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INTRODUCCION

La preocupacion por la salud y la enfermedad ha sido una constante para el hombre, pues son
cualidades inherentes a la naturaleza del ser humano y a su supervivencia. Tradicionalmente los
médicos han tenido la exclusiva en este campo, entendiendo la salud como algo que hay que
conservar frente a agresiones puntuales (accidentes o infecciones) utilizando la cirugia y la
farmacologia como armas para cumplir dicho objetivo (Becona y Oblitas, 2004).
Sin embargo, el enfoque médico no incluye otros factores que afectan la salud, por ello surge dentro
de la Psicologia un area de intervencion especifica para este &mbito definida como Psicologia de la
Salud, la cual se basa en el modelo biopsicosocial como su directriz. Este modelo asume,
primeramente, una perspectiva interdisciplinaria y, en segundo lugar, reconoce el peso de los
componentes bioldgicos, procesos psicoldgicos y conductuales de la persona y el componente
social.
Aunado a esto, Reynoso y Seligson (2005) sefialan que la Psicologia de la Salud se enfoca a
modificar estilos de vida a través del cambio conductual, de disefiar y aplicar programas de
entrenamiento para que las personas sean mas sanas, prevenir la aparicion de algunas enfermedades,
desarrollar programas de rehabilitacion y mejorar las condiciones de vida en el caso de
enfermedades cronico-degenerativas por ejemplo; diabetes, cancer, hemofilia, entre otras.
Una enfermedad objeto de interés es sin duda alguna la hemofilia debido a que, padecer una
enfermedad cronico degenerativa como ésta requiere de cuidados, tratamientos, informacion y
apoyos especiales.
La hemofilia es una enfermedad cronica, congénita ligada al cromosoma sexual X. Debido a esta
afectacion, las mujeres son quienes portan y trasmiten la enfermedad y los varones quienes la
padecen. La hemofilia se caracteriza por la aparicion de hemorragias internas y externas debido a la
deficiencia total o parcial de una proteina coagulante denominada globulina antihemofilica (factor
de coagulacion). Clinicamente se manifiesta por la presencia de hemorragias principalmente en los
musculos y articulaciones de intensidad variable, de acuerdo al nivel circulante del factor deficiente.
Cuando hay carencia o déficit de algin factor de coagulacion, la sangre tarda mas tiempo en formar
el coagulo y, aunque llegue a formarse, no es consistente para detener la hemorragia.
Existen varios tipos de hemofilia, pero los mas frecuentes y mejor conocidos incluyen los
siguientes:

e Hemofilia A: déficit del factor VIII de coagulacion.

e Hemofilia B: déficit del factor IX de coagulacion.
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La incidencia de esta enfermedad es:
e Aproximadamente de forma hereditaria en un 60%.
e Por mutacion de tipo genético y sin antecedentes
familiares en un 40%.
En la hemofilia A es de 1 caso por cada 5.000 hombres.
En la hemofilia B es aproximadamente de 1 caso por cada 32.000 hombres (Disponible en:

http://www.hemofilia.org.mx/ y en http://www.wth.org)

Independientemente del tipo de hemofilia (hemofilia tipo A o B) y su grado clinico (Leve,
Moderado o Severo), la psicologia de la salud estudia la calidad de vida de los pacientes
diagnosticados, ya que como sefiala Oblitas (2004), la calidad de vida es responsabilidad de uno
mismo, es decir es el resultado del propio comportamiento, y depende de los habitos de
alimentacion, suefio, conductas adictivas (como fumar y/o beber) practica del ejercicio,
afrontamiento del estrés, familiar y laboral, factores socioecondémicos, satisfaccion de la relacion

conyugal, pasatiempos e intereses, realizacion de actividades fisicas entre otros.

A partir de dicha definicion, se puede entender la calidad de vida como un concepto basicamente
referido al tipo de respuesta individual y social ante un conjunto de situaciones de la vida diaria.
Asi, aunque se evalian los componentes de bienestar objetivo, se considera primordial la
percepcion y estimulacion para el analisis de los procesos que conducen a esa satisfaccion o los

elementos integrantes de ésta (Oblitas, 2006).

Por otra parte, la elaboracion de instrumentos adecuados para la evaluacion integral de individuos,
permitira su incorporacion en la investigacion de servicios de salud. Existen multiples instrumentos
que se han disefiado para evaluar las dimensiones que integran las mediciones de salud y de calidad
de vida, algunos de ellos son: Cuestionario Criterio de Calidad de vida: CCV, The RAND 36-Item
Health Survey Questionnaire: RAND-SF-36, The European Research Questionnaire Quality of
Life: EUROQOL 5D y la encuesta SF-36. Los instrumentos para medir la calidad de vida se han
disefiado con diversos propoésitos. Para conocer y comparar el estado de salud entre poblaciones
(aspecto fundamental para estrategias y programas en politicas de salud), y para evaluar el impacto
de ciertas intervenciones terapéuticas para modificar los sintomas y funcion fisica a través del
tiempo. La calidad de vida es un fenomeno que se afecta tanto por la enfermedad como por el

tratamiento (por sus efectos adversos) (Velarde y Avila, 2002).
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Aunado a esto Tuesca (2005) sefiala que instrumentos, como el EuroQol, produce valores que
reflejan la preferencia de los individuos por los estados de salud. Este tipo de instrumento refleja la
medida de utilidad basada en las preferencias o utilidades que los individuos asignan a los
diferentes estados de salud.

Por su parte Osorio y cols. (2003 a y b) desarrollaron un instrumento a través de un convenio de
colaboracion con la Federacion de Hemofilia de la Reptiblica Mexicana con el objetivo de tener un
instrumento valido y confiable para medir calidad de vida en pacientes con hemofilia (QoLHMex).
Por su parte, Ruiz (2006), utilizando este instrumento realizd un estudio para analizar la
consistencia entre las respuestas del paciente y las de los progenitores; encontrando niveles de
acuerdos entre el 50% y el 80%, del mismo modo reportd una alta validez en la mayoria de las areas

que componen el mismo.

En seguimiento a las investigaciones realizadas con el QoLHMex, la presente tesis tiene como
objetivo, analizar y describir el nivel de calidad de vida reportado por pacientes pediatricos con

hemofilia en un hospital de la ciudad de México, mediante la aplicacion de dicho instrumento.

Para cumplir con éste objetivo, en el presente trabajo se incluyen 5 capitulos. En el primero se
describe a la Psicologia de la Salud, sus antecedentes historicos y su definicion, ademas se abordan

las diferentes areas de intervencion.

En el capitulo dos se hace referencia a qué es la Hemofilia, los tipos, las causas, las
manifestaciones clinicas, la sintomatologia, el diagnostico, el tratamiento, las pautas basicas de
seguimiento, los primeros afios del nifio con hemofilia ademés de mencionar la incidencia de

hemofilia en México.

En el capitulo tres se describe el apoyo psicologico al paciente pediatrico con hemofilia, la

hemofilia en nifios, el contexto familiar, el contexto escolar y la socializacion.

El capitulo cuarto refiere a los antecedentes y el concepto de calidad de vida y se menciona

también los tipos de instrumentos que existen.

Por ultimo en el capitulo cinco se presentan los resultados obtenidos sobre la calidad de vida del

paciente con hemofilia.
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CAPITULO 1. PSICOLOGIA DE LA SALUD

1.1 Antecedentes historicos y definicion de Psicologia de la Salud.

La preocupacion por la salud y la enfermedad ha sido una constante para el hombre, pues

son cualidades inherentes a la naturaleza del ser humano y a su supervivencia.

La enfermedad se encuentra ligada a la vida, en las primeras sociedades, se asumia que la
enfermedad se debia a que los demonios u otras fuerzas espirituales tomaban posesion y
controlaban a la persona. La recuperacion requeria que los espiritus malignos fueran
exorcizados del cuerpo afligido, esta intervencion era realizada por parte de los curanderos
o brujos, quienes poseian el saber para alejar a los malos espiritus, mediante el uso de

diversas herramientas.

El saber de los curanderos era transmitido unicamente a los elegidos por la via verbal; el
futuro curandero se transformaba en el ayudante, observaba cuidadosamente las maniobras
del maestro. El aprendizaje vicario le permitia, posteriormente, desarrollar sus labores

cuando el maestro se retiraba o moria.

Los griegos fueron los primeros en comprender la enfermedad como fenomeno natural. El
ejemplo paradigmatico de esta medicina es la teoria hipocratica de los humores: la
enfermedad surgia como consecuencia de un desequilibrio entre los humores que
circulaban por el cuerpo. La recuperacion conllevaba a buscar el equilibrio entre los

mismos (Oblitas, 2006).

El estudio de las matematicas, quimica y fisica, la invencion del microscopio, los trabajos
de Morgagni en autopsia, los de Virchow en patologia y los de Pasteur en bacteriologia,
preparan el camino para los avances médicos, siendo los cimientos de la medicina moderna.
La salud de los individuos mejorara cuantitativa y cualitativamente con el desarrollo de la
teoria del germen en el siglo XIX, asi como con los avances en la inmunologia, salud
publica, patologia y técnicas quirurgicas. Con estos avances las tasas de mortalidad
declinaron sensiblemente en enfermedades como el colera, la fiebre tifoidea, la escarlatina,

etc.
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Tradicionalmente los médicos han tenido la exclusiva en este campo, entendiendo la salud
como algo que hay que conservar o curar frente a agresiones puntuales (accidentes o
infecciones) utilizando la cirugia y la farmacologia como armas para cumplir dicho objetivo

(Becofia y Oblitas, 2004).

A vpartir de la Segunda Guerra Mundial, los psicologos comenzaron a realizar
intervenciones clinicas, y se iba consolidando el campo de la psicologia clinica y de la
salud mental, se percataron de que en ocasiones los problemas "mentales" tenian
concomitantes de tipo fisico. Asi mismo, la medicina iba paulatinamente asumiendo esta
idea, favoreciéndose con el tiempo que se superase en parte la dicotomia fisico-mental o
mente-cuerpo planteada por Descartes (Gatchel, Baum y Krantz, 1989). En 1978, Kazdin
sefala que, la aparicion de las técnicas de modificacion de conducta y todo un movimiento
psicoldgico a partir de la misma, permitieron en unos aflos este cambio y esta asuncion que
desembocaria en la aparicion de la medicina conductual y de la psicologia de la salud;
Citado en: http://www.alapsa.org/detalle/04/7 futuro.html recuperado el 14 de mayo 2010.
Los psicologos se han interesado en cuestiones de salud desde los primeros anos del siglo
(Rodin y Stone, 1987; Stone, 1977). Algunos de ellos, como Stanley Hall en 1904 o
William James en 1922, abordaron cuestiones de salud en sus escritos. No obstante, el
interés profesional e investigador en esta area crecid relativamente poco hasta los afos
setentas, aunque en la década de los sesentas se comenzd a plantear la necesidad de
intervenir en los servicios de salud, (Becofia y Oblitas 2004; citado en

http://www.alapsa.org/detalle/04/7 futuro.html recuperado el 05 de agosto 2010.

Al respecto Martin (2003), senala que la Psicologia de la Salud tiene sus antecedentes
tedricos y practicos en los modelos de Psicologia Clinica, Médica, Medicina Conductual y

Psicologia Comunitaria.

La Psicologia Clinica: es el mas viejo de estos modelos y comienza desde finales del siglo
XIX, asociado al trabajo de instituciones para enfermos mentales; es un modelo centrado en
la enfermedad mas que en la salud, enfocado hacia el individuo, hacia la enfermedad

«mental» y estrechamente asociado a la psiquiatria.
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La Psicologia Médica: aplicaba el conocimiento psicoldgico a la comprension de las
manifestaciones emocionales y de comportamiento de los enfermos, al andlisis de la
participacion del psiquismo en el origen de las enfermedades de expresion somatica y al
estudio de la relacion médico-paciente; tuvo como virtud reclamar como un objeto de

trabajo a las personas con enfermedades somaticas.

La Medicina Conductual: destaca el papel de los comportamientos aprendidos en el origen
y manifestaciones de las enfermedades y busca medios a través de los cuales los cambios
en el comportamiento pueden desempefiar una funciéon util en el tratamiento y la

prevencion de enfermedades.

La Psicologia Comunitaria: desarrolla un enfoque social y comunitario para la atencion a
los problemas de salud; sin embargo ha quedado vinculada mas a la llamada salud mental

que a la salud en general.

Estos antecedentes permitieron el surgimiento de un concepto de mayor amplitud que es, la
Psicologia de la Salud, la cual se interesa en todo lo relacionado con variables psicoldgicas
en el proceso salud enfermedad, y se ocupa no solo de la atenciéon o curacion de los
enfermos; contiene la promocion de la salud y la prevencion de las enfermedades; se
relaciona con todos los problemas de salud, y no exclusivamente con la salud mental; tiene
como ambitos de actuacidn todos los niveles de atencion y su enfoque no estd centrado solo

en el individuo, incluye el trabajo con la familia y la comunidad (Martin 2003).

La definicion es la siguiente: “La suma de aportaciones docentes y de educacion,
profesionales y cientificas especificas de la disciplina de la psicologia para la promocion y
mantenimiento de la salud, la prevencion y tratamiento de las enfermedades y disfunciones
afines y para el andlisis y mejoramiento del sistema para el cuidado de la salud, asi como

para la configuracion de las politicas sanitarias" (Matarazzo, 1980).

Por su parte, Engel; 1977 (citado en Buela-Casal y Caballo, 2001) sefala que un asunto
importante es el desarrollo del interés en como los factores ambientales y psicologicos
interactiian con los procesos fisiologicos y bioquimicos para determinar el resultado de la

historia natural y del tratamiento de la enfermedad. Aludiendo a lo anterior Ribes (2008)
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sefiala que se ha observado un interés por vincular la psicologia con los problemas de salud.
Los esfuerzos se han dirigido a concepciones plurales y no siempre bien delimitadas; por

ejemplo:

El modelo médico- bioldgico de la salud como carencia de enfermedad (o bien como
continuo balance entre salud- enfermedad), hace énfasis en las condiciones propias del

organismo y de los distintos subsistemas que lo integran.

Mientras que el modelo sociocultural ha subrayado la correlacion necesaria entre carencia
de enfermedad y condiciones practicas de vida, esto quiere decir que las condiciones de
vida determinadas por el medio fisico y las practicas socioculturales, son auspiciadoras o

directamente responsables de alteraciones de la salud bioldgica.

Sin embargo, se observa que, la primera referia a la salud en términos de la enfermedad,
mientras que la segunda hace referencia al bienestar. Dichos modelos centran la atencion en

funcioén el organismo y en su entorno.

Por su parte Oblitas (2008), sefala que existen varios factores que contribuyeron al interés
de los psicologos por una aproximacion tedrica y clinica mas comprensiva de la salud que

el tradicional modelo médico de enfermedad, entre ellos:

a) El cambio en la prevalencia de enfermedades infecciosas a enfermedades cronicas.
b) El coste elevado de los cuidados de salud.

¢) Un mayor énfasis en la calidad de vida.

Asi, se planted el modelo biopsicosocial como alternativa al modelo biomédico de la salud,
permitiendo que la investigacion multidisciplinaria se enfocara al bienestar fisico,
psicolédgico y social de un individuo. De esta manera, el modelo biopsicosocial de la salud
rebasd no soélo de manera tedrica al modelo biomédico de la salud, sino que en un

entendimiento formalista, se determino su funcionalidad en la préctica.

La Asociacion Latinoamericana de Psicologia de la Salud (ALAPSA), menciona que la
psicologia de la salud utiliza como modelo central explicativo el modelo biopsicosocial.

Este modelo asume, primeramente, una perspectiva interdisciplinaria y, en segundo lugar,
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reconoce el peso de los componentes biologicos, procesos psicoldgicos y conductuales de
la persona y el componente social. Aunque el psicélogo se centra principalmente en la parte
conductual, posibilita la inclusiéon de los demas factores, ya que la perspectiva
interdisciplinaria  permite  intervenir de modo  comprensivo. Citado en

http://www.alapsa.org/detalle/04/7 futuro.html recuperado el 14 de mayo 2010.

Aunado a esto Bazan (2003), puntualiza el desarrollo que ha tenido la psicologia de la salud

mencionando sus numerosas aportaciones;

1) La psicologia de la salud ha proporcionado un marco tedrico para los fendmenos
psicolédgicos dentro del fenomeno de enfermedad.

2) Ha proporcionado un marco conceptual que elucida la relacion existente entre salud
y estilos de vida.

3) Ha evidenciado el papel del estrés en la salud.

4) Ha marcado la existencia de conductas relacionadas con la enfermedad.

5) Ha manifestado la importancia que tiene la representacion de la gente en cuanto a su
estado de salud.

6) Ha determinado el papel del afrontamiento en la enfermedad.

7) Ha senalado los factores que influyen en la adaptacion de las personas a la
enfermedad.

Estas aportaciones son de gran utilidad pues constituyen aspectos concretos que permiten

perfilar esta area.

1.2 Areas de intervencion.

Historicamente la psicologia ha estado asociada con la intervencion en diversas dreas como:
la educacion, la rehabilitacion, la industria, etc. Actualmente se ha observado un interés
creciente por vincular a la psicologia con los problemas de salud humana, mas all4 de los
estrechos limites del mal 1lamado campo de la salud mental, (Ribes, 1990; citado en Ruiz,

2006).

