profilaxis requerida antes de una extraccion dental; alguien con hemofilia moderada
debe mantener un tratamiento constante si su trabajo implica actividades de alto riesgo
(deportistas, obreros, y demas), etc. Se hace necesario entonces, conocer la calidad de vida de un
paciente hemofilico con el fin de conocer los factores que afectarian el tratamiento, como

influirian estos en el prondstico y que se puede hacer por mejorarlos.

Calidad de vida

En cuanto a calidad de vida para una poblacion general, Schalock (2004) realizé un
estudio acerca del concepto de calidad de vida y cdmo se compone este, a partir de mas de nueve
mil resimenes y ochocientos articulos en el que definen 8 dominios en comun. Propone también:
a) la aplicacion de un enfoque pluralista metodolégico (evaluar microsistema, mesosistema y
macrosistema) para el estudio de la calidad de vida, puesto que tiene en cuenta la naturaleza
multidimensional de la misma; b) considerar las propiedades universales y culturales del
concepto de calidad de vida y c) finalmente la importancia de generar un cambio en las politicas
publicas que tengan en cuenta el concepto de calidad de vida, implementar précticas a nivel
individual, de comunidad y de sociedad que tengan en cuenta los principios que lo componen, de
tal forma que se busque una mejoria de la misma.

Cabe resaltar el aspecto social que incluye el anterior estudio, ya que no solo se queda en
mostrar como es la calidad de vida sino que busca una aplicabilidad de la investigacion, y es
precisamente el mejorar politicas que actualmente no tienen en cuenta este concepto. Este

aspecto debe ser tenido en cuenta en la creacion de instrumentos especificos para la calidad de
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vida dado que la utilidad de los mismos se podra mostrar en el beneficio que puede traer
posteriormente para la poblacion estudiada.

En cuanto a efectos de tratamiento se han realizado multiples investigaciones acerca del
impacto que tienen tanto los tratamientos actuales en la calidad de vida de los pacientes como el
de aquellos que aln se encuentran en fase de experimentacion. Dada la cantidad de estudios que
se realizan en cuanto a tratamientos, no es de extrafiar que se generen avances y descubrimientos
cada vez mas rapidamente (Kruse-Jarres, 2011; Santagostino, Mancuso, Rocino et al., 2005).
Esto puede observarse por ejemplo con la investigacion de Miller y Stamatoyannopoulos (2001)
donde explican los beneficios y las dificultades asociadas a la terapia genética, tratandola adn
como una posibilidad distante, en contraste, Ponder (2011) explica que pese a algunas
dificultades, la evidencia muestra que la terapia genética puede ser efectiva y hasta mas
econdmica que la tradicional. Esta diferencia en tan solo 10 afios es una muestra de los cambios
que pueden afectar a la poblacion hemofilica respecto a los avances generados en tratamientos,
infecciones, etc. Por lo tanto, un instrumento que evalle la calidad de vida debe poder
actualizarse, al tiempo que incluya el impacto del tratamiento que se lleve a cabo en aquel
momento (Koller y Lorenz, 2003).

Si bien la hemofilia es una enfermedad que de ser incorrectamente tratada implica
importantes complicaciones, gracias a los tratamientos de hoy en dia las probabilidades de llegar
a una grave incapacidad o incluso la muerte se han visto reducidas (Davila, 2007).

Esto tiene un efecto importante y es que, el paciente con hemofilia debe entonces llevar
una vida de manejo de una enfermedad crénica, y por lo tanto tendra una repercusion sobre su

calidad de vida (Janse, Sinnema, Uiterwaal, Kimpen y Gemke, 2008). Como resultado, el manejo
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de una enfermedad cronica se va a ver relacionado con la afectacion de diferentes areas de la
vida de una persona, por lo que la evaluacion de la calidad de vida se torna indispensable para
"cuantificar las consecuencias de la enfermedad de acuerdo a la percepcion subjetiva y ajustar las
decisiones médicas a sus necesidades fisicas, emocionales y sociales” (Fructuoso, Castro,
Oliveira, Prata y Morgado, 2011, p. 92). No solo eso, sino que al evaluar la calidad de vida de un
paciente, se conocen los factores que han de trabajarse mas para incrementar el bienestar de la
persona y gue actie como una forma de retroalimentacion para los profesionales en salud
(Bullinger y von Mackensen, 2008).

Pero entonces definir el concepto de calidad de vida como tal puede resultar un tanto
abstracto por el caracter subjetivo que le rodea, sin embargo existen consensos en cuanto a que
puede entenderse por este concepto. Haas (1999) describe como el término calidad de vida puede
relacionarse con satisfaccion de vida, bienestar, felicidad o estatus funcional, siendo los tres
primeros términos subjetivos relacionados con el alcance de una meta individual, y el Gltimo
relacionarse con desempefio evaluado de tareas (Taylor, Gibson y Franck, 2008).

Sin embargo, estos términos no logran definir qué es calidad de vida por lo que se hace
necesario conocer definiciones de varios autores, como aquellas compiladas por Taylor, Gibson y
Franck (2008) derivadas del analisis de concepto realizado a varios estudios. Encontraron asi que
Meeberg (1993) define a la calidad de vida como "un sentimiento general de satisfaccion,
determinada por el individuo mentalmente alerta cuya vida esta siendo evaluada. Otras personas
deben coincidir que las condiciones de vida del sujeto no son perjudiciales y se adecuan a sus
necesidades"” (p. 1826). Asi mismo, McDaniel y Bach (1994) la definen como la "congruencia o

falta de congruencia entre las condiciones de vida actuales y la esperanza y expectativas propias"
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(p. 1826). Cooley (1998) en el contexto de salud la define como "el impacto de la enfermedad
y/o el tratamiento en el estado funcional, sintomas fisicos, estado afectivo y relaciones
interpersonales, evaluadas por el paciente” (p. 1826).

Es evidente, que pueden existir entonces incontables definiciones sobre calidad de vida,
por lo que para el propdsito de elaborar una definicion propia de este concepto es necesario
enmarcarse en el contexto de salud. Asi, en la constitucion de la Organizacién Mundial de la
Salud de 1948 se definio la salud como "un estado de completo bienestar fisico, mental y social,
no solo la ausencia de la enfermedad.” (Nutbeam, 1998, p.351) . Asi mismo, define calidad de
vida como "La percepcion del individuo de su posicion en la vida en el contexto de sistemas
culturales y de valores en el que viven, y en relacion a sus metas, expectativas, estandares y
preocupaciones.” (p.1).

De estas definiciones entonces se pueden resaltar varios puntos importantes, como lo es
tener en cuenta también la perspectiva de otros y la necesidad de enmarcarse en el contexto de
salud. Dado que la hemofilia es una enfermedad adquirida desde el nacimiento, el estudio de la
calidad de vida en pacientes hemofilicos, si bien puede incluir conceptos 0 dominios
investigados por diversos autores para otras enfermedades como concepto general, debe realizar
una adaptacion a las caracteristicas de esta enfermedad en particular, teniendo en cuenta el
contexto sociocultural en que se aplique. Tal es el caso para la medida especifica de evaluacién
desarrollada por Eduardo Remor (2005) para pacientes hemofilicos en América Latina, que
desarroll6 para pacientes en un contexto sociocultural distinto al que se ubicaban otras medidas
(de otros paises). En el caso de Ventegodt, Merrick y Andersen (2003), se resalta la importancia

que le dan a tener en cuenta al sujeto de una forma integral en la evaluacion de la calidad de vida
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y no limitarse a una medicion de la impresion superficial del sujeto de su propia calidad de vida
cuando no conoce todos los factores que se estan evaluando.

Arazon de dar entonces una definicion propia de calidad de vida, para propdésitos de
objetivizar la evaluacion de esta, podria definirse como la percepcion de satisfaccion que tiene
un individuo con varias areas de la vida, y puede ser evaluada de forma cualitativa y cuantitativa.
Enmarcada en el contexto de salud, se debe tener en cuenta el impacto que puede tener la
enfermedad sobre la percepcion del individuo.

Lo siguiente es entonces el establecimiento de categorias a ser evaluadas, que han de ser
incluidas en un instrumento que mida la calidad de vida en pacientes hemofilicos. Schalock
(2004) incluye 8 dominios para la descripcion de la calidad de vida, que son: bienestar
emocional, relaciones interpersonales, bienestar material, desarrollo personal, bienestar fisico,
auto-determinacidn, inclusion social y derechos. Pero un aspecto clave en la propuesta de
Schalock es la inclusion de evaluacion por sistemas, siendo estos el microsistema del individuo,
es decir la naturaleza subjetiva de la calidad de vida, el mesosistema, es decir la naturaleza
objetiva de la calidad de vida, y el macrosistema, que se refiere a las condiciones externas.

