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RESUMEN
Autores: Mayra Lizbeth Ortiz Becerra, Claudia Lucia Sossa Melo, Miguel
Enrique Ochoa.

Antecedentes:

La hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario raro, caracterizado por una
deficiencia en la actividad de los factores de coagulacién VIl o IX, se caracteriza
por  manifestaciones hemorragicas principalmente a nivel osteomuscular,
generando complicaciones importantes a nivel musculo esquelético como la
artropatia hemofilica. Esta complicacién esta tipicamente asociada con el deterioro
de la funcion articular y dolor crénico. El reemplazo con concentrado del factor de
la coagulacién ademas del manejo del dolor y la rehabilitacion fisica hacen parte
del tratamiento integral de los pacientes hemofilicos. Otras complicaciones de la
hemofilia son la presencia de inhibidores, la infeccion concomitante por virus y la
osteoporosis, las cuales generan una alta carga de comorbilidad en esta
poblacién. Estas caracteristicas hacen de la hemofilia una enfermedad cronica e
incapacitante que crea un impacto negativo a nivel fisico, psicologico y social que
puede afectar la calidad de vida de estos pacientes, estableciendo la necesidad
de evaluar la carga de la enfermedad a nivel fisico, psicolégico y sociocultural, asi
como estimar la percepcion de bienestar de la persona que la padece y de
quienes lo rodean. Por lo anterior se plantea conocer cual es la calidad de vida
de los pacientes adultos con hemofilia en una poblacion del Nororiente
Colombiano.

Los instrumentos validados para la evaluacién de la Calidad de Vida en pacientes
con hemofilia son escasos y en Colombia se encuentran pocas investigaciones
sobre el tema, lo cual no permite estimar el impacto de esta enfermedad sobre la
funcionalidad y el bienestar de estos pacientes. Actualmente se desconoce el
efecto de los tratamientos recibidos y la severidad de la enfermedad sobre el
bienestar y la calidad de vida de estos individuos.



Métodos: Mediante un estudio descriptico analitico tipo corte transversal, se
evaluo la Calidad de Vida relacionada con la salud (CVRS) en 56 pacientes en la
FOSCAL, mediante la aplicacion del cuestionario Hemolatin QoL.

Resultados:

Estudio descriptivo, corte transversal, 56 pacientes, 89,29% con diagnostico de
Hemofilia tipo A, y 10,71% de Hemofilia tipo B. En términos de severidad, el
60,71% con hemofilia severa, 21,43% con hemofilia moderada y 17,86% con
hemofilia leve. El indice de calidad de vida promedio encontrado en nuestros
pacientes Hemofilicos de forma global fue de 71,08 puntos, equivalente en
promedio al 60 — 70%, lo que engloba a los pacientes en regular y mejorable
calidad de vida, la mayor afectacion observada en condiciones del entorno y salud
mental. Los Hemofilicos severos y moderados tienen mayor compromiso en el
indice de calidad de vida (62,60% y 64,66%), respectivamente en comparacion
con los Hemofilicos leves (78,15%) con (p=<0,01 y p=0,02 respectivamente). En
cuanto a sangrado en los ultimos 12 meses, presencia de complicaciones como
positividad de inhibidores, coinfeccion por VIH, Hepatitis C, Artropatia hemofilica
no se encontraron diferencias significativas que influyeran en la calidad de vida los
individuos.

La mayoria de los pacientes se encontraban recibiendo manejo actual con
profilaxis, sin embargo no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas con los pacientes que recibian factor a demanda, excepto para la
dimensién de salud mental, presentado menor afectacion para los que se
encuentran con factor a demanda con una (p 0,02). En cuanto al nivel de actividad
fisica medida con la escala GPAQ encontramos que los pacientes que tenian un
nivel de actividad fisica alta tenian un mayor indice de CV 68,90% (IC 62,57% —
75,2%) con respecto a lo que tenian un nivel de actividad baja; siendo esta
diferencia significativa con una (p=0,03). Se encontré una asociacion con una muy
mala calidad de vida en el dominio de funcionamiento emocional con los pacientes
que presentaban Baja densidad mineral ésea para la edad con una RP de 4,4 con
(IC 1,05- 18,31) con una p de 0,04.



Conclusiones: En el presente estudio se evalud la calidad de vida relacionada
con la salud con el cuestionario Hemolatin QoL en pacientes con diagnostico de
Hemofilia de la Foscal, evidenciamos que la severidad de la hemofilia esta
relacionada con la probabilidad de tener una regular y mala calidad de vida, con
mayor afectacion en los dominios de condiciones del entorno y salud mental.

Los pacientes que tenian un nivel de actividad fisica alta medida por cuestionario
GPAQ tenian un mayor indice de CV con respecto a lo que tenian un nivel de
actividad baja. Otro hallazgo importante en nuestro estudio estuvo en relacién a la
baja densidad mineral 6sea para la edad detectada en los pacientes Hemofilicos
asociado a mayor riesgo de fracturas, con un bajo indice de calidad de vida
respecto a los que tenian DMO normal.

En sintesis, la severidad de la hemofilia mostré ser un factor asociado a una
mayor frecuencia de deterioro de calidad de vida, de manera independiente, y el

IMC con factor protector de CV segun el analisis multivariado.

Palabras Clave (DeCS): Hemofilia, Calidad de vida, Sintoma



INTRODUCCION

La hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario raro, caracterizado por una
deficiencia en la actividad de los factores de coagulacién VIII o IX, segun los
niveles de factor en plasma la podemos clasificar en leve, moderada o severa. La
hemofilia severa se presenta en el 56,9% de los tipo Ay en el 41% de los tipo B,
se caracteriza por el inicio de manifestaciones hemorragicas desde una edad mas
temprana, con sangrados frecuentes y severos, principalmente a nivel
osteomuscular, generando complicaciones importantes a nivel musculo
esquelético como la artropatia hemofilica [1-4]. Esta complicacion esta
tipicamente asociada con el deterioro de Ila funcion articular desde una edad
temprana, con dolor cronico, generando incapacidad funcional y sedentarismo
secundario. El reemplazo con concentrado de factor de la coagulacién de manera
profilactica o a demanda, ademas del manejo del dolor y la rehabilitacion fisica
hacen parte del tratamiento integral de los pacientes hemofilicos. Otras
complicaciones de la hemofilia son la presencia de inhibidores o anticuerpos
contra el factor VIII o IX, infeccion concomitante por virus de la hepatitis C, virus
de la inmunodeficiencia humana, y la osteoporosis, las cuales generan una alta
carga de comorbilidad en esta poblacion [3-5]. Estas caracteristicas hacen de la
hemofilia una enfermedad crénica e incapacitante que crea un impacto negativo a
nivel fisico, psicologico y social que puede afectar la calidad de vida de estos
pacientes[6, 7]. Por lo que se establece la necesidad de evaluar la carga de la
enfermedad a nivel fisico, psicolégico y sociocultural, asi como estimar la
percepcion de bienestar de la persona que la padece y de quienes lo rodean (por
ejemplo, familiares); siendo necesario realizar una evaluacidn completa que
permita cuantificar las consecuencias de la enfermedad de acuerdo a la
percepcion subjetiva y ajustar las decisiones médicas a sus necesidades fisicas,
emocionales y sociales [16]. Por lo anterior se plantea conocer cual es la calidad
de vida de los pacientes adultos con hemofilia en una poblacién del Nororiente
Colombiano.
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1 OBJETIVOS
1.1 OBJETIVO GENERAL

e Describir y analizar la calidad de vida de los pacientes adultos con hemofilia
del Nororiente Colombiano?

1.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Comparar la calidad de vida de los pacientes con tratamiento a demanda y

profilaxis.

e Evaluar factores clinicos (tipo de hemofilia, severidad de la hemofilia,
complicaciones) y demograficos asociados a la calidad de vida en pacientes

con hemofilia.

e Determinar la asociacion entre el grado de actividad fisica por medio de la
escala GPAQ y la calidad de vida.

e Establecer la asociacion entre osteoporosis, baja densidad mineral 6sea y

calidad de vida.
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2 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La esperanza de vida cada vez es mayor en las personas con hemofilia; cuya
principal manifestacion es la hemorragia, en cualquier sitio anatomico, siendo de
mayor frecuencia en los musculos y las articulaciones. Los sangrados recurrentes
a nivel musculo esquelético, la gravedad del sangrado y el numero de hemorragias
al aino pueden aumentar el nivel de dolor y de limitacién en la movilidad de la
articulacion afectada, conllevando a presentar cuadros de artropatia hemofilica
cronica (sinovitis cronica, artropatia deformante), contracturas, formacion de
pseudotumores y fracturas, lo que genera discapacidad y deterioro de la calidad
de vida (CV). Ademas otros factores que pueden influir negativamente lo son la
formacion de inhibidores contra el Factor VIII/IX, infecciones relacionadas con el
tratamiento (VIH y hepatitis C) y el desarrollo de baja densidad mineral ésea para
la edad.

Se ha visto un aumento en la expectativa de vida de los pacientes Hemofilicos
gracias a los diferentes tratamientos recibidos (demanda, profilaxis), y al apoyo por
grupos multidisciplinarios, entre otros.

En la medida en que aumenta la longevidad, incrementan las expectativas de vivir
con menos secuelas de la enfermedad para poder disfrutar la vida, con una
funcionalidad que le permita al individuo ser independiente en las actividades de la
vida diaria y participar en los entornos familiar y social. Estudios en otras
poblaciones han mostrado que la adherencia al tratamiento profilactico se
relaciona con una menor incidencia de dano articular y con mejoria en la calidad
de vida [9].

La calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) es un constructo
multidimensional que tiene en cuenta los aspectos fisicos, emocionales, mentales
(cognitivos), sociales y comportamentales del bienestar y del funcionamiento
(movilidad) del individuo, conforme son percibidos por él mismo o sus
observadores.
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Los instrumentos validados para la evaluacion de la Calidad de Vida en pacientes
con hemofilia son escasos y en Colombia son pocos los estudios realizados.

No existen publicaciones sobre la calidad de vida en los pacientes con hemofilia
en nuestra region, ni el impacto de los tratamientos y las complicaciones de la
hemofilia en la calidad de vida.

El objetivo de este proyecto es conocer la Calidad de vida de los pacientes con

hemofilia en una poblacién del Nororiente Colombiano.
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3 MARCO TEORICO Y ESTADO DEL ARTE

La hemofilia es un desorden hemorragico hereditario recesivo, ligado al
cromosoma X, poco frecuente caracterizado por una deficiencia en la actividad
principalmente de los factores de coagulacion VIII o IX, se manifiesta
generalmente en varones, haciendo que las mujeres sean portadoras. La hemofilia
A se caracteriza por el déficit de factor VIl y se presenta aproximadamente en 1
por cada 10000 varones nacidos vivos, con mayor frecuencia se asocia a casos
graves. La hemofilia tipo B (déficit de factor 1X) es menos frecuente, con una
prevalencia de 1 por cada 30000 varones nacidos vivos. En Colombia para el afo
2016 se reportaron un total de 4.251 registros, de los cuales el 41,9%
corresponden a hemofilia A, el 8,7% con hemofiia B y el 35,8% a oftras
coagulopatias, segun el reporte de cuenta de alto costo de Hemofilia [1-2-24].
Segun el nivel del factor en plasma podemos clasificar la enfermedad en: leve (5-
40%), moderada (1-5 %) y severa (<1%). La hemofilia severa, ademas de
presentar una actividad del factor de la coagulacion menor del 1% se caracteriza
por el inicio de manifestaciones hemorragicas desde una edad mas temprana, con
sangrados mas frecuentes y severos.