Al respecto, Floréz (2004) menciona que el desarrollo econdémico y social, aunque ha

beneficiado la salud de la poblacion en algunos aspectos, también ha impuesto condiciones
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negativas, muchas de orden psicosocial, los estilos de vida inadecuados, los hébitos
nocivos; por ejemplo: el consumo de sustancias toxicas, el estrés, el deterioro ambiental,
han traido consecuencias como: las enfermedades cronicas degenerativas, agobiando
especialmente a la poblacion adulta, mientras que las enfermedades infectocontagiosas

abruman a la poblacién infantil.

Es por ello, que la psicologia de la salud se centra fundamentalmente en las enfermedades
cronicas, en las investigaciones y desarrollo de planes de intervencidon para las diferentes
enfermedades tanto a nivel individual, como de grandes poblaciones. Por su parte Reynoso
y Seligson (2005) mencionan que modificar estilos de vida a través del cambio conductual,
disefiar y aplicar programas de entrenamiento para que las personas sean mas sanas,
prevenir la aparicion de algunas enfermedades, mejorar las condiciones de vida en el caso
de enfermedades cronico-degenerativas y desarrollar programas de rehabilitacion, puede
ayudar a mejorar la calidad de vida no solo de los pacientes, sino de las personas que le

rodean mostrandoles un mejor panorama antes y/o durante la enfermedad.

Al respecto Oblitas (2004), menciona que la psicologia del presente, se orienta a mejorar la
calidad de vida de las personas a través de programas preventivos que favorezcan el
autocontrol y la autorregulacion fisica y psicoldgica, asi como a planificar acciones que

intentan modificar la probabilidad de ocurrencia de procesos morbido.

Reynoso y Seligson (2005) agregan que la psicologia de la salud ha desarrollado un nuevo
panorama de aplicacion de los fundamentos y técnicas psicoldgicas. Ademas la perspectiva
distinta sobre problemas que anteriormente eran manejados sélo por los médicos y la
distincion de los diversos factores implicitos, es la mejor demostracion de que es necesario
un enfoque multidisciplinario para abordarlos y resolverlos.

Aparte del diagndstico, tratamiento y rehabilitacion, la prevencion es fundamental, ya que
de esta manera se pueden evitar complicaciones en todos los aspectos como lo es el
familiar, personal, econdémico, laboral y escolar. Actualmente existe evidencia
epidemioldgica que permite identificar poblaciones y problemas de riesgo, para los cuales
es factible establecer programas preventivos en diferentes niveles, (Reynoso y Seligson,

2005).
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Prevencion Primaria: Consiste en intervenciones para prevenir enfermedades (por

ejemplo, vacunas o cambios conductuales y medioambientales).

Prevencion Secundaria: Intervencion temprana que quiza incluya un tratamiento de la
enfermedad y que sirve para minimizar su seriedad (por ejemplo: la deteccién temprana de

cancer).

Prevencion Terciaria: Intervencion que busca minimizar las complicaciones de una
enfermedad establecida, en la cual probablemente se incluya la medicina clinica (por
ejemplo, un régimen dietético e insulinico para pacientes con diabetes, que ayuden a

prevenir un dafio organico).

Sin embargo, y a pesar de la importancia que tiene la prevencion de enfermedades, en
México atn no se logra el completo reconocimiento de la labor del psicélogo en el campo
de la salud, por lo que el trabajo es arduo y deberd enfocarse hacia el cumplimiento de las
siguientes premisas, Disponible en: http://www.cepvi.com/articulos/psicologia de la

salud.shtml recuperado el 20 de junio 2011:
Promocion de un estilo de vida saludable.

e Prevencion de las enfermedades: modificacion de hébitos insanos asociados a
enfermedades.

e Tratamientos interactuando procesos médicos habituales junto con tratamientos
psicologicos.

e Evaluacion y mejora del sistema sanitario.

e Atencion de pacientes con enfermedades cronico-degenerativas

e Rehabilitacion de pacientes.

La Psicologia de la Salud debe incluir su intervencion en todos los momentos de evolucion
de la enfermedad. No es casual que los psicologos se internen cada vez mas en
intervenciones psicosociales que pretenden la sustitucion de comportamientos de riesgo
por conductas de proteccion. Ademas, intenta fomentar las acciones dirigidas a mejorar el

cumplimiento sistematico de las prescripciones médicas, la optimizacion del descanso, el
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manejo del estrés vital, el incremento del apoyo social, familiar y comunitario, la atencion

de la invalidez, rehabilitacion y la atencion primaria y hospitalaria.

Como ya se aludio anteriormente, la intervencion del psicologo de la salud, tiene una gran
relevancia sobre los comportamientos del individuo que presenta algin tipo de enfermedad
cronico-degenerativa, dado que en las dos ultimas décadas han sido motivo de seria
preocupacion, poniendo de manifiesto la estrecha relacion entre los diferentes estilos de

vida y sus repercusiones en la salud.

Una de las enfermedades donde la psicologia de la salud puede intervenir es la Hemofilia
dada la naturaleza misma de la enfermedad, y las repercusiones en el ambiente familiar,
social escolar y laboral, de tal suerte que los métodos de intervencion aplicados desde
modelo biopsicosocial genere lo argumentos necesarios para mejorar la calidad de vida
tanto del paciente como de las personas que lo rodean.

Por ser el tema principal de esta tesis en el siguiente capitulo se describe con mayor
amplitud qué es la hemofilia, qué tipos de hemofilia hay, cudl es la etiologia, cudles son las

manifestaciones clinicas, los sintomas, el diagnostico clinico y el tratamiento.



CAPITULO 2 ASPECTOS CLINICOS DE LA HEMOFILIA

2.1 ¢ Qué es la Hemofilia?

La Hemofilia es una enfermedad hemorrdgica genética hereditaria, que afecta la
coagulacion de la sangre y esta ligada al cromosoma X, que es responsable de un defecto en
la sintesis de uno de los factores VIII o IX de la coagulacion, provocando una clara
predisposicion a sufrir hemorragias a nivel interno y externo, debido a la deficiencia total o
parcial de la proteina coagulante denominada globulina antihemofilica (factor de
coagulacion). En la sangre estan siempre presentes los elementos necesarios (plaquetas y
fibrina) para la coagulacion, existan o no heridas. Sin embargo, la fase de cicatrizacion solo
se producira cuando los mecanismos de coagulacion se activen y realicen dicho proceso.
(Ministerio de Salud, 2007).

La coagulacion de la sangre es como una hilera de fichas de domind, donde se sitia una
detrés de otra y al empujar la primera ésta hace caer sucesivamente a todas las demas. Si las
fichas estuvieran situadas dentro de un tubo en el que hubiera un orificio y fuera tapado por
la ultima ficha, se conseguiria que el liquido que pasa por ese tubo no se perdiera. La
Hemofilia, es representada por una ficha intermedia que es mas corta o defectuosa, y no es
capaz de empujar a la siguiente, provocando que el orificio no se tape y la sangre se pierda.
Citado en: http://www.hemofilia.com/fedhemo/que-es-la-hemofilia/conceptos-basicos/la-
hemofilia recuperado el 18 de septiembre 2011.

Cuando hay carencia o déficit de algin factor de coagulacion, la sangre tarda mas tiempo
en formar el coagulo y, aunque llegue a formarse, no es consistente y no logra detener la
hemorragia. La hemofilia es una enfermedad cronica que persiste a lo largo de toda la vida
del paciente y con la que ha de aprender a vivir, por ello la importancia de la intervencion

psicologica, atendiendo las necesidades de esta area.

2.2 Tipos de Hemofilia

La hemofilia es una entidad heterogénea y se clasifica en dos tipos clinicamente
distinguibles, Hemofilia A y B (Martinez, Quintana, Ambriz y Kasper, 2001).

La Hemofilia A (HA) o hemofilia clésica es caracterizada por la deficiencia o ausencia de

la globulina antihemofilica denominada factor VIII de coagulacion (FVIII:C).
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e La Hemofilia B (HB) o enfermedad de Christmas presenta deficiencia o ausencia
del factor IX de coagulacion (FIX:C).

Dentro de la Hemofilia existen casos con niveles de factor diferentes, que pueden ir desde
aquellos con niveles bajos hasta aquellos que carecen totalmente del mismo; es decir la
Hemofilia se presenta en distintos fenotipos en funcion de su gravedad.
Una de las complicaciones mas serias que comprometen el tratamiento de los pacientes con
Hemofilia A es el desarrollo de inhibidores neutralizante del Factor VIII: C entre 20 y 30%
de los pacientes con Hemofilia A severa desarrollan anticuerpos contra el Factor VIII por lo
que su administracion con fines terapéuticos se afecta y no tiene la eficacia necesaria.
Por otro lado, en caso de la Hemofilia B los errores se deben también a mutaciones
puntuales, deleciones o inserciones, eliminacién o intercambio de algunos genes, causando
una alteracion en el orden, por las de otro que no tiene relacion alguna con el primero.
La Hemofilia B, también puede ser clasificada segun su severidad clinica en grave,
moderada y leve, y se correlaciona con la actividad plasmatica del Factor IX. Las
mutaciones que causan Hemofilia B son poco uniformes y pueden estar distribuidas en
forma desigual, algunas de las alteraciones pueden llegar a presentarlas pacientes que no
estén relacionados con dicho padecimiento (Martinez, Quintana, Ambriz y Kasper, 2001).
Las personas con hemofilia nacen con ella y se mantendran en esta condicion por toda la
vida, el 70 % de las personas que la padecen tiene antecedentes familiares, el otro 30% no
tiene un historial familiar de la enfermedad.
En la actualidad el tratamiento para la Hemofilia ha tenido una evolucion dindamica
particularmente en el campo de la biologia molecular, bioquimica y fisiologia del Factor
VIII que es el factor antihemofilica A, globulina antihemofilica: C, Factor vW y del Factor
IX factor de Christmas, componente tromboplastinico del plasma, autoprotombina II,
Factor antihemofilico B: C; existe también un adelanto en el tratamiento de la enfermedad
al disponer de productos de Factor VIII y Factor IX de alta pureza y recombinantes. El
conocimiento de las caracteristicas de los factores VIII y IX permitird tener una vision
completa de la fisiopatologia de la enfermedad al integrar la funcién de estos factores
dentro del sistema de activacioén de la coagulacion (Martinez, Quintana, Ambriz y Kasper,

2001).
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La Hemofilia, ya sea del tipo A o del tipo B, se caracteriza por manifestaciones
hemorrégicas espontaneas o bien por un sangrado excesivo cuando se produce algun tipo de
traumatismo, presentandose la Hemofilia A con una frecuencia de 5 a 7 veces mayor que la

Hemofilia B. Asi, es necesario distinguir las hemorragias articulares, las musculares y las

de otra indole que, en ocasiones, pueden ser graves. Es primordial explicar que las personas

con hemofilia no sangran en mayor cantidad o mas rapido de lo normal, sino que sangran
durante un tiempo mas prolongado. Los sangrados mas frecuentes son internos y pueden no
ser visibles, afectando principalmente las articulaciones como rodillas, tobillos y codos,

estos sangrados provocan dolor muy intenso e inflamacién y cuando no se trata oportuna y

adecuadamente provocan discapacidades severas, afectando de por vida al paciente. Citado

en http://www.hemofiliatenerife.org/html/Publicaciones/temas%20clave.pdf recuperado el

09 de octubre 2010. Un punto de gran importancia por su consecuencia en el diagnostico y

asesoramiento genético tanto en Hemofilia A como en Hemofilia B es la presencia de

mosaicismos germinales, ya que explica por qué una persona sana puede tener hijos con
este padecimiento. Este fenomeno se relaciona con la aparicion espacio-temporal de la
mutacion causal de la hemofilia durante el desarrollo de las células germinales en
individuos sanos y no portadores. Asi un individuo que posee una poblaciéon de gametos
portadores de la alteracion, puede producir mas de un caso de hemofilia en la descendencia.

En un caso esporddico cuando la madre no es portadora existen las siguientes dos

posibilidades:

1) Que la madre haya sufrido s6lo en la gameta que dard origen a una persona con
Hemofilia (neomutacion).

2) Que la mutacion haya ocurrido en el desarrollo embrionario de las células germinales
de la madre (mosaico germinal), con un aumento de riesgo de recurrencia de hemofilia
para nuevos embarazos.

Aproximadamente 10-20 % de las madres no portadoras de pacientes con hemofilia

esporadicos resultan ser mosaicos germinales.
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2.3 Causas de la Hemofilia

El enfoque bioldgico explica que en cada célula hay 46 cromosomas; la mitad es recibida
como herencia de la madre y la otra mitad del padre. Los cromosomas vienen en pares, por
lo que existen dos copias de todos los genes, con excepcion de los cromosomas sexuales X
y Y. En caso que exista algiin gen o un cromosoma dafiado, la copia de respaldo podra
cumplir sus funciones normalmente. Aunado a esto el IMSS (2009) sefiala que la hemofilia
es una enfermedad cronica cuyo defecto se encuentra en el cromosoma X, dando como
resultado que las mujeres sean portadoras y los hombres la padezcan, debido a la dotacion
de dos cromosomas XX de la mujer y una dotacion XY en el hombre. El cromosoma X
contiene genes que son comunes en ambos sexos, como los genes para la produccion del
factor VIII y IX, relacionados con la coagulacion sanguinea. Si el varéon hereda un
cromosoma con un gen dafiado del factor VIII, es el tnico gen que recibe y no tiene
informacion de respaldo por lo que no se podra producir ese factor VIII de coagulacion.
Citado en: http://www.medigraphic.com/pdfs/imss/im-2005/ims051ag.pdf recuperado el 15
de julio 2010.

En la figura 1 se muestra el patron genético, de transmision de la hemofilia.

Figura 1. Esquema Genético de la Hemofilia.

Fuente: ;Qué es la Hemofilia? Causas, tipos, sintomas clinicos y transmision hereditaria.
La transmision de la Hemofilia se dice que es recesiva y no dominante, ya que puede no

aparecer en una generacion siguiente (salto de generacion) y si aparecer en otra posterior,

debido a que puede haber portadoras o varones sanos. Citado en:
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http://www.hemofilia.com/fedhemo/que-es-la-hemofilia/conceptos-basicos/lahemofilia
recuperado el 13 de agosto 2010.
El nivel de gravedad que se presenta en distintos pacientes es determinado debido a que el
factor defectuoso sufre alteraciones simples o complejas, presentando diferente
funcionalidad en cada paciente. Con la finalidad de brindar una intervencion adecuada,
durante la evaluacion médica se determina el nivel de severidad de la hemofilia los cuales
se clasifican en:

e Leve de 5% a 50% de nivel de actividad del factor VIII, IX.

e Moderada: De 2 % a 5% de nivel de actividad del factor VIII, IX.

e Severa: Menos del 2% de nivel de actividad del factor VIII, IX.
Para tener una idea clara de la enfermedad, es importante contar con el conocimiento
adecuado respecto de sintomas y manifestaciones que se pueden presentar en un paciente
con Hemofilia. La sintomatologia més frecuente son: hemorragias, hematomas (moretones)

y pequeios sangrados espontaneos.

2.4 Manifestaciones clinicas, sintomas y diagnostico de la Hemofilia

Los primeros sintomas de la Hemofilia se presentan en la etapa temprana
aproximadamente al primer afio de edad cuando en el cuerpo aparecen algunos hematomas
(moretones) que no tienen ningn origen aparente Osorio y Oblitas (2006) sefialan que los
sintomas mas frecuentes son:

e Moretones: producidos por golpes poco contundentes, que pueden generar un
hematoma grande (una acumulacion de sangre debajo de la piel, que causa
inflamacion).

e Sangrado espontaneo: la tendencia a sangrar por la nariz, la boca y las encias por un
traumatismo sin importancia o por el cepillado habitual de los dientes, al igual que
la presencia de sangre en la orina o en las heces es a menudo, un signo de hemofilia.

e Hemartrosis. La hemartrosis es un tipo de hemorragia o sangrado intra-articular que
puede ser espontanea y/o provocada por accidentes, la cual segun el sitio donde se
presente, puede ser invalidante o mortal como el caso de la hemorragia intracraneal
(HIC). Como lo menciona Giangrande (2003), las articulaciones afectadas con

mayor frecuencia son: rodillas, codos, tobillos, hombros, cadera y mufiecas. La


http://www.hemofilia.com/fedhemo/que-es-la-hemofilia/conceptos-basicos/lahemofilia

~ 25 ~

hemartrosis del tobillo es presentada con mayor frecuencia en el lactante y en la
adolescencia. Mientras que la hemartrosis de la rodilla es mas frecuente en la
segunda y tercera décadas de la vida. Estas articulaciones son susceptibles de
sangrar en mayor grado porque soportan mas peso, tienen mayor cantidad de tejido
sinovial, carecen de musculos que recubran la articulacion y contrarresten las

fuerzas rotatorias y angulares a las que se someten con frecuencia.

La periodicidad y la intensidad de la hemorragia depende del nivel plasmatico del factor
VIII o IX, al igual que el nivel de gravedad del paciente por ejemplo; los pacientes con
hemofilia severa sangran espontdneamente o por trauma minimo, mientras que los
pacientes con Hemofilia leve, sangran por procedimientos quirirgicos o traumatismos
graves.