Remor (2005), por su parte propone 10 dimensiones a evaluar especificamente para
pacientes hemofilicos que son: dolor, funcionamiento fisico, funcionamiento emocional, apoyo
social percibido, actividades y funcionamiento social, tratamiento médico, salud mental,
satisfaccién con las condiciones del entorno, bienestar general y salud general. Ya que la
propuesta de Remor estd enmarcada en el contexto de salud y se presenta para la enfermedad
especifica de interés, al haber sido ya aplicada presenta un punto de partida importante, que sin

embargo, puede incluir algunos aspectos propuestos por Schalock, como lo era el incluir la
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evaluacion por sistemas y que no quedase solo la parte de la evaluacion subjetiva de la calidad de
vida.

De igual manera, como lo propone Isidro de Pedro (2002), el tiempo de evolucion de la
enfermedad en el paciente y en la familia ha de tenerse en cuenta, dado que el impacto inicial de
conocer el diagnostico de una enfermedad como la hemofilia puede llevar a variables que
sesgarian la evaluacion en caso de realizarse en aquel momento. Asi mismo, debe conocerse
primero la percepcion que el paciente tenga de la enfermedad y de su posicion respecto a esta, ya
que la presencia de sentimientos de culpa son comunes tanto en la familia como en el paciente en
si, y otros sentimientos como enojo, verglienza, temor al rechazo, etc., pueden intervenir con una
medicion precisa de la calidad de vida, que si bien son pertinentes para el tratamiento terapéutico
médico y psicoldgico del paciente podrian alterar los resultados que de otra manera estarian mas
relacionados con trastornos animicos que con la enfermedad en si.

Para fines de este trabajo, ha de resaltarse la importancia de los factores psicosociales
dentro del conjunto de las dimensiones a evaluar. Algunos de estos factores son afrontamiento de
la enfermedad, apoyo social y locus de control (Bullinger y von Mackensen, 2008). Dichos
factores pueden funcionar como recursos o factores de riesgo, que pueden aumentar o disminuir
la calidad de vida respectivamente. Si bien las caracteristicas de la condicién de salud y el
tratamiento del paciente son los principales factores que pueden determinar la calidad de vida,
estos a su vez se enmarcan en un contexto cultural nico de cada pais, por lo que se evidencia los

alcances de la importancia de los factores psicosociales (Bullinger y von Mackensen, 2008).
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La calidad de vida esta entonces influenciada por varios factores que pueden afectarla de
forma tanto positiva como negativa, por lo que debe reconocerse por lo menos la existencia y el

alcance de los que podrian resultar algunos de los factores mas relevantes.

Factores bioldgicos y psicosociales que afectan negativamente la calidad de vida

Un factor negativo (FN) se define como cualquier estimulo o evento biolégico,
psicoldgico o sociocultural que interfiere en la calidad de vida del paciente hemofilico,
agravando su salud o su percepcion de bienestar. La tabla 1 resume los factores negativos que se
describen a continuacion.
Tabla 1

Factores que afectan negativamente la calidad de vida de un paciente hemofilico

Nivel Bioldgico Nivel Psicolégico Nivel Sociocultural

Reacciones negativas por

Dolor parte de la familia

Tratamientos médicos

inadecuados Estrés Carencia de redes de apoyo

Comorbilidad con otras Sentimientos de culpa, - .
Inestabilidad econdémica

enfermedades verglienza y rabia
Dafio en las Baja adherencia al .

. . . Alto costo de terapias
articulaciones tratamiento
Desconocimiento Falta informacion de la Dificultades en el manejo
antecedentes familiares enfermedad del nifio con hemofilia

Comorbilidad con otras Falta de interés por el auto-
enfermedades cronicas cuidado
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Mudltiples
intervenciones Depresién
quirdrgicas

Hospitalizaciones

Pesimismo
prolongadas
Estilo de vida Estilos de afrontamiento
sedentario inadecuados

Percepcion de redes de
apoyo

Por ejemplo, el dolor (con frecuencia resultado de dafio articular y que puede ser de tipo
cronico o agudo) es uno de los FN que afectan la calidad de vida del paciente hemofilico, razén
por la que suele ser incluido en la evaluacién de este constructo (Thomas y Gaslin, 2001; Remor,
2005; Santavirta, Bjorvell, Solovieva, Alaranta, Hurskainen, Konttinen, 2001). Por ejemplo, Park
(2000) encontrd que en el nifio con hemofilia el dolor puede llegar a ser incapacitante,
dificultandole realizar actividades comunes para otros nifios (como el deporte) y generandole
malestar emocional a él y a su familia, al verse impotentes por no lograr llevar un nivel de
actividad normal. De igual forma, Humphries y Kessler (2012) explican que el dolor debilita al
individuo e interfiere en el cumplimiento de sus actividades diarias, generando mayores niveles
de frustracion que en una persona saludable. No obstante, muchas veces el dolor resulta
desatendido o se le resta importancia en su cuidado (Barry y Elander, 2002).

Igualmente, hematomas y hemorragias, tan comunes en el paciente hemofilico y que con
frecuencia dejan secuelas permanentes que comprometen su condicion de salud, afectan su
calidad de vida (Bok y Lappé, 1974; Davila, 2007). La intensidad y el alcance del dafio debido a
este tipo de eventos depende de multiples variables como edad de la primera hemorragia,

cantidad de hemorragias, infecciones (Remor, Arranz, Quintana, Villar et al., 2005; Knobe y
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Berntorp, 2011), complicaciones musculo-esqueléticas (Fuentes, Palomo, Leiva y Fuentes,
2012), lugar de la hemorragia (muscular, articular, cerebral), causa de la hemorragia (lesién o
espontanea) (Davila, 2007), entre otras. A lo anterior, se suman las hospitalizaciones prolongadas
y las mdltiples intervenciones quirudrgicas a las cuales debe someterse un paciente hemofilico
(Solovieva, Santavirta, Santavirta y Konttinen, 2004). En consecuencia con lo mencionado hasta
el momento, para disminuir la posibilidad y la gravedad del dafio producido por las hemorragias,
es necesaria una adecuada adherencia al tratamiento médico; por lo tanto, la baja adherencia sera
un FN que interferirad sobre la calidad de vida del paciente. En pacientes jovenes la no adherencia
o la baja adherencia es comUn ya sea por falta de informacion acerca de la enfermedad o por falta
de interés en el auto-cuidado (Nazzaro, Owens, Hoots y Larson, 2006), propio del momento del
ciclo vital que atraviesa. Adicionalmente, el desconocimiento de antecedentes familiares evitaria
que se pudiera hacer prevencion o un estudio de descendencia por lo que también se toma en
cuenta como FN, dado que si un individuo, o inclusive un familiar, reconoce antecedentes, se
cuenta con una herramienta adicional para iniciar tempranamente un tratamiento profilactico
(Nieves, 2004).

Otro FN a tener en cuenta son las complicaciones que pueden derivarse del tratamiento
médico de la hemofilia; por ejemplo, reconocimiento de FVIII y FIX como cuerpos extrafios
(Franchini y Manucci, 2012) y posibles infecciones en las transfusiones (Bolton-Maggs y Pasi,
2003). Con respecto a estas ultimas, cabe indicar que en la década de los afios ochenta del siglo
XX, fue comun la infeccion con VIH y Hepatitis C, cuyas consecuencias negativas sobre la
hemofilia fueron reconocidas posteriormente (Taylor, 2004); este tipo de transmision de los virus

en mencidn se produce aun actualmente en algunos paises en vias de desarrollo (Fogarty, 2011).



HEMOFILIAY CALIDAD DE VIDA 26

Asi, la comorbilidad con este tipo de infecciones, se convierte en un FN que afecta directamente
la calidad de vida de estos pacientes, ya que al no existir las medidas necesarias para asegurar
que el tratamiento a recibir genere mas beneficio que dafio, las personas pueden llegar a optar
por no iniciar o no continuar el tratamiento (Gringeri, Mantovani, Scalone y Mannucci, 2003).

También las nuevas propuestas terapéuticas para el manejo de la hemofilia traen consigo
otras complicaciones y dificultades. Ejemplos de ello son: a) el caso de la terapia genética que
estd permitiendo explorar lo que puede implicar un cambio a nivel de ARN mensajero (Miller y
Stamatoyannopoulos, 2001) y b) el uso de adenovirus para complementar el gen del FIX
(Ponder, 2011).

