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Resumen

Introduccién: La hemofilia es una enfermedad hemorragica hereditaria
caracterizada por la ausencia o deficiencia de factores VIII y IX de la
coagulacion. Objetivo. Determinar el perfil clinico y epidemioldgico de los
pacientes con hemofilia registrados en la liga de hemofilicos de Antioquia
(LIHEA) durante 2005-2011. Metodologia. Estudio descriptivo transversal,
la poblacion fueron pacientes con hemofilia de la LIHEA que cumplieron
con criterios de seleccion. Se diseé un instrumento de recoleccion de
informacion y se aplicé el instrumento Modelo de actitud en pacientes con
hemofilia (MAPACHE). Las variables cuantitativas se analizaron con medidas
de tendencia central y dispersion, a las variables cualitativas se les estimo
frecuencias absolutas, proporciones y razones. Resultados. Se incluyeron 36
hombres con hemofilia, con una mediana de 22 afios de edad. En cuanto a los
antecedentes personales los més frecuentes fueron HTA (8.3%) y tromboflebitis
(5.6%). El sedentarismo fue el factor de riesgo de estilo de vida méds comun
(8.3%). Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron hemartrosis
(94.4%), hematomas musculares (80.6%) y equimosis (77.8%). En la mitad
de los pacientes la enfermedad gener¢ algtn tipo de discapacidad, siendo la
mas frecuente la fisica (44.4%). El tratamiento farmacoldgico mas frecuente
fue profilaxis con factor VIII con un 88.9%, acompafiado de la natacion
como principal tratamiento no farmacolégico con un 77.8%. En cuanto al
MAPACHE el 30.6% manifesto una actitud negativa hacia la enfermedad, un
5.6% fue neutra y para el 63.9% restante fue positiva. Conclusion. La hemofilia
tuvo grandes repercusiones fisicas y emocionales para los pacientes estudiados
que la padecen.
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Clinical and epidemiological profile of patients with hemophilia in Liga
de Hemofilicos de Antioquia (Colombia).

Abstract

Introduction: Hemophilia is a hereditary hemorrhagic disorder
characterized by the absence or deficiency of factors VIII and IX of the
coagulation. Objective. To determine the clinical and epidemiological profile
of patients with hemophilia recorded in the Liga de Hemofilicos de Antioquia
(LIHEA) during 2005-2011. Methodology. Descriptive transversal study,
population were patients with hemophilia from LIHEA which met selection
criteria. We designed a data collection instrument and applied the attitude
instrument in patients with hemophilia (MAPACHE). The quantitative
variables were analyzed using measures of central tendency and dispersion,
the qualitative variables were estimated absolute frequencies, proportions
and reasons. This research had the respective ethical guarantee. Results. We
included 36 men with hemophilia, with a median of 22 years of age. In terms
of the personal history, the most frequent were hypertension (8.3%) and
thrombophlebitis (5.6%). Sedentariness was the most common lifestyle risk
factor (8.3%). The most frequent clinical manifestations were hemarthrosis
(94.4%), muscle hematomas (80.6%) and ecchymosis (77.8%). In half of the
patients, disease generated some kind of disability, being the most common the
physics (44.4%). The most common drug treatment was prophylactic factor
VIII with 88.9 %, accompanied by swimming as the main non-pharmacological
treatment with 77.8 %. Respect MAPACHE, the 30.6% expressed a negative
attitude towards the disease, a 5.6% was neutral and the 63.9% was positive.
Conclusion. Hemophilia is still a disease of great physical and emotional
implications for studied patients who suffer it.

Keywords: Hemophilia A, Hemophilia B, Hemorrhage, Blood Coagulation
Factors
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Introduccion

La hemofilia es una enfermedad hemorragica hereditaria que se caracteriza por la ausencia o deficiencia de los factores VIII y IX de la
coagulacion; hemofilia A y B respectivamente [1]. Segun el World Federation of Hemophilia Global Survey de 2010 (WFH) existian en el mundo
162.781 casos de hemofilia, de estos 1915 casos reportados en Colombia, los cuales para su poblacion representaba una prevalencia de 4.3 por
100.000 hombres, mucho mayor que la calculada para el mundo (2.6 por 100.000 hombres) [2].