Las manifestaciones hemorragicas a nivel osteomuscular son las mas habituales,
correspondiendo al 70 al 80%, usualmente se ubican en articulaciones en bisagra,
como por ejemplo los tobillos, rodillas y codos, seguido de las articulaciones
esféricas como los hombros, mufiecas y cadera. Clinicamente se pueden dividir en
hemartrosis leves o graves, las de leve intensidad producen dolor tolerable con
minima inflamacion y suelen resolverse entre 24 a 48 horas. Las hemartrosis
graves producen un dolor intenso con signos claros de inflamacion que limita la
funcionalidad y suelen tardar mas de 48 horas en resolver. Otras manifestaciones
hemorragicas menos frecuentes (<5%) se presentan a nivel de tracto digestivo,
genitourinario o a nivel de sistema nervioso central, sin embargo son las mas

importantes y pueden poner en riesgo la vida [2-4].
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Las complicaciones tardias mas importantes se presenta por las hemorragias
recurrentes y mal controladas, es asi como la sinovitis cronica, la artropatia
hemofilica e incluso el pseudotumor hemofilico se generan por multiples eventos
de sangrado a nivel articular o muscular que no se resolvieron adecuadamente [4].
La afectacion en esta poblacion por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y
virus de la hepatitis C puede ser encontrada, secundario a la transmision directa
por el uso de productos de factores de coagulacion derivados del plasma humano
los cuales fueron usados en la década de 1970 a 1980. Es un tema de
preocupacion ya que puede dar un desarrollo mas rapido y letal de enfermedad
hepatica y de carcinoma hepatocelular [5].

El desarrollo de inhibidores es una complicacion importante de indagar en
nuestros pacientes con hemofilia, se caracteriza por la presencia de anticuerpos
que evitan que actue adecuadamente el factor de coagulacion infundido. Se
presenta de manera mas marcada en la hemofilia severa, en el 30% de pacientes
con Hemofilia tipo A y menos del 5% en Hemofilia tipo B [6].

La baja densidad mineral 6sea e incluso la osteoporosis se han visto relacionados
directamente con la Hemofilia, influido por el bajo consumo de calcio en la dieta, el
sedentarismo, la baja actividad fisica, y la severidad de la hemofilia, aumentando
considerablemente el riesgo de producir fracturas asociadas, las cuales en caso
de presentarse serian de dificil manejo y podria aumentar la perdida de
funcionalidad de la articulacion y deterioro en la calidad de vida de estos pacientes
[7].

El tratamiento de la hemofilia es complejo, en especial en los pacientes que
presentan manifestaciones graves. El cuidado y la atencion integral buscan
mejorar el estado fisico, psicosocial y la calidad de vida a la vez que disminuye la
morbilidad y mortalidad. Esto quiere decir que no solo se enfoca en el manejo de
las hemorragias sino también en la prevencion de las mismas [8].

Hasta los afios 70, para el tratamiento de las hemorragias solo se disponia de
sangre total o plasma fresco. Posteriormente, con la obtencion artificial de crio
precipitados y concentrados de factores VIl y IX, se mejord significativamente la
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calidad del tratamiento de estos pacientes. En los afos 80, la aparicion de
complicaciones infecciosas derivadas del tratamiento sustitutivo (hepatitis C y el
virus de la inmunodeficiencia humana - VIH) cambi6o de forma dramatica las
expectativas de vida de las personas que vivian con hemofilia. En el afio 1984, se
consiguio la clonacién del gen del factor VIl y se aplicaron métodos de
inactivacion viral en los concentrados de factores, haciendo mas seguros los
tratamientos.

Los avances en las ultimas décadas sobre el conocimiento de las caracteristicas
de la enfermedad y la existencia de una amplia oferta de tratamientos de similar
eficacia y seguridad, han contribuido a un aumento del bienestar y la salud de las
personas que viven con hemofilia [17].

El manejo de las hemorragias en hemofilia se divide en tratamiento a demanda, el
cual se aplica cuando hay evidencia clinica de hemorragia aguda, y el tratamiento
profilactico. La profilaxis puede ser primaria: la cual se inicia antes de que exista
dafio articular determinado por un examen fisico y/o imagenes diagnosticas o
antes de que se produzca una segunda hemorragia en una articulacion grande.
Secundaria: comienza a usarse después de que se han producido 2 o mas
hemorragias en alguna articulacion; pero antes debe documentarse enfermedad
articular. Terciaria: se aplica al evidenciarse enfermedad articular.

En cuanto a la profilaxis tiene como objetivo evitar la enfermedad articular severa
logrando preservar la funcionalidad articular. Sin embargo no revierte el dafo
articular ya establecido; pero si disminuye la frecuencia de las hemorragias lo cual
ayuda a retrasar la evolucion de la artropatia y mejorar la calidad de vida [9-11].

El tratamiento integral de la hemofilia, como otras enfermedades cronicas, ha
experimentado en los ultimos afos importantes avances relacionados con la
disponibilidad de productos hemoderivados mas seguros y eficaces, la posibilidad
de realizar el tratamiento a domicilio, la atencion integral del paciente por equipos
interdisciplinares  (hematodlogos, ortopedistas, enfermeras, (fisioterapeutas,
odontdlogos, psicologos y trabajadores sociales) y los avances en cirugia
ortopédica, ha contribuido hacia una mejora en el prondstico y en el bienestar de
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los pacientes con hemofilia y sus familiares, lo que ha producido un cambio
sustancial en el concepto clasico de la hemofilia como una enfermedad cronica
con discapacidad, ademas se ha observado un aumento en la expectativa de vida,
una disminucién de las visitas hospitalarias y del absentismo laboral/escolar, una
disminucién de la artropatia hemofilica y un mayor control de las enfermedades

infecciosas [17].

Los aspectos de la enfermedad tanto a nivel fisico como psicosocial tienen un
impacto muy importante en la calidad de vida de los pacientes con hemofilia. Los
esfuerzos cientificos se han fijado en buscar mejoria en las terapias y
tratamientos, en miras de prolongar la vida del paciente, sin embargo también se
debe luchar para mejorar la calidad de vida, que es conocida como sinébnimo de
bienestar, aunque su definicion no esta del todo unificada, existiendo una gran
diversidad de conceptos en los cuales sobresalen términos ligados a la
satisfaccion tanto en el campo fisico, psicologico y social de una persona. Por esta
razon medir la calidad de vida en salud ha sido un punto clave e importante en las
nuevas investigaciones de enfermedades crénicas [12].

Existen diferentes instrumentos para medir la calidad de vida, instrumentos
geneéricos e instrumentos especificos, por ejemplo para enfermedades particulares
o0 grupos de pacientes, para algunas areas o dimensiones de funcionamiento
(dolor o depresién) [13]. Por lo cual también se propone la clasificacion de los
instrumentos como: medicion global de salud, genérico de enfermedad vy
especifico de enfermedad, ademas de los instrumentos combinados [14].

Medir la calidad de vida viene siendo cada vez mas popular, dado que ofrece la
oportunidad de medir la percepcion del efecto global del cuidado de la hemofilia,
permite comparar los efectos de los tratamiento modernos y los antiguos,
conociendo lo que siente el paciente, que bienestar ha obtenido de un tratamiento
en particular, también permite conocer la estructura de la atencion en salud, y la

calidad de la atencién recibida, permitiendo proponer iniciativas para mejorar la
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prestacion en salud. Por otra parte la medicion de la calidad de vida puede ayudar
a comparar los diferentes sistemas de salud y los recursos disponibles entre los
paises para el manejo integral de la poblacion con hemofilia, impulsando a los
gobiernos de los paises a implementar modelos de sistemas de salud que hayan
mostrado planes de atencion que impacten en mejorar y mantener una buena

calidad de vida.

La evaluacion de la calidad de vida también puede realizarse como un
procedimiento de rutina en la atencidn de los pacientes con hemcofilia, llevando un
seguimiento y evaluando los resultados del tratamiento [15].

Hasta el momento, hay poca informacion disponible sobre la calidad de vida (CdV)
real de las personas que viven con hemofilia en paises Latinoamericanos, y como
sefala Chuansumrit (2003) los parametros que se manejan, en este sentido, estan
basados en los datos de los paises desarrollados, donde la oferta de tratamiento y
las condiciones econdmicas para la adquisicion de tratamiento de ultima

generacion es distinta [17].

Actualmente, no hay duda de que los resultados de la evaluacion de la calidad de
vida (QOL), son relevantes en los diferentes contextos médicos. Describir en qué
medida una condicion de salud afecta la calidad de vida y la capacidad de una
persona para funcionar en los diferentes aspectos de la vida, es una de las
principales preocupaciones en investigacion. Lo que ha conllevado en los ultimos
20 anos a que de forma extendida se centren los diferentes estudios en los
pacientes con hemofilia y el impacto en su salud, bienestar y salud mental.
Aspectos, tales como las caracteristicas de la enfermedad, nivel de severidad,
frecuencia de sangrados, presencia de artropatia hemofilica, dolor cronico,
presencia de inhibidores, tratamiento recibido a demanda vs profilaxis, presencia
de coinfecciones virales, adopcion de estilos de vida saludables, entre otros, han
evidenciado que pueden influir tanto de forma negativa con deterioro de la calidad
de vida, o como factores protectores preservandola [17,18].
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Son diferentes los instrumentos existentes en la literatura y a nivel mundial para
evaluar la calidad de vida, dentro de los que se encuentran los genéricos el SF -
36, EQ 5D entre otros y especificos como el A36Hemofilia-QoL, Haem-A-QoL,
Qual-Hemo, Hemofilia Qol, sin embargo todos estos instrumentos han sido
desarrollados en el contexto de paises desarrollados con ambientes
socioeconomicos, sistemas de salud y opciones para el tratamiento de la hemofilia
con diferentes grados al de nuestro pais.

Desde el ano 2002, se propuso por el Dr. Eduardo Remor (Universidad
Autonoma de Madrid, Espafia), con la cooperacion de varios centros de cuidado
de la hemofilia de América Latina, el HemoLatin-QoL, el cual se validé como
prueba psicométrica para la evaluacién de enfermedad especifica de la calidad de
vida de los adultos con hemofilia, consta de 27 preguntas sobre el funcionamiento
fisico, el dolor, el funcionamiento emocional, el funcionamiento social, la salud
mental y las condiciones del entorno. (20.21.22).

La ventaja de los instrumentos de medida especificos, como el Hemolatin Qol,
reside en el hecho de que su contenido es mas adecuado para los pacientes con
una enfermedad determinada, en nuestro caso la hemofilia. Dichos instrumentos
especificos dirigen sus preguntas a aspectos relevantes para la enfermedad,
ademas de tener en cuenta aquellas cuestiones que mas preocupan e interesan al
paciente con hemofilia. La utilidad y validez del cuestionario como una
herramienta adecuada para la evaluacion de la calidad de vida en la poblacion
adulta con hemofilia fue validada en la poblacion Latinoamérica (23).
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4 METODOLOGIA

4.1 DISENO

Estudio de corte transversal (Cross-sectional) en pacientes con hemofilia en una
poblacion del nororiente colombiano que asistieron a consulta externa en
FOSCAL.

4.2 UNIVERSO

Todos los pacientes mayores de 18 afios con diagnéstico de Hemofilia.

4.3 POBLACION
e Poblacion Blanco: Pacientes adultos con hemofilia participantes del

estudio “Baja densidad mineral 6sea y osteoporosis en pacientes con
Hemofilia” avalado por convocatoria de Colciencias.

e Poblacién Elegible: Pacientes poblacién blanco, que asistieron a consulta

externa en FOSCAL en el periodo de tiempo establecido.

e Poblacién Incluida: Pacientes > 18 anos de la poblacién elegible que

cumplieron los criterios de inclusion y no tenian exclusiones.

44 MUESTRA

Estudio censal, se incluy6 toda la poblacion que cumplio criterios de inclusion, no
aplico calculo de tamano de la muestra, porque se incluia toda la poblacion
elegible.
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CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

4.5.1 Criterios de inclusion

¢ Hombres mayores de 18 afios con diagndstico de Hemofilia A o B.

e Pacientes hemofilicos a los cuales les fue aplicado el instrumento de

calidad de vida HEMOLATIN QOL.