La hemofilia manifiesta diversos padecimientos en los pacientes, siendo las hemorragias
uno de los mas frecuentes y constantes. En una persona que no padece Hemofilia, el
mecanismo de la coagulacion detiene la hemorragia rapidamente sin embargo, en personas
con Hemofilia la hemorragia puede ser originada incluso cuando no exista ninguna lesion,
afectando partes especificas del cuerpo como los musculos y articulaciones.

Para entender mejor lo que significan las hemorragias y su localizacion anatomica, se debe
entender la estructura bésica de las articulaciones. Liras (2008) sefiala que los huesos se
encuentran parcialmente unidos por una céapsula articular que presenta a su vez, un
revestimiento llamado membrana sinovial, con muchos capilares (pequefios vasos
sanguineos). La membrana sinovial produce un fluido aceitoso que ayuda a la articulacion a
moverse con facilidad y evita el roce entre los huesos que la forman. Si los capilares de la
membrana sinovial llegaran a lesionarse provocarian sangrado, en algunas ocasiones, de
forma espontdnea o natural y sin ninguna lesion, ya que pueden sangrar debido al roce

propio y habitual de la articulacion.

2.4.1 Hemorragia muscular
En orden de frecuencia la hemorragia muscular, es el segundo tipo de hemorragia mas
frecuente en la hemofilia severa. Usualmente ocurre después de un traumatismo o luego de

una inyeccion intramuscular. Los musculos afectados con mas frecuencia son gemelos,
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como es el caso de los glateos, cuadriceps, biceps y psoas-iliaco (musculo que produce la
conexion y es el principal flexor entre la columna, pelvis y pierna). Citado en
http://www.parasaber.com/salud/pilates/salud-y-estetica/prevenir-y-curar/deporte-y-arte/

imagen/psoas-iliaco recuperado el 09 de abril de 2010.

La hemorragia muscular se manifiesta por tumefaccion dolorosa, limitacion funcional e
incremento de la temperatura. Si no se atiende puede ocasionar comprension extrinseca del
paquete neurovascular manifestado por edema, dolor, isquemia (falta parcial o total de
aporte de sangre) alteraciones sensitivas que, a libre evolucion, ocasiona necrosis muscular,

atrofia y deformidad de la extremidad afectada.

2.4.2 Hemorragia intracraneana (HIC)

Es la principal causa de muerte en pacientes con hemofilia, presentandose solamente entre
2 - 12 % de toda la poblacion con la enfermedad. La Hemorragia Intracraneana (HIC)
puede ser espontdnea, pero por lo regular es secundaria a un traumatismo y puede
localizarse a nivel subdural (entre la duramadre que es la membrana que cubre el cerebro y
la aracnoides, una de las capas de las meninges), (Algorta y Spagnuolo, 2010) epidural
subaracnoideo (entre el hueso y el periostio interno y se ubican en las fosas anterior, media
y posterior o en el canal raquideo) arenquimatoso o mixto (acumulacion de sangre dentro
del parénquima cerebral secundaria a una rotura vascular). De acuerdo a la intensidad del
traumatismo la hemorragia es manifestada de inmediato o entre 24-48 horas, algunas veces
si es leve puede manifestarse varios dias después. La presencia de una hemorragia
intracraneana presenta sintomas como: cefalea, ndusea, vomito, irritabilidad, crisis
convulsivas y datos de focalizacion neurologica, finalizando con la pérdida del estado de
conciencia. Posteriormente se requiere precisar la extension del sangrado por medio de una
Tomografia Axial Computarizada (TAC) permitiendo establecer la duracion y la intensidad
de la reposicion temprana del nivel de factor asi como determinar la necesidad de una

intervencidon neuroquirurgica.

2.4.3 Hemorragia Bucal
Es una manifestacion temprana de la Hemofilia, se presenta al inicio de la deambulacion,

obedece a traumatismo, mordeduras de lengua y labios o durante las caidas y brote
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dentario. El cuidado preventivo es fundamentalmente para evitar las caries y la enfermedad
periodontal. Es importante tratar de evitar las hemorragias bucales, ya que estas son
dificiles de manejar. En su mayoria requiere hospitalizacion, terapia de reemplazo y agentes

antifibrinoliticos.

2.4.4 Hematuria

La Hematuria es la presencia de sangre en la orina; es frecuente, espontdnea y poco
dolorosa. Puede ser tan leve que sea microscopica o tan intensa que forme coagulos y
obstruya las vias urinarias, en tal caso el dolor es muy intenso, ocurre sin causa obvia y
suele resolverse de manera espontdnea o puede continuar por periodos prolongados de
tiempo a pesar de la terapia de reposicion. La cantidad de sangre que se pierde rara vez
causa anemia y cuando es muy recurrente obliga a descartar otros padecimientos como:
glomerulonefritis (enfermedad renal que dafia la parte de los rifiones que sirve de filtro para
los desechos y liquidos de la sangre), tuberculosis, litiasis (es la formacion del calculos en
alguna via excretora) traumatismos, o neoplasias la formacion del célculos en alguna via
excretora) traumatismos, o neoplasias. Ademas puede ocasionar dafio renal. Su tratamiento
requiere reposo absoluto, ingesta abundante de liquidos y reemplazo del factor VIII.
Cuando la hemofilia es diagnosticada en una edad temprana se pueden tomar medidas de
proteccion que ayuden al paciente a ser mas fuerte y resistente frente a los riesgos, signos y

sintomas que tiene su enfermedad promoviendo la mejora de su calidad de vida.

2.5 Los primeros afios del nifio con hemofilia. Pautas basicas de seguimiento.

La etapa pediatrica del paciente con hemofilia, constituye el ciclo mas importante ya que de
ésta pendera la evolucion de la enfermedad y la existencia o no de secuelas de la misma o
de su tratamiento. Es el periodo de diagnostico y por tanto, de la eleccion del régimen de
tratamiento y de tipo de concentrado. En esta fase, se inician también las manifestaciones
hemorragicas y la primera hemartrosis. Todo ello, viene potencializado por el hecho que el
nifo, dificilmente es consciente de su deficiencia congénita y de sus limitaciones por lo que
es de suma importancia un diagndstico temprano de la enfermedad con la finalidad de
tomar las medidas adecuadas durante el padecimiento y ayudar a mejorar la calidad de vida

del paciente al igual que el de sus familiares.
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2.5.1 El diagnéstico

Como mencionan Martinez, Quintana, Ambriz y Kasper (2001), el paciente con hemofilia
debe ser diagnosticado dentro de los primeros 3 meses, siendo este el tiempo en que los
niveles de factores de la sangre se han estabilizado y es el momento idéneo para realizar un

estudio con la extraccion de una muestra sanguinea.

Generalmente, el paciente llega al laboratorio de hemostasia por dos vias 0 mecanismos:
1.- Remitido por el neonatdlogo por tratarse de un recién nacido varén en el seno de
una familia con antecedentes.
2.- Remitido por el pediatra para el estudio de coagulacion por la presencia de un

sangrado de caracteristicas de evolucion atipicas.

Es ineludible la realizacion de estas pruebas ya que de esta manera se podra comenzar con
su historial clinico, de esta forma se podré intervenir de manera temprana y adecuada en la

enfermedad.

2.5.2 La historia clinica

Todo paciente con Hemofilia debe disponer de una historia clinica completa, accesible a
todos los médicos del servicio. Se debe hacer especial énfasis en los antecedentes familiares
(historia familiar, gravedad y arbol genealdgico), antecedentes personales (historia de
sangrado, gravedad, duracion, localizacion, evolucion y tratamiento de los mismos) y
antecedentes del periodo neonatal (caida del cordon umbilical, denticion, caida de los
mismos, administracion de medicacion por via intramuscular, inmunizaciones, inicio de la
deambulacion, intervenciones quirurgicas, etc.).

La historia clinica debe contener, junto a los datos de filiacién, datos sociograficos y
demograficos basicos, esto como medida de precaucion ya que si se presenta un episodio o
alguna complicacion al momento de ingresar al hospital los médicos podran hacer la
intervencion de acuerdo a la historia del paciente y no iniciar un nuevo tratamiento (FMH,

2005).
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2.5.3 El seguimiento Clinico

El paciente con hemofilia debe tomar varias medidas de proteccién como:

Llevar a cabo un control de frecuencias y registro de los episodios hemorragicos
(sobre todo articulares), constatando localizacidn, intensidad, duracidon y respuesta
al tratamiento.

Controlar radiologicamente el estado de las articulaciones aproximadamente cada 5
anos. En las articulaciones principales debe procederse a estudios de resonancia
nuclear magnética para poder comprobar la situaciéon de las estructuras blandas
(sinovial, cartilago de crecimiento, depdsitos de siderina) y para tomar decisiones
sobre la extirpacion de las sinoviales inflamadas e hipertroficas.

En todos los nifios debe realizarse un control de localizacion de testiculos en la
bolsa escrotal y revisar la existencia de fimosis (es la estrechez del prepucio, es

decir, el glande no se puede descubrir).

Llevar un control de la denticion y la caida de los dientes transitorios. Igualmente hacer un

control de la oclusion y llevar a cabo una revision anual. Esto ayudara a evitar la extraccion

dental y endodoncia, siendo de suma importancia cuidar que no existan sangrados en la

lengua o en el piso de la boca, ya que estos conllevan un riesgo significativo de obstruccion

respiratoria por su rapida evolucion.

2.6 Cirugia

Los siguientes aspectos son de vital importancia cuando se realizan cirugias no prioritarias

en personas con hemofilia:

Los procedimientos quirdrgicos deben realizarse en un centro de referencia y
coordinacién con un equipo experimentado en el tratamiento de la hemofilia

Previo a cualquier procedimiento invasivo y cirugia debe administrarse la infusion
del factor al mismo tiempo.

La cirugia debe planearse a principios de la semana y al inicio del dia a fin de contar

con el apoyo adecuado de laboratorio y banco de sangre, en caso necesario.
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e Debe garantizarse la disponibilidad de suficientes cantidades de concentrados de
factor de coagulacion antes de realizar una cirugia mayor en personas con
hemofilia. (Disponible  en: http://www. redsalud.gov .cl/archivos/

guiasges/Hemofilia 2006.pdf) checar final fde parrafo

2.7 Tratamiento

En los ultimos afios, el desarrollo de la ingenieria genética ha hecho posible iniciar una
nueva era en el tratamiento de la enfermedad. Se estan desarrollando preparados mas puros
de los factores de coagulacion, sin necesidad de plasma humano. El factor VIII
recombinante se produce a partir de células cultivadas en laboratorio.

Se encuentra en investigacion la terapia génica, que consiste en aislar el gen que produce el
factor VIII o IX (deficiente en la sangre de las personas con hemofilia) introduciéndolo en
un vector (generalmente es un retrovirus) que, a su vez, es inyectado al higado para que en
este organo el gen comience a producir el factor normal, que serd llevado al torrente
sanguineo. La terapia génica aun no ha sido aplicada en México, debido a que todavia esta
en desarrollo. Se ha empleado en pocos pacientes europeos y estadounidenses con
resultados hasta ahora alentadores, pero ain se requiere perfeccionar la técnica empleada.
Disponible en http://www.hemofilia.org.mx y en http://www.wth.org/ recuperado el 7 de

febrero 2010.
2.7.1 Cuidados integrales

La hemofilia es un trastorno poco comun pero complejo. En términos de diagnostico y
tratamiento, los pacientes que presentan esta enfermedad requieren la instruccion adecuada

y mecanismos que le ayuden a mejorar su salud y la calidad de vida.

La Federaciéon Mundial de Hemofilia en 2005, hace hincapié en que, los pacientes con
hemofilia deberian recibir tratamiento en un centro de cuidados integrales que cuente con
los servicios de un equipo multidisciplinario como:

* Hematologo(s).

* Coordinador de enfermeria.

* Fisioterapeuta.

* Trabajador social.


http://www.hemofilia.org.mx/
http://www.wfh.org/
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Estos miembros del personal deben tener conocimientos y experiencia en el tratamiento de
trastornos de la coagulacion, asi mismo, deben tener acceso a los siguientes recursos de
apoyo:

* Un laboratorio de coagulacién con capacidad para pruebas de factor de

coagulacion y deteccion de inhibidores;

» Concentrados de factor de coagulacion adecuados derivados de plasma 6

recombinantes, y si los concentrados de factor de coagulacion no estan

disponibles, un banco de sangre con experiencia en la preparacion de plasma

fresco congelado (PFC) y crioprecipitados.
Idealmente en las instituciones deberia incluirse la participacion de especialistas entendidos
como asesores, conforme al caso especifico, de tal suerte que el equipo pudiera
complementarse con:

* Cirujano ortopédico.

* Fisiatra/reumat6logo.

* Terapeuta ocupacional.

* Dentista.

* Genetista.

* Hepatologo.

* Especialista en enfermedades infecciosas e inmunologo.

* Psicologo.

La Federacion Mundial de Hemofilia (2009) sefiala que en centros donde existe alta
atencion de pacientes con problemas musculoesqueléticos cronicos causados por
hemorragias frecuentes, el cirujano ortopédico deberia formar parte del equipo esencial de

tratamiento.

En situaciones de hemorragia, traumatismos o dolor, los pacientes con hemofilia necesitan
acceso inmediato a tratamiento. Posteriormente a la evaluacion e inicio de tratamiento
sustitutivo, siendo valorado por el equipo de hemofilia o la especialidad que proceda de
acuerdo al cuadro clinico. La decision de hospitalizar al paciente con hemofilia dependera

de la gravedad del cuadro, misma que debera ser calificada por el experto.



~ 32 ~

Es de suma importancia que los niflos con hemofilia reciban el esquema completo de

inmunizaciones de acuerdo a su edad. IMSS (2009).

2.7.2 Principios del cuidado

La Federacion Mundial de Hemofilia ha enumerado algunas normas basicas y las pautas de
intervencion para el cuidado de un paciente con Hemofilia los cuales se describen a
continuacion.

Tratamiento de hemorragias

e Durante un episodio hemorragico agudo, debe realizarse una evaluacion a fin de
determinar el lugar de la hemorragia y debe administrarse tratamiento precoz.

e Los pacientes por lo general reconocen los primeros sintomas de una hemorragia,
aun antes de la manifestacion de sefiales fisicas; con frecuencia tienen una sensacion
de cosquilleo o “aura”.

e Todos los pacientes deben llevar consigo identificacion facilmente accesible que
indique tipo de padecimiento, gravedad, presencia de inhibidores, tipo de
tratamiento usado y datos para tener contacto con el médico/clinica que lo atiende.
Esto facilitard el tratamiento en caso de emergencia y evitard investigaciones
innecesarias antes de poder administrar tratamiento.

e En episodios hemorragicos graves, especialmente en cabeza, cuello, torax y
regiones abdominales y gastrointestinales, los cuales podrian poner en peligro la
vida, el tratamiento debe iniciarse de inmediato, aun antes de completar la

evaluacion.

2.7.3 Tratamiento coadyuvante

Las siguientes estrategias de tratamiento son importantes, particularmente donde los
concentrados de factor de coagulacion son limitados o no estan disponibles y podrian
disminuir la cantidad de productos de tratamiento requerida.

La terapia RHCE (reposo, hielo, compresion y elevacion) constituye un importante
tratamiento coadyuvante para hemorragias musculares y articulares, aunada al incremento
de los niveles de factor con concentrados de factor de coagulacion o desmopresina, en

casos de hemofilia A leve. La aplicacion de paquetes frios o de hielo es util para disminuir
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la inflamacién, pero el hielo debera aplicarse envuelto en una toalla y no directamente

sobre la piel.

2.7.4 Terapia en el hogar

Como menciona Benitez (2004): la terapia en el hogar permite acceso inmediato al
tratamiento y, por ende, tratamiento precoz oOptimo. Idealmente, esto se logra con
concentrados de factor de coagulacion u otros productos liofilizados seguros que pueden
almacenarse en un refrigerador casero y reconstituirse facilmente es importante saber que
los concentrados no deben congelarse.

El tratamiento en el hogar debe ser supervisado estrechamente por el centro de cuidados
integrales e iniciarse después de ensenanzas preparatorias e instrucciéon adecuada. Puede
instaurarse un programa de certificacion y supervisarse la técnica durante visitas integrales.

La ensefianza debe incluir reconocimiento de una hemorragia y sus complicaciones mas
comunes, calculo de dosis, preparacion, almacenamiento y administracion de concentrados
de factor; técnicas de asepsia, realizacion de puncion venosa (o acceso al catéter venoso
central), mantenimiento de registros, asi como almacenamiento y eliminacion adecuados de
agujas y manejo de derrames de sangre.

Estimulo, apoyo y supervision son clave para el éxito de la terapia en el hogar y deben
realizarse evaluaciones periddicas de necesidades educativas, técnicas y cumplimiento.

Los pacientes y sus parientes deben mantener registros de hemorragias que incluyan fecha
y lugar de la hemorragia, dosis y nimero de lote del producto utilizado, asi como cualquier
efecto secundario.

La atencion en el hogar puede iniciarse con nifios pequefios que cuentan con acceso venoso
adecuado y familiares motivados que han recibido capacitacion apropiada. Los nifios

mayores y adolescentes pueden aprender la auto-infusion con el apoyo de su familia.