Anivel psicolégico son varios los FN que afectan la calidad de vida de una persona con
hemofilia. Por ejemplo la presencia de estrés afecta tanto al paciente como a su familia al tener
que afrontar una enfermedad crénica (Del Rincon, Remor y Arranz, 2007), situacion frente a la
cual la familia puede resultar en un apoyo para el paciente, y brindar un modelo a seguir de estilo
de afrontamiento o bien socavar los esfuerzos del individuo por salir adelante. Ademas, se ha
demostrado (Llewellyn, Miners, Lee, Harrington y Weinman, 2003) que el estilo de
afrontamiento de las personas varia también dependiendo de los recursos que tengan disponibles,
por ejemplo la composicion de la red de apoyo, y si la persona considera a su familia entre estos
recursos, es posible que emplee estrategias como busqueda de apoyo social mas frecuentemente
que aquellas personas que no consideran a su familia como un recurso. Esto implicaria que la
calidad de vida se podria ver afectada de forma distinta segun la edad y el rol que cada paciente
ocupe en su familia, puesto que la percepcion de disponibilidad de recursos cambiaria

constantemente (Miller, Sabin, Goldman, Clemente, Sadowski, Taylor y Lee, 2000).
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De la misma manera, se ha demostrado que los pacientes con hemofilia, independiente de
la edad o del sexo, desarrollan sentimientos de culpa, verglienza, rabia y pesimismo que afectan
de manera negativa su percepcién de calidad de vida (Cassis, Querol, Forsyth e lorios, 2012;
Barlow, Stapley, Ellard y Gilchrist, 2007). Isidro de Pedro (2002) describe los sentimientos de
culpa de esta poblacion en tres niveles: primero, por la enfermedad como tal el individuo con
hemofilia cree que tenerla es culpa de él mismo al tiempo que busca otros culpables para aliviar
la carga emocional; segundo, por la dificultad para detener las hemorragias, es comun que los
padres experimenten sentimientos de culpa por su supuesta irresponsabilidad (Janse, Sinnema,
Uiterwaal, Kimpen, y Gemke, 2008); tercero, por no detectar la enfermedad a tiempo,
produciendo mayores complicaciones. Ademas, es muy comun que desarrollen rabia y
resentimiento, en especial cuando recién conocen el diagndstico, pues se comparan con personas
saludables y experimentan frustracidn e impotencia (Lee, Berntorp y Hoots, 2010; Cassis,
Querol, Forsyth e lorios, 2012). Estos mismos sentimientos suelen asociarse a estilos de vida
sedentarios caracteristicos de las personas hemofilicas, mantenidos por la idea de que es mejor
evitar actividades que generen riesgo para la salud, desconociendo que puede generarles mayores
problemas fisicos (Buxbaum, Ponce, Saidi y Michaels, 2010; Rodriguez, 2011; Negrier, Seuser,
Forsyth, Lobet, Llinas, Rosas y Heijnen, 2013).

La depresion es otro FN para la calidad de vida del paciente con hemofilia, que al parecer
estad asociada con la condicion médica; existe evidencia de que nifios y adolescentes con
hemofilia tienen mayor riesgo de tener sintomas depresivos que aquellos nifios y adolescentes
saludables (Plug, Peters, Mauser-Bunschoten, et al., 2008; Ghanizadeh y Baligh-Jahromi, 2009).

Esto a su vez se relaciona con el desarrollo de sentimientos negativos explicados anteriormente
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(Bahls, Campos, Keller, Sabbag, Gusso, De Assuncéo, Petry y Echterhoff, 2006; Bullinger y von
Mackensen, 2003).

En lo referente a los aspectos sociales que pueden afectar de manera negativa la calidad
de vida de los pacientes con hemofilia, se reconoce que a nivel familiar las reacciones de cada
miembro de la familia pueden ser negativas tanto por la estigmatizacién como por la
sobreproteccion (mas comun de adultos a nifios) lo que genera a la vez respuestas de excesiva
ansiedad, permisividad y dificultades en la comunicacién (Isidro de Pedro, 2002; Geerts y
Tamminga, 2008).

También es comun encontrar carencia de redes de apoyo Yy dificultades para acceder a
centros de atencion especializados (Rodriguez, 2011). Inclusive, en paises en vias de desarrollo o
donde el sistema de salud presenta deficiencias, no es extrafio que los pacientes no puedan pagar
sus terapias dado el alto costo que las caracteriza (Fontes, Amorim, Carvalho y Farah, 2001).

No obstante lo mencionado anteriormente, también se han identificado factores que

pueden actuar como protectores de la calidad de vida del paciente con hemofilia.

Factores bioldgicos y psicosociales que protegen la calidad de vida

Tabla 2

Factores protectores de calidad de vida de un paciente hemofilico

Nivel Biologico Nivel Psicolégico Nivel Sociocultural

Apoyo por parte de profesionales

Manejo adecuado del dolor. de la salud.

Diagnostico prenatal. Modelamiento de roles. Précticas religiosas

Mejoramiento de

. Organizaciones como la WFH
autoestima.

Actividad deportiva.

Posibilidad de una cura. Promocién auto-cuidado. Bienestar social.
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Estilo y estrategias de

: Educacién de la familia.
afrontamiento adecuadas.

Desarrollo de nuevos tratamientos.

Profilaxis Resiliencia. Integracion social.

Percepcion de necesidad de

tratamiento y curabilidad. Atencion oportuna.

Concordancia entre
percepcion y expectativas ~ Promocidn de la escolaridad.
del bienestar

Auto-cuidado del cuidador
principal.

Los factores protectores (FP) se definen como aquellos estimulos o eventos bioldgicos,
psicoldgicos o socioculturales que afectan de manera positiva la calidad de vida del paciente
hemofilico, contribuyendo a reducir el riesgo de agravamiento del estado de salud y/o mejorando
su percepcion de bienestar. La tabla 2 resume los factores protectores que se describen a
continuacion.

En contraste con los factores que afectan negativamente la calidad de vida, el manejo del
dolor puede ser un FP, ya que se ha planteado que, si bien el afrontamiento del dolor tiene poco
efecto en la frecuencia y severidad de este, si logra moderar las limitaciones funcionales,
molestias psicoldgicas y calidad de vida (Barry y Elander, 2002; Jensen et al., 1991). Asi mismo,
el dolor sirve como alerta cuando hay un episodio hemorragico, de tal manera que la persona
pueda reaccionar a tiempo, o informar a sus cuidadores (Humphries y Kessler, 2012).

Actualmente, los avances en el diagnéstico prenatal funcionan a modo de prevencion,
permitiendo no solo iniciar un tratamiento profilactico tempranamente, sino también un tiempo
de preparacion de la familia para el cuidado de un nifio con hemofilia, asi no se exponen a las
complicaciones y dificultades de darse cuenta de la condicion por la aparicion de sintomas como

las hemorragias. Esta preparacion le brinda la posibilidad a la familia del nifio con hemofilia de
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saber cuidarlo adecuadamente, mejorando su calidad de vida desde el mismo nacimiento, en
comparacion con aquellas familias que no cuentan con dicho tiempo de preparacion
(Montgomery y Shi, 2010). Ademas, con los adelantos en genética actuales, dicho diagnostico
prenatal ofrece la posibilidad de disminuir o inclusive desaparecer la descendencia de hemofilia
mediante el asesoramiento a mujeres portadoras y un adecuado tratamiento genético (Bermeo,
Silva, Fonseca y Restrepo, 2007).

Un mayor y mas facil acceso a un tratamiento con minimos riesgos y costos moderados,
es un factor que favorecera la tranquilidad del paciente hemofilico y su tratamiento oportuno y
efectivo; es el caso de la terapia genética, aln en proceso de desarrollo (Miller y
Stamatoyannopoulos, 2001). A diferencia de este tratamiento, otros pueden implicar mayores
riesgos como contraer alguna infeccion por la administracion de concentrado de factor, o
enfrentar altos costos econémicos que los hacen poco viables, como es el caso de algunos paises
en desarrollo (Fogarty, 2011).

Existen otras formas de mejorar la calidad de vida para un paciente hemofilico. Se ha
demostrado que la actividad fisica es una forma de prevenir el dafio en las articulaciones y en
consecuencia, de evitar complicaciones a largo plazo (Fuentes, Palomo, Leiva y Fuentes, 2012).
Por medio de la prevencién de secuelas ortopédicas se puede evitar un estado de discapacidad
desde la misma adolescencia, en la que de otra forma correria mayor riesgo de presentar
limitacion del movimiento, dolor, deformacion, atrofia muscular, pérdida de equilibrio, entre
otros (Cuesta y Gémez, 2012).