4.5.2 Criterios de exclusion

e Otros tipos de trastornos Hemorragicos Heredados

e Neoplasias

4.5 VARIABLES

Tabla 1. Operacionalizacién de las variables del estudio

Edad

Ocupacioén

Escolaridad

Estrato
Socioeconémico

Cuantitativa

Cualitativo

Cuantitativa

Cualitativa

Tiempo transcurrido a partir
del nacimiento de un
individuo.

Trabajo, empleo, oficio,
actividad habitual del
individuo.

Numero maximo de afios
aprobados incluidos en la
definicion formal de nivel
educativo (preescolar, basica
primaria, basica secundaria y
educacion media)

Clasificacion de la unidad
residencial basada en
indicadores tales como: a)
Estado de la construccion; B)

Edad en afios
cumplidos
Discreta
Segun
entrevista,
estudiante,
trabajador,
menor sin
ocupacion
laboral o
escolar.
Nudmero de
afos aprobados
desde el inicio

de la basica
primaria
Discreta
Definido por la
oficina de
planeacién

nacional, segun

Razoén

Nominal

Razoén

Ordinal
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Tipo de hemofilia

Severidad de la
hemofilia

Tratamiento
actualmente
Recibido
Profilaxis

Complicaciones
Musculo
esqueléticas

Presencia de
Inhidores

Coinfeccidén por
VIH, Virus de la
Hepatitis C
Hemorragia en el
ultimo ano

Grado de Actividad
Fisica

Instrumento
Calidad de Vida
HEMOLATIN QOL

Cualitativa

Cuantitativa

Cualitativo

Cualitativo

Cuantitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cuantitativa,
discreta.

tipo de construccion; c) forma
de urbanizacion; d) conexién
con servicios publicos; e)
ubicacion de las viviendas; f)
disponibilidad de vias; g) uso
compartido de los servicios
publicos y h) numero de
hogares por vivienda.
Deficiencia en la actividad de
los factores de coagulacion
VIII (A) o IX (B).

Segun el nivel del factor en
plasma podemos clasificar la
enfermedad en: leve (5-
40%), moderada (1-5 %) y
severa (<1%).

Tratamiento recibido segun la
severidad de la hemofilia.

Secundaria o Primaria

Dafio de la articulacion
secundaria multiples
sangrados articulares
presentados.

Anticuerpos que se adhieren
al factor VIII 6 IX y neutraliza
— o inhibe

Presencia de infeccion
detectada por Elisa para VIH,
IgG para Hepatitis C.
Presencia de sangrados
articulares, musculares,
mucosas, entre otros.

Medida por medio de la
Escala GPAQ

La percepcibn que un
individuo tiene de su lugar en
la existencia, en el contexto
de la cultura y del sistema de
valores en los que vive y en
relacidn con sus objetivos,
sus expectativas, sus
normas, sus inquietudes. Se
trata de un concepto que

barrio o area de
residencia.

AoB

Leve, Moderada
severa

A demanda vs
Profilaxis

Segun Historia
clinica
Artropatia
hemofilica
crénica
Sinovitis cronica
Artropatia
deformante
Contracturas
Formaciéon de
pseudotumores
Fracturas

Positivos o]
Negativos

Positivo o
Negativo

Baja,

moderada, alta
Segun puntaje
Instrumento.

Nominal

Ordinal

Nominal

Nominal

Ordinal

Nominal

Nominal

Ordinal

Intervalo
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esta influido por la salud
fisica del sujeto, su estado
psicolégico, su nivel de
independencia, sus
relaciones sociales, asi como
su relacion con su entorno

4.6 MANEJO DEL PACIENTE Y OBTENCION DE LA INFORMACION

La recoleccion de datos no relacionados con calidad de vida que incluia datos
sociodemograficos, clinicos y caracteristicas asociadas se obtuvo de la base de
datos del estudio “Baja densidad mineral ésea y osteoporosis en pacientes con
hemofilia en una poblacion del nororiente colombiano” avalado por convocatoria
de Colciencias, escogiendo los pacientes Foscal que tenian aplicado el
instrumento de calidad de vida HEMOLATIN QOL.

4.7.1 Instrumento Principal: HemoLatin-QoL (Cuestionario de salud Mental y
bienestar de pacientes con hemofilia).

El cual fue desarrollado y validado como instrumento en espafiol en Latinoamérica
(incluyendo los paises de Argentina, Brasil, Chile, Colombia, Cuba, Guatemala,
Nicaragua, Panama, Uruguay y Venezuela), lo que permiti6 que dicho
cuestionario se aplique de forma habitual dentro de los protocolos del grupo de
HEMATOLOGIA, en los servicios de consulta externa a los pacientes hemofilicos
una vez ingresan a la institucion, siendo aplicado por el personal de enfermeria, el
meédico rural de Hematologia y residentes de Medicina Interna durante la rotacion
de Hematologia, lo que permiti6 que esta informacién fuese extraida de los
registros realizados a estos pacientes.

Se extrajo la informacion del periodo comprendido desde noviembre de 2016 a
Abril de 2017, siendo registros unicos que se aplicarbn en un momento

determinado del tiempo.
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4.7.2 Procesamiento y control de calidad de los datos

Los registros captados (datos sociodemograficos, clinicos y caracteristicas
asociadas), ademas los obtenidos del objetivo principal calidad de vida, fueron
digitados en una base de datos por duplicado de forma independiente,
posteriormente se compararon para detectar errores de digitacién para que estos
fuesen corregidos con base en la informacion de los formatos de recoleccion de

datos y posteriormente archivados en medio magnético por duplicado.

4.7 PLAN DE ANALISIS

Los datos recolectados en el instrumento fueron digitados en una base de datos
en formato Office Excel 2010, y posteriormente se realizé un analisis usando el
software estadistico STATA. (Stata Corporation ®) con nivel de o de 0,05.
Describimos las variables continuas empleando medias (desviaciones estandar) y
las variables discretas mediante conteos (proporciones). Debido a que la
distribucion del puntaje del Hemolatin QOL no era gaussiana, se utilizo la mediana
y el rango intercuartil para su descripcion. Se hizo analisis bivariado, considerando
como desenlace el puntaje del cuestionario Hemolatin QOL, empleando pruebas
no paramétricas para realizar la comparaciones entre grupos.

Finalmente, se evalué el efecto de las caracteristicas de la hemofilia, con el
cambio clinicamente significativo del puntaje mediante regresion binomial multiple,
ajustando por las demas covariables. Consideraremos como nivel critico para la

significancia estadistica de las pruebas el 5% (p <0.05).

4.8 CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con los principios establecidos en la Declaracion de Helsinki, las
Pautas CIOMS y en la Resolucion 008430 de Octubre 4 de 1993; y debido a que
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esta investigacion se consideré6 como sin riesgo, la participacién del estudio y la
aplicacion del instrumento de Calidad de Vida Haemolatin Qol no tiene ningun
riesgo o efecto negativo sobre el paciente, y en cumplimiento con los aspectos
mencionados con el Articulo 6 de la presente Resolucién, este estudio se
desarrollaré conforme a lo establecido.

No se afectd el principio de no maleficencia, dado que es un estudio cross
sectional, en donde no se produjo dafo hacia los pacientes involucrados en el
estudio, no se indagod personalmente o por medio de llamadas telefonicas acerca
de informacién sensible. El instrumento de recoleccion de datos es parte del
sistema de recoleccion y envio de datos a registros locales, nacionales o

internacionales a la cual el servicio de hematologia esta adscrito.

No se afectd el principio de Autonomia, ya que en este estudio transversal los
eventos a evaluar ya fueron desarrollados y no se modific6 en su momento la
toma de decisiones por parte de los pacientes involucrados. Para proteger la
informacion confidencial, sensible y la intimidad de los pacientes, solo el personal
que recolectd y proceso la informacion conocia el numero de identificacidn para
poder registrar los datos necesarios. Desde el principio de la recoleccion de los
datos nunca se tuvo en cuenta el nombre, numero de identificacion o de la historia
clinica y no se incluyeron en ningun formato de recoleccion ni registro electronico
vinculado a la investigacion.

La informacion recolectada es estrictamente confidencial y solo estara disponible
para los investigadores. Los resultados del estudio se publicaran, pero en ningun
caso se identificara personalmente algun sujeto del estudio. El conocimiento de los
resultados del estudio no beneficiara a los participantes, pero el conocimiento de
los resultados podria beneficiar a otras participantes.

Los investigadores participantes en este estudio tienen idoneidad en su formacion
académica y no presentan conflictos de intereses economicos, legales o

personales asociados a este problema de investigacion.
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5 RESULTADOS

Caracteristicas Demograficas y Clinicas de la poblaciéon
Fueron analizados en total 56 hombres con diagnostico de hemofilia A y B, entre

18 y 83 afnos. La edad presento una distribucién no normal por lo cual se calculé la
mediana: encontrandose en 31 afos con RIQ (22.5-42) afios, fue estratificada en
decenios para su analisis. El grupo etario mas frecuente en la poblacion fue el de
los menores de 30 afos con una frecuencia relativa de 46.43%, seguido por los
participantes de 30-39 afos con una frecuencia de 19.64%.

El nivel de escolaridad alcanzado en la poblacion analizada con mayor frecuencia
fue el de secundaria incompleta 23,21%, seguido por los sujetos que alcanzaron el
grado de pregrado incompleto 21,43%. El estrato socioeconémico mas frecuente
en los participantes fue el estrato 3 llegando a ser del 41,07%, seguido del estrado
2 con una frecuencia de 15 equivaliendo al (26,79) %.

La zona de procedencia, mas comun fue la urbana en los paciente hemofilicos
92,86% vs 4% en la zona rural. (Ver tabla 2)

Tabla 2. Caracteristicas Sociodemograficas de la Poblaciéon

| wGRSae e Mot

Edad 18-29 26 46.43 46.43
30-39 11 19.64 66.07
40-49 13 23.21 89.29
50 o mas 6 10.71 100.00
Estrato Estrato 1 12 21,43 21,43
Socio- Estrato 2 15 26,79 48,21
econdémico Estrato 3 23 41,07 89,29
Estrato 4 6 10,71 100.00
Zona de Urbana 52 7,14 7,14
Procedencia Rural 4 92,86 100,00
Primaria Incompleta 3 5.36 5,36
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Primaria Completa
Nivel de

Escolaridad Secundaria

Incompleta

Secundaria

Completa
Técnico

Pregrado

Incompleto

Pregrado Completo

Posgrado
Religion Ninguna
Catolico

Cristiano
Estado Civil Casado
Separado
Soltero
Unioén Libre

13

11

11
12

40

11
10

34
10

3,57

23,21
19,64

19,64
21,43

0
7,14
8,93%
71,43%

19,64%
17,86%
3,57%

60,71%
17,86%

Caracteristicas Clinicas de los Pacientes con Hemofilia.

8,93

32,14
51,79

71,43
92,86

92,86
100.00
8,93%
80,36%

100%
17,86%
21,43%
82,14%

100%

De los 56 pacientes con Hemofilia, 50 (89,29%) tenian diagnostico de Hemofilia
tipo A, y 6 (10,71%) de Hemofilia tipo B. En términos de severidad, el 60,71%

correspondid a sujetos con hemofilia severa, 21,43% con hemofilia moderada y

17,86% con hemofilia leve.

En relacién a los sujetos con Hemofilia A, el 64% presentaban hemofilia severa,

18% hemofilia moderada y el 18% restante hemofilia leve. En los Hemofilicos tipo

B la severidad se distribuy6 de la siguiente forma: 50% moderada, 33% severa y

16,67% leve. (Ver tabla 3).
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Tabla 3. Caracteristicas Clinicas de los Pacientes con Hemofilia

Severidad Leve 9 (18%) 1(16,67%) 10 (17,86)
Moderada 9 (18%) 3 (50%) 12(21,43)
Severa 32 (64%) 2 (33%) 34 (60,71)

La mediana del IMC en la poblacion estudio fue de 24,35 kg/m? (RIQ 21,05 a
27,45kg/m?), la mayor frecuencia se encontré en el rango de normalidad con una
frecuencia relativa de 27 (48,71%). Se usé la clasificacion de la OMS que
estratifica los valores de IMC en 6 grupos asi: Bajo (< 18.5 kgrs/m2), normal (18.6-
24.,9) sobrepeso (25-29,9), Obesidad grado 1 (30-34.9) Obesidad grado 2 (35-
39,9) y obesidad grado 3 (> 40); sin embargo, para efectos de unificacion de
términos se decide agrupar la categoria de obesidad, obteniendo 4 grupos
analogos a la clasificacion propuesta por la OPS (Ver tabla 4).