2.7.5 Profilaxis

Esta consiste en la administracion de factores de coagulacién a intervalos regulares a fin de
evitar hemorragias y debe ser el objetivo de todos los programas para el cuidado de la
hemofilia hasta que haya una cura disponible. El reemplazo profilactico del factor de

coagulacion ha demostrado ser util aun cuando los niveles de factor no se mantienen por
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arriba del 1% durante todo el tiempo. Actualmente, el protocolo de profilaxis mas
comunmente sugerido es la infusion de 25 a 40 Ul/kg de concentrados de factor de
coagulacion, tres veces por semana para quienes padecen hemofilia A y dos veces por
semana para quienes padecen hemofilia B. No obstante, debe reconocerse que se siguen
muchos protocolos de profilaxis diferentes, aun dentro de un mismo pais, y que todavia
queda por definir el régimen ideal. Actualmente se evaluan diversos protocolos de
profilaxis con terapia de reemplazo de factor.

Es de suma importancia que se tenga la més alta seguridad en los concentrados del factor
VIII y IX, que se reciben en unidades de salud donde es atendida la poblacion con
Hemofilia, para evitar infecciones o enfermedades transmitidas por transfusiones
sanguineas por ejemplo el VIH y la hepatitis C.

Un claro ejemplo de esto es presentado por Sepulveda, Del Rio, Valdespino, Garcia ML,
Veldzquez y Volkow (1995) quienes sefialan, que los pacientes con hemofilia son los
grupos mas afectados, con transfusiones, particularmente en los paises industrializados,
como es el caso de Estados Unidos que durante enero de 1992, present6d una incidencia de
1,876 casos de SIDA en pacientes con hemofilia y cerca de 1,200 habian muerto.
Estimando que en ese pais cerca del 50% de las personas con trastornos hereditarios de la
coagulacion se han infectado con el VIH; los pacientes con hemofilia tipo A severa han
sido los mas afectados, con prevalencias de infeccion entre 70 y 80%.

Esto sugiere, que las prevalencias son mayores en aquellos paises en donde se utilizan
concentrados de factores de coagulacion preparados a partir de mezclas de plasma, que
entre los pacientes de paises en los cuales funcionan programas de donadores voluntarios,

que presentan prevalencias de infecciéon menores.

2.8 Incidencia de Hemofilia en México

De acuerdo a datos reportados por el Instituto Nacional de Estadistica, Geografia e
Informatica (INEGI), en México existen aproximadamente 4,718 afectados de hemofilia
tanto A como B y enfermedad de von Willebrand. Disponible en:
http://www.hemofilia.org.mx/portal/ recuperado el 18 de mayo 2010. Sin embargo, no se
tiene un registro cien por ciento confiable de las familias mexicanas de pacientes con

hemofilia.


http://www.hemofilia.org.mx/portal/
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El 60% de las personas cuentan con algin tipo de seguridad social; en todo el territorio
mexicano aproximadamente 65 hospitales atienden a estos 2,720 pacientes, principalmente
en el Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS) donde, desde 1993 se incluyeron los
concentrados de factores VIII y IX y paulatinamente mas hospitales han implementado el
tratamiento de hemofilia, logrando incrementar el abastecimiento de medicamentos y
tratando de lograr una atencion integral. Segin datos oficiales, el IMSS tuvo un consumo
per cépita de 1.29 Ul de FVIII en 2009, lo cual plantea la expectativa de mejorar desde una
base que no existia hace 16 anos cuando comenzaron a utilizarse de forma institucional en
el IMSS y posteriormente en el ISSSTE, SEDENA y PEMEX, asi como en algunas
instituciones estatales de salud. Disponible en: http://www.hemofilia.org.mx/portal/

recuperado el 01 de agosto 2011.

Una de las prioridades de la Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana, A. C. ha
sido coadyuvar en el mejoramiento de la pericia médica, promover el incremento del
consumo de los concentrados de factores per céapita a niveles apenas basicos para los
estandares de la Organizacion Mundial de la Salud, temas por demés argumentados en

todos los institutos de seguridad social.

Al terminar el 2009 el Registro Nacional de Personas con Hemofilia sumaba 4,533
individuos con deficiencias congénitas de coagulacion en México. Dicho Registro es
sustentado por las asociaciones estatales miembros de la FHRM de forma permanente al
registrar casos nuevos, utilizando la pagina de internet y otros medios.

El impacto de continuar incrementando y/o actualizando los datos personales
confidenciales en este registro ha sido trascendental para gestionar el tratamiento ante las
autoridades sanitarias, es por esto que se solicita a todos los miembros de la FHRM que
periodicamente ingresen sus datos y fomenten en sus familiares que lo hagan, ya que toda
la informacion y correccion, por simple que parezca, contribuye a mejorar la fidelidad de la
informacion que se maneja.

En la tabla 1 se muestra el comportamiento del crecimiento del registro de la poblacion con

hemofilia en México en los ultimos afos.
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Tabla 1. Registro de poblacion con Hemofilia

Incremento
N PcH/evW/ Ultimo
Ao Otras Def Acumulado Periodo
2001 2,118
2002 2,213 4.49% 4.49%
2003 2,254 6.42% 1.85%

2004 2,574 21.53% 14.20%
2005 3,030 43.06% 17.72%
2006 3,387 59.92% 11.78%
2007 3,712 75.26% 9.60%
2008 3,916 84.89% 5.50%
2009 4,391 107.32% 12.13%
Ene 2010 4,533 114.02% 3.23%

Fuente: El presente de la Hemofilia en México. Citado en: http://www.hemofilia.org.mx/portal/
PcH: Personas con Hemofilia, evW: Enfermedad de von Willebrand.

Otras Def.: Otras Deficiencias de coagulacion.

El ritmo de crecimiento ha sido igual en las organizaciones de hemofilia en el pais, ya que
actualmente en 18 estados y el Distrito Federal cuentan con asociacion legalmente
constituida y miembro activo de la FHRM. En todas ellas se ha adoptado una filosofia de
activismo, en la que tanto médicos, pacientes, familiares, todos ellos voluntarios, es decir
que no reciben ninguna retribucién econdmica, han incrementado el tiempo que destinan a
hacer funcionar los organismos. Esta actitud responsable y solidaria de donar el trabajo y
los conocimientos, ha permitido cambiar la cara a la expectativa laboral de muchas
personas con hemofilia, que encuentran en sus organizaciones un campo profesional no
explorado y también de forma muy importante ha permitido disminuir el asistencialismo, es
decir que los pacientes son los principales activistas ya que no esperan que alguien mas
resuelva sus problemas de atencion médica. Disponible en:
http://www.hemofilia.org.mx/portal/ recuperado el 27 de enero 2011.

La hemofilia como muchas otras enfermedades crénico degenerativas, requiere apoyo,
cuidados, tratamientos, informacién y apoyos especiales en todas y cada una de las areas de
desarrollo, ya que es aqui donde se presentan alteraciones que afectan y dafian su salud y

por ende, la calidad de vida del paciente, por ello es importante que el paciente cuente con
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apoyo psicologico el cual le ayude a asimilar lo que ocurre en su enfermedad y le permita
tener estrategias de afrontamiento que le ayuden a poder tener una mejor calidad de vida.

Es por ello que en el siguiente capitulo se abordara lo relacionado al apoyo psicologico que
se le da al paciente pediatrico con hemofilia, teniendo en cuenta como primer tema, la
hemofilia en nifos, seguida de autoestima, contexto familiar, contexto escolar y como

ultimo tema se abordara el contexto de socializacion.



CAPITULO. 3 APOYO PSICOLOGICO AL PACIENTE PEDIATRICO CON

HEMOFILIA

3.1 Hemofilia en nifios

La hemofilia como muchas otras enfermedades cronicas presenta alteraciones y
consecuencias a nivel fisioldgico, afectando cada aspecto de la vida del individuo como es
el econdmico, social, cultural, laboral, escolar y de su nucleo familiar. Por lo tanto, el
apoyo psicologico es esencial. El nifio con hemofilia se enfrenta a numerosas tensiones
desde muy pequefio: dolor, problemas articulares, periodos de convalecencia, ausentismo
escolar e incertidumbre ante la posibilidad de tener un episodio hemorragico.

Por ello es natural y adaptativo que, ante situaciones que conlleven la percepcion de riesgo,
el nifio con hemofilia reaccione con ansiedad.

Explicar qué es la hemofilia al nifio que la padece es una tarea que todos los padres deben
abordar en algin momento de la infancia de sus hijos. Aunque el nifio con hemofilia, a
partir de las primeras manifestaciones de esta enfermedad, ya empieza a construir su
conocimiento sobre la misma, es necesario que éste sea respaldado también por
informacion tedrica que corrija errores conceptuales y evite las posibles relaciones causa-
consecuencia equivocadas, tan comunes en las primeras interpretaciones de la hemofilia de

un nifio debido a las caracteristicas de su manifestacion (Carrasco, 2003).

Cuando a un nifio se le diagnostica hemofilia, son sus padres quienes reciben la noticia, y
son ellos los que tienen que comunicarle a su hijo la enfermedad. No obstante, cuando los
padres se plantean hablar de la enfermedad con sus hijos, su propio sentimiento de dolor
complica el hecho, haciéndose presentes las siguientes interrogantes: ;Como explicarle la
hemofilia?; ;De qué manera?, ;Cudndo es el momento mas adecuado?, ;Le causara el
mismo dolor?, ;Lo entendera?; ;Se angustiara?; ;Coémo evitarle el sufrimiento? Las
cuestiones anteriores reflejan el temor que sienten los padres de ver a su hijo ante la misma
situacion que ellos tuvieron que afrontar tiempo atrés, por ello es importante que se cuente
con informacion correcta acerca de la enfermedad y asimilarlo de forma serena para ayudar
a crecer al nifio sin tensiones afadidas a las que la hemofilia en si misma les plantea

(Martinez, Sierra, Castillo, Loy y Almagro, 2002).
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Cuando un nifio padece hemofilia es muy comun que los padres tengan actitudes
sobreprotectoras y pesimistas. Siendo esto “normal” durante el proceso gradual de
aceptacion de la enfermedad y del aprendizaje, se puede llevar una vida productiva a pesar
del trastorno. Aprender a integrar la hemofilia a la vida diaria ayudara a los pacientes a
tener una actitud proactiva hacia el trastorno y le permitira asumir el control de su vida sin

exponerse a riesgos innecesarios (FHM, 2005).

Muchas veces a la vulnerabilidad psicologica propia de padecer hemofilia se agrega la
vulnerabilidad de patrones educativos inadecuados, una baja autoestima y acciones
frecuentes como la sobreproteccion (ejercida por los padres o tutores). Asi mismo, el estilo
de afrontamiento a la ansiedad de los padres derivara en el afrontamiento a la enfermedad
del nifio: si los padres reaccionan con temor, el nifio aprendera este modelo.

Los aspectos psicosociales de la hemofilia han recibido una menor atencion en
comparacion con la sintomatologia clinica. En relacion con el funcionamiento social, los
nifios con hemofilia pueden presentar alteraciones de adaptacion social ocasionadas
probablemente por el grado de severidad de la hemofilia, por la relacion con el nucleo
familiar (familia dividida), por trastornos emocionales o por la poca integraciéon con sus
compafieros de escuela. Sin embargo, en ocasiones reportan dificultades en el bienestar
emocional, incluyendo sintomatologia depresiva y baja autoestima (Sarmiento, Carruyo,

Carrizo y Vizcaino, 2006).

3.1.1 Autoestima

Como toda enfermedad cronica, una de las consecuencias que presentan los pacientes es
una baja autoestima y la hemofilia no es la excepcion. Cuando se encuentran en esta
situacion es fundamental orientar la ayuda hacia la autonomia e independencia de quien
padece la enfermedad. Los procesos de ayuda deben planificarse apoyandose en los propios
recursos y capacidades del individuo.

Los nifios con hemofilia no deben ser vistos como diferentes y deben ser tratados como
personas normales, sin embargo, es necesario que acepten que la enfermedad que padecen
les hace tener muchas limitantes en las actividades como cuando se presenta una

hemorragia y necesitan tratamiento o reposo a fin de permitir que las lesiones sanen. Es
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importante que como pacientes los niflos sigan aprendiendo sobre su hemofilia y sus

cuerpos y lleguen a aceptar que tienen un trastorno cronico (Cassis, 2007).

El conocimiento y la aceptacion de la enfermedad puede ayudar a mejorar su calidad de

vida, ademas es muy importante que el paciente con hemofilia aprenda a:

Aceptarse a si mismo como una persona con hemofilia que puede desempenarse con
¢éxito en la sociedad, a pesar de este trastorno cronico.

Aceptar sus propias fortalezas y limitaciones y no culparse a si mismo o a otros por
tener hemofilia.

Sentirse confiado para compartir con un familiar o amigo los sentimientos y
experiencias relacionados con su enfermedad.

Insistir en aquello que hace bien, en lugar de incidir en las carencias.

Asi como existen factores que facilitan y ayudan al paciente a aceptar y familiarizarse con

el padecimiento es importante tener en cuenta que existen factores de riesgo (Martinez,

Quintana, Ambriz y Kasper, 2001) como son:

Las excesivas limitaciones al explorar entornos nuevos, por miedo a sufrir un
accidente, demerita no solo el bagaje conceptual del paciente, sino que trunca la
autonomia que se pretende fomentar en €l.

La incongruencia entre las normas que establecen los padres, puede confundir al

paciente acerca de los limites y alcances que puede tener.

3.2 Contexto Familiar

El apoyo que recibe el paciente con hemofilia del seno familiar, facilita una mayor

resistencia y un mejor afrontamiento de la enfermedad, por la existencia de un ambiente

estable con normas y limites claros, evitando incongruencias, facilitando un entorno

predecible y controlable en donde el paciente con hemofilia puede desarrollar confianza y

seguridad. Es por ello recomendable que:

El paciente y todos sus familiares reconozcan y acepten la presencia de la hemofilia

entre la familia.
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* Cada miembro de la familia reciba por lo menos la informacién basica sobre las
dimensiones fisica, psicoldgica y econdmica de la enfermedad.

* Los miembros de la familia estén conscientes de los cambios emocionales o de
actitud de la persona con hemofilia, ya que éstos pueden indicar estrés relacionado
con episodios hemorragicos, dolor fisico o dificultades emocionales, lo que podria
requerir intervencion inmediata.

* Los miembros de la familia, como proveedores de cuidados, conserven la calma
cuando el paciente presenta hemorragias, dolor y otras manifestaciones y sintomas
de la hemofilia, a fin de demostrar que esta enfermedad puede atenderse con
serenidad en el hogar o en cualquier otro lado (FMH, 2005).

Aunado a esto Arranz, Costa, Bayés, Cancio, Magallon y Hernandez (2000), describen

los factores de riesgo como aquellas alarmas inherentes a las pautas de educacion

familiar, tales como:

e Sobreproteccion por parte de los padres debido al temor de un accidente, lo que

genera una devaluacion en el paciente, al sentirse incapaz de cuidarse por si mismo.

e Una excesiva permisividad al paciente, puede generar una actitud caprichosa y de
rebeldia, que provoca riesgos innecesarios.

e FEtiquetar al nifilo como ‘“anormal” o “victima”, genera el estigma de
desvalorizacion, que conlleva a conductas de la misma manera.

e Culpabilizar y regafiar al paciente o reaccionar con excesiva ansiedad por haber
tenido una lesion, puede generar en una predisposicion a posteriori, en donde el

paciente no comunique si tuvo un accidente por temor a la reaccion de sus padres

3.3 Contexto Escolar y Socializacion

Asi como el seno familiar es un espacio determinante en la formacion individual, en el
desarrollo y aprendizaje, el contexto, educativo institucionalizado también lo es ya que
tiene la funcion de desarrollar en el nifio habilidades y destrezas lectoras, comprension,
redaccion de textos, soluciéon de problemas de manera simbdlica, principalmente en las
areas logico-matematicas, ademas de la informacion historica y geografica del mundo

presente, (Arranz, Costa, Bayés, Cancio, Magallon y Hernandez, 2000).
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Aunado a esto Cassis (2007) sefiala que las interacciones sociales tempranas ayudan a los

nifios a desarrollar confianza en si mismos, un sentido de pertenencia y aprender a

interactuar con otras personas.

Existen factores de proteccion dentro del ambito escolar y social que le permiten al paciente

con hemofilia sentirse util, activo, feliz e integrado a su comunidad (Arranz, Costa, Bayés,

Cancio, Magallon y Herndndez, 2000), algunos de estos son:

La existencia de amigos que sirven de apoyo social y emocional y facilitan el
sentido de pertenencia a un grupo de iguales.

Un entorno social y pedagdgico adecuado, que facilite y promueva una actividad
escolar grata y regular.

Un entorno social que facilite actividades y juegos “normalizados”, alternativos a
los tipificados de riesgo.

Un ambiente social y escolar que no establezca diferencias sociales y de trato, salvo
aquellas imprescindibles para la seguridad, entre un individuo con hemofilia y sus

compareros.

De la misma manera, es importante considerar algunos componentes que ponen y

amenazan constantemente la salud e integridad de pacientes con hemofilia como son:

La presion que los compafieros ejercen implican comportamientos y conductas de
riesgo, a cambio de la aceptacion de sus compafieros en un grupo determinado.

El entorno social y cultural al promover modelos de vida como juegos violentos y/o
agresivos, asi como programas de television, desempefian un papel importante
dentro de la vida del infante, ya que su aprendizaje atiende a la imitacién y al
modelado.

Los accidentes repetidos pueden dar lugar al aislamiento del nifio de sus amigos y

de su entorno social en general, afectando directamente su desempefio académico.