La prevencion se consolida entonces como uno de los mejores recursos que tendria un

paciente hemofilico para hacer frente a su enfermedad y poder mejorar su calidad de vida, no
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solo porque reduce el riesgo de complicaciones fisicas, sino también porque favorece hacer
conciencia de la realidad de su enfermedad, su alcance y la capacidad de manejarla para alcanzar
un nivel de calidad de vida promedio (Solovieva, Santavirta, Santavirta y Konttinen, 2004).

El conocimiento logrado por el paciente con hemofilia a traves del counselling y la
educacion es también FP de su calidad de vida; mejor aun si se obtiene a temprana edad,
haciendo énfasis en el cuidado de la enfermedad (Bahls, Campos, Keller, Sabbag, Gusso, De
Assuncao, Petry y Echterhoff, 2006; Riva, Bullinger, Amann y von Mackensen, 2010). De hecho,
hay varias maneras de intervencion con el paciente hemofilico como mejoramiento de la
autoestima y modelamiento de roles por parte de orientadores o consejeros, que en ultima
instancia buscan desarrollar en el paciente aptitudes para afrontar la condicion de enfermedad
cronica (Thomas y Gaslin, 2001). Esto implica también un entrenamiento en uso de estrategias
de afrontamiento apropiadas, para responder de manera mas pertinente segun la situacion, ya sea
centrandose en el problema o en la emocién y haciendo uso de funciones adaptativas, tales como
la resiliencia (Miller, Sabin, Goldman, Clemente, Sadowski, Taylor y Lee, 2000). Es esencial
para el manejo de la hemofilia (en especial en el caso de los nifios) que existan programas
educativos sobre las repercusiones y el tratamiento de la enfermedad, tanto para la familia como
para el paciente (Isidro de Pedro, 2002).

También puede considerarse como FP la posibilidad de intervenir sobre la percepcion del
paciente hemofilico respecto a su enfermedad. De esta manera, al hacer uso de la teoria de auto-
regulacién se puede enfatizar en la percepcion que el paciente hemofilico tenga sobre la
necesidad de un tratamiento y la manejabilidad de su enfermedad, con el fin de mejorar la

adherencia terapéutica (Llewellyn, Miners, Lee, Harrington y Weinman, 2003). A su vez, otro FP
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es la concordancia entre las expectativas del paciente y la percepcion que tenga respecto a su
bienestar; entonces, a mayor concordancia mejor sera la calidad de vida indicada (Cummins,
2005). En otras palabras, si el individuo percibe poco bienestar en su vida y espera mucho, es
muy probable que vaya a tener una calidad de vida reducida en comparacion de quien perciba
que su bienestar esta a la altura de sus expectativas.

Anivel social, resulta fundamental para promover una mejor calidad de vida del paciente,
que exista una buena atencién por parte del personal clinico, que mejora cuando hay empatia y
comprension hacia el paciente, dado que no solo se presta un apoyo instrumental sino también
emocional, tanto al paciente como a la familia. Esto mismo incrementa la efectividad que tengan
las estrategias utilizadas para la educacion del paciente hemofilico en el manejo y afrontamiento
de su enfermedad (Taylor, 2004).

Lo anterior ha llevado a la creacién de centros de atencidn especializados, federaciones,
organizaciones, etc., que permiten ayuda y atencion mas integral y acorde a las necesidades del
paciente hemofilico. Un ejemplo de ello es la World Federation of Hemophilia (WFH) (2013)
que tiene a su vez conexiones con distintas asociaciones y ligas en 122 paises. Esta Federacion,
se encarga de promover el cuidado hacia el paciente hemofilico con las especificaciones
requeridas de la condicion (Srivastava et al., 2012).

Otro FP a nivel sociocultural para la calidad de vida del paciente con hemofilia, es la
adecuada percepcion de redes de apoyo Yy una apropiada distincion entre realidad y percepcion,
ya que de acuerdo con esto se interviene de forma distinta, implicando un apoyo sea de
psicologia, trabajo social, etc. (Spilsbury, 2004). La psicologia puede intervenir sobre la

percepcidn que tenga una persona, pero son los trabajadores sociales quienes pueden intervenir
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en la realidad de la red de apoyo de la persona, claro esta con ciertos limites (Bullinger y von
Mackensen, 2003).

Las creencias religiosas son otro factor que puede proteger al paciente hemofilico, en
tanto forme parte de su red de apoyo y promueva su auto-cuidado. Se han realizado estudios que
muestran cOmo un paciente refiere tener un mayor nivel de bienestar cuando percibe una red de
apoyo solida, que en varias ocasiones incluye bien sea lideres religiosos (sacerdotes, rabinos,
etc.) o comunidades religiosas (Miller et al., 2000). Asi mismo, dichos miembros de las redes de
apoyo eran percibidos como parte importante en la lucha contra la enfermedad, puesto que
reforzaban el area espiritual del paciente. Esta relacion entre un paciente y su comunidad
religiosa ejemplifica la importancia que mantiene la cultura sobre el trato que el paciente decida
darle a su enfermedad, sirviendo como factor motivacional (Srivastava et al., 2012).

En ocasiones, la salud de los cuidadores de nifios con hemofilia (en especial de las
madres) resulta desatendida, generandoles complicaciones tanto a ellos como a los pacientes.
Esto podria ser prevenido si se resaltara la importancia del autocuidado. Después de todo, el
cuidado de una enfermedad cronica, puede resultar en un mayor compromiso de la salud en
comparacion con enfermedades de menor duracion (Rodriguez, 2011).

Por ultimo, la promocion de la escolaridad en nifios con hemofilia debe servir como FP
de la calidad de vida, permitiendo que los nifios reciban una educacion sin discriminaciones ni
estigmatizaciones, facilitando el desarrollo y la interaccion con otras personas, lo que les
ayudaria a llevar una vida normal (Fuentes, Palomo, Leiva y Fuentes, 2012).

Todos estos factores han de afectar de forma positiva la calidad de vida de un hemofilico,

bien sea en un nivel subjetivo como la percepcion de su enfermedad y las redes de apoyo, como
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en un nivel sociocultural, en el cual existan programas de proteccidn para estos pacientes y se
promueva una cultura de mayor cuidado de la enfermedad. Lo importante es que la persona con
hemofilia tenga a su disposicion la mayor cantidad posible de recursos que le beneficien y le

permitan desarrollar una mejor calidad de vida.

Instrumentos de evaluacion de la calidad de vida en personas hemofilicas

Tomando en cuenta lo explicado anteriormente, para evaluar la calidad de vida de un
paciente hemofilico, se requiere de un instrumento especializado, dado que una prueba general
no tendria en cuenta las necesidades y dificultades que tiene esta poblacion. Sin embargo,
estudios realizados ya con pruebas generales han permitido comparar poblaciones control (sin
enfermedad) y aquellos con coagulopatias (Solovieva, Santavirta, Santavirta y Konttinen, 2004).
Esto suscita entonces la necesidad de diferenciar el modo de evaluacion de la calidad de vida en
estudios comparativos, si el instrumento en cuestion permite comparar los resultados entre
personas con trastornos de la sangre y personas saludables (o con diferentes enfermedades) o
incluso si permite constatar diferencias entre personas hemofilicas y personas con diferentes
trastornos de coagulacion.

Sin embargo, existen algunas semejanzas entre instrumentos para la evaluacion de la
calidad de vida en poblacién general y en poblacion de pacientes hemofilicos.

A continuacién se describen algunos instrumentos utilizados con frecuencia para medir la
calidad de vida, y algunos especificamente disefiados para evaluar la calidad de vida de pacientes

hemofilicos.



HEMOFILIAY CALIDAD DE VIDA 35

Short Form 36 (SF-36): Cuestionario disefiado por John E. Ware Jr., consta de 36 items
que representan 8 dominios de “Health Related Quality of Life” (Calidad de vida relacionada con
salud) (HRQoL). Cada sub-escala consta de 2 a 10 preguntas tipo Likert y la puntuacion es de 0
a 100. El puntaje total de componentes fisicos y el de componentes mentales se obtiene de datos
normativos. Los puntajes se normalizan con una media de 50 y una desviacion estandar de 16.