A pesar de los avances médicos y las terapias de reemplazo con factores de coagulacién, muchas de estas personas aun sufren los efectos
cronicos de esta enfermedad; que afectan sustancialmente la calidad de vida [3-5]. En Colombia, segun la WFH, se reportaron 1446 personas con
Hemofilia tipo A, 303 tipo B y 145 personas fueron reportadas con hemofilia de origen desconocido [2]. Esta investigacion tiene como objetivo
determinar el perfil clinico y epidemiolégico de los pacientes con hemofilia registrados en la liga de hemofilicos de Antioquia durante el periodo
2005-2011.

Materiales y métodos

Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo transversal en el cual la poblacion de estudio estuvo conformada por aquellos pacientes
diagnosticados con hemofilia A y B registrados en la Liga de hemofilicos de Antioquia (LIHEA) durante el periodo 2005-2011 y que cumplieron
con los criterios de seleccion. Se disefi¢ un instrumento de recoleccién donde se registraron las variables clinicas y sociodemograficas del
estudio, adicionalmente se aplico el instrumento Modelo de actitud en pacientes con hemofilia (MAPACHE) de Carruyo y col. [6], con el fin de
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determinar la actitud. Este instrumento consta de catorce preguntas
que exploran el componente cognitivo (fuerza de las creencias) y
afectivo (contenido de las creencias), ambos con cinco opciones de
respuesta; para el cognitivo: muy verdadero, verdadero, ni verdadero
ni falso, falso y muy falso, y para el afectivo: muy bueno, bueno, ni
malo ni bueno, malo y muy malo, los que se tradujeron a puntajes
de +2, +1, 0, -1 y -2. Para el calculo de la actitud se multiplicé el
puntaje en cada una de las afirmaciones del componente cognitivo
por su homdloga en el componente afectivo, por lo tanto el resultado
de esta multiplicacién estaria entre +4 y —4. La actitud de cada
individuo seria la sumatoria total del valor de las 14 afirmaciones y
el signo estableceria si la actitud es positiva o negativa. Se considerd
actitud neutra si su valor numérico era igual a cero. Las variables
cuantitativas se analizaron con las siguientes medidas descriptivas:
se calcularon medidas de tendencia central y dispersion, segin su
distribucion y a las variables cualitativas: se les estimé frecuencias
absolutas, proporciones y razones. Se diseid una base de datos en el
programa SPSS version 17, paquete con el cual se hizo el andlisis de la
informacion. En este estudio participaron menores de edad, los cuales
siempre estuvieron acompanados de su acudiente. Esta investigacion
conto con el aval del Comité de Etica de la Escuela de Ciencias de la
Salud de la Universidad Pontificia Bolivariana.

Resultados

En este estudio se incluyeron 36 hombres con hemofilia,
la mediana de edad fue de 22 afos (RIQ: 13.2-29, minimo=6,
Maxima=55), casi el 40% tenia menos de 19 afos. Los pacientes
estaban afiliados a la LIHEA con un RIQ: 5-25 afios, minimo=2,
Miximo=29. Las caracteristicas sociodemogréficas de los pacientes
pueden ser revisadas en la Tabla 1, apreciandose que en cuanto a la
ocupacion predominaron los estudiantes (47.2%) y los estratos bajos
(86.1%). En relacion a los antecedentes personales los més frecuentes
fueron la hipertension arterial (8.3%) y la tromboflebitis (5.6%). El
sedentarismo fue el factor de riesgo de estilo de vida mds comtn
(8.3%). Pasando al antecedentes familiar de hemofilia este estuvo
presente en tres de cada cinco pacientes, siendo mas frecuente en tios
y hermanos con un 27.8% y 13.9% respectivamente. De los pacientes
con 18 y mas afos solo dos tenfan hijos, de los que no tenian hijos
actualmente: 12 piensan tenerlos y 7 no lo hara por conciencia del
patrén de herencia de la enfermedad.