Tabla 4. IMC de los Pacientes con Hemofilia

IMC Bajo peso 6 10,71 10,71
(kg/m2) Normal 27 48,21 58,93
Sobrepeso 4 7,14 66,07
Obesidad 19 33,93 100,00

Respecto al nivel de actividad fisica medido por el cuestionario mundial sobre
actividad fisica (GPAQ), la mayoria de los participantes alcanzaron un nivel alto de
actividad en un 39,29% (>1500 METs) seguido por nivel moderado de actividad
35,71% (600 - 1500 METs), y baja de actividad fisica en un 25% (<600 METS).
(Ver tabla 5).
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Tabla 5. Puntaje de Actividad Fisica en Hemofilia

Nivel de Alta 22 39,29 39,29
Actividad Fisica Moderada 20 35,71 75,00
(GPAQ) Baja 14 25,00 100,00

Al analizar las escalas de dependencia funcional utilizadas en pacientes con
diagndstico de hemofilia (FISH, en mayores de 18 anos y PedHAL, en menores de
18 anos), se encontré que el promedio de la puntuacién alcanzada en los adultos
fue de 30 puntos (RIQ 25 a 32 puntos) para hemofilia A y un promedio de 32
puntos (RIQ 23 a 32 puntos) para pacientes con hemofilia B. En pacientes
menores de 18 afios se encontré un promedio de 282,5 puntos (RIQ 185,5 a 300
puntos) en pacientes con hemofilia A y 264 puntos (RIQ 229 a 306 puntos) en
Hemofilia B, lo que corresponde a un nivel de dependencia funcional leve en
ambos grupos. (Ver tabla 6).

Tabla 6. Escalas de independencia funcional segun el tipo de hemofilia

Puntuacién Escala FISH (Puntos) 30 (25-32) 32 (23-32)
Mediana (RIQ)
Puntuacion Escala PEDHal (Puntos) 282,5 (198,5-300) 264 (229-306)
Mediana (RIQ)

Caracteristicas clinicas en los ultimos 12 meses

El 75 % de los hemofilicos reportaron algun tipo de sangrado en los 12 meses
previos a la realizacion de nuestro estudio. (Ver tabla 7). En relacién al tipo de
tratamiento, el 66.07% recibian suplencia de factor como profilaxis y el 33,93% a
demanda. La dosis mediana de profilaxis secundaria o primaria fue 30,61Ul/kg/dia
(23,81-43,48) para los pacientes con hemofilia A y de 40,49 Ul/kg/dia (34,09-
48,39) para Hemofilia B. (Ver tabla 8)
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El sitio mas frecuente de localizacion de hemorragia en los ultimos 12 meses en
pacientes con hemofilia A fue a nivel articular (48%), seguido por otras
localizaciones (14%), muscular (10%), de tejidos blandos (8%), laceraciones (6%),
oro faringe (4%), y por ultimo presentaron sangrado oftalmico (2%), genital o
urinario (2%), de abdomen o tracto gastrointestinal (2%), renal (2%) y epistaxis
(2%). (Ver grafico 1). En lo pacientes con hemofilia B los principales lugares de
sangrado en los ultimos 12 meses fueron articular (44%), tejidos blandos (22%),
otras localizaciones (22%) y por ultimo muscular (11%). (Ver grafico 2).

Tabla 7. Sangrado en ultimos 12 meses en paciente con Hemofilia

Sangrado en los Si 36 (72%) 6 (100%) 42 (75%)
ultimos 12 m No 14 (28%) 0 (0) 14 (25%)

Tabla 8. Modalidad de tratamiento actual

Modalidad de Profilaxis 34 (68%) 3 (50%) 37 (66,07%)
uso de factor A demanda 16 (32%) 3 (50%) 19 (33,93%)
Dosis Factor (Ul/kg/dia) 30,61 (23,81- 40,49
Mediana (RIQ) 43,48) (34,09-48,39)



Localizacion del sangrado en los ultimos 12
meses - Hemofilia A

Oftalmico B 9oy
Genital o urinario W@ 29
Abdomen/TGl Bl 2%
Renal ™1 2%
Epistaxis ™ 2%
Laceraciones 3mmmm 6%
Orofaringe Wz 4%
Tejidos Blandos IZmmmmmms 8%
Muscular SE— 10%
Otra N7 14%
Articular I 48%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Grafico 1. Localizacion de sangrado en los ultimos 12 meses. (A) Hemofilia

tipo A.

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40% 45% 50%

Renal 0,00%

Muscular

Otra 22,229

Tejidos Blandos

i R 7

Grafico 2. Localizacion de sangrado en los ultimos 12 meses. Hemofilia tipo
B.

22,229
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COMPLICACIONES Y FUNCIONALIDAD.

Inhibidores contra el factor VIII/IX

De los pacientes con hemofilia A 17 (34%) tenian inhibidores contra el factor VIl y
33 pacientes (66%) no los presentaban. De éstos, todos tenian hemofilia severa o
moderada, es decir, una prevalencia del 41,18% de inhibidores circulantes en
hemofilia A severa, 3 pacientes (25%) tenian hemofilia moderada. Ningun paciente
con hemofilia B tenia anticuerpos anti factor IX (Ver tabla 9 y 10).

Tabla 9. Presencia de inhibidor segun tipo de Hemofilia

Si 17 (34%) 0 (0) 17 (30,36%)
No 33 (66%) 6 (100%) 39 (69,64%)
Total 50 (100,00%) 6 (100,00%) 56% (100%)

Tabla 10. Presencia de inhibidor segtin severidad de Hemofilia

Si 0 (0%) 3 (25%) 14 (41,8%) 17 (30,36%)
No 10 (100%) 9 (75%) 20 (58,82%) 39 (69,64%)
Total 10 (100%) 12 (100%) 34 (100%) 56 (100%)

COMPLICACIONES MUSCULO ESQUELETICAS

Artropatia hemofilica

El compromiso articular multiple (2 o mas) fue el mas comun, presentandose en el
58% de los casos (Ver tabla 11). De los pacientes que tuvieron compromiso
articular multiple la mayoria (65,63%) presentaban hemofilia severa. (Ver tabla
12).



Las articulaciones mas comprometidas fueron rodilla, tobillo y codo,

respectivamente. (Ver Grafico 3).

Tabla 11. Compromiso artropatia hemofilica crénica segun el tipo de

hemofilia
Artropatia Ninguna 17 (34%) 4 (66,67%)
~EmeilEs 1 articulacion 4 (8%) 2(33,33%)

2 o mas 29 (58%) 0 (0%)
articulaciones

Tabla 12. Artropatia segun severidad - Hemofilia A

Leve 7(77,78%) 1 (11,11%) 1(11,11%) 9 (100%)
Moderada 1 (11,11%) 1 (11,11%) 7 (77,78%) 9 (100%)
Severa 9(28,13%) 2 (6,25%) 21 (65,63%) 32 (100%)
Total 17 (34%) 4 (8%) 29 (58%) 50 (100%)

Tabla 13. Artropatia segun severidad - Hemofilia B

Leve 1 (100%) 0 (0%) 0 (0%) 1(100%)
Moderada 2 (66,67%) 1(33,33%) 0 (0%) 3 (100%)
Severa 1 (50%) 1(50%) 0 (0%) 2 (100%)
Total 4 (66,67%) 2 (33,33%) 0 (0%) 6 (100%)



Localizacion de Artropatia segun tipo de Hemofilia
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Grafico 3. Localizacion de artropatia segun tipo Hemofilia en los ultimos 12

meses.

Presencia de Pseudotumor

Se encontraron 3 casos en Hemofilia A, que correspondia al 6%, y 1 (16,67%)
caso en Hemofilia B, asociado a severidad, se logré identificar 1 de los casos
localizado en la pierna derecha en un paciente con hemofilia A severa con

inhibidores circulantes con titulos altos (Ver tabla 14 y Grafico 4).

Tabla 14. Presencia de pseudotumor segun tipo de hemofilia

sl 3 (6%) 1(16,67%) 4 (7,14%)
NO 47 (94%) 5 (83,33%) 52 (92,85%)
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TOTAL 50 (100%) 6 (100%) 56 (100%)

Presencia de Pseudotumor
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Grafico 4. Presencia de pseudotumor segun tipo de hemofilia

Densidad Mineral 6sea y Hemofilia

Al estratificar por grupos de edad, se observd que en el grupo de menores de 50
afnos, a los cuales se les aplico el Z score 20 (40%) presentaban baja masa osea
para la edad, y 30 (60%) presentaban densitometrias normales.

Del grupo de los mayores de 50 afios a los cuales se les aplico el T Score, 4
pacientes (66,67%) tenian osteopenia y 2 pacientes que correspondian al 33,33%
presentaban osteoporosis. (Ver tabla 15).
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Fracturas

El antecedente de fractura fue registrado en 15 pacientes (26,79%), 12 (21,43%)
registros correspondian a fracturas traumaticas y 3 (5,36%) a fracturas por
fragilidad. De éstas ultimas, todos tenian baja densidad mineral 6sea, y los
huesos comprometidos fueron el fémur (2 casos) y cubito (1 caso). Dos pacientes
con fractura por fragilidad tenian hemofilia severa y 1 hemofilia moderada

Tabla 15. Densidad Mineral Osea y Hemofilia

.'.

Z Score z < 50 afos

Normal 30 60% 60%
Baja masa osea para la 20 40% 100%
edad

T Score > 50 anos

Osteopenia 4 66,67% 66,67%
Osteoporosis 2 33,33% 100%

tSegun la ISCD (Sociedad internacional densitometria), La interpretacion de la densitometria dsea
depende del grupo de edad. En menores de 50 afios se clasifica en normal y baja masa dsea para la
edad, en mayores de 50 afios se clasifica en normal, osteopenia y osteoporosis.

En relacién con la cirugia ortopédica, del total de los pacientes con hemofilia 18
(32,1%) tenian antecedente de cirugia y 38 (67,9%) no. (Ver tabla 16).

Tabla 16. Frecuencia de cirugia ortopédica en pacientes con hemofilia

Si 18 32,1 32,1
No 38 67,9 100
Total 56 100 100



Complicaciones Infecciosas relacionadas con el tratamiento

En ningun paciente hemofilico se encontré un ELISA reactivo para virus de la
Inmunodeficiencia Humana (VIH).

Respecto a los virus de la Hepatitis B o C, 4 pacientes presentaron reactividad
(frecuencia relativa: 4,44%). De estos, 3 casos (3,33%) tenian IgG positiva para el
Virus de la Hepatitis C (VHC) y 1 caso (1,11%) tenia reactividad del Antigeno de
Superficie del Virus de la Hepatitis B (AgSVHB).

Presencia de comorbilidades en pacientes con hemofilia

Ademas, del total de la muestra 8 (14,3%) presentaban comorbilidades (descritas
como enfermedades no transmisibles) y los restantes 38 (67,9%) no presentaban.
(Ver tabla 17).

Tabla 17. Presencia de comorbilidades en pacientes con hemofilia

Si 8 14,3 14,3
No 48 85,7 100
Total 56 100 100

Cuestionario especifico para la Evaluacién de la Calidad de vida Relacionada
con la Salud en pacientes con Hemofilia (Hemolatin Qol)

De los 56 pacientes con diagnostico de Hemofilia A y B evaluados en nuestro
estudio el 100% tenian aplicado el cuestionario Hemolatin Qol. Este cuestionario
evaluaba diferentes dominios (Dolor, Funcionamiento fisico, Funcionamiento
emocional, Funcionamiento social, Salud Mental, Condiciones del entorno y un
indice total de calidad de vida.