La desinformacion sobre lo que ocurre por la enfermedad, suele suscitar inseguridad y

percepcion de incontrolabilidad.
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3.4 Creciendo con autoestima

El hecho de vivir con hemofilia suscita el enfrentamiento de un mayor nimero de retos y
dificultades en el desarrollo madurativo. De como se afronte dependerd, en gran parte, el
sentimiento de valia que cada persona tenga sobre si misma, este sentimiento de capacidad
al enfrentarse a una tarea se inicia desde muy pequeiio y se gesta la interaccion padres-
ninos. Esta aceptacion es fundamental en la autoestima del nifio ya que solo a través de
esta, puede conseguirse una adecuada tolerancia a la frustracion, la admision de los propios

limites y a una critica sana que le ayude a mejorar.

Balcells, Cabré, Grases, Alvarez y Fernandez, (s/a): sefialan que aceptar el hecho de tener
hemofilia es un proceso largo. La enfermedad ni se aprueba ni se desaprueba, simplemente
se reconocen los hechos y se dejan de hacer juicios, afrontando las cosas con una actitud de
aceptacion para aliviar la necesidad de estar demostrandose asi mismo lo que es capaz de

hacer, permitiendo un didlogo interno sano y continuar con su vida pese al padecimiento.

Asi mismo, Oblitas (2004), sefiala que es importante que cualquier nifio consiga un
equilibrio entre la tendencia hacia una independencia (lo mas plena posible) y el
reconocimiento de que una enfermedad cronico-degenerativa pone limites a algunas de sus
actividades, pero los ayuda a tener alternativas que le permitan tener una mejor calidad de
vida.

Al 1gual que muchos otros padecimientos la Hemofilia es una enfermedad cronico-
degenerativa, el paciente tiene que vivir con ella, pero esto no significa que no pueda llevar
una vida “normal”, pero para ello es importante que los pacientes conozcan las diferentes
alternativas y herramientas que le permitan tener una mejora en su calidad de vida. Por ello
que al paso de los afios se han hecho estudios e instrumentos que han servido para ayudar a
los pacientes con alglin padecimiento cronico a tener una calidad de vida mejor.

Todo paciente, requiere apoyo, cuidados, tratamientos, informacion y apoyos especiales
que eviten de cualquier forma el deterioro de su salud y por ende, la calidad de vida del
mismo, es por ello que el siguiente capitulo habla sobre ésta, comenzando por los
antecedentes y su concepto. Seguido de los Tipos de Instrumentos para medirla y
finalizando con el Proceso de validacion del Cuestionario Calidad de Vida en Pacientes

Pediatricos con Hemofilia México QoLHMex.



CAPITULO 4 CALIDAD DE VIDA

4.1 Antecedentes y concepto

El interés por la Calidad de Vida ha existido desde tiempos inmemorables, sin embargo, la
aparicion del concepto y la preocupacion por la evaluacion sistematica y cientifica del
mismo comienza en la década de los 60’s, hasta convertirse hoy en un concepto utilizado en
ambitos diversos como son: la salud, la educacion, la economia, la psicologia, la politica y

el mundo de los servicios en general.

El término calidad de vida es reciente, aparece hacia 1975 y tiene su gran expansion a lo
largo de los afos ochenta. Su origen proviene principalmente de la medicina y se extendio
rapidamente a la sociologia y la psicologia, desplazando otros términos mas dificiles de

operar como felicidad y bienestar (Moreno y Ximénez, 1996).

Berlim y Fleck (2003), sefialan que en 1988 Levin, Plant, y Lynch concluyen que el juicio
exclusivo de los agentes de salud no es suficiente para generalizar lo que es calidad de vida,
ya que debe contarse con la propia evaluacion de los pacientes. Desde esta perspectiva y
desde el campo de la psicologia, la calidad de vida es un concepto basicamente referido al
tipo de respuesta individual y social ante el conjunto de situaciones reales de la vida diaria.
Es decir aunque recoge los componentes del bienestar objetivo, se centra en la percepcion y
estimacion de ese bienestar, en el analisis de los procesos que conducen a la satisfaccion y

en los elementos integrantes de la misma.

El desarrollo y perfeccionamiento de los indicadores sociales, provocd el proceso de
diferenciacion entre estos y la calidad de vida. La expresion comienza a definirse como
concepto integrador el cual comprende todas las areas de la vida del sujeto (caracter
multidimensional) y hace referencia a condiciones objetivas como a componentes

subjetivos (Berlim y Fleck, 2003).

Después de la definicion dada por Levin, Plant, y Lynch 1988, Gémez y Sabeh (s/a)

sefalan que la calidad de vida ha sido definida como:
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(a) La calidad de las condiciones de vida de una persona.
(b) Como la satisfaccion experimentada por la persona con dichas condiciones vitales.
(c) Como la combinacion de componentes objetivos y subjetivos, es decir; la calidad de
las condiciones de vida de una persona junto a la satisfaccion que ésta experimenta.
(d) Como la combinacion de las condiciones de vida y la satisfaccion personal
ponderadas por la escala de valores, aspiraciones y expectativas personales.
Asi mismo sefialan, que la evaluacién del concepto podria englobarse en dos tipos de

enfoques (cuantitativo y cualitativo).

El propésito de los enfoques cuantitativos es operacionalizar la calidad de vida, los cuales

toman como indicadores, los siguientes aspectos:

e Sociales: se refieren a condiciones externas relacionadas con el entorno como la
salud, el bienestar social, la amistad, el estandar de vida, la educacion, la seguridad
publica, el ocio, el vecindario, la vivienda, entre otros.

e Psicologicos: miden las reacciones subjetivas en el individuo presentadas en
determinadas experiencias vitales.

e Ecologicos: miden el ajuste entre los recursos del sujeto y las demandas del

ambiente.

Los Enfoques cualitativos adoptan una postura de escucha a la persona mientras relata sus
experiencias, desafios y problemas, contando con el apoyo de servicios sociales. Tomando
en cuenta los dos enfoques se entiende que la calidad de vida es una categoria
multidimensional, la cual presupone el reconocimiento de las dimensiones materiales,

culturales y psicolédgicas del hombre,

El estudio de la calidad de vida en las patologias cronicas ha desplegado el interés de
muchos investigadores en el area, dado que los avances en la intervencion terapéutica han
permitido una mayor tasa de sobrevida, permaneciendo la enfermedad en el tiempo y
obligando a las personas a vivir con ésta, requiriendo entonces que los pacientes deban
adaptarse a la enfermedad y a los factores psicolégicos y sociales que la rodean. Una de las

variables que se ha estudiado sobre su posible influencia en la calidad de vida son los
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estilos de afrontamiento (acciones concretas y especificas que la persona utiliza para
enfrentarse a la situacion) (Urzaa y Jarne, 2008).

En este sentido Stefano y Orozco (2005), sefialan que el término de calidad de vida puede
ser utilizado para una serie de propositos, incluyendo la evaluacion de las necesidades de
las personas y sus niveles de satisfaccion, la evaluacion de los resultados de los programas
y servicios humanos, la direccion y guia en la provision de estos servicios y la formulacion
de politicas nacionales e internacionales dirigidas a la poblacion general y especificas.
Oblitas (2004), senala que la calidad de vida es responsabilidad de uno mismo, es decir es
una resultante del propio comportamiento; depende de los habitos de alimentacion, suefio,
conductas adictivas (como fumar y/o beber) practica del ejercicio, afrontamiento del estrés
familiar y laboral, factores socioecondémicos, satisfaccion de la relacion conyugal,
pasatiempos e intereses, realizacion de actividades estéticas, entre otros.

Por su parte, Andrews y Withey (1976), citado en Buela-Casal (2003), sostienen que la
calidad de vida no es el reflejo de las condiciones reales y objetivas, sino de la evaluacion
de estas por parte del individuo. Segln este enfoque, la calidad de vida puede entenderse
como el conjunto de evaluaciones que el individuo hace sobre cada uno de los dominios de
su vida actual.

Actualmente, calidad de vida hace referencia a la evaluacion objetiva y subjetiva de al
menos los siguientes elementos: salud, alimentacion, educacion, trabajo, vivienda,
seguridad social, vestido, ocio y derechos humanos ademas puede ser definido, en términos
generales, como una medida compuesta de bienestar fisico, mental y psicolégico, tal como
lo percibe cada persona y cada grupo (Levi y Anderson, 1980).

Comprendiendo la interaccion que se presenta entre los factores subjetivos y objetivos
desde la perspectiva psicoldgica Moreno y Ximénez (1996), sefialan que la calidad de vida,
es un concepto basicamente referido al tipo de respuesta individual, que conduce a estudiar
cuales son los procesos que llevan al sujeto al bienestar, a la satisfaccion y a la felicidad, a
determinar cudles son los mecanismos por los cuales las personas llevan una vida de
calidad.

Desde esta perspectiva y desde el campo de la psicologia, la calidad de vida es un concepto
basicamente referido al tipo de respuesta individual y social ante un conjunto de situaciones

reales de la vida diaria. Asi aunque se evalian los componentes de bienestar objetivo, se
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considera primordial la percepcion y estimulacion para el andlisis de los procesos que
conducen a esa satisfaccion u los elementos integrantes de esta (Oblitas, 2006).

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) en 1991 propone la siguiente definicion: La
calidad de vida se define como el estado de completo bienestar, fisico mental y social de
una persona y no solo la ausencia de sintomas o de una afeccion determinada. Desde esta
perspectiva todo profesional de la salud debe entender a la enfermedad y procurar su
tratamiento con base en los siguientes tres aspectos o factores: fisico (sintomatologia siendo
estos los sintomas y quejas presentadas en el organismo como ejemplo la presion), mental
(funcionamiento psicoldgico y cognitivo como la ejecucion acertada de aspectos subjetivos,
como estado de &nimo y comportamiento percepciones de si mismo) y social (frecuencia de
interaccion social en relacion con el otro; Oblitas, 2004).

Este concepto de calidad de vida es por tanto, un concepto extenso, que incorpora una serie
de dimensiones relacionadas entre si de forma compleja , tales como la salud fisica, el
estado psicologico, el nivel de independencia, las relaciones sociales y creencias religiosas,
(Nieto, Abad, Esteban y Tejerina, 2004).

Aunada a la definicion presentada por la Organizacidon Mundial de la Salud Moreno y
Ximénez (1996) mencionan que el modelo que mas se acerca a dicha perspectiva es el
biopsicosocial, ya que considera al enfermo como agente social y por lo mismo se pregunta
por las repercusiones de los cuidados médicos en la vida y en las necesidades sociales del
enfermo y la practica médica debe enfocarse no solo a los efectos directos de sus
atenciones, sino también a los indirectos.

Las enfermedades cronicas y terminales son padecimientos que generalmente afectan la
calidad de vida de los sujetos que las padecen. Las consecuencias y los tratamientos de ellas
requieren de un cambio sustancial del estilo de vida de los pacientes que comprometen
todas las habilidades afectivas, conductuales, sociales y de pensamientos que puede o no
tener una persona para afrontar situaciones adversas en su vida, (Rodriguez, Pastor y
Lopez, 1993).

Actualmente existe una tendencia general y creciente a evaluar el efecto de una enfermedad
cronica y de sus tratamientos en términos de su influencia en la calidad de vida de los
pacientes. De esta manera, la forma ideal de evaluacion de calidad de vida incorpora

medidas generales y especificas de la enfermedad en cuestion (Oblitas, 2004).
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Las medidas generales se han desarrollado con la finalidad de evaluar el funcionamiento de
pacientes con cualquier enfermedad. La mayoria se basan en el modelo conceptual
multidimensional de calidad de vida. Estas formas de evaluacion son utiles para realizar
estudios comparativos de diferentes enfermedades, y para investigar el costo de las

intervenciones para el tratamiento de ellas.

Por otra parte las medidas especificas ofrecen la posibilidad de evaluar diferencias sutiles y
problemas especificos de una enfermedad en particular.

Debido a que la calidad de vida se basa en mediciones de variables subjetivas, se requiere
de métodos de evaluacion validos, reproducibles y confiables. El mejor conocimiento de las
evaluaciones para medir calidad de vida permitira incorporar estos instrumentos en la
evaluacion integral de individuos, en la conduccion de ensayos clinicos y en la
investigacion de servicios de salud. Los instrumentos para medir la calidad de vida se han
disefiado con diversos propositos. Para conocer y comparar el estado de salud entre
poblaciones y para evaluar el impacto de ciertas intervenciones terapéuticas para modificar
los sintomas y funcién fisica a través del tiempo (Velarde y Avila, 2002).

Como se ha mencionado, para la evaluacion eficaz de la percepcion que tienen los
pacientes con hemofilia (fundamentalmente los pacientes pediatricos) respecto a su calidad
de vida, es necesario utilizar instrumentos que permita obtener informacion puntual, ya que
de esta manera se promueve la realizacion de intervenciones que mantengan y/o mejoren

los niveles de vida en sus diversos aspectos.

4.2 Tipos de Instrumentos para medir la Calidad de Vida

Existen multiples instrumentos que se han disefiado para evaluar las dimensiones que
integran las mediciones de salud y de calidad de vida. Se deben considerar algunos
conceptos basicos al evaluar calidad de vida ya que, siendo un concepto multidimensional,
es dificil decidir qué variables deben incluirse y ello depende de la finalidad del estudio.
Estos instrumentos se emplean con el propoésito de analizar entre sujetos afectados, predecir
el prondstico o resultado de una intervencion y evaluar los posibles cambios en el tiempo,
que permitiria valorar la supervivencia frente a tratamientos o intervenciones, Monés

(2004) sefiala que existen instrumentos como:
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Los instrumentos de tipo genericos, no estan relacionados con ningun tipo de enfermedad
y son aplicables a la poblacion general y a grupos de pacientes. Se subdividen en tres
grupos: las medidas de item tunico, los perfiles de salud y las medidas de utilidad o
preferencia.

A continuacion se describirdn algunos instrumentos y sus aplicaciones, dentro del grupo de
los instrumentos de calidad de vida de tipo especificos se encuentran el indice de Calidad
de Vida de Spitzer (ICVS). Este instrumento simple, corto y de administracion facil incluye
diferentes dimensiones relacionadas con la calidad de vida y permite discriminar los
cambios entre grupos de pacientes. Consta de 5 componentes, con tres alternativas de
respuesta cada uno; las dimensiones que evalua son: actividad fisica, autonomia, salud
percibida, apoyo social y familiar y, por ultimo, control y aceptacion de las propias
limitaciones y perspectivas de futuro.

Instrumentos genéricos

Los instrumentos genéricos, mas utilizados son: Perfil de las Consecuencias de la
Enfermedad—, Nottingham Health Profile (Perfil de Salud de Nottingham) y SF-36, los
cuales aportan informacion descriptiva, predictiva o evaluativa de un individuo o grupos de
individuos a manera de puntuacion que resume en cada dimension la puntuacion obtenida y
al aplicar diferentes estrategias para interpretar la puntuacion global, a fin de caracterizar el
perfil de salud global del sujeto.

El Perfil de Salud de Nottingham (PSN) es un cuestionario que consta de dos partes. La
primera tiene 38 items, correspondientes a seis dimensiones: energia (3 items), dolor (8
items), movilidad fisica (8 items), reacciones emocionales (9 items), suefio (5 items) y
aislamiento social (5 items). La segunda parte consiste en siete preguntas sobre la
existencia de limitaciones a causa de la salud en siete actividades funcionales de la vida
diaria, con opciones de respuesta SI 6 NO. Con respecto a la puntuacion, la primera parte
del cuestionario se puntua en cada una de sus dimensiones de 0 al00. Se obtiene la
puntuacién de cero cuando se contesta negativamente a todos los items y la puntuacion de
100 cuando se contesta positivamente todos los items de una dimension. Las puntuaciones
intermedias en una dimension se obtienen dividiendo el nimero de respuestas positivas en
una dimension por el total de items en esa dimension y multiplicindolo por cien. La

segunda parte del cuestionario se analiza como variables categoricas (Tuesca, 2005).
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El cuestionario de salud SF-36 (Health Survey SF-36; Ware y Sherbourne, 1992) fue
utilizado en el Estudio de los Resultados Médicos, el cual permitio establecer un perfil de
salud con aplicacion para poblacion general como para pacientes, en estudios descriptivos y
de evaluacion. Para ajustar este instrumento colaboraron investigadores de quince paises
para la adaptacion cultural de International Quality of Life Assessment -IQOLA~-. Dicho
cuestionario original en idioma inglés fue traducido. Después de esta fase se realizaron
estudios para identificar la validez, fiabilidad y ajustar el estdndar de referencia en paises
como Espafia, Alemania, Dinamarca, Holanda, Italia, Reino Unido y Suecia. Zuiiga,
Carrillo, Fost, Gandek y Medina en (1999) sefialan que la version autorizada de la SF-36
para su uso en México siguidé un procedimiento estandarizado de traduccidn/retraduccion
por expertos bilinglies; asimismo, se hicieron analisis por grupos focales representativos y
se llevo a cabo una evaluacion formal de la calidad de cada traduccion.
La SF-36 es un instrumento autoaplicado, contiene 36 preguntas y toma un promedio de 8 a
12 minutos para completarse. Por cada escala, las respuestas a cada pregunta se codifican y
recodifican (10 preguntas), y los resultados se trasladan a una escala de 0 (peor salud) a 100
(mejor salud) la SF-36 evalua aspectos de la calidad de vida en poblaciones adultas
(mayores de 16 anos). El producto de su aplicacion es la construccion de ocho conceptos o
escalas de salud resultado del promedio de la suma de las preguntas contenidas en el
cuestionario. Estos conceptos son:

e Funcidn fisica (FF).

e Rol Fisico (RF)

e Dolor Corporal (DC)

e Salud General (SG)

e Vitalidad (VT)

e Funcidn Social (FS)

e Rol Emocional (RE)

e Salud Mental (SM)
Ademas de los ocho conceptos de salud, la SF-36 incluye el concepto general de cambios
en la percepcion del estado de salud actual y en la del afio anterior.
El uso de instrumentos de recoleccion de datos que miden y caracterizan el estado

multidimensional de salud lo cual promete un acercamiento en la relacion médico-paciente,
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de forma tal que los médicos tendran un nuevo marco de referencia y podran juzgar la
efectividad del manejo de la poblacion atendida.