Tabla 1. Caracteristicas sociodemograficas y antecedentes
personales y familiares

Caracteristica %
Edad
5-13 25.0
14-18 139
19-44 50.0
45+ 11.1
Ocupaciéon
Estudiante 47.2
Empleado 333
Trabajador independiente 1.1
Jubilado 2.8
Sin dato 15.6
Estrato socioeconémico
1 11.1
2 41.7
3 33.3
4 11.1
5 2.8

Antecedentes personales

Hipertension arterial 8.3
Accidente cerebro vascular, angina y/o 28
infarto ’
Dislipidemia 5.6
Tromboembolismo 2.8
Tromboflebitis 5.6
Tabaquismo 2.8
Sedentarismo 8.3
Antecedentes familiares
Enfermedad cardiovascular 52.8
Hemofilia * 61.1
Hermano 13.9
Tio 27.8
Primo 11.1
Abuelo 11.1

En la Tabla 2 se pueden observar las caracteristicas relacionadas
con la hemofilia: nueve de cada diez tenian Hemofilia tipo A. En
cuanto al momento de diagndstico el 63.9% fue en el primer ano de
vida, el mas precoz fue hecho a los 15 dias de nacido y el mas tardio
a los 8 aflos de edad. Respecto a la clasificacion segtn riesgo de
sangrado para el 55.6% de los casos fue severa. Las manifestaciones
clinicas con mayores proporciones fueron: hemartrosis (94.4%)
y hematomas musculares (80.6%). Todos los pacientes en algin
momento estuvieron hospitalizados por complicaciones relacionadas
con la enfermedad, siendo la mas frecuente la hemartrosis con un
80.6%, las manifestaciones clinicas y sus complicaciones no fueron
excluyentes. En la mitad de los pacientes la enfermedad gener¢ algtin
tipo de discapacidad, siendo la mas frecuente la fisica (44.4%)

Tabla 2. Caracteristicas relacionadas con la Hemofilia

Caracteristicas %
Tipo de hemofilia
A 91.7
B 8.3
Momento del diagnodstico
ler ano 63.9
2° afo 2.8
3er aflo 16.7
4° afo 5.6
5 afno 8.3
8 afno 2.8
Clasificacion segun riesgo de sangrado
Severo 55.6
Leve 22.2
Moderado 22.2
Manifestaciones clinicas
Hemartrosis 94.4
Hematomas musculares 80.6
Equimosis 77.8
Hemorragia digestiva 52.8
Epistaxis 52.8
Hematuria 44.4
Sangrado del SNC' 16.7
Otro 8.3
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Hospitalizacion por complicacion

Hemartrosis 80.6
Hematomas musculares 58.3
Hemorragia digestiva 38.9
Hematuria 333
Epistaxis 19.4
Sangrado del Sistema Nervioso Central 16.7
Equimosis 2.8
La enfermedad gener¢ discapacidad
Fisica 444
Cognitiva 2.8
Ambas 2.8
Sin discapacidad 50.0

El 88.9% de los pacientes recibian actualmente profilaxis con
factor VIII y adicionalmente tratamiento no farmacoldgico, teniendo
la natacion, la fisioterapia y la psicoterapia las mayores proporciones
77.8%, 69.4% y 50.0%, respectivamente. Uno de cada tres pacientes no
continuo el tratamiento farmacolégico, los principales motivos fueron
las dificultades con la Empresa Prestadora de Salud - EPS (19.4%),
la indicaciéon médica (5.6%), los altos costos (5.6%), y los efectos
secundarios (2.8%), ver Tabla 3.

Tabla 3. Caracteristicas relacionadas con el tratamiento

Caracteristicas %

Tratamiento farmacologico en la actualidad

Profilaxis con factor VIII 88.9
Profilaxis con factor VII 5.6
Profilaxis con factor IX 2.8
Sin tratamiento actual 2.7

Tratamiento no farmacoldgico en la actualidad *

Natacién 77.8
Fisioterapia 69.4
Psicologia 50.0
Hidroterapia 47.2
Nutricién 36.1
Taller artesanal 5.6
Aerdbicos 2.8
Gimnasio 2.8
Tenis de mesa 2.8

Encuantoaltest MAPACHE el 30.6% manifestd unaactitud negativa
hacia la enfermedad, un 5.6% fue neutra y para el 63.9% restante fue
positiva. Los pacientes consideran bueno el comportamiento de su
enfermedad en un 86.1%, regular en un 8.3% y malo en el 5.6%. El
80.6% piensa que puede llevar una vida completamente normal y un
61.1% en algin momento ha tenido dificultades para tener acceso a
su tratamiento.