Todos los dominios de la escala Hemolatin Qol tenian un numero total de
preguntas y por lo tanto un puntaje establecido, se comportaron como variables de
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distribucion normal a excepcion del dominio dolor por lo que se le calculé mediana
y RIQs. El promedio del dominio funcionamiento fisico fue de 17,23 con IC (15,91
a 18,56), La media del funcionamiento emocional fue de 16,30 con IC (14,94 a
17,67), funcionamiento social presenté una media de 12,92 con IC (11,99 — 13,87),
el promedio para salud mental fue de 9,85 con un IC (8,89 — 10,82), por ultimo, el
promedio del dominio condiciones del entorno fue de 6,76 con un IC (6,14 — 7,40).
La variable de dolor presento una mediana de puntaje de 8 con RIQ (6 a 11). El
indice de calidad se calculé con la suma de los puntajes del total de dominios
obteniendo una media de 71,08 con un (IC 66,44 — 75,74). (Ver tabla 18).

Tabla 18. Puntaje del Hemolatin Qol segun dominios

Dolor* 8 6—11 2 12
Funcionamiento fisico 17,23 15,91 — 18,56 6 24
Funcionamiento emocional 16,30 14,94 — 17,67 4 24
Funcionamiento social 12,92 11,99 — 13,87 4 20
Salud mental 9,85 8,89 — 10,82 1 16
Condiciones del entorno 6,76 6,14 - 7,40 1 11
INDICE DE CALIDAD DE 71,08 66,44 — 75,74 24 101
VIDA
*Mediana y RIQ

Para hacer comparables los dominios se establecido por medio de percentiles y de
escala porcentual los diferentes puntajes obtenidos tanto para los dominios y para
el indice total de calidad de vida (ICV) en el cuestionario. Segun el puntaje
obtenido de la suma de dominios se establecia el indice de calidad de vida:
Puntaje crudo: <57,5 puntos: Mala calidad de vida, entre 57,4 — 74,5 puntos:
Regular calidad de vida, entre 74,5 — 85 puntos: Mejorable calidad de vida, y > 85
puntos: Buena calidad de vida.
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Segun estos puntajes se establecid la escala porcentual para ICV asi: <53%: mala
calidad de vida, entre 53 — 69%: regular calidad de vida, entre 69 — 78%:
mejorable calidad de vida, y > 78% buena calidad de vida.

Asi el indice de calidad de vida promedio encontrado en nuestro pacientes
Hemofilicos de forma global fue de 71,08 puntos, equivalente en promedio al 60 —
70%, lo que engloba a los pacientes en regular y mejorable calidad de vida.

La distribucion de mayor a menor afectacion fue condiciones del entorno, salud
mental, funcionamiento social, funcionamiento emocional, dolor y funcionamiento

fisico, respectivamente. (Ver grafico 5).

8Q°/o

7q%
e

Puntaje en escala porcentual
Gq%

5(?%

F. fisicoF. emocional Dolor F. social S. mental C. entorno Indice CV
Dominios Hemolatin QoL
IC 95%

Grafico 5. Media e intervalos de confianza de los dominios y el indice global
de calidad de vida en escala porcentual

Clasificacién de la calidad de vida de los 56 pacientes encuestado
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Como se menciond previamente en base a los puntajes obtenidos en cada
dominio y en el indice global de calidad de vida, se agruparon los pacientes por
medio de percentiles, en funcién del puntaje obtenido asi: Buena: Percentil >75,
Mejorable: Percentil >50 - <75 Regular: entre percentil 225-50 Mala: < Percentil
25. En los 56 pacientes Hemofilicos encuestados la frecuencia relativa obtenida
en cada grupo fue en buena calidad de vida 16 pacientes con un (28,57%), en
mejorable calidad de vida 12 pacientes (21,43%), en regular calidad de vida 14
pacientes (25%), y en mala calidad de vida 14 pacientes equivaliendo al (14)%.
(Ver tabla 19).

Tabla 19. Clasificacion de la calidad de vida de los 56 pacientes

encuestados

Buena 16 28,57% 28,57%
Mejorable 12 21,43% 50,00%
Regular 14 25,00% 75,00%
Mala 14 25,00% 100,00%

ANALISIS BIVARIADO

Relacién entre las variables sociodemograficas y el indice de calidad de vida
por medida porcentual.

Se establecié la relacion entre las diferentes variables sociodemograficas, clinicas,
complicaciones de los pacientes hemofilicos y la media de indice de calidad de
vida.

No se observo una relacion estadisticamente significativa entre la edad, la zona de
residencia, la religion y el estado civil en los pacientes con Hemdfilia.

40



Se observo diferencias significativas con una P < 0,05, con el nivel de escolaridad
en primaria completa con un indice de calidad de vida del 77,77%, y en postgrado
con un ICV de 78,93%. El estrato socioeconédmico evidencié un indice de calidad
de vida del 80,58% en el nivel 4, agrupando estos pacientes en buena calidad de
vida en relacién a estas variables. (Ver tabla 20).

Tabla 20. indice de calidad de vida segun variables sociodemograficas

Edad

18-29 (26) 64,32% 58,14 — 70,49% Ref
30-39 (11) 60,77% 49,02 - 72,53% 0.56
40-49 (13) 73,79% 65,46 — 82,11% 0,06
50 o mas (6) 63,35% 44,19 — 84,52% 0,99
Zona

Rural (4) 66,44% 44,93 — 87,93% 0,47
Urbana (52) 65,78 % 61,22 - 70,33%
Escolaridad

Primaria Incompleta (3) 58,02% 32,58 — 83,46% 0,54
Primaria Completa (2) 77,77% 54,24 - 100% <0,01*
Secundaria Incompleta (13) 62,46% 51,50 — 73,42% Ref
Secundaria Completa (11) 59,93% 47,80 — 72,05% 0,74
Técnico (11) 70,11% 59,80 — 80,42% 0,28
Pregrado Incompleto (12) 66,51% 57,33 — 75,69% 0,55
Posgrado (4) 78,93% 64,73 - 93,13% 0,01*
Estrato Socioeconémico

Estrato 1 (12) 62,96% 53,78 — 72,15% Ref
Estrato 2 (15) 60,80% 51,76 — 69,84% 0,72
Estrato 3 (23) 66,75% 59,71 - 73,79% 0,49
Estrato 4 (6) 80,56% 69,49 — 91,62% 0,03*
Religion

Ninguna (5) 69,81% 53,02 — 86,60% 0,29
Catdlico (40) 66,69% 61,94 — 71,44% Ref
Otra (11) 60,86% 46,64 — 75,07% 0,39
Estado Civil
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Casado (10) 70,65% 58,97 — 82,33% 0,41

Separado (2) 72,22% 0-100% 0,69
Soltero (34) 65,85% 60,52 - 71,18% Ref
Uniodn Libre (10) 59,63% 47,72% -71,54% 0,29

*Diferencia estadisticamente significativa

Relacion entre las variables clinicas y el indice de calidad de vida por medida
porcentual. (Ver tabla 21).

Tipo de hemofilia: No se evidencioé una asociacion estadisticamente significativa
entre el tipo de hemofilia y el indice de calidad de vida.

Severidad de la Hemofilia: Segun la clasificacion de la severidad de la Hemofilia,
se encontro que los Hemofilicos severos y moderados tenian mayor compromiso
en el indice de calidad de vida, clasificandolos en regular CV (62,60% y 64,66%)
respectivamente, en comparacion con los Hemofilicos leves (78,15%) quienes se
encontrarian en el rango de buena calidad de vida, hallando diferencias
estadisticamente significativas entre estos grupos p=<0,01 y p=0,02
respectivamente. (Ver grafico 6)

indice de masa corporal: Se utilizé como grupo de referencia a los pacientes con
hemofilia e IMC normal, estos sujetos presentaron una media de puntaje de indice
de calidad de vida de 64,64% (IC: 58,15-71,14%), sin encontrar diferencias
estadisticamente significativas con los otros grupos.

Presencia de sangrado en los ultimos 12 meses: Se utilizo como grupo de
referencia a los pacientes con hemofilia que no habian presentado sangrado en
los ultimos 12 meses, estos sujetos presentaron una media de puntaje de indice
de calidad de vida de 71,43% (IC: 63,31-79,55%), sin encontrar diferencias
estadisticamente significativas entre los grupos.
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Modalidad del tratamiento con el factor: Se utilizO como grupo de referencia a
los pacientes con hemofilia que recibian profilaxis, estos sujetos presentaron una
media de puntaje de indice de calidad de vida de 64,29% (IC: 58,70-69,88%), sin
encontrar diferencias estadisticamente significativas con los pacientes que

recibian factor a demanda.

Tabla 21. indice de calidad de vida segun caracteristicas clinicas

Hemofilia

Tipo A (50) 65,55% 62,17 -70,94% Ref
Tipo B (6) 59,72% 31,18 — 82,27% 0.42
Severidad de la Hemofilia

Leve (10) 78,15% 69,65 — 86,64% Ref
Moderada (12) 64,66% 55,76 — 73,56% 0,02*
Severa (34) 62,60% 56,88 — 68,34% <0,01*
IMC (Kg/m2)

Bajo peso (6) 71,60% 58,10 — 85,11% 0,24
Normal (27) 64,64% 58,15 -71,14% Ref
Sobrepeso (19) 66,96% 58,88 — 75,04% 0,65
Obesidad (4) 59,72 % 32,17 — 87,2% 0,56
Hemorragia en los ultimos

12 meses

Si 63,95% 58,84% - 69,07% 0,10
No 71,43% 63,31 —79,55% Ref
Modalidad de Tratamiento

actual

Demanda (19) 68,81% 61,77 — 75,84% 0,3
Profilaxis (37) 64,29% 58,70 — 69,88% Ref

*Diferencia estadisticamente significativa
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Grafico 6. Severidad de Hemofilia e indice de calidad de vida

En cuanto al nivel de actividad fisica medida con la escala GPAQ encontramos
que los pacientes que tenian un nivel de actividad fisica alta presentaron un mayor
indice de CV de 68,90% (IC 62,57% — 75,2%) con respecto a lo que tenian un
nivel de actividad baja; siendo esta diferencia significativa con una p=0,03. (Ver
tabla 22)

Tabla 22. Puntaje de Actividad Fisica en Hemofilia e indice de Calidad de
Vida

Nivel de Alta (22) 68,90% 62,57 — 75,2% 0,03*
Actividad Fisica Moderada (14) 70,57% 62,67 — 78,47% 0,36
(GPAQ) Baja (20) 59,12% 50,74 — 67,49% Ref

*Diferencia estadisticamente significativa
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Relacion entre las Variables de las Complicaciones en Hemofilia e indice de

calidad de vida por medida porcentual.

Complicaciones de la Hemofilia:

En relacion con la presencia de inhibidores, se observd que estos pacientes
presentaban un promedio de indice de calidad de vida de (61,06%), en
comparacion con los sujetos que no presentaban inhibidores (67,9%); sin
demostrarse diferencias estadisticamente significativas p = 0,14.

En los 3 pacientes con serologias positivas para hepatitis se encontré una media
de indice de calidad de vida de 56,79% (IC 0-100%), debido al numero reducido
de casos con hepatitis, no fue posible encontrar una asociacion estadisticamente
significativa con quienes no presentaban serologia positiva.

No se encontr6 una asociacion significativa entre la presencia de artropatia
hemofilica, el numero de articulaciones comprometidas con el indice porcentual de
calidad de vida p de 0,45.

En cuanto a la relacion con la densidad mineral ésea cuantificada por medio de la
densitometria 0sea, se encontré una diferencia significativa entre los pacientes <
50 afos quienes presentan baja densidad mineral 6sea para la edad con una
media de indice de calidad de vida de (59% vs 70%), en el rango de regular CV,
de los que presentaban normalidad (mejorable CV) con una P de 0,004, en el
grupo > 50 anos quienes presentaban osteoporosis no hubo diferencias
significativas. (Ver tabla 23).