El EuroQol consta de dos partes. La primera corresponde a la descripcion del estado de
salud en cinco dimensiones (movilidad, cuidado personal, actividades cotidianas,
dolor/malestar y ansiedad/depresion), cada una de las cuales se define con tres niveles de
gravedad, medidos a través de una escala tipo Likert. El estado de salud del individuo
resulta de la combinacion del nivel de gravedad en cada una de las cinco dimensiones,
expresandose como un dato numérico. Por otro lado, en la segunda parte del cuestionario el
sujeto debe puntuar sobre una escala visual analdégica milimetrada de su estado de salud en
el momento que se autoclasifica o autopercepcion su estado personal, teniendo en los
extremos de la escala el peor estado de salud y el mejor estado de salud. Este instrumento
evalua preferentemente el impacto econdémico en la asignacion de recursos. Algunos paises
han adoptado esta metodologia como herramienta principal en la comparacion de la
eficacia/efectividad de diversos tratamientos e intervenciones sanitarias, para enfermedades
como la hemofilia.

Instrumentos especificos, estos contienen dimensiones de calidad de vida de una
determinada patologia que se quiere evaluar. Por ejemplo; Remor (2005) sefiala que se
desarrolld un instrumento llamado Hemolatin-Qol donde se evalta la calidad de vida en
pacientes adultos que padecen Hemofilia en América Latina, mencionando que los estudios
disponibles sobre calidad de vida en pacientes con hemofilia se han realizado, hasta la
fecha, en Australia, Europa, y Norteamérica. En 1999 se realiz6 la primera iniciativa
europea para el desarrollo de un cuestionario especifico de calidad de vida para hemofilia
dirigido a nifios (Haemo-QoL, version nifos y padres) que fue liderado por el Haemophilia
Working Group Hamburg, (Bullinger, 1999: citado en Remor 2005). En el afio 2001 se creo
el Grupo de Trabajo Latinoamericano en Calidad de Vida Relacionada con la Salud en
Hemofilia el cual tenia el objetivo de desarrollar un instrumento especifico para la
evaluacion de la calidad de vida en adultos con hemofilia en castellano y portugués,
(Remor 2005).

A pesar de que este trabajo se ha desarrollado en América Latina, nuestro pais no esta

incluido entre los paises participantes, por lo que no se tienen medidas estandarizadas para
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poblacion mexicana; ademas, el uso del instrumento estd restringido a los investigadores
participantes.

Por otra parte el desarrollo de un instrumento especifico para evaluar la calidad de vida
relacionada con la salud en los pacientes con hemofilia conlleva la posibilidad de recoger
aspectos que so6lo son experimentados por las personas que viven con hemofilia. En otros
términos, puede focalizar las dimensiones o dominios especificos y pertinentes para la
enfermedad. Por ejemplo, la medida puede incluir preguntas dirigidas a evaluar las
dificultades en las articulaciones, la frecuencia e intensidad de las hemorragias, miedos o
incapacidad para practicar deportes o actividad fisica, problemas en el desarrollo académico
o de la actividad laboral, los problemas derivados de la necesidad de absentismo por
periodos de inmovilidad, el afrontamiento del estrés relacionado con las hemorragias, el
impacto de las secuelas de la enfermedad (discapacidad) sobre la actividad diaria,
aceptacion y manejo de infecciones asociadas, como el VIH o Hepatitis C, entre otras.

Por su parte Osorio et al, (2003 a y b) desarrollaron un instrumento a través de un convenio
de colaboraciéon con la Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana A.C. El
instrumento se disefid para dar respuesta a una necesidad planteada por la Federacion, la
cual tenia la necesidad de hacer un censo de la poblacion con hemofilia en México y saber
no solo cudntos y quiénes eran, sino también saber cudl es la calidad de vida de cada una de
las personas localizadas. El convenio establecido entre esta Federacion y la UNAM
permitio la elaboracion y validacion de un instrumento que mide la calidad de vida en
pacientes pediatricos; poblacion para la que hasta ese momento, no habia sido disefiado
ningln instrumento especifico, que evaluara de manera integral su calidad de vida.

La primera version del instrumento Calidad de Vida en Pacientes con Hemofilia
(QoLHMex) estaba constituido por 62 reactivos, subdivididos en incisos tipo inventario, a
los cuales se debia responder SI o NO.

Una constante en todos los reactivos con incisos fue que la tltima opcion siempre era otras,
para explorar nuevas posibles respuestas. El total de items era de 249.

Las areas incluidas eran: Estatus Mental, Concentracion/Area Escolar, Autoestima, Apoyo
Familiar, Auto cuidado, Nivel de Actividad, Conocimiento sobre la enfermedad,

Adherencia Terapéutica, Riesgos, Confort/ Dolor/ Molestias Fisicas, Sentimientos sobre la
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Enfermedad, Area Social, Area Emocional y Futuro. A continuacion se proporcionara un

ejemplo de cémo fueron redactados los items, en sus 3 formas paralelas;

e (QoLHMex forma A dirigida a nifios de 4 a 7 afios de edad, la cual est4 redactada en
tercera persona ya que esta forma tiene que ser administrada por un entrevistador,

esto debido a la edad de los nifios.

Forma A

CONCENTRACION.

1. Entiendes las instrucciones que te dan:
a) Tus papas
b) Tus doctores
c) Las enfermeras

d) Tus hermanos (as)

e EIl QoLHMex forma B, dirigida a nifios de 8 a 16 afos, la cual estd redactada en

primera persona ya que puede ser auto administrado.

Forma B.

CONCENTRACION.

1. Entiendo las instrucciones que me dan:
a)  Mis papas
b) Los doctores
c¢)  Lasenfermeras

d) Mis hermanos (as)

e QoLHMex forma P (Padres), elaborada con la finalidad de validar las respuestas
dadas por los sujetos.

Forma P

CONCENTRACION.

1. Su hijo entiende las instrucciones que le dan:
a) Ustedes

b) Los doctores

c¢)  Las enfermeras

d) Sus hermanos (as)

Siendo formas paralelas, estas versiones consideran las mismas variables, s6lo que la

redaccion es de acuerdo a la edad y a quien va dirigido.
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La media del tiempo de aplicacion del QoLHMex en su forma A fue de 50 minutos, la de la

forma B de 35 minutos y la de la Forma P de 20 minutos.
4.3 Proceso de validacion del QoLHMex.

El primer andlisis del instrumento se llevo a cabo con 50 personas, 15 entrevistados con la
forma A, 35 para la forma B. El andlisis de confiabilidad (Messick, 1980; Campbell, y
Fiske; 1959; Cronbach, 1988) muestra un indice de consistencia interna alfa de Cronbach
de 0.81, lo que indica que el QoLHMex en sus formas A y B, son confiables, mientras que
la forma P, indic6 que hay confiabilidad entre lo que contesta el nifio y lo que reportaban

los padres que es de 0.80 (Osorio, et al. a y b 2003).

Estos datos permitieron ademas, hacer un analisis de los reactivos originales eliminandose

14 incisos de diferentes reactivos y redisefiando 10 de ellos.

Aparte de este primer analisis, se realizd una sesion de discusion, con un grupo
multidisciplinario que permitié eliminar, corregir y elaborar reactivos, asi como para
reestructurar los factores. Con base a los comentarios de pacientes, padres y médicos se
decidi6 agregar 2 factores: Ausentismo escolar y Problemas articulares, considerados

ambos, fundamentales para la evaluacion de calidad de vida.
De esta manera las areas tedricas quedaron como sigue:

1. Estatus mental, 2. Concentracién, 3. Autoestima, 4. Apoyo familiar, 5.
Autocuidado/nivel de actividad, 6. Conocimiento sobre la enfermedad/ adherencia
terapéutica, 7. Riesgos, 8. Confort/ dolor/ molestias fisicas, 9. Sentimientos sobre la
enfermedad, 10. Area social/escolar, 11. Area emocional, 12. Futuro, 13. Ausentismo

escolar y 14. Problemas articulares (Osorio, et al 2003 a'y b)
El total de reactivos se redujo de 249 a 162 (Ver anexo 1).

Después de la validaciéon del QoLHMex y siguiendo con la linea de investigacion del
Proyecto de Enfermedades Cronicas de la FES Iztacala, la presente tesis, en el siguiente
capitulo analiza los niveles de calidad de vida de pacientes pediatricos con hemofilia,

comenzando por describir cudl es el objetivo, quienes fueron los participantes, el ambiente,
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el procedimiento, también se describe el instrumento QoLHMex, como se interpreta, se
presenta el andlisis de resultados obtenidos se menciona también la descripcion por areas y

por item y se finaliza con las conclusiones.



CAPITULO 5. LA CALIDAD DE VIDA DEL PACIENTE CON HEMOFILIA

5.1 Objetivo

Analizar y describir el nivel de calidad de vida de 89 pacientes pediatricos con hemofilia,
de un hospital publico de la ciudad de México y observar la correlacion entre la calidad de

vida y los niveles clinicos de la enfermedad.

5.2 Método

Participantes

Participaron 89 pacientes pediatricos con hemofilia A y B, las edades oscilaban desde 4

hasta los 16 afios, de un hospital de la ciudad de México.

5.3 Ambiente

El instrumento fue aplicado en un consultorio de Psicologia de un hospital de la Ciudad de

México, con el consentimiento informado de padres y pacientes.

5.4 Procedimiento

Aplicacion

Se llevo a cabo la aplicacion del instrumento QoLHMex a los pacientes con Hemofilia
durante la asistencia a la “Clinica psicologica” que se imparte en el hospital, aplicando al

mismo tiempo la forma P del instrumento (para padres de familia).

5.5 Instrumento

El instrumento (QoLHMex) estd constituido por 162 reactivos, subdivididos en incisos tipo
inventario, a los cuales se debia responder SI o NO. Las éreas tedricas que evalua son: 1.
Concentracion, 2. Autoestima, 3. Apoyo familiar, 4. Autocuidado/nivel de actividad, 5.

Conocimiento sobre la enfermedad/ adherencia terapéutica, 6. Riesgos, 7. Confort/ dolor/



~ 57 ~

molestias fisicas, 8. Sentimientos sobre la enfermedad, 9. Area social/escolar, 10. Area

emocional, 11. Futuro, 12. Ausentismo escolar y 13. Problemas articulares.
Existen 3 formas paralelas

e La forma A dirigida a nifos de 4 a 7 afos de edad, la cual esta redactada en tercera

persona.

e La forma B, dirigida a nifios de 8 a 16 afios, la cual estd redactada en primera

persona ya que puede ser auto administrado.

e La forma P (Padres), elaborada con la finalidad de validar las respuestas dadas por

los sujetos.

El QoLHMex es una escala aditiva, por lo que para su calificaciéon unicamente se tienen

que sumar las respuestas que da el paciente de acuerdo a la siguiente

Regla de calificacion.

> Cuando los ftems son positivos la opcion SI se califica con 2 puntos, mientras que la

opcion NO se califica con 1 punto.

> Cuando los ftems son negativos la opcion SI se califica con 1 punto, mientras que la

opcion NO se califica con 2 puntos.

A continuacion se presenta una tabla donde se marcan los items positivos y negativos, de

cada una de las areas del QoLHMex, (Ver tabla 2).

Tabla 2. Clasificacion de los items del instrumento QoLHMex en positivos y negativos por

areas.

Area Item/inciso positivos negativos
la v
1b v
lc v
Concentracion 1d v
2a v
2b v
2¢ v

Total Area | 7 7 0

Autoestima 3a v




3b
3c
3e
3d
3f

3h
3i
3

AN N N N N N A SR

Total Area Il

12

[

Apoyo Familiar

6a
6b
7a
7b
8a
8b
8c
8d
8e
8f
8g
9a
9b
9¢
9d
9e
of
9g

AN NS R NENE NN

ANEN

Total Area I11

18

S

Autocuidado/ Nivel de Actividad

10a
10b
10c
10d
10e
10f
11a
11b
11lc
11d
1le
11f
11g
11h
11i

Total Area IV

15

ol

Conocimiento sobre la enfermedad/
Adherencia Terapéutica

12
13
14a
14b
14c
15
16
17

SRR N N R N N R N N N N N N NN Y ENENAN

Total Area V

©

o

Riesgos

18
19a
19b
19¢
20
21

<

AN N NN

Total Area VI

Confort/ Dolor/ Molestias Fisicas

22a
22b
22¢
22d
22e
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23a
23b
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24a
24b
24c¢
24d
24e
25a
25b
25¢
25d
25e
25f
26a
26b
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26d
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26f
26g
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27a
27b
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27d
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Total Area VII
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Sentimientos sobre la Enfermedad

28a
28b
28¢c
28d
28e
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28g
29
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Total Area VIII
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Area Social/ Escolar

31
32
33
34a
34b
34c
35
36
37

39

Total Area IX

11
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Area Emocional

40a
40b
40c
40d
40e
41
42
43
44
45
46
47

Total Area X

12
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Futuro

48
49
50
51

Total Area X

RSN

Ausentismo Laboral/ Escolar

52
53
54
55
56
57

SNENENEN S

Total Area X11

N

Problemas Articulares

58a
58b
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60a
60b
60c
60d
60e
60f
60g
61
62a
62b
62c
62d
62e
63a
63b
63c
63d
Total Area X111 20 14 6

AN N N N N SN

ANENENEN

AN NN

5.6 Interpretacion

El Instrumento QoLHMex permite tener 2 tipos de datos tedricos sobre la calidad de vida,

uno general y 13 particulares (areas que componen el instrumento).

En la siguiente tabla se marcan los diferentes intervalos que catalogan a cada una de las
areas del QoLHMex en calidad de vida baja, media y alta. Asi mismo se muestra el total

del puntaje de la prueba, considerando la clasificacion antes mencionada (Ver tabla 3).

Tabla 3. Clasificacion de la calidad de vida en intervalos del QoLHMex.

AREA CALIDAD DE VIDA

BAJA MEDIA ALTA
1. CONCENTRACION. 7-9 10 -12 13-14
1. AUTOESTIMA 12-15 16-20 21-24
111. APOYO FAMILIAR 18-23 24-30 31-36
IV. AUTOCUIDADO/NIVEL DEACTIVIDAD 15-19 20-25 26-30
V. CONOCIMIENTOS SOBRE LA ENFERMEDAD / ADHERENCIA 8-10 11-13 14-16
TERAPEUTICA
VI. RIESGOS 6-7 8-10 11-12
VII. CONFORT/ DOLOR/ MOLESTIAS FISICAS 34-45 46-57 58-68
VII1. SENTIMIENTOS SOBRE LA ENFERMEDAD 9-11 12-15 16-18
X. AREA SOCIAL/ESCOLAR 11-14 15-18 19-22
X. AREA EMOCIONAL 12 -15 16-20 21-24
XI. FUTURO 4-5 6-7 8
XI1. AUSENTISMO LABORAL/ ESCOLAR 6-7 8-10 11-12
XI1l. PROBLEMASARTICULARES 20-26 27-33 34-40

TOTAL 162-215 216-270 271-324
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5.7 Analisis de resultados

Se llevo a cabo un analisis descriptivo de los datos y se aplicaron las pruebas pertinentes
para determinar diferencias significativas entre la calidad de vida y los niveles clinicos de la

enfermedad. Los datos fueron analizados por medio del Programa estadistico SPSS-19.

5.8 Resultados

A continuacion, se presentan los resultados derivados de la aplicacion del instrumento

QoLHMex.

Participaron en la investigacion 89 pacientes cuya media de edad fue de 8.6 afios (D.S. 1.9
rango 4-13 afios); respecto al tipo de hemofilia el 76% de ellos han sido diagnosticados con
Hemofilia de A, mientras que 24% padecian Hemofilia tipo B. En relacion al grado clinico
el 27% padece hemofilia leve, 52% hemofilia moderada y 21% presentd un nivel de

enfermedad severo.

El porcentaje de pacientes que respondieron a cada uno de los formatos fueron: la forma A

fue aplicada a 26 pacientes (29%) y la forma B fue aplicada a 63 (71%).
5.9 Descripcidn por areas

Los niveles de calidad de vida obtenidos por los participantes, sefialan que el 33 % obtuvo
un nivel bajo mientras que 60% de los pacientes cuentan con un nivel medio y solo 7% de

los pacientes reportaron un nivel alto.

Los resultados muestran que en seis de las areas especificas del instrumento, presenta una
calidad de vida en un nivel bajo, estas areas son: concentracién, nivel de actividad,
sentimientos sobre la enfermedad, drea emocional, futuro y problemas articulares; como se

puede observar en la tabla 3.