El cuestionario estd conformado por 36 afirmaciones relacionadas con disfuncién en salud en 12
areas de funcionamiento: ambulatorio, morbilidad, cuidado del cuerpo y movimiento, interaccion
social, comunicacion, grado de alerta, comportamiento emocional, suefio y descanso,
alimentacion, trabajo, manejo de hogar y actividades de ocio. La persona debe marcar aquellas
afirmaciones que describan su salud. Los primeros 4 dominios se combinan para obtener el
puntaje de salud fisica: funcionamiento fisico, rol fisico, dolor corporal y salud general. Los
siguientes 4 dominios se combinan para obtener el puntaje de salud mental: vitalidad,
funcionamiento social, rol emocional y salud mental. El alfa de cronbach de 0.92 muestra una
alta consistencia interna, lo que significa que es un instrumento confiable para medir aquello que
estd evaluando (Solovieva, Santavirta, Santavirta y Konttinen, 2004). En cuanto a los resultados
obtenidos con la aplicacion del SF-36, se ha encontrado que pacientes con problemas de
coagulacién, mas frecuentemente reportan como importantes para su vida: actividades de
recreacion y hobbies, disponibilidad de trabajo o estudio, relaciones con otras personas, propia
salud y relaciones con familia o parientes. Mientras que pacientes control reportan como mas
importantes: Propia salud, relaciones con familia o parientes, disponibilidad de trabajo o estudio

(Solovieva, Santavirta, Santavirta y Konttinen, 2004).
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Hemofilia-QoL: Cuestionario creado por P. Arranz y E. Remor en el 2005 que busca
evaluar la calidad de vida en adultos con hemofilia, consta de 36 items que cubren 9 dominios:
salud fisica, actividades diarias, dafio articular, dolor, satisfaccion con el tratamiento, dificultades
con el tratamiento, funcionamiento emocional, salud mental, relaciones y actividad social. La
poblacidn objetivo son personas con hemofilia, mayores de 17 afios, capaces de responder al
cuestionario por si mismas, por lo que un criterio de exclusién es no ser capaz de leer o hablar.
Ha demostrado una confiabilidad de 0,95 y validez con un rango entre 0.49 y 0.77 segun la sub-
escala. El puntaje del Hemofilia-QoL también permite distinguir entre grupos de pacientes con
diferentes estados de salud, asi como tiene en cuenta el punto de vista del paciente y del
profesional de la salud en la estructura de las preguntas (Remor et al., 2005).

Hemolatin-QoL.: El “Cuestionario Latino-Americano para la Evaluacion de la Calidad de
Vida Relacionada con la Salud en Adultos con Hemofilia” actualmente en desarrollo, fue ideado
por E. Remor en el 2002 como una adaptacion del Haemo-QoL (instrumento para evaluar la
calidad de vida de nifios hemofilicos) para Latinoamérica que evalta: funcionamiento fisico;
funcionamiento emocional; apoyo social percibido; actividades y funcionamiento social;
tratamiento médico; salud mental; satisfaccion con las condiciones del entorno; bienestar
general; salud general. Contiene 47 items que pueden ser respondidos de forma abierta por los
participantes, quienes deben ser mayores de 18 afios. Aln no se han identificado la validez y la
confiabilidad del cuestionario (Remor, 2005).

Se resalta la importancia de la creacion de cuestionarios que se adapten a la poblacién
latinoamericana, ya que muchos de los instrumentos utilizados para la evaluacion de la calidad

de vida, no solo de hemofilicos sino de pacientes con enfermedades cronicas en general, son
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originalmente creados para poblaciones europeas o norteamericanas (Davila, 2007). Esto genera
sesgos y no permite incluir en la evaluacion la cultura y el contexto en el cual ha vivido el
paciente hemofilico, lo que dificultaria obtener resultados mas confiables y ajustados a la
necesidad de cada pais (Remor, 2005).

Adicionalmente, se han creado instrumentos para poblacion de profesionales de salud que
trabaja con poblacion hemofilica, como es el caso del Cuestionario breve de calidad de vida,
disefiado por McKevitt y Redfern en 2002 para entrevistar a profesionales de la salud (médicos,
fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales) quienes, en el cuestionario presentado, debian
escoger la caracteristica que mas relacionaban con calidad, con el fin de conocer el concepto de
calidad de vida que manejaban dichos profesionales. Las categorias presentadas eran: social,
alegria, buena salud, fisico, mental, subjetivo, economia, independencia, indefinible, otros
(McKevitt, Redfern, La-Placa y Wolfe, 2003). Asi mismo, el cuestionario buscaba conocer que
método resultaba mas efectivo para evaluar la calidad de vida, entre preguntarle directamente a
los pacientes, observar sus necesidades y comportamientos, preguntar a familiares y amigos del
paciente, y el uso de medidas estandarizadas. Se encontrd que el 91% de los encuestados (mas de
1400) resaltaban preguntarle directamente a los pacientes, y el 59, 8% resaltaron el observar las
necesidades y comportamientos del paciente, mientras que el 42,8% resaltaron el uso de medidas
estandarizadas (McKaevitt, Redfern, La-Placa y Wolfe, 2003).

Este estudio es relevante ya que permite generar debate alrededor del uso de medidas
estandarizadas para evaluar la calidad de vida de un paciente, en contraste con la cantidad de
informacidn que se pueda obtener de preguntarle al paciente directamente, a modo de entrevista.

Esto puede suscitar preguntas como ¢ Qué tan adecuado, resulta medir la calidad de vida en un
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cuestionario? ¢ Resulta mas pertinente evaluarla de forma integral en una entrevista ya sea
abierta o semi-estructurada?

Otros cuestionarios: Ademas de los anteriormente explicados, se han usado diferentes
tests para evaluar principalmente areas que pertenecen a la evaluacién completa de la calidad de
vida, como es el caso del Quality of Well-being Scale, que evalla el bienestar percibido por la
persona respecto a varias areas de su vida (Kaplan y Ries, 2007); o el Pain Coping Strategies
Questionnaire (CSQ) y el Beliefs about Pain and Control Questionnaire (BPCQ) que se
especializan en la evaluacion de la percepcion del dolor y como es afrontado por la persona

(Barry y Elander 2002).

Antecedentes empiricos sobre la evaluacion y la intervencidon en la calidad de vida
del paciente hemofilico

Multiples estudios se han enfocado en pacientes hemofilicos, resaltando aspectos
especificos como la calidad de vida, los efectos de nuevas formas de tratamiento, y otros
aspectos relacionados con el estilo de vida en general de dicha poblacién. Sin embargo, la mayor
parte de estos estudios se han desarrollado en Europa o en Estados Unidos, en comparacién con
un porcentaje relativamente bajo en Suramérica, y una literatura ain mas escasa enfocada en la
poblacién hemofilica colombiana.

Para lograr una propuesta mas completa de un instrumento que permita evaluar la calidad
de vida de los pacientes hemofilicos, adaptado a la poblacion colombiana, resulta de gran
importancia conocer los antecedentes empiricos pertinentes. Esto permitiria la comprension de la

situacién actual del estudio de la calidad de vida de pacientes hemofilicos a nivel mundial,
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contrastando los avances y descubrimientos logrados en otros paises, lo que a su vez ayudaria a
evitar errores y conocer de antemano dificultades que afrontaron en tales investigaciones. Al
mismo tiempo, cuando se parte de una base solida en este caso, se logra una evaluacion mas
integral de la calidad de vida, dado que permite incluir factores que se ha encontrado que
resultan significativos. Una vez existan méas datos de la poblacion especifica en el caso de
Colombia, se pueden contrastar los resultados y comparar la validez de los instrumentos.

En el estudio especifico de la calidad de vida en pacientes hemofilicos, un investigador
que destaca es Eduardo Remor, quien ha conducido multiples estudios en Espafa y el resto de
Europa sobre el tema, y actualmente se encuentra validando un instrumento para la poblacion
Latinoamericana (Remor, 2005; Remor, Young, Von Mackensen y Lopatinas, 2004; Remor et al.,
2005). Remor explica los factores que incluye en la evaluacion de la calidad de vida, el proceso
de validacion de los instrumentos desarrollados y las variables que toma en cuenta en sus
estudios. Con esta informacion se facilita la elaboracion de un instrumento aplicado a la
poblacién colombiana, ademas de ser un futuro punto de referencia para la validacion del
instrumento.

Por su parte, Bullinger y Von Mackensen (2003, 2008) han enfocado su investigacion a la
poblacién hemofilica infantil en Alemania, evaluando aspectos psicosociales y determinantes en
su calidad de vida, con instrumentos como el KINDL-R. Este tipo de investigaciones podria ser
el punto de partida para futuros estudios cuya poblacion principal sean nifios y adolescentes.