Tabla 23. indice de calidad de vida segin complicaciones de la Hemofilia
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Inhibidores

Si (17) 61,06% 52,87 - 69,25% 0,14
No (39) 67,90% 62,75 - 73,05% Ref
Artropatia Hemofilica

Si (35) 64,52% 59,28 — 69,76% 0,45
No (21) 67,99% 60,02 - 75,96% Ref
Pseudotumor Hemofilico

Si (4) 57,18% 27,99 — 86,36% 0,27
No (52) 66,49% 62,07 - 70,91% Ref
Infecciosas

Hepatitis C

Si (3) 56,79% 0-100% 0,53
No (53) 66,10% 61,83 - 70,36% Ref

Densidad Mineral Osea
Z Score z < 50 afios

Normal (30) 70,7% 66,3 — 75,15% Ref

Baja DMO (20) 59% 50,1 — 67,62 0,01*
T Score > 50 anos

Normal (0) 0% - NA

Osteopenia (4) 60% 34,2 — 85,6% Ref

Osteoporosis (2) 73,1% 0-100 % 0,24

"Diferencia estadisticamente significativa

Asociacion con deterioro holisticamente significativo (Mala Calidad de Vida
por dominios y puntaje global) segun variables sociodemograficas, clinicas,
y complicaciones de la Hemofilia

Para una observacion mas practica se analizaron los pacientes que tenian una
mala calidad de vida dada por los puntos de corte de la escala (Buena: > Percentil
75, Mejorable Percentil 50 al 75, Regular: entre percentil 25-50, Mala: < Percentil
25).
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Cuando se somete el analisis de las variables de la hemofilia en relacién con cada

uno de los dominios de la escala Hemolatin-Qol encontramos los siguientes

resultados.

No se encontraron diferencias significativas en el dominio de dolor asociado a

mala calidad de vida en

las variables:

situacion sentimental,

estrato

socioeconoémico, IMC, tipo y severidad de la hemofilia, hemorragia en los ultimos

12 meses, modo de aplicacion del factor, presencia de inhibidores, baja densidad

mineral 6sea y nivel de actividad fisica. (Ver tabla 24).

Tabla 24. Asociacion a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global

segun variables clinicas de la Hemofilia — DOMINIO DOLOR

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con Dolor

Situacion sentimental
Tener pareja (20)

No tenian pareja (36)
Estrato

1(12)

2 (15)

3 (23)

4 (6)

IMC

Bajo Peso (6)
Normal (27)
Sobrepso (19)
Obesidad 4)
Hemofilia A (50)
Hemofilia B (3)
Severidad

Leve (9)

Moderada (12)
Severa (34)
Hemorragia en los ultimos
12 meses

6 (30%)
7 (19,44%)

3 (25%)
7 (46,67%)
3 (13,04%)

0 (0%)

0 (0%)

8 (29,63%)
3 (15,79%)
2 (50%)
10 (20%)
3 (50%)

1(10%)

4 (33,33%)

8 (23,53%)
28,57%

1,54 (0,60 — 3,96)
Ref

Ref
1,87 (0,60 — 5,71)
0,52 (0,12 — 2,20)

Ref
0,53 (0,16 — 1,75)
1,69 (0,54 — 5,27)
Ref
2,5 (0,95-6,62)

Ref
3,33 (0,44-25,23)
2,35(0,33 - 16,6)
4 (0,57 — 28,06)

0,28

0,27
0,37

0,30
0,37

0,13
0,24

0,39
0,1
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Modalidad de Tratamiento

actual

Demanda (19) 2 (10,53%) 0,35 (0,09-1,43) 0,15
Profilaxis (37) 11 (29,73) Ref Ref
Artropatia Hemofilica (35) 9 (25,71%) 1,35 (0,47-3,84) 0,57
Inhibidores 4 (23,53%) 1,02 (1,36-2,86) 0,97
SI(17)

Baja Densidad Mineral Osea 7 (25,93% 1,25 (0,48-3,26) 0,64
(27)

Nivel de Actividad Fisica

(GPAQ) 6 (30%) 1,1 (0,42 — 2,86) 0,85
Baja (20) 1(7,14%) 0,26 (0,04 — 1,95) 0,19
Moderada (14) 6 (27,27%) Ref -
Alta (22)

Del mismo modo no se encontraron diferencias significativas en los dominios de
funcionamiento fisico, funcionamiento social, salud mental y condiciones del
entorno en los pacientes con mala calidad de vida en las anteriores variables
mencionadas. (Ver tabla 25, 27, 28 y 29).

Tabla 25. Asociacion a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global
segun variables clinicas de la Hemofilia— FUNCIONAMIENTO FISICO

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con

funcionamiento fisico
Situacion sentimental

Tener pareja (20) 4 (20%) 1,03 (0,34 — 3,09) 0,28
No tener pareja (36) 7 (19,44%) Ref

Estrato

1(12) 1 (8,33%) Ref -
2 (15) 4 (26,67%) 3,20 (0,41 — 25,00) 0,27
3(23) 6 (26,09%) 3,13 (0,42 - 23,10) 0,26
4 (6) 0 (0%) - -
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IMC

Bajo Peso (6) 1(16,67%) 0,64 (0,1 —4,30) 0,65
Normal (27) 7 (25,93%) ref -
Sobrepeso (19) 2 (10,53%) 0,41 (0,1-1,74) 0,23
Obesidad 4) 1 (25%) 0,96 (0,16 — 5,91) 0,97
Hemofilia A (50) 9 (18%) Ref -
Hemofilia B (3) 2 (33,3%) 1,85 (0,51 -6,63) 0,37
Severidad

Leve (10) 0 (0%) Ref -
Moderada (12) 3 (25%) 1,06 (0,33 - 3,36) 0,92
Severa (34) 11 (19,64%) 0,94% (0,30 — 2,99) 0,91
Hemorragia en los ultimos 12 10 (23,81%) 3,33 (0,46 — 23,7) 0,17
meses (42)

Modalidad de Tratamiento

actual

Demanda (19) 2 (10,53%) 0,43 (0,10 -1,80) 0,25
Profilaxis (37) 9 (24,32%) Ref Ref
Artropatia Hemofilica (35) 7 (20%) 1,05 (0,34 — 3,16) 0,61
Inhibidores

SI(17) 6 (35%) 2,75 (0,97 — 7,79) 0,05
Baja Densidad Mineral Osea 6 (21%) 1,28(0,44 — 3,73) 0,64
(27)

Nivel de Actividad Fisica

(GPAQ)

Baja (20) 6 (30%) 3,3 (0,75 -14,52) 0,11
Moderada (14) 3 (21,43%) 2,36 (0,45 -1,33) 0,31
Alta (22) 2 (9,09%) Ref -

En relacion al dominio de funcionamiento emocional, en la variable baja densidad
mineral 6sea para la edad se encontraron un total de 10 pacientes (37%) con mala
calidad de vida y una razon de prevalencia de 5,37 (1,29 — 22,3) siendo esta
significativa con una p<0,01.

Al igual, en la variable nivel de actividad fisica se encontr6 un mayor porcentaje de
pacientes con bajo nivel de actividad fisica y mala calidad de vida (40%) con una
RP de 4,4 (1,29 - 22,3) con una p=0,042. No se encontraron diferencias

significativas en las demas variables. (Ver table 26).
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Tabla 26. Asociacion a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global
segun variables clinicas de la Hemofilia — FUNCIONAMIENTO EMOCIONAL

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con funcionamiento

emocional

Situacion sentimental

Tener pareja (20) 6 (30%) 1,8 (0,67 — 4,84) 0,20
No tener pareja (36) 6 (16,67%) Ref -
Estrato

1(12) 3 (25%) Ref -
2 (15) 4 (26,67%) 1,07 (0,29 - 3,87) 0,92
3 (23) 4 (17,39%) 0,69 (0,18 — 2,61) 0,59
4 (6) 1(16,67%) 0,67 (0,09 — 5,12) 0,69
IMC

Bajo Peso (6) 1(16,67%) 0,64 (0,1 —4,30) 0,65
Normal (27) 7 (25,93%) ref -
Sobrepeso (19) 3 (15,79%) 0,61 (0,18 - 2,06 0,42
Obesidad 4) 1(25%) 0,96 (0,16 — 5,91) 0,97
Hemofilia A (50) 10 (20%) Ref -
Hemofilia B (6) 2 (33,3%) 1,66 (0,47 —5,87) 0,45
Severidad

Leve (10) 1(10%) Ref -
Moderada (12) 4 (33,33%) 3,33 (0,44 — 25,2) 0,24
Severa (34) 7 (20,6%) 2,05% (0,29 — 15,0) 0,47
Hemorragia en los ultimos 12 10 (23,81%) 1,66 (0,41 -6,70) 0,36
meses (42)

Modalidad de Tratamiento

actual

Demanda (19) 4 (10,53%) 0,97 (0,33 - 2,82) 0,96
Profilaxis (37) 8 (21,05%) Ref Ref
Artropatia Hemofilica (35) 8 (23,0%) 1,2 (0,41 - 3,50) 0,50
Inhibidores

SI(17) 6 (35%) 2,29 (0,86 — 6,09) 0,09
Baja Densidad Mineral Osea 10 (37%) 5,37 (1,29 —22,3) 0,01"
(27)
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Nivel de Actividad Fisica

(GPAQ)

Baja (20) 8(40%) 4,4 (1,05 - 18,31) 0,04'
Moderada (14) 2 (14,29%) 1,57 (0,25 -9,91) 0,63
Alta (22) 2 (9,09%) Ref i

" Diferencia estadisticamente significativa

Tabla 27. Asociacion a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global
segun variables clinicas de la Hemofilia— FUNCIONAMIENTO SOCIAL

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con Funcionamiento

Social

Situacion sentimental

Tener pareja (20) 4 (20%) 1,02 (0,34 — 3,09) 0,61
No tener pareja (36) 7 (19,44%) Ref -
Estrato

1(12) 1(8,33%) Ref -
2 (15) 6 (40%) 4,08 (0,66 — 34,6) 0,12
3 (23) 3 (13,04%) 1,56 (0,18 — 13,50) 0,68
4 (6) 1(16,67%) 2 (0,14 — 26,73) 0,60
IMC

Bajo Peso (6) 1(16,67%) 0,9 (0,13 - 6,36) 0,92
Normal (27) 5(18,52%) Ref -
Sobrepeso (19) 4 (21,05%) 1,14 (0,35 - 3,69) 0,83
Obesidad (4) 1(25%) 1,35 (0,21- 8,78) 0,75
Hemofilia A (50) 10 (20%) Ref -
Hemofilia B (6) 1(16,66%) 0,83 (0.13-5,42) 0,84
Severidad

Leve (10) 1(10%) Ref -
Moderada (12) 2 (16,67%) 1,66 (0,17 — 15,80) 0,65
Severa (34) 8 (23,53%) 2,35 (0,33 - 16,63) 0,39
Hemorragia en los ultimos 12 8 (19%) 0,88 (0,27 —2,89) 0,56

meses (42)
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Modalidad de Tratamiento

actual
Demanda (19)
Profilaxis (37)

Artropatia Hemofilica (35)

Inhibidores
Sl (17)

Baja Densidad Mineral Osea

(27)

Nivel de Actividad Fisica

(GPAQ)

Baja (20)
Moderada (14)
Alta (22)

3 (15,8%)
8 (21,62%)
6 (17,14%)

2 (11,8%)

7 (26%)

5(25%)
1(7,14%)
5 (22,73%)

0,73 (0,22 — 2,44)
Ref
0,72 (0,25 - 2,07)

0,51 (0,12 -2,11)

1,87 (0,62 -5,71)

1,1 (0,37 — 3,24)
0,31 (0,04 — 2,41)
Ref

0,60
Ref
0,39

0,27

0,25

0,86
0,26

Tabla 28. Asociacion a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global
segun variables clinicas de la Hemofilia— SALUD MENTAL