Tabla 3. Niveles de calidad de vida en cada una de las areas del QoLHMex

AREAS Nivel C.V. Frecuencia Porcentaje
bajo 35 39.4

Concentracion medio 27 30.3
alto 27 30.3
bajo 27 30.3

Autoestima medio 41 46.1
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alto 21 23.6
bajo 24 27
Apoyo familiar medio 37 41.6
alto 28 314
bajo 41 46.1
Nivel de actividad medio 14 15.7
alto 34 38.2
bajo 32 36
Conoc. sobre la medio 25 28
enfermedad
alto 32 36
bajo 32 36
Riesgos medio 54 60.7
alto 3 33
bajo 23 25.9
Molestias fisicas medio 64 71.9
alto 2 2.2
bajo 49 55
Sent. sobre la medio 32 36
enfermedad
alto 8 9
’ bajo 25 28.1
Area social medio 46 51.7
alto 18 20.2
bajo 49 55.1
Area emocional medio 31 34.8
alto 9 10.1
bajo 42 472
Futuro medio 13 14.6
alto 34 38.2
bajo 11 12.4
Ausentismo escolar medio 64 71.9
alto 14 15.7
bajo 43 48.4
Problemas articulares medio 25 28.1
alto 21 23.6

Esto indica que los participantes tienen algunos problemas para seguir instrucciones, asi

como probables dificultades para recordar algunos eventos.

El é4rea de autoestima muestra un nivel medio con un 46.1 %, lo cual significa que los
participantes refieren ser buenos para realizar diferentes actividades como pensar, bailar,
jugar al aire libre, decir lo que sienten, ayudar a otros, nadar y aguantar molestias. De la
misma forma afirman que se sienten igual de inteligentes que cualquier otra persona y que

no se sienten rechazados por su enfermedad.

En la escala de apoyo familiar la mayoria de los pacientes reporta tener un nivel de calidad
de vida medio con el mismo 41.6 %. El apoyo familiar implica que el nifio puede expresar a

sus padres y sus hermanos como se siente; de la misma manera expresa sentirse satisfecho
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de como lo tratan. Se observa a su vez que ambos padres cuando tiene algun accidente lo

comprenden, lo llevan al hospital, actuan tranquilamente, se comunican con su médico, etc.

De acuerdo a los datos, el area de Nivel de Actividad, el 46.1 % reporto tener una calidad
de vida bajo. En términos generales el area evalua actividades de autocuidado (bafiarse
solo, comer solo, vestirse, etc.) y participacion en diligencias familiares, como ayudar a su

padre en trabajos que hace en la casa y ayudar a su madre en trabajos domésticos.

En el area de Conocimiento sobre la enfermedad se obtuvieron frecuencias iguales ambas
con un porcentaje de 36% en los niveles de conocimientos bajo y alto, mostrando una
polarizacion del area. Los pacientes reportan que conocen el nombre de su enfermedad, lo
que deben hacer cuando tienen una hemorragia, el tipo de factor que necesitan etc. Es
importante resaltar que el 51 % de los pacientes reportaron saber autoinfundirse, aspecto

que se piensa es de suma importancia para la autonomia del paciente.

En la seccion de Riesgo el puntaje mayor obtenido es medio, con un 60.7 %, lo cual indica
que algunos de los pacientes reportaron que realizan actividades que ponen en riesgo su
integridad fisica, como jugar futbol, basquetbol, refieren hacer cosas peligrosas sélo por
divertirse y son poco precavidos.

En el area de Molestias Fisicas, el nivel encontrado al igual que en la anterior es medio, con
un 71.9 %. Esto indica que los participantes mostraron haber tenido molestias fisicas como
dolor, fiebre e inflamacion durante la semana, el tipo de dolor que expresan tener es en

forma de ardor.

Con respecto al area de Sentimientos sobre la Enfermedad, el nivel obtenido es bajo y fue
de 55%. Esto indica que los pacientes no tienen un manejo adecuado de sus sentimientos ya
que cuando tienen un evento hemorragico se sienten culpables, rechazados, asustados etc.
Ademas sufren a causa de su enfermedad, y algunos de ellos, se avergiienzan por padecer

hemofilia.

En el caso del Area Social se encontrd que los pacientes reportaron en un 51.7 % un nivel
medio. Lo cual indica que los pacientes logran tener algunos amigos, que algunos de ellos
pertenecen a grupos (actividades recreativas), y sus compafieros saben sobre su

padecimiento. El Area Emocional reporta que la mayoria de los pacientes tienen una
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calidad de vida baja, presentando un 55.1 %, lo cual revela que el paciente reporta tener

miedo, se siente triste y a muchos de ellos no les dan ganas de levantarse por las mafanas.

En el area Futuro se registro un 47.2 %, mostrando que no tienen muchas expectativas
positivas ante el porvenir.
En la seccion de Ausentismo Escolar los datos mostraron un nivel medio en un 71.9 %, lo

que indica que los pacientes no asisten con la regularidad deseada a la escuela.

En el area de Problemas Articulares se obtuvo un nivel de calidad de vida bajo, indicando

con un 48.4 %, que los pacientes tienen problemas evidentes a nivel articular.
5.10 Descripcion por items

A continuacién se describirdn los porcentajes mas representativos de los reactivos del
Instrumento, tomando como indicadores las respuestas mas frecuentes de cada una de las

opciones.

El item 1 del area de Concentracion: ;Entiendo las instrucciones que me dan?: se observo
que los pacientes entienden mas las indicaciones que les dan sus padres (52%), seguido de

las indicaciones dadas por las enfermeras (46%) y aquellas que les dan los médicos (45%).

En la pregunta 2 del 4rea de Concentracion: (Me puedo acordar de lo que pasa en?: los
pacientes reportan que pueden recordar con mayor facilidad los contenidos de un

documental (60%). Mientras que el otro (40%) refiere a telenovelas y peliculas.

En el item 3 perteneciente al area de Autoestima el 50% de los pacientes mencionan que
ellos no son buenos para pensar, mientras que 53% reportaron que son buenos para decir lo
que sienten y del mismo modo mencionaron ser buenos en la opcién de ayudar a otros

reportando un 57%.

En el item 4 del area de Autoestima: Soy tan inteligente como cualquier otra persona se
obtuvo que 53% dijeron si, mientras que en la pregunta 5 Me siento rechazado por mi

enfermedad el 76% respondi6 afirmativamente.
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En el item 6 perteneciente a Apoyo Familiar ;Le puedo decir lo que siento a mis padres?
el 52% reporto que si. Mientras que en la pregunta 7 ;Me gusta como me tratan? Describen

que a 53% les gusta mas como los tratan sus hermanos.

En cuanto al item 8 del area de Apoyo Familiar: Cuando tengo algin accidente mi mama se
asusta, el 73% respondio afirmativamente, el 50% reportaron que actian tranquilamente y
56% mencionan que llaman a su médico. A diferencia de los porcentajes mostrados en
Cuando tengo algun accidente mi papa me regafa obtuvo un 74%; el 53% sefialo que no los

entienden, el 54% de ellos no actian tranquilamente y el 47% llaman al médico.

En el item 10 del area de Autocuidado / Nivel de Actividad Yo puedo: el 60% indican que
no pueden bafarse solos, 57% no pueden cambiarse solos y 55% no pueden lavarse los
dientes solos. Al igual que en la pregunta 11 Yo puedo jugar fuera de mi casa 57% sefialan
que no pueden, 51% si hacen algiin deporte, 62% no pueden cargar su mochila y 57% no

puede ir a visitar a sus vecinos.

En el item 12 del area Conocimiento sobre la enfermedad / Adherencia Terapéutica,
(Conozco el nombre de mi enfermedad? 52% reportaron que si, al igual que en la pregunta
(S€é qué debo hacer cuando tengo una hemorragia? 54% de los pacientes respondieron
afirmativamente. Del mismo modo 52% los pacientes reportan que cuando tienen un evento
hemorragico severo si saben el tipo de factor que necesitan, mientras que 51% dijeron no
saber a qué hospital tienen que ir y el 53% de los pacientes no saben a quién se lo tienen

que informar.

En la pregunta 15 del area de Conocimiento sobre la Enfermedad; ;Sé qué debo hacer si me
golpeo? 54% de los pacientes respondié que no. Del mismo modo en la pregunta 16 ;Me
doy cuenta cuando tengo una hemorragia? 56% de los pacientes comentaron que no. En la

pregunta 17 ;S¢é auto infundirme? 51% de los pacientes respondio si.

El item 18 del area de Riesgos ;Conozco los medicamentos que pueden dafiar mi salud

(aspirina)? 54% de los pacientes indican que no.

En la pregunta 19 ;Realizo alguna de las siguientes actividades? 57% menciona que juega

fatbol, el 88% prefiere jugar Futbol americano y un 74% reporta que juega Basquetbol. De
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la misma manera en la pregunta 20 del area de Riesgo: ;Hago cosas peligrosas, solo por
divertirme? 74 % de los pacientes indican que si. Mientras que en la pregunta 21 ;Soy muy

precavido? 58% de los pacientes sefialan que si.

En el item 22 del area de Confort / Dolor/ Molestias Fisicas, Durante la semana pasada he
sentido dolor 54% de los pacientes contesto afirmativamente, 84% tuvieron fiebre, 71% se
sintieron débiles, a 58% de los pacientes se les han inflamado las articulaciones, 76 % no

pudieron dormir mientras que al 79% no les da hambre.

En el item 23 del area de Confort / Dolor/ Molestias Fisicas: Cuando tengo dolor lo siento
en forma de ardor (como si le echaran chile o le quemara) el 66 % contestaron que si,
mientras que 57 % lo sentian en forma de calambre (como si fuera un toque eléctrico). Del
mismo modo cuando se les pregunto ;Ante qué situaciones aparece el dolor? El mayor
porcentaje (84%) comenta que el dolor aparece cuando estdn nerviosos, seguido de 83%
que senalaron el surgimiento del dolor cuando estan solos y un 81% reportan que es cuando
hacen movimientos leves. Por su parte 83% de los pacientes indicaron que el dolor estd

presente solo en la mafiana y 79% mencionan que el dolor esta presente cada semana.

En el item 26, del area de Confort / Dolor/ Molestias Fisicas: Cuando tengo dolor ;Qué
hago para que no me duela tanto? El 53% de los pacientes respondieron que duermen y
descansan. En la pregunta 27 ;Qué haces cuando sientes dolor? Se reportd que a 65% les da

miedo cuando sienten dolor y el 63% se enojan.

En el item 31 de la seccién correspondiente al Area social / Escolar ;Tengo muchos
amigos? Se indica que 51% de los pacientes no tienen muchos amigos, al 54% de los

pacientes no les gusta estar con otras personas.

El item 36 del Area Social / Escolar: el cual se refiere a ; Aprendo igual de rapido que otras
personas? El 52% asevero que si aprenden igual que otras personas. El item 37, del Area
Social / Escolar: ;Me gusta como me tratan mis compaiieros? Los pacientes confirmaron en

un 54% que si les gusta como los tratan sus compaferos.

En el item 48 del Area Futuro Viviré muchos afios, el 52% de los pacientes muestran un

pensamiento positivo asintiendo que vivirdn muchos afios. Los pacientes sefialaron en la



~ 67 ~

pregunta Cuando sea adulto seré muy importante, 52% menciona que no seran importantes.
Mientras que el 51% de los pacientes tiene una perspectiva positiva afirmando cuando sean

adultos quieren tener esposa e hijos.

En el item 52 de la seccion Ausentismo Escolar ;Falto a mi escuela/trabajo por mi

enfermedad? Los pacientes indican en un 73% que no faltan.

En el item 53 ;Les pido a mis papas que me recojan temprano de la escuela/trabajo cuando

tengo dolor? Se reportd que 60% de los pacientes no piden que vayan por ellos.

En el item 54 ;He dejado de presentar exdmenes por mi enfermedad? El 54% de los

pacientes reporta que no han dejado de presentar examenes.

En el item 55 ;Falto a la escuela/trabajo cuando realizan actividades peligrosas para mi? El

porcentaje de los pacientes que reportan que si faltan fue de 61%.

En el item 57 ;Asisto a las actividades que se realizan fuera de la escuela/trabajo? los

pacientes indicaron que 51% si asisten a las actividades.

En el item 59 del area de Problemas Articulares ;Cuando camino presento dolor en las

articulaciones? El 69% de los pacientes respondi6 que si.

En el item 60 del area de Problemas Articulares; ;Puedo flexionar codos? 54%, de los
pacientes mencionaron que no pueden flexionarlos codos, el mismo porcentaje, sefialaron
que no pueden flexionar los brazos, al igual que 54% sefalo que no pueden mover los

tobillos y solo un 51% comenta que si puede mover los pies.
En el item 61 ;Puedo correr? El 54% de los pacientes respondieron negativamente.

En el item 62 ;Tengo problemas en las articulaciones? El porcentaje de pacientes que
tienen algin miembro totalmente inmovil es de 93%, mientras que el 83%, tienen
problemas graves en las articulaciones, 73% sefialan tener problemas moderados en las
articulaciones. Esto indica que aunque los niveles de vida son medios, existe esta situacion
particular que muestra como deben ser analizadas minuciosamente cada una de las areas
que conforman el constructo CV, siendo recomendable realizar talleres de manejo dolor y

manejo de emociones.
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En el item del area de Problemas Articulares; Yo puedo abotonarme la ropa, los pacientes
indican que 55% no pueden abotonarse, mientras que el 52% no puede agacharse a recoger

objetos, respecto a poder amarrarse sus agujetas 51% menciona que no pude hacerlo.

En lo que respecta al grado clinico de la hemofilia y su relacion con el nivel de calidad de
vida, se encontr6 contrariamente a lo reportado en otros estudios (Sarmiento, Carruyo,
Carrizo, Vizcaino, Arteaga y Vizcaino, 2006), que los pacientes con hemofilia severa, se
ubican en niveles de calidad de vida medio y/o alto, presentando sélo el 21% de los casos,
calidad de vida baja; de la misma manera un dato no esperado fue que en los pacientes con

nivel de severidad leve no exista ningun caso de calidad de vida alto (ver tabla 4).

Tabla 4. Porcentaje del grado de afectacion clinica de la hemofilia y los niveles de calidad

de vida segun el Instrumento QoLHMex.

Grado clinico Nivel de Calidad de Vida Total
de la hemofilia Fr (%) Fr (%)
Bajo Medio Alto
Leve 12 (50%) 12 (50%) 24 (32.6%)
Moderado 13 (28.3%) 30 (65.2%) 3 (6.5%) 46 (60.7%)
Severo 4 (21.1%) 12 (63.2%) 3 (15.8%) 19 (6.7%)

Total 29(32.6%) 54 (60.7%) 6(6.7%) 89 (100%)




CONCLUSIONES

En la naturaleza del ser humano la salud y la enfermedad han sido una preocupacion
constante, es por ello que dentro de un marco multidisciplinario y bajo la concepcion
holistica del individuo, un paciente con enfermedad crénica ve influido su desarrollo, no
solo por aspectos puramente fisioldgicos, si no por una infinidad de elementos internos
como pensamientos y sentimientos, y factores externos como el contexto en el que viven y

las relaciones personales.

Las enfermedades cronicas y terminales son padecimientos que generalmente afectan la
calidad de vida de los sujetos que las padecen. Como sefialan Rodriguez, Pastor y Lopez
(1993) las consecuencias y los tratamientos de ellas, requieren de un cambio sustancial del
estilo de vida de los pacientes que comprometen todas las habilidades afectivas,
conductuales, sociales y de pensamientos que puede o no tener una persona para afrontar

situaciones adversas en su vida.

Como se sabe, padecer una enfermedad cronico degenerativa como es la hemofilia, con el
paso del tiempo discapacita al paciente y requiere de cuidados, tratamientos, informacion y
apoyos especiales por las implicaciones que tiene. Por lo que es de suma importancia

evaluar la calidad de vida de pacientes con este padecimiento.

Al realizar la descripcion de los resultados de niveles de calidad de vida obtenidos mediante
la aplicacion de QoLHMex, en pacientes pediatricos con Hemofilia, se ha podido observar
que el padecer esta enfermedad conlleva un deterioro del organismo, asi como de su

funcionamiento en cualquier esfera de su vida.

En este caso se encontré que la mayoria de los pacientes de la muestra presentan niveles
medios en la calidad de vida en 4reas como: autoestima, apoyo familiar, riesgos, molestias
fisicas, area social y ausentismo escolar y solo en seis de ellas los porcentajes mas altos se
ubican en el nivel bajo, estas dreas son: concentracion, nivel de actividad, sentimientos
sobre la enfermedad, area emocional, futuro y problemas articulares esto indica que en
estas areas es donde se debe prestar mayor atencion y brindar apoyo psicologico y médico
preventivo pues el &mbito de problemas articulares y nivel de actividad, pueden ser claves

para que los pacientes puedan aumentar significativamente su calidad de vida.
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Durante la descripcion por item se reportd por parte de los pacientes que al recibir las
instrucciones que les proporcionan, entienden mas las indicaciones que les dan sus padres,
seguido de las indicaciones dadas por las enfermeras y al final se encuentran aquellas que
les otorgan los médicos, esto puede sugerir que los doctores, emplean un leguaje mas
técnico que puede ser poco comprensible para el paciente, y sugiere que es de suma
importancia tratar de afinar esta area debido a la relevancia y el rol que representa el

médico en el cuidado de la salud.