Otros autores que destacan en el area son Franchini y Manucci (2009, 2012) quienes han
investigado las comorbilidades que afectan a la poblacion adulta mayor con hemofilia, que suele

ser desatendida por la mayoria de investigaciones actuales que se centran en poblaciones mas
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jovenes en Italia. También han estudiado la hemofilia en general, como ha ido cambiando el
tratamiento y la perspectiva que se tiene de esta enfermedad a lo largo del tiempo, resaltando
aspectos como la mortalidad y las nuevas dificultades a las que se enfrentan las personas con
hemofilia hoy en dia.

Thomas y Gaslin (2001) centran su estudio en como mejorar la autoestima de nifios con
hemofilia (Estados Unidos), dada la importancia de la misma en la calidad de vida del nifio,
como recurso que le permite obtener mayor independencia y demostrar su propia valia. Se
destaca entonces la importancia de tomar en cuenta la percepcion que tenga el paciente de si
mismo, dado que puede servir como indicador de salud mental.

Nazzaro, Owens, Hoots y Larson (2006) tambiéen se enfocaron en la poblacion joven de
Estados Unidos, mediante una encuesta a nivel nacional buscaban evaluar los conocimientos,
actitudes y conductas asociadas a prevencion en pacientes hemofilicos. Encontraron asi que los
episodios hemorragicos y los dafios en articulaciones eran las principales preocupaciones en esta
poblacidn, pero que no tenian mayor conocimiento acerca de complicaciones como la hepatitis u
otras infecciones. Vale la pena entonces incluir este aspecto en el instrumento que evalle calidad
de vida; al conocer mas sobre las creencias que tiene la poblacion sobre la enfermedad se podra
establecer una relacién con una mayor o menor percepcién de calidad de vida, ademas de generar
un asesoramiento psicoeducativo adecuado.

Un aspecto que suele ser resaltado en varias investigaciones es el dolor (Barry y Elander,
2002; Remor, 2005; Jensen et al., 1991; Humphries y Kessler, 2012), por lo que se hace evidente
la necesidad de incluir este aspecto en cualquier instrumento que busque evaluar la calidad de

vida.
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Ha habido numerosas investigaciones sobre la calidad de vida en la hemofilia, tanto en
poblacién adulta como en poblacion infantil, tal y como se presentd anteriormente, muchos de
esos estudios dan cuenta de como se ha comprendido, conceptualizado la calidad de vida en la
hemofilia, cuales han sido los factores que protegen o afectan la calidad de vida de estos
pacientes y como se ha evaluado.

A continuacion se hace referencia a algunos estudios de particular importancia por
abordar directamente la medicion de la calidad de vida en la poblacion hemofilica adulta, o la
intervencion para mejorar la calidad de vida en esta poblacion.

En las tablas 3 a 9 se presentan los antecedentes empiricos de la evaluacion y de la
intervencion sobre la calidad de vida en pacientes hemofilicos, publicados entre 2008 y 2012 en

bases de datos especializadas tales como: Science Direct, Academic Search Complete (EBSCO).
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Tabla 3
Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2008
Afio Autores Pais Objetivos Poblacién y muestra Tipo de estudio
Walsh, M.; Macgregor, D.; Stuckless, Comparar calidad de vida de -
2008 S.; Barrett, B.; Kawaja, M.y Scullys, Canada poblacion con hemofilia A vs 47. adultos con hemofilia A versus 33 Transversal
- sujetos control.
M poblacion sana.

Investigar los efectos de la
transicion de servicios de

Holanda cuidado de salud de pacientes
pediatricos a adultos en pacientes
con hemofilia y sus padres.

17 pacientes con hemofilia y sus
padres

Geerts, E.; van de Wiel, H. y

2008 Tamminga, R.

Estudio piloto

Obtener datos del estatus social
de austriacos hemofilicos y

Austria  compararlos con una poblacion
de referencia equivalente en edad
Y Sexo.

53 adultos con hemofilia A versus
103 sujetos control.

Hartl, H.; Reitter, S.; Eidher, U.;

Ramschak, H.; Ay, C. y Pabinger, I. Transversal

2008
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Tabla 4

Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2009

43

Afo Autores

Objetivos

Poblacion y muestra

Tipo de estudio

2009 Pashos, C.

Siboni, S.; Mannucci, P.;

Gringeri, A.; Franchini, M.;
2009 Tagliaferri, A.; Ferreti,M.;

Tradati, F.; Santagostino, E. y

von Mackensen, S.

2009

Den Uijl I.; Fischer, K.; van der
2009 Bom, J.; Grobbee, D.;
Rosendaal, F. y Plug, 1.

Brown, T.; Lee, W.; Joshi, A. y

Elander, J.; Robinson, G,;
Mitchell, K. y Morris, J.

Medir la calidad de vida, sus
determinantes, en una muestra de
pacientes hemofilicos con
inhibidores.

Recopilar informacion de la

calidad de vida y salud de personas

que han llegado a la tercera edad,
en comparacion con poblacién
referencia.

Estudiar el efecto de la artritis
crénica y el dolor de sangrados
agudos en la calidad de vida de
pacientes hemofilicos.

Comparar la percepcion de carga
de enfermedad entre individuos
con hemofilia moderada y
hemofilia leve o grave.

53 pacientes hemofilicos con
inhibidores.

39 pacientes con hemofilia
versus 43 hombres sin hemofilia
mayores a 65 afios.

209 adultos con hemofilia Ao B

1066 adultos con hemofilia
moderada.

Transversal

Transversal

Transversal

Transversal, auto-reporte.
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Tabla 5
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Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2010-2011

Afio Autores Pais Objetivos Poblacion y muestra Tipo de estudio
Describir el estado de salud, la
Mercan, A.; Sarper, N.; Inanir, M.; . atencién recibida y su impacto en 70 pacientes con hemofilia, 31 de
2010 Mercan, H.; Zengin, E.y Caki, S. Turquia la salud de vida en pacientes con los cuales eran adultos. Transversal
hemofilia.
Poon J. L., Lou M., Doctor J., Describir la calidad de vida
2011 Zhou Z.Y., Gwadry-Sridhar F., Estados relacionada con salud en pacientes 77 pacientes con hemofilia B, 37 Lonaitudinal
Baker J., Ullman M., Unidos con Hemofilia B y la relacion con  de los cuales eran adultos. g
Koerper M., Johnson K. limitacion motora y dolor articular
"Determinar el lenguaje usado por
los pacientes para describir y
diferenciar dolor agudo de
Witkop, M.: Lambing, A.; | Eerswter:t’e,_descrlblr las estrategias
2011 Kachalsky, E.; Divine, G,; Est_a 0s armacologicas y no 114 pacientes con hemofilia Transversal
i T Unidos farmacoldgicas utilizadas para '

Rushlow, D. y Dinnen, J.

controlar el dolor, determinar los
proveedores para el manejo del
dolor y evaluar la calidad de vida
incorporando el SF-36" (p. 612).
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Tabla 6

Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2010-2011 (Cont.)
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Afio Autores Pais Objetivos Poblacion y muestra Tipo de estudio
Klamroth, R.; Pollman, H.; Her- Comparar puntajes en test de ?‘E’.IIUd 205 adultos con hemofilia en
) oo ) .y calidad de vida entre hemofili- . .,
2011 mans, C.; Faradji, A.; Yarlas, A,; Alemania o varios paises de Europa y en Transversal
] . cos, individuos sanos y con otras .
Epstein, J. y Mewenstein, B. - - Estados Unidos.
condiciones cronicas.
Zhou, Z. Y.; Wu, J.; Baker, J.;
Curtis, R.; Forsberg, A.; Huszti, Describir el estudio de la 1228 pacientes diagnosticados
H.; Koerper, M.; Lou, M.; Miller,  Estados evaluacion del costo de cuidado y pacient g -
2011 .7 - ) . con hemofilia A entre edades de  Longitudinal
R.; Parish, K.; Unidos carga de enfermedad en personas 2-64
Riske, B.; Shapiero, A.; Ullman, con deficiencia de factor VIII. '
M. y Johnson K.
Estudiar factores relacionados con
2011 Remor, E. Espafia adherencia al tratamiento, 121 pacientes espafioles con Transversal

satisfaccién con el tratamiento y
dificultades en esto.

hemofilia entre 17 y 70 afios
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Tabla 7
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Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2012

Afo Autores Pais Objetivos Poblacién y muestra Tipo de estudio
Von Mackensen, S.; Gringeri, A.; . Qescrlblr la cqhgjad de vida y el 39 adultos con hemofilia mayores a -
2012 . . : Italia bienestar percibido en adultos < Longitudinal
Siboni, S. M.y Mannucci, P. M. e 65 afios
mayores con hemofilia
Lindvall, K.; von Mackensen, S.; . Coqocer la Cal'd?q de vida en 81 pacientes en grupos por edades de
2012 Suecia  pacientes hemofilicos en centros ~ Transversal
Berntorp, E. . 15-24, 25-34, y 65-74 afos.
de tratamiento
"Determinar el lenguaje usado
por los pacientes para describir y
diferenciar dolor agudo y
persistente, describir las
Witkop, M.; Lambing, A.; Divine, G; Estados ?;::ﬁ;i%%s ?safszon:]rgl de dolor
2012 Kachalsky, E.; Rhuslow D. y Dinnen . ogicas y 764 encuestados con hemofilia Ao B Transversal
Unidos  farmacoldgicas, evaluar la

J.

efectividad percibida del manejo
del dolor actual sobre la calidad
de viday determinar quién
provee manejo del dolor a esta
poblacién” (p. e115).
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Tabla 8
Antecedentes empiricos de la evaluacion de la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afio 2012 (Cont.)