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con Salud Mental

Situacion sentimental

Tener pareja (20)

No tener pareja (36)

Estrato

1(12)

2 (15)

3 (23)

4 (6)

IMC

Bajo Peso (6)
Normal (27)
Sobrepeso (19)
Obesidad (4)
Hemofilia A (50)

5 (25%)
7 (19,44%)

4 (33,33%)

2 (13,33%)

6 (26,09%)
0 (10%)

1 (16,67%)
6 (22,22%)
4 (21,05%)
1 (25%)
10 (20%)

1,28 (0,47 - 3,52)
Ref

Ref
0,40 (0,09 - 1,82)
0,78 (0,27 —2,25)

0,75 (0,11 -5,13)
Ref

0,95 (0,31 -2,90)

1,12 (0,18 - 7,07)
Ref

0,43

0,24
0,64

0,76

0,92
0,90
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Hemofilia B (6)

Severidad

Leve (10)

Moderada (12)

Severa (34)

Hemorragia en los ultimos 12
meses (42)

Modalidad de Tratamiento
actual

Demanda (19)

Profilaxis (37)

Artropatia Hemofilica (35)

Inhibidores
SI(17)

Baja Densidad Mineral Osea
(27)

Nivel de Actividad Fisica
(GPAQ)

Baja (20)

Moderada (14)

Alta (22)

2 (33%)

1(10%)
2 (16,67%)
9 (26,47%)

10 (24%)

4 (21,05%)
8 (21,62%)
8 (23%)

6 (35%)

8 (30%)

7 (35%)
2 (14,29%)
3 (13,64%)

1,66 (0,47 — 5,88)

Ref
1,66 (0,17 — 15,80)
2,64(0,38 — 18,45)
1,66 (0,41 -6,71)

0,97 (0,33 - 2,82)
Ref
1,2 (0,41 - 3,50)

2,29 (0,86 — 6,09)

2,14 (0,73 - 6,32)

2,56 (0,76 — 8,60)
1,04 (0,20 - 5,50)
Ref

0,45

0,65
0,32
0,36

0,96
Ref
0,50

0,09

0,14

0,12
0,95

Tabla 29. Asociaciéon a Mala Calidad de Vida por dominios y puntaje global
segun variables clinicas de la Hemofilia — CONDICIONES DEL ENTORNO

Mala calidad de vida (por debajo del p25) relacionada con Condiciones del

Entorno

Situacion sentimental
Tener pareja (20)
No tener pareja (36)

Estrato
1(12)

2 (15)

3 (23)

4 (6)

3 (15%)
6 (16,66%)

1(8,33%)
3 (20%)
4 (17,39%)
1(16,67%)

0,9 (0,25 - 3,21)
Ref

Ref
2,4 (0,28 — 20,23)
2,08 (0,26 — 16,65)
2 (0,14 — 26,73)

0,59

0,42
0,49
0,60
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IMC
Bajo Peso (6)
Normal (27)

0 (0%)
4 (14,81%)

Ref

Sobrepeso (19) 5 (26,32%) 1,77 (0,54 — 5,76) 0,34
Obesidad (4) 0 (0%) - -
Hemofilia A (50) 8 (16%) Ref -
Hemofilia B (6) 1 (16,66%) 1,04 (0,15 - 6,95) 0,96
Severidad

Leve (10) 2 (20%) Ref -
Moderada (12) 2(16,67%) 0,83 (0,14 — 4,89) 0,84
Severa (34) 5(14,71%) 0,73 (0,17 — 3,23) 0,68
Hemorragia en los ultimos 12 9 (21,42%) - -
meses (42)

Modalidad de Tratamiento

actual

Demanda (19) 3 (15,79%) 0,97 (0,27 — 3,46) 0,96
Profilaxis (37) 6 (16,22%) Ref Ref
Artropatia Hemofilica (35) 6 (17,14%) 1,2 (0,33 - 4,30) 0,54
Inhibidores

SI(17) 2 (11,8%) 0,65 (0,15 - 2,83) 0,44
Baja Densidad Mineral Osea 5 (18,51%) 1,34 (0,40 -4,48) 0,63
(27)

Nivel de Actividad Fisica

(GPAQ)

Baja (20) 5 (25%) 1,37 (0,42 — 4,41) 0,59
Moderada (14) 0 (0%) - -
Alta (22) 4 (18,18%) Ref -

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA'Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA

DOMINIO DOLOR

Se observa que en hemofilia severa y moderada mas del 50% de los pacientes
presentan afectaciéon de la calidad de vida secundaria al dolor presentado
(hemorragias en los ultimo 12 meses, artropatia hemofilica, entre otras),
distribuidos asi: hemofilia severa el 38,24% CV regular, 23,53% CV mala,
encontrandose una calidad de vida regular y mala, respectivamente vs los
pacientes con hemofilia leve quienes el 70% se encuentran dentro de una CV

Buena. (Ver grafico 7)
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Dolor

M Mala M Regular M Mejorable M Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 7. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio Dolor

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA
DOMINIO FUNCIONAMIENTO FISICO

En este dominio se observa que el 58,33% de los pacientes con Hemofilia
Moderada presentan afectacion de su calidad de vida respecto a su
funcionamiento fisico con CV entre regular y mala, en cuanto a los de Hemofilia

Severa 44,12% tienen regular CV y 23,53% mala calidad de vida. (Ver grafica 8)
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Funcionamiento fisico

M Mala M Regular H Mejorable M Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 8. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio
Funcionamiento Fisico

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA
DOMINIO FUNCIONAMIENTO EMOCIONAL

En cuanto al funcionamiento emocional evaluados en los pacientes con hemofilia
severa, hay regular afectacion de la CV con un 38,24%, similar a hemofilia
moderada con un 33,33%, los estratificados en mala calidad de vida 33,33% y
20,59% corresponden a hemofilia moderada y severa respectivamente, solo el
20% en hemofilia leve tienen afectacion en este dominio. (Ver grafico 9)

56



Funcionamiento emocional

M Mala M Regular M Mejorable ™ Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 9. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio
Funcionamiento Emocional

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA
DOMINIO FUNCIONAMIENTO SOCIAL

En este dominio se presenta una distribucion similar, observandose en el dominio
de funcionamiento social > 50% en afectacion regular y mala calidad de vida para
hemofilia moderada y severa vs los pacientes con hemofilia leve quienes se
estratifican en Buena y mejorable calidad de vida. (Ver grafico 10).
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Funcionamiento social

M Mala M Regular H Mejorable M Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 10. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio
Funcionamiento Social

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA
DOMINIO SALUD MENTAL

En el dominio de salud mental en hemofilia severa el 41,18% presentan un
afectacion en su calidad de vida en el percentil de regular, y el 26,47% mala
calidad de vida, una distribucion similar en hemofilia moderada. En hemofilia leve
el 60% tenian Buena calidad de vida respecto a su salud mental.
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Salud mental

M Mala M Regular H Mejorable B Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 11. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio Salud
Mental.

AFECTACION DE LA CALIDAD DE VIDA Y SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA
DOMINIO SALUD CONDICIONES DEL ENTORNO

Se observa que para hemofilia leve, moderada y severa, hay regular y mala

calidad de vida en >50% de los pacientes con respecto a las condiciones del
entorno.
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Condiciones del entorno

M Mala M Regular H Mejorable M Buena

Leve Moderada Severa

Grafico 12. Severidad de la Hemofilia y Calidad de vida. Dominio
Condiciones del Entorno.

ANALISIS MULTIVARIADO

Se calculé la razén de prevalencia mediante un modelo binomial, tomando como
variable dependiente la calidad de vida por debajo del normal segun los puntos de
corte de la escala hemolatin Qol. Las covariables incluidas en el modelo final
fueron severidad de la hemofilia, el indice de masa corporal, la edad, la actividad
fisica, el tratamiento profilactico, la baja densidad mineral osea. Otras variables
fueron descartadas por no cumplir criterios estadisticos suficientes, respetando el
principio de parsimonia y para no deteriorar la eficiencia y bondad de ajuste del

modelo.
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Se encontré una razén de prevalencia ajustada de 0,05 (0,01-0,48) y 0,23 (0,06-
0,84) para la hemofilia moderada y severa respectivamente, lo cual indica que ser
hemofilico aumenta la probabilidad de tener una mala calidad de vida
dependiendo de su severidad, con un intervalo de confianza concluyente y un
valor de p estadisticamente significativo (0,01 y 0,02 respectivamente), se
encontrd una relacion entre los extremos del IMC y el deterioro de la calidad de
vida, estadisticamente significativa al comparar el grupo de bajo peso con el grupo
de IMC normal y obesidad. El estrato, el tratamiento con factores como profilaxis,
la actividad fisica y la densidad mineral 6sea no se asociaron de manera
significativa. En sintesis, la severidad de la hemofilia mostré ser un factor asociado
a una mayor frecuencia de deterioro de calidad de vida, de manera independiente,
en cuanto al IMC el bajo peso ejerce un efecto protector sobre la calidad de vida,
segun este analisis. (Ver tabla 30)

Tabla 30. Multivariado de Calidad de Vida Buena (>Percentil 75), y variables
asociadas.

Variable Razon de prevalencia Razon de

RP cruda (IC 95%) prevalencia ajustada
RP (IC 95%)

SEVERIDAD DE LA HEMOFILIA

Leve Ref - Ref

Moderada 0,14 (0,02-0,97) 0,04 0.05 (0,01-0,48) 0,01
Severa 0,44 (0,21-0,94) 0,03 0,23 (0,06-,84) 0,02"
CLASIFICACION IMC

Bajo peso 2,25 (0,77-6,53) 0,13 4,68 (1,06-20,6) 0,04"
Norma Ref - - -
Sobrepeso 1,42 (0,54-3,73) 0,47 1,81 (0,93-3,54) 0,07
Obesidad 1,12 (0,18-7,07) 0,90 3,05 (1,08-8,63) 0,08
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ESTRATO

1 Ref - Ref -
2 1,6 (0,35-7,30) 0,54 3,78 (0,78-18,2) 0,09
3 1,56 (0,37-6,60) 0,54 1,26 (0,31-5,12 0,74
4 4 (1,00-16) 0.05 1,91 (0,47-7,72) 0,36
EDAD

30a39 1,18 (0,35-3,89) 0,78 1,87 (0,83-4,23) 0,12
40 a 49 2 (0,80-4,99) 0,13 2,28 (1,01-5,14) 0,04"
50 o mas 0,72 (0,10-4,93) 0,74 0,97 (0,13-7,14) 0,98
TRATAMIENTO CON PROFILAXIS

Sl 1,5(0,65-3,43) 0,33 0,54 (0,25-1,14) 0,10
ACTIVIDAD FISICA

Baja 0,24 (0,06-0,99) 0,05 0,45 (0,12-1,67) 0,23
Moderada 0,87(0,37-2,07) 0,75 1,42 (0,75-2,72) 0,28
Alta Ref - Ref -
BAJA 0,83 (0,36-1,92 0,67 1,08 (0,43-2,71) 0,85
DENSIDAD

MINERAL OSEA

"Diferencia estadisticamente significativa
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6 DISCUSION

El Promedio del indice de calidad de vida de la poblacién de nuestro estudio con
el instrumento Hemolatin QoL fue regular ( 71,08), y se mantiene como regular
para cada uno de los dominios (Dolor, funcionamiento fisico, funcionamiento
emocional, funcionamiento social, salud mental y condiciones del entorno). Con
una tendencia a mayor afectacion de la calidad de vida en los dominios de salud
mental y condiciones del entorno.

Aunque no hay publicaciones de resultados del ICV con este instrumento, este fue
validado previamente por Remor et al (22) comparandolo con los instrumentos SF
36, EuroQoL EQ-5D y evidencido una alta validez convergente con estos
instrumentos. Por lo tanto nuestros resultados pueden compararse con la
publicacion de Fuenmayor et al (25) realizado con el instrumento SF36. Donde
todos los pacientes con hemofilia moderada y severa tenian promedios por debajo
de la poblacion general en los dominios de funcidn fisica, funcion social,
desempefio emocional y salud mental.