El instrumento arrojé un dato importante mencionando que presentan un nivel adecuado en
su autoestima y esto esta directamente relacionado con el apoyo psicoldgico que reciben los

pacientes en los diferentes contextos de su entorno personal, familiar, laboral y escolar.

En relacion al drea social/escolar los participantes reportaron que pertenecen a grupos de
personas con hemofilia y que en la escuela sus compatfieros los tratan bien, siendo relevante
que el ambito escolar donde se desarrollan, sus compafieros y maestros saben que padecen
hemofilia; relacionado con los anterior Cassis (2007) sefiala que las interacciones sociales
tempranas ayudan a los pacientes a desarrollar confianza en si mismos, un sentido de
pertenencia, y aprender a interactuar con otras personas; cabe afiadir, que el area
social/escolar est4 intimamente relacionada con el ausentismo escolar, donde se reporta por
parte de los pacientes que no faltan a la escuela y que no dejan de presentar examenes
debido a su enfermedad y ademas asisten a las actividades extra escolares. En lo que
respecta a sentimientos sobre la enfermedad los pacientes comentaron que al ocurrirles un
evento hemorréagico se sientan culpables, asustados, desesperados y dicen sufrir a causa de
su padecimiento; ademas, dijeron tener miedo al hospital, a procedimientos médicos como
ser inyectados, y a estar solos, también expresaron sentirse tristes y avergonzados con los
molestias y el dolor que presentan debido a su enfermedad. Asociado a esto la Fundacion
Australiana de Hemofilia (2000) a la que las personas con dolor crénico generalmente se
sienten indefensas y deprimidas debido a su condicion. A estos sentimientos se une una
disminucion de actividad, una pobre autoestima y un aumento en el dolor. Por lo tanto, la
edificacion de un sentido de control cambiando sus pensamientos y acciones forma una
parte importante del manejo del mismo. Seria muy importante constatar que es lo que se ha

hecho en el area Conocimiento sobre la enfermedad / Adherencia Terapéutica, para poder



~ 71~

brindar informacién adecuada sobre lo que deben hacer los pacientes en caso de episodio
hemorragico, golpe o accidente.Los resultados obtenidos mediante la aplicaciéon del
instrumento indican que en el area Riesgo los pacientes se encuentran en una situacion de
riesgo alta inducida por ellos mismos, lo cual contribuye al decremento de la calidad de

vida en dichos pacientes.

El area de Confort/ Dolor / Molestias Fisicas; los resultados indican que es importante
desarrollar alguna actividad relacionada con el manejo de dolor, que pueda brindar otras
alternativas para cuando se presenten este tipo de episodios en los pacientes, aunado a esto
es importante no perder de vista que; las personas que padecen dolor cronico, generalmente
se sienten indefensas y deprimidas debido a su condicidn, esto ocasiona una disminucion de
actividad, una pobre autoestima y esto a su vez da como consecuencia un aumento en el

dolor como ya se ha mencionado anteriormente.

En los apartados de Area Emocional y Sentimientos sobre la enfermedad es importante
tomar en cuenta la participacion de apoyo psicolégico, ya que los porcentajes indicados
seflalan que sus emociones regularmente son negativas respecto a la enfermedad que

padecen.

Un dato de suma importancia es que se encontraron diferencias significativas en los niveles
de actividad de los pacientes respecto al grado clinico del padecimiento; los pacientes con
un grado de hemofilia severa presentaron mayor cantidad de conductas de autocuidado,
Una explicacion posible a lo mencionado anteriormente, es que el grado de compromiso y
de implicacion que tienen los padres en el cuidado de sus hijos es mayor y del mismo modo

se puede mencionar que tratan de evitar conductas de riesgo.

Como se pudo observar después de aplicar el instrumento se encontraron areas en las cuales
los pacientes se sienten mas vulnerables por ejemplo; la concentracion, el nivel de riesgos,

sentimientos sobre la enfermedad, area emocional, etc.

Otro dato interesante que se obtuvo, fue el porcentaje elevado en la sobreproteccion
ejercida por parte de los padres hacia sus hijos, lo cual los hace dependientes e inseguros
ante si mismos, ante su familia, amigos etc., esto es apoyado por Arranz, Costa, Bayés,

Cancio, Magallén y Hernandez, (2000), los cuales sefialan que algunas investigaciones en
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pacientes con hemofilia han abordado aspectos tales como la percepcion que tienen los
pacientes de la sobreproteccion proporcionada por los padres de familia en el cuidado de la

enfermedad.

Aunado a esto se menciona, que en muchas ocasiones ocultan algun accidente a los padres

debido a la sobreproteccion.

Por su parte Monés (2004) sefiala que las enfermedades afectan con mayor o menor
intensidad a la vida del paciente (aspectos fisicos, psiquicos, emocionales, familiares,
laborales, entre otros). Con el tratamiento médico o quirtrgico se intenta restablecer la
normalidad, que a veces se consigue de una forma total y otras veces solo parcial. Para
evaluar el grado de afeccion y sus posibles variaciones con el tratamiento habitualmente se
consideran pardmetros morfologicos, analiticos y funcionales, complementados por la
impresion del médico que realiza la asistencia. Ademas, aunque la evaluacion del médico
se considerara adecuada, s6lo podria referirse a impresiones subjetivas, y éstas no pueden
reflejar bien el complejo conjunto de sensaciones del paciente que condicionan su
sentimiento de tener o no tener una buena salud y calidad de vida, entendida en el sentido
mas amplio.
Como ya se ha mencionado, los aspectos médicos son de gran valor, debido a que dan
respuesta en primera instancia a la vida del paciente; sin embargo los resultados obtenidos
con la aplicacion del QoLHMex dan cuenta de lo importante que son los aspectos
psicoldgicos tales como: autoestima, autocuidado, sentimientos sobre la enfermedad, area
emocional y apoyo familiar de los pacientes de esta muestra etc., que estdn asociados con
este padecimiento y sin embargo no reciben la atencion adecuada ya que el area psicoldgica
ha sido menos estudiada que los aspectos médicos. Sin embargo, es importante no perder de
vista que tanto el area médica como el area psicologica buscan el bienestar del paciente,
familia y ambiente por ello es significativo que un paciente reciba atencion médica y
psicologica.
Aunado a esto la Federacion Mundial de Hemofilia (1997) indica que es importante:

* Facilitar un programa de atencion por medio del cual el individuo con el trastorno

pueda participar plenamente en todos los aspectos de su tratamiento, siendo
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respaldado por un equipo multidisciplinario como es el equipo médico, psicologico
y voluntarios que apoyen al paciente.

* Informacion general sobre la hemofilia, su tratamiento, deportes, actividades, viajes
y vacaciones, detalles sobre la educacién y empleo, disponibilidad de ayudas
estatales o locales.

* Informacidon especifica sobre el matrimonio y la paternidad, acceso al consejo
genético y diagndstico prenatal.

* Ayuda prictica para las personas con trastornos cronicos; acceso a centros
especializados para problemas especificos. Si bien tanto los aspectos sociales como
psicoldgicos del tratamiento integral se realizan generalmente en un hospital,
existen muchas ventajas al visitar a las familias en sus hogares, reuniones con los
maestros, asesores guias, o futuros empleadores en el lugar de trabajo, y al fomentar

el contacto con otras familias afectadas fuera del ambiente del hospital.

A partir de la evaluacion realizada a través del QoLHMex, se puede abrir el campo de la
investigacion psicologica en el ambito institucional, realizando colaboraciones
multidisciplinarias para poder fomentar un nivel elevado en la calidad de vida, y no solo
centrarse en la cantidad de vida.

Como se puede observar el llevar a cabo este tipo de evaluaciones va permitiendo que se
detecten muy detalladamente areas especificas que dan cuenta de malestares o fortalezas
que han desarrollado los pacientes con hemofilia y como ello repercute en su calidad de
vida, y no solo del paciente, sino de todos sus ambitos de interaccion entre los que se
encuentra la familia, amigos, compaiieros de trabajo, entre otros, logrando con esto un

equilibro en la vida del paciente.

Cabe mencionar que la insercion del psicologo en el &mbito médico ha permitido que se
puedan realizar evaluaciones en enfermedades cronico degenerativas lo cual va a permitir
un gran avance y el desarrollo de nuevos instrumentos que den respuesta a los diferentes
requerimientos que van surgiendo conforme pasa el tiempo. Un claro ejemplo de esto es el
desarrollo del QoLHMex, el cual evalua la calidad de vida y permite obtener una medida

detallada de los aspectos, mas importantes y relevantes de este constructo.
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A partir de los resultados presentados se sugiere elaborar programas que vayan dirigidos a
pacientes pediatricos con hemofilia, donde se refuercen los aspectos positivos de los
pacientes y se tomen medidas para aumentar y afrontar de la mejor manera su vida y
puedan lograr tener una calidad de vida satisfactoria. Es necesario promover los aspectos
referentes al nivel de actividad, sentimiento sobre la enfermedad, area emocional, futuro y
problemas articulares, ya que son las areas que presentan un porcentaje bajo de calidad de
vida. A su vez también seria adecuado brindar educacién continua tanto para las familias
como al personal sanitario respecto a la importancia del area psicoldgica en todo el proceso

salud-enfermedad.
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Anexo 1

CALIDAD DE VIDA EN NINOS CON HEMOFILIA (QoLHMex)
Osorio M. Bazan G. Nifos de 8 a 16 afios FORMA B.

Folio
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Instrucciones. Lee los siguientes enunciados y contesta de acuerdo a lo que te ha pasado el tltimo mes.

CONCENTRACION.

Sl

NO

1. (Entiendo las instrucciones que me dan?: t-_
a) Mis papas
b) Los doctores
¢) Las enfermeras
d) Mis hermanos (as)
2. ¢(Me puedo acordar de lo que pasa en?: t-_
a) Una Telenovela
b) Una pelicula
¢) Un documental
AUTOESTIMA Il N
3. Yo soy bueno para: t-_
a) Pensar
b) Bailar
c) Jugar al aire libre
d) Jugar a la loteria, memoria, cartas, etc.
e) Decir lo que siento
f) Nadar
g) Ayudar a otros
h) Aguantar mis malestares
i) Hablar y conversar
j)  Quedarme quieto
4. Soy tan inteligente como cualquier otra persona
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5.

Me siento rechazado por mi enfermedad

APOYO FAMILIAR.

5
o

6. (Le puedo decir lo que siento a?

a) Mis papas

b) Mis hermanos (as)

7. (Me gusta como me tratan? t-_
a) Mis papas

b) Mis hermanos (as)

8. Cuando tengo alglin accidente mi mama: t-_
a) Me regaiia

b) Me comprende

¢) Me lleva al hospital

d) Se asusta

e) Me consiente como siempre

f) Actua tranquilamente

g) Se comunica de inmediato con mi médico

9. Cuando tengo alglin accidente mi papa: t-_
a) Me regafia

b) Me comprende

¢) Me lleva al hospital

d) Se asusta

e) Me consiente como siempre

f)  Actua tranquilamente

g) Se comunica de inmediato con mi médico

AUTOCUIDADO. /NIVEL DE ACTIVIDAD

10. Yo puedo:

5
b

a)

Bafiarme solo
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b) Comer solo

¢) Cambiarme solo

d) Ir al bafio solo

e) Lavarme los dientes solo

f) Preparar mi uniforme/ropa

11. Yo puedo: -_
a) Ayudar a mi papa en los trabajos que hace en la casa
b) Iral parque

¢) Jugar fuera de mi casa

d) Hacer algtn deporte

e) Caminar con mi mama a la escuela

f) Ayudar a mi mama en su quehacer

g) Cargar mi mochila

h) Subir escaleras

i) Ir a visitar a mis vecinos

CONOCIMIENTO SOBRE LA ENFERMEDAD./ ADHERENCIA

TERAPEUTICA.

12.

(Conozco el nombre de mi enfermedad?

13.

(S¢€ qué debo hacer cuando tengo una hemorragia?

14.

Cuando tengo un evento hemorragico severo sé:

a)

El tipo de factor que necesito

b)

A qué hospital tengo que ir

¢)

A quién se lo tengo que informar

15.

(S¢é que debo hacer si me golpeo?

16.

(Me doy cuenta cuando tengo una hemorragia?

17.

(S¢€ auto infundirme?

RIESGOS
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18. ;Conozco los medicamentos que pueden dafiar mi salud (aspirina)?

19. (Realizo alguna de las siguientes actividades?

a) Jugar futbol

b) Jugar Futbol americano

¢) Jugar Basquetbol

20. ;Hago cosas peligrosas, sélo por divertirme?

21. ;Soy muy precavido?

CONFORT/ DOLOR/ MOLESTIAS FISICAS.

22. Durante la semana pasada

5
o

a) ¢He sentido dolor?

b) (He tenido fiebre?

¢) (Me he sentido débil?

d) (Se me han inflamado las articulaciones?
e) ¢Me ha dado hambre?

f) ¢(He podido dormir?

g) (He tenido dolor muscular?

23. Cuando tengo dolor, lo siento:

a) En forma de calambre (como un toque eléctrico)

b) En forma de piquete (como si te picaran con agujas)

¢) En forma de ardor (como si te echaran chile o te quemaras)
d) En forma de cosquilleo (como cuando se te duerme un pie)

24. ;Ante qué situaciones aparece el dolor?

a) Cuando hago movimientos fuertes o bruscos

b) Cuando hago movimientos leves

¢) Cuando estoy nervioso

d) Cuando estoy solo

e) Cuando tengo una hemorragia
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25. El dolor esta presente t-_
a) Solo en la mafiana

b) Soélo en la tarde

¢) Sélo en la noche

d) Todo el dia

e) Cadasemana

f) Cada mes

26. Cuando tengo dolor ;Qué hago para que no me duela tanto? -_-_
a) Tomar medicinas

b) Dormir

¢) Descansar

d) VerTV.

e) Tranquilizarme

f) Oir musica

g) Leer

h) Aplicarme el factor

27. ¢Qué haces cuando sientes dolor? t-_
a) Me enojo

b) Me aguanto

¢) Me da miedo

d) Me desespero

SENTIMIENTOS SOBRE LA ENFERMEDAD

Sl

28.

Cuando tengo algtin evento hemorragico /me siento?

NO

a) Culpable

b) Apoyado

¢) Rechazado

d) Asustado
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e) Tranquilo

f) Desesperado

g) Enojado

29.

(Sufro a causa de mi enfermedad?

30.

(Me da vergiienza tener hemofilia?

AREA SOCIAL/ESCOLAR

31.

( Tengo muchos amigos?

32.

(Me gusta estar con otras personas?

33.

(Mis amigos me visitan casi todos los dias?

34.

Estoy en grupos:

a) De personas con hemofilia

b) Donde practico algin deporte

¢) Donde me ensefian alguna actividad recreativa.

35.

(Puedo hacer mis actividades sin ayuda?

36.

(Aprendo igual de rapido que otras personas?

37.

(Me gusta como me tratan mis compaiieros?

38.

(Mis compaiieros saben que estoy enfermo?

39.

(Mi maestro (a)/Jefe sabe que estoy enfermo?

AREA EMOCIONAL

40.

(Le tengo miedo:?

5
ol

a) Al hospital

b) A los médicos

¢) A que me inyecten

d) A quedarme en el hospital

e) A estarsolo

41.

(Me siento triste en la escuela/trabajo?

42.

(Pienso que nadie se preocupa por mi?
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43. (Me siento solo?

44. ;Me pongo triste cuando alguien se enoja conmigo?

45. (Me siento triste?

46. En la mafiana, ;me dan ganas de levantarme?

47. Me avergiienzo de mi mismo

EFEUTURO

48. Viviré muchos afos

49. Cuando sea adulto seré muy importante

50. Cuando sea adulto quiero tener esposa e hijos

51. Cuando sea adulto ayudaré a las personas con hemofilia

AUSENTISMO ESCOLAR

Sl

NO

52. (Falto a mi escuela/trabajo por mi enfermedad?

53. ¢Les pido a mis papas que me recojan temprano de la escuela/trabajo cuando
tengo dolor?

54. ;He dejado de presentar exdmenes por mi enfermedad?

55. (Falto a la escuela/trabajo cuando realizan actividades peligrosas para mi?

56. (Puedo hacer todas las cosas que hacen mis compafieros

57. (Asisto a las actividades que se realizan fuera de la escuela/trabajo?

PROBLEMAS ARTICULARES

58. (Puedo caminar?

5
ol

a) Solo

b) Con ayuda (baston, muletas etc.)

59. (Cuando camino presento dolor en las articulaciones?

60. (Puedo flexionar?

a) Manos
b) Codos
¢) Brazos

d) Piernas
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¢) Rodillas

f) Tobillos

g) Pies

61. ;Puedo correr?

62. (Tengo problemas en las articulaciones? t-—

a) Ninguno

b) Leves

¢) Moderados

d) Graves

e) Totalmente Inmovil

63. Yo puedo t—-_

a) Amarrarme las agujetas de mis zapatos

b) Abotonarme la ropa

¢) Meter una llave en la cerradura

d) Agacharme a recoger objetos

Anexo 1. Formato B del QoLHMex, donde se muestran, las instrucciones, las areas y algunos ejemplos de los reactivos
que lo conforman. Esta forma es la dirigida a nifios de 8 a 16 afios.
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