Afio Autores Pais Objetivos Poblacion y muestra Tipo de estudio

Evaluar el impacto de la carga de

Neufeld, E. J.; Recht, M. Sabio, enfermedad en pacientes, cuidadores y

H.; Saxena, K.; Solem, C. T,; Estados o o 37 casos de pacientes con hemofi- I
2012 . ; . familia, y la relacion entre pruebas . . - Longitudinal
Pickard, A. S.; Gut, R. Z. y Unidos . . lia y sus cuidadores y familias.
mensuales de calidad de vida y las
Cooper, D. L. R .
experiencias diarias del paciente.
2012 Valentino, L.; Pipe, S.; Tarantino, Estados \c/:i?jgoggrlssl r'nrngfgg §2| Isucigggg%g?a 1044 pacientes adultos con Transversal
M.; Ye, X.; Xiong, Y.y Luo M.  Unidos €] - hemofilia A en Estados Unidos
salud en pacientes hemofilicos.
Estudiar la relacion entre las actitudes
Mehramiri, A.; Parand, S.; . hacia la economia y la salud y la 100 pacientes con hemofilia de
2012 Haghpanah, S. y Karimi, M. Iran calidad de vida en pacientes centro de atencion en Shiraz, Iran. Transversal

hemofilicos.
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Tabla 9

Antecedentes empiricos de la intervencién para la calidad de vida en pacientes hemofilicos: afios 2008 - 2012

48

Afio Autores Pais Obijetivos Poblacién y muestra Tipo de estudio
Hoots, W.; Ebbesen, L.; Konkle, B.; E'xplora.r Ia_mejorla enla calld'ad de . -
) . Estados vida en individuos con tratamiento 22 pacientes hemofilicos con I
2008 Auerswald, G.; Roberts, H.; Weath- . S : Lo Longitudinal
i : Unidos  profilactico con FVII activo recombi- inhibidores.
erall, J.; Ferran, J. y Ljung, R
nado.
Estados Describir los efectos del tratamiento 6 pacientes hemofilicos con
2009 Valentino, L. . profilactico con concentrado activo de . pac Longitudinal
Unidos - . - inhibidores.
protrombina en pacientes hemofilicos.
o~ Describir los resultados de profilaxis, ~
2011 Nc_)one, D.; O'Mahoney, B.y Irlanda  tratamiento en demanda o combinado 58 adultos entre 20y 35 anos Longitudinal
Prihodova, L. - - de Europa con hemofilia
en poblacion hemofilica
Investigar el efecto de la acupuntura
Lambing, A.; Kohn-converse, B.; Estados para tratar el dolor articular y - N
2012 Hanagavadi, S. y Varma V. Unidos  documentar si aumenta el riesgo de 9 adultos con hemofilia. Longitudinal
sangrado
?p'rzaor‘]enE(I)yL\J/Shg;Z(al ,:\nNd r.eeva, Evaluar la eficacia y seguridad de
2012 ' L ya, N Rusia tratamiento profilactico con derivado 11 adultos con hemofilia A Longitudinal
Velichkoli, I.; Ervinovna, O.; Yatuv,
de plasma de FVIII.
R.y Baru, M.
.. ] Describir y evaluar resultados de
2012 Khawaji, M.; Astermark, J. y Suecia  tratamiento profilactico en pacientes 81 adultos con hemofilia severa Longitudinal

Berntorp, E.

con hemofilia severa
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Discusidn y conclusiones

La evidencia muestra que la hemofilia es una enfermedad con baja incidencia a
nivel mundial, sin embargo con mas de medio millon de casos en todo el mundo existe un
namero elevado de personas que debe recibir atencion médica y desarrollar un estilo de
vida particular para aprender a convivir con la enfermedad (Philipp, 2010). En el caso de
Colombia no existe una cifra exacta, dada la dificultad de llevar un registro de cada
individuo, pero con un estimado de tres mil personas se puede pensar que no todas logran
recibir la atencion que necesitan, menos ain para tener una calidad de vida adecuada.

En otros paises, sobre todo en aquellos en via de desarrollo donde no existe la
infraestructura o la proteccion adecuada para estos individuos, se evidencia la poca
importancia que se le da a la calidad de vida de los hemofilicos. Las investigaciones
realizadas en los Gltimos 6 afios, muestran una misma tendencia, la calidad de vida parece
ser mas estudiada en paises desarrollados como Estados Unidos (Valentino, 2009),
Alemania (Klamroth, Pollman, Hermans, Faradji, Yarlas, Epstein y Mewenstein, 2011),
Italia (Siboni, Mannucci, Gringeri, Franchini, Tagliaferri, Ferreti, Tradati, Santagostino y
von Mackensen, 2009), Espafia (Remor, 2011), o Inglaterra (Elander, Robinson, Mitchell, y
Morris, 2009 ) en comparacion con paises donde no se encuentra tanto estudio de la
tematica, como es el caso en general de Latinoamérica, Africa y Asia. Esto podria deberse a
la falta de visibilidad de algunos estudios en revistas menos reconocidas a nivel
internacional, o la presentacion de la investigacion en un lenguaje menos comun en
comparacion con el inglés.

En general, la esperanza de vida para un paciente hemofilico ha aumentado, sin
embargo no ha sucedido lo mismo con la calidad de vida de estos pacientes (Philipp, 2010).

AUn en paises donde existen centros especializados para su cuidado, se ha encontrado que
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todavia quedan aspectos por mejorar para lograr siquiera tener el mismo nivel de calidad de
vida que una persona promedio (Mehramiri, Parand, Haghpanah, y Karimi, 2012; Khawaji,
Astermark y Berntorp, 2012).

Una dificultad percibida para el estudio de la calidad de vida en general es la falta
de una Unica definicion que integre criterios y permita la comparacion entre estudios
(Fructuoso, Castro, Oliveira, Prata y Morgado, 2011; Haas, 1999; Taylor, Gibson y Frank,
2008; Meeberg, 1993). Esto puede deberse a los diferentes aspectos en los que se centra
cada investigacién y las caracteristicas de cada cultura que van a influenciar en la
definicién de la que partan los autores. Sin embargo, a pesar de que cada pais tenga sus
particularidades en la atencion y el cuidado que se les brinda a las personas con hemofilia,
existen factores que pueden presentarse en cualquier contexto sociocultural y pueden llegar
a interferir sea de forma positiva o0 negativa en la calidad de vida. Por eso mismo esta
revision utiliza tres niveles generales: bioldgico, psicolégico y sociocultural, para poder
explorar més a fondo los FP y los FN de la calidad, intentando reducir las diferencias
culturales que puedan haberse presentando en cada estudio, sin llegar a negar el impacto
que estas tuvieron.

Los FN (tratamientos médicos inadecuados; estrés; carencia de redes de apoyo;
comorbilidad con otras enfermedades; sentimientos de culpa, vergienza y rabia;
inestabilidad econdmica; dafio en las articulaciones; baja adherencia al tratamiento; alto
costo de terapias; desconocimiento antecedentes familiares; falta informacion de la
enfermedad; dificultades en el manejo del nifio con hemofilia; comorbilidad con otras
enfermedades cronicas; falta de interés por el auto-cuidado; maltiples intervenciones
quirdrgicas; depresion; hospitalizaciones prolongadas; pesimismo; estilo de vida sedentario;

estilos de afrontamiento inadecuados; percepcion de redes de apoyo) reportados en los
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estudios son una muestra de los obstaculos que enfrentan los pacientes con hemofilia y que
van en detrimento de su calidad de vida. El dolor por ejemplo fue uno de los méas
nombrados en la mayoria de estudios, dadas las complicaciones fisiologicas que pueden
surgir en la hemofilia es, actualmente el factor fisico y psicolégico mas comin en las
investigaciones, denotando la importancia que tiene su cuidado en esta poblacion.