Se observo en nuestro estudio diferencias significativas con una P < 0,05, con una
calidad de vida mejorable para los pacientes que tenian primaria completa con un
indice de calidad de vida del 77,77%, y en postgrado con 78,93%, al igual de los
que eran estrato 4, lo cual podria estar en relacion a un mejor conocimiento de la
enfermedad y autocuidados, asi como mejor acceso al sistema de salud.

En el analisis bivariado, la edad no se relacion6 con la calidad de vida, excepto
para la dimension de condiciones del entorno, a medida que avanza la edad los
participantes perciben mejores condiciones del entorno. No hay diferencias
significativas en relacion al tipo de hemofilia.

Segun la severidad de la hemofilia, encontramos que los pacientes con Hemofilia
severa y moderada tienen mayor afectacion en su calidad de vida, encontrandose
en este grupo de pacientes mayor porcentaje con mala y regular calidad de vida,

para todos los dominios, pero con una p significativa para la salud mental,
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semejante a lo descrito por otros autores como Gringueri, Fuenmayor y Ferreira.
(15,25,26).

En nuestro medio, la dificultad de los pacientes hemofilicos para integrarse a la
sociedad, con dificultades para acceder al ambito laboral, y al sistema de salud,
contribuyen a que los pacientes se sientan tristes y discriminados, sin embargo
las preguntas que evaluan este dominito en el instrumento no son suficientes para
hacer un Diagnostico de depresion. El segundo dominio con mayor afectacidon de
la calidad de vida fueron las condiciones del entorno, las cuales estan
relacionadas a dificultades con los tramites administrativos para la autorizacion,
acceso a los tratamientos, y programas de rehabilitacién, asi como de las
condiciones socioeconomicas del paciente y su familia.

La afectacién del funcionamiento social en este estudio , consideramos puede
ser el resultado de la interferencia con las actividades sociales, debido a
problemas fisicos, emocionales y limitaciones econdmicas.

Gringeri reporté puntajes altos en los dominios de desempefio emocional y salud
mental, en tanto que Plug describié los mas altos en funcidn social y desempefio
emocional (27, 28). Sin embargo, estas diferencias en los resultados pueden ser
atribuidos a diferencias en la gravedad de la hemofilia, la incidencia de las
complicaciones, o a las diferencias culturales y de politicas de salud en cada pais.
En cuanto a sangrado en los ultimos 12 meses, presencia de artropatia hemofilica,
coinfeccion por VIH, virus de la Hepatitis C, presencia de inhibidores, no se
encontraron diferencias significativas en los grupos que influyeran en la calidad de
vida de los individuos.

La mayoria de los pacientes se encontraban bajo profilaxis, sin embargo no se
encontraron diferencias estadisticamente significativas con los pacientes que
recibian factor a demanda, excepto para la dimension de salud mental,
presentando menor afectacion en los que se encontraban con factor a demanda
con una (p 0,02), situacion que no se observa en los otros estudios evaluados,
donde si se evidencia de forma marcada la afectacion de la CV cuando los

pacientes se encuentran bajo factor a demanda, ademas de cuando estan
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presente las diferentes complicaciones de la hemofilia, lo que podria estar
relacionado con el numero de pacientes.

En cuanto al nivel de actividad fisica medida con la escala GPAQ encontramos
que los pacientes que tenian un nivel de actividad fisica alta tenian una mejor CV
con respecto a los que tenian un nivel de actividad baja; siendo esta diferencia
significativa, semejante a otros estudios realizados (29), donde ademas del
beneficio fisico de evitar el sedentarismo y todo lo que a nivel osteomuscular
conlleva, también hay una influencia importante en aspectos psicolégicos como la
socializacion, sentir que pertenecen a un grupo, que son socialmente aceptados,
mejoria en la autoestima, y en el poder participar en actividades deportivas
llevando a la sensacion que son como los demas, permitiendo un nivel mayor de
seguridad en si mismos.

Otro hallazgo importante en nuestro estudio estuvo en relacion a la baja densidad
mineral 0sea para la edad detectada en los pacientes Hemofilicos asociado a
mayor riesgo de fracturas, con un indice de calidad de vida de 59% vs 70% en los
pacientes sin afectacidn de la densidad 6sea, comparable con otros estudios.
(30).

En el analisis multivariado, se observa de nuevo que la severidad de la hemofilia
mostro ser un factor asociado a una mayor frecuencia de deterioro en la calidad de
vida de manera independiente, con mayor afectacién en la CV para las hemofilia
moderada y severa.

Llama la atencion que el bajo peso en este estudio no estd asociado a un
deterioro en la calidad de vida, lo cual podria estar en relacién a mayor actividad
fisica y no necesariamente a desnutricion, del mismo modo que podria
relacionarse con mejor preservacion de la funcidn osteomuscular, sin embargo
estas variables no fueron evaluadas para confirmar esta hipotesis, y requerimos
evaluarlo en estudios posteriores.

Por tratarse de un estudio de tipo transversal, los hallazgos brindan soporte
estadistico para las asociaciones entre Calidad de Vida y las diferentes variables
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evaluadas, sin embargo por no presentar criterio de temporalidad, es necesario

realizar estudios longitudinales con un mayor alcance de interferencia causal.
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7 CONCLUSION

En el presente estudio se evaluo la calidad de vida relacionada con la salud con el
cuestionario Hemolatin QoL en pacientes con diagnostico de Hemofilia de la
Foscal; evidenciamos que la severidad de la hemofilia esta relacionada con la
probabilidad de tener una mala calidad de vida, con predomino de afectacién en
los dominios de condiciones del entorno y salud mental.

Los pacientes con un nivel de actividad fisica alta medida por el cuestionario
GPAQ tenian un mayor indice de CV con respecto a lo que tenian un nivel de
actividad baja. Otro hallazgo importante en nuestro estudio estuvo en relacién a la
baja densidad mineral 6sea para la edad detectada en los pacientes Hemofilicos
asociado a mayor riesgo de fracturas, con un bajo indice de calidad de vida
respecto a los que tenian DMO normal.

En sintesis, la severidad de la hemofilia mostré ser un factor asociado a una
mayor frecuencia de deterioro de calidad de vida, de manera independiente, y el
IMC con factor protector de CV segun el analisis multivariado.
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9 ANEXOS

HemoLatin-QoL

Fecha de evaluacion ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘

CODIGO DEL PROTOCOLO

Iniciales del paciente ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ N° Centro I:I:l N° paciente I:I:I:l

Instrucciones

Nos gustaria conocer como se ha sentido y como ha estado su salud y su
bienestar en las ultimas semanas. Por favor conteste a las preguntas a
continuacion que han sido desarrolladas especificamente para personas con
hemofilia.

Para contestar las preguntas le pedimos que observe las siguientes

instrucciones:

- Por favor, conteste las preguntas con sinceridad, no hay respuestas buenas
0 malas

- Piense en como le han sucedido las cosas en las ultimas semanas

- Marque solamente una respuesta por pregunta

- Marque la respuesta que mejor represente su situacion en las ultimas
semanas

Toda la informacion de este cuestionario se tratara de forma estrictamente
confidencial. jMuchas gracias por su colaboracion!

1. Durante el ultimo mes, ;cuanto dolor corporal ha tenido en general?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

2. Durante el ultimo mes, ¢cuanto los problemas relacionados con la hemofilia
(sangrados, hemartros, dolor, dificultad en los movimientos, problemas en
las articulaciones) le han limitado sus actividades diarias en general?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4
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Durante el ultimo mes, ;cuanto la hemofilia le ha limitado la practica de
ejercicio fisico o trabajo fisico en general?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

En general, ;hasta qué punto la hemofilia le impide poder comportarse igual
que las demas personas?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces o 3 Ninguna vez
o0 o1 o2 o4

Durante el ultimo mes, ¢hasta qué punto su problema de salud ha tenido un
curso incierto? (por ejemplo: Que a veces uno esta bien y de un momento a
otro esta mal).

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

En general, ;hasta qué punto la hemofilia le impide el desarrollo normal de
su vida?

Mucho Bastante A veces Casi nada Nada
o0 o1 o2 o3 o4
En general, ;hasta qué punto la hemofilia le requiere que tenga siempre

presente la enfermedad para tomar decisiones?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

En general, ¢ hasta qué punto debido a la hemofilia, ha tenido miedo a sufrir
un accidente, teniendo que prevenir a las personas cercanas sobre ello, para
que se preocupen por ti?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

Durante el ultimo mes, ;hasta qué punto ha sentido dependiente de los
demas por sus problemas de salud o debido a su tratamiento?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4

10. Durante el ultimo mes, ¢hasta qué punto el dolor que ha experimentado, en el

caso de que haya experimentado dolor, le ha provocado molestias?

Cadadia  Casicadadia La mitad del tiempo De vez en Ninguna vez
o0 o1 o2 cuando o 3 o4
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11. Durante el ultimo mes, ;hasta qué punto los tramites burocraticos
relacionados con el tratamiento de la hemofilia le han resultado estresantes?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

12. En general, ¢ ha experimentado prejuicios, o dificultades para buscar trabajo
debido a su condiciéon de hemofilico?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

13. En general, ¢ se ha sentido diferente a los demas o se ha aislado por el hecho
de tener hemofilia?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

14. Durante el ultimo mes, ¢hasta qué punto se ha sentido apoyado por su
entorno familiar (pareja, hijos, padres y hermanos)?

Muy apoyado  Bastante apoyado Regular Poco apoyado Nada apoyado
o0 o1 o2 o3 o4

15. Durante el ultimo mes, ¢hasta qué punto se ha sentido apoyado por sus
amigos o conocidos?

Muy apoyado  Bastante apoyado Regular Poco apoyado Nada apoyado
o0 o1 o2 o3 o4

16. En general, ¢ hasta qué punto cree que la hemofilia le impone limitaciones a
la realizacion de sus planes y deseos para su vida?

Mucho Bastante Algo Casi nada Nada
o0 o1 o2 o3 o4

17. Durante el ultimo mes, ¢ hasta qué punto tener que ir al hospital o al centro
de salud para las revisiones médicas relacionadas con la hemofilia le ha
supuesto un trastorno?

Mucho Bastante Algo Casi nada Nada
o0 o1 o2 o3 o4

18. En general, ;hasta qué punto cree que la hemofilia, en su caso, es una
barrera para las relaciones interpersonales?

Mucho Bastante Regular Poco Nada
o0 o1 o2 o3 o4
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19.

20.

21.

22,

23.

24,

25.

26.

Durante el ultimo mes, ¢ con qué frecuencia se ha sentido triste o deprimido
por los problemas relacionados con la hemofilia?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el ultimo mes, ¢con que frecuencia se ha sentido impotente o sin
accion frente a los problemas que le suponia la hemofilia?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

En general, ;hasta qué punto la incertidumbre econémica o una situacion
social precaria en el pais influye negativamente sobre su salud?

Mucho Bastante Regular Poco Nada
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el ultimo mes, ¢ con qué frecuencia se ha sentido cansado o agotado
por su hemofilia o sus complicaciones?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el ultimo mes, ¢ con qué frecuencia ha tenido hemorragias?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el Gltimo mes, ¢ con qué frecuencia su salud ha sido afectada por las
complicaciones relacionadas con la hemofilia?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el ultimo mes, ¢ hasta qué punto la hemofilia o sus consecuencias le
han dificultado su actividad sexual?

Mucho Bastante Regular Poco Nada
o0 o1 o2 o3 o4

Durante el Gltimo mes, ;hasta qué punto has tenido dificultad para dormir
(insomnio)?

Siempre Bastantes veces A veces Pocas veces Ninguna vez
o0 o1 o2 o3 o4
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27. En general, s hasta qué punto le resulta dificil conseguir transporte para ir
donde necesita?

Muy dificil Dificil Lo normal Facil Muy facil
o0 o1 o2 o3 o4

Por favor, compruebe si ha contestado a todas las preguntas y con una sola respuesta.
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