Discusion

La mediana de edad en el estudio de Recht y col. [7] fue de
16.2 afios con un minimo de 1.6 y un maximo de 60.9, lo cual se
asemeja al presente estudio donde la mediana fue de 22 afos con un
valor minimo y méaximo de 6 y 55 respectivamente. En cuanto a la
distribucion por edad, aproximadamente el 40% de los participantes
de esta investigacion tenian menos de 19 afos, dato superior al 20%
reportado para Colombia [2].

Respecto a los datos sociodemograficos de ocupacion en el estudio
realizado en Brasil por Caio y col. [8] presentan que el 73% de los
pacientes hemofilicos tenfan un empleo regular, el 23% eran jubilados
y un 4% sin dato, en este estudio los datos son inferiores con un 33.3%
y un 2.8% para empleados y jubilados respectivamente.

La hemofilia se ha caracterizado por generar un estatus
incapacitante en los pacientes, lo cual evidencian los diferentes
estudios, en el estudio de Recht y col. [7] se reporta que muchos
de los pacientes tenfan alguna limitacién para realizar actividades
recreacionales, laborales y escolares, y solo el 28,2% tenia un estatus
funcional sin restricciones, mientras que en el presente estudio,
en la mitad de los pacientes la enfermedad generd algun tipo de
discapacidad, siendo la mas frecuente la fisica con un 44.4% lo cual
muestra valores equivalentes al estudio realizado por Carruyo y col.
[6] con un 38% de incapacidad para el trabajo y el deporte.

En el trabajo realizado por Recht y col. [7) reportaron que el 85%
de los pacientes incluidos en el estudio fueron diagnosticados con
hemofilia tipo A, Wang y col. [9] en su estudio un 84%, algo similar
se observa en el presente estudio donde el 90% de los pacientes tenian
el mismo diagnéstico. A su vez el resultado obtenido en el presente
estudio se asemeja al reporte entregado por WFH para Colombia
con un 82% de personas con esta condicion, demostrando ser de la
hemofilia tipo A de mayor prevalencia.

En el trabajo de Evans y col. [10] se reportd que el 88.2% de los
pacientes recibié tratamiento con facto VIII, 5.9% con factor IX y el
5.9% restante no requirié ningun tratamiento, lo cual concuerda con
los resultados obtenidos en este estudio con un total de 88.9% y 2.8%
para los factores VIII y IX respectivamente y el 5.6% recibié factor
VIL

La hemofilia no solo afecta fisicamente a los pacientes, sino que
también tiene un alto componente psicosocial; este fue valorado con
el test MAPACHE, segun el estudio de Carruyo y col. [6] el 74.5 % de
los pacientes manifestaron una actitud positiva hacia su enfermedad,
dato mayor al 63.9% encontrado en nuestro estudio.

Lahemofilia es una patologia que se destaca por ser una enfermedad
de caracter hereditario, la cual compromete la poblacién masculina
afectando todos los grupos etarios, socioecondmicos y ocupacionales.

Esta condicién es relevante para nuestro medio, no solo por las
complicaciones que desarrolla, sino también por afectar a la poblacién
que se encuentran entre 19 a 44 afios. En nuestro entorno es mayor
la prevalencia de Hemofilia tipo A similar a la prevalencia mundial,
de igual manera se evidencia claramente que es una patologia
heterogénea en donde las principales manifestaciones de estos
pacientes son hemartrosis y hematomas musculares, aunque puede
variar de una simple equimosis a un sangrado del sistema nervioso
central.

Aunque el tratamiento en nuestro medio se brinda acorde a
los estandares mundiales, sigue presentando problemas de tipo
administrativo ya que el 25% de los pacientes abandona el tratamiento
por problemas con la entidad prestadora de salud o problemas
econdmicos personales. Ain con estas falencias al menos el 50% de
las personas no presentan ningun tipo de discapacidad. Es importante
realizar estudios posteriores que permitan caracterizar mejor a la
poblacion y aportar mayor conocimiento de esta patologia.
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