En cuanto a los FP (manejo adecuado del dolor; apoyo por parte de profesionales de
la salud; diagndstico prenatal; modelamiento de roles; practicas religiosas; actividad
deportiva; mejoramiento de autoestima; organizaciones como la WFH; posibilidad de una
cura; promocion auto-cuidado; bienestar social; desarrollo de nuevos tratamientos; estilo y
estrategias de afrontamiento adecuadas; educacion de la familia; profilaxis; resiliencia;
integracién social; percepcion de necesidad de tratamiento y curabilidad; atencién
oportuna; concordancia entre percepcién y expectativas del bienestar; promocién de la
escolaridad; auto-cuidado del cuidador principal) se evidencia una variedad de aspectos a
tomar en cuenta para la evaluacion e intervencion en pacientes hemofilicos, que pueden ser
aprovechados para compensar aquellas dificultades que afronte cada caso en particular. Por
ejemplo con un paciente que no tenga una red de apoyo sélida se puede trabajar la
promocion del auto-cuidado; o para una familia que esté en condiciones de brindar un
apoyo al paciente hemofilico se puede proporcionar psicoeducacién; un paciente con un
estilo de afrontamiento inadecuado puede trabajarse el manejo de expectativas en relacion
con su condicion actual, etc.

Es importante que estos aspectos sean tomados en cuenta por profesionales de la
salud al momento de evaluar e intervenir sobre planes de tratamiento para estos pacientes,
ya que esto le permitiria a la poblacion hemofilica recibir atencién integral y personalizada.

Si el objetivo es mejorar las condiciones de calidad de vida de esta poblacion, el reconocer
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la existencia de factores de este tipo permitiria elaborar un plan de salud que se ajuste a las
necesidades de cada individuo, sabiendo cuales son los mayores riesgos a los que se
enfrentan (FN), y cuéles son las aspectos a aprovechar y fortalecer (FP).

De los instrumentos que se emplean actualmente para evaluar la calidad de vida en
poblacion hemofilica, son muy pocos los especializados en esta poblacién (Arranz y
Remor, 2005; Remor, 2002). Esto puede generar dificultades ya que un instrumento
especializado tiene en cuenta aquellos aspectos més sensibles de resultar afectados en los
hemofilicos, como el dolor a causa de sangrados o la movilidad que se ve reducida en sus
articulaciones tras varios sangrados articulares. Al no tener en cuenta aspectos como esos,
puede darse que haya informacion de la vida del individuo que resulte subevaluada o no
evaluada en lo absoluto. Asi mismo, los pocos instrumentos especializados que se emplean
no tienen en cuenta aspectos socioculturales, ya que son realizados con poblaciones de
varios paises o de otros continentes. En el caso de Latinoamérica solo se sabe de un
instrumento que esta siendo desarrollado para la poblacion en general (Remor, 2002). En
cuanto a Colombia, no existe un instrumento creado especificamente teniendo en cuenta
nuestro contexto sociocultural para la poblacion hemofilica. Dada la semejanza cultural que
puede tenerse con el resto de la poblacién latinoamericana en contraste con la europea o la
norteamericana, el instrumento actualmente en desarrollo por Eduardo Remor seria la
mayor aproximacion de un instrumento que tenga en cuenta aspectos socioculturales para la
poblacion hemofilica en Colombia.

En la revision se encontro que la mayoria de las investigaciones realizadas
contemplaban un aspecto meramente evaluativo de la calidad, y ofrecian pocas o ninguna
solucion a los problemas que estudiaban. Adicionalmente, los pocos estudios que se centran

en una intervencion en pro de la calidad de vida, se enfocaban en tratamientos médicos para
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mejorar las actuales transfusiones o técnicas empleadas para aumentar el FVIII o FIX en el
hemofilico (Hoots, Ebbesen, Konkle, Auerswald, Roberts, Weatherall, Ferran, y Ljung,
2008). Inclusive algunos se centraban en técnicas fisicas para mejorar el manejo del dolor
(Lambing, Kohn-converse, Hanagavadi, y Varma, 2012) pero ninguno se enfoco en la
intervencion de aspectos psicoldgicos o socioculturales de la calidad de vida. La mayoria
resaltaban la importancia de prestar atencion al aspecto que estaban estudiando, pero no
ofrecian alternativas para mejorar el cuidado que recibe.

Cabe resaltar, empero, la escasa investigacion que surge desde la Psicologia, tanto a
nivel evaluativo de la calidad de vida como de intervencién sobre la misma. La mayoria de
investigaciones encontradas, las cuales contemplaban un aspecto evaluativo, partian de un
marco tedrico médico, en el que se explicaban datos generales de la hemofilia o el concepto
de calidad de vida. Pero estas no tomaban en cuenta aspectos psicolégicos mas alla que
como items en las escalas de evaluacion, y al momento de discutir los resultados, se
restringian a descripciones y no a un analisis més completo de las posibles implicaciones
que estos tenian, por ejemplo explorar mas la resiliencia que desarrolla la poblacion
hemofilica, o los posibles cambios que pueden haber en su estilo de afrontamiento.

Las investigaciones enfocadas en la relacion entre calidad de vida y sentimientos
negativos fueron pocas, en comparacion a aquellas centradas en un plano mas fisiol6gico
(dolor, dafio en articulaciones, consecuencia de hemorragias, etc.) pero lograban mostrar la
importancia que tiene el estudiar el tema, dado que sirven como base para desarrollar
terapias orientadas al manejo de la poblacion hemofilica, lo que incluye el impacto
psicosocial, los cambios en ciclos de vida, el riesgo de presentar sintomatologia depresiva,
entre otros (Janse, Sinnema, Uiterwaal, Kimpen, y Gemke, 2008; Buxbaum, Ponce, Saidi y

Michaels, 2010; Rodriguez, 2011; Lee, Berntorp y Hoots, 2010; Cassis, Querol, Forsyth e
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lorios, 2012; Negrier, Seuser, Forsyth, Lobet, Llinas, Rosas, y Heijnen, 2013). Se
recomienda por lo tanto, que futuras investigaciones se orienten a profundizar en la forma
en que tanto factores protectores como negativos para la calidad puedan ser tenidos en
cuenta para el desarrollo de una evaluacion méas completa de pacientes hemofilicos. Esto
serviria entonces como fundamento para el desarrollo de terapias que permitan mejorar la
calidad de vida de esta poblacion.

En general, las investigaciones presentan la misma idea: la calidad de vida de los
pacientes hemofilicos ha ido mejorando en los Gltimos afios. Sea por los tratamientos
actuales, por los sistemas de salud, o por la consciencia de cuidado de la enfermedad que
han adquirido los pacientes, en general las investigaciones muestran que estos pacientes
han mejorado la percepcidn de su calidad de vida. En lo que si difieren algunos autores es
en qué tanto falta por mejorar, algunos son mas criticos alegando una gran cantidad de
aspectos por mejorar (Lindvall, von Mackensen, y Berntorp, 2012) mientras que otros
establecen que pese algunos aspectos a mejorar la situacion actual es bastante adecuada
(Neufeld, Recht, Sabio, Saxena, Solem, Pickard, Gut, y Cooper, 2012). De acuerdo a las
investigaciones, se observa que existe una mayor tendencia por parte de investigadores
norteamericanos a seguir la segunda corriente de pensamiento, en comparacion con
investigadores europeos y de otros paises que parecen concordar mas con la primera
corriente de pensamiento.

De todo esto, surgen entonces varias dudas, que pueden contemplarse como posibles
investigaciones para profundizar en la tematica: ¢Cudl es la situacion actual de la calidad de
vida del paciente hemofilico en Colombia?; ;Qué caracteristicas comparte con lo
encontrado la presente revision?; ;Como podria desarrollarse un plan de atencion integral

de salud para el paciente hemofilico que incluya la atencién a la calidad de vida?; desde la
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psicologia ¢cdmo pueden generarse planes de intervencién o psicoterapias que ayuden a
mejorar la calidad de vida del paciente hemofilico?; ;Como podria adaptarse un
instrumento apropiado para la evaluacion de la calidad de vida del paciente hemofilico para

la poblacion Colombiana?
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