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INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad crénica hemorragica que si no se tiene un tratamiento
adecuado, oportuno e integral puede ser extremadamente incapacitante; por ello es
necesario disefiar intervenciones que aborden las dimensiones: fisica, psicolégica y social.
Una de las principales caracteristicas de las enfermedades crénicas es que afectan la calidad
de vida (CV) de los pacientes y su familia; adicionalmente los pacientes con hemofilia
pueden presentar niveles elevados de dolor.

La presente investigacion tiene como objetivo analizar la relacién entre la percepcién
de dolory la calidad de vida relacionada con la salud en pacientes pediatricos con hemofilia,
para ello el trabajo se desarrollé a lo largo de diversos capitulos.

En el capitulo 1, se describen los aspectos generales de la psicologia de la salud,
abarcando su desarrollo histdrico, resaltando la importancia de la intervencién en pacientes
con el modelo biopsicosocial, asi como las funciones que tiene el psicélogo de la salud,
desde una intervencion directa con el paciente, hasta en politicas en salud.

En el capitulo 2 se definen las generalidades de la hemofilia como una enfermedad
hereditaria o adquirida, ligada al sexo, también se mencionan los primeros datos histéricos
de este padecimiento. Ademas, se brinda datos estadisticos a nivel mundial y nacional. Se
explican los tipos de hemofilia (A y B) de acuerdo con la deficiencia del actor de coagulacion;
asi como los niveles de severidad: leve, moderado y grave. Las complicaciones y
tratamientos que pueden recibir los pacientes con hemofilia, desde el siglo XIX hasta la
actualidad, asi como la importancia de la profilaxis.

Posteriormente en el capitulo 3, se aborda el constructo de calidad de vida su
definicion y algunas investigaciones donde se ha indagado sobre la calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS) en pacientes con hemofilia. Ademads, se explican los factores
bioldgicos, psicoldgicos y sociales que pueden promover o afectar la CV.

En el capitulo 4 se aborda ampliamente la tematica del dolor dado que es un sintoma
gue puede afectar a todos los pacientes con hemofilia; su clasificacién en funcién de la
duracién, localizacidn, patogenia, curso e intensidad. Se exponen algunas formas de
medicidn del dolor, como son las Escalas Visuales Analogas (EVA), medidas conductuales y
bioldgicas. Y algunas técnicas para el manejo de éste, tanto a nivel farmacolégico como no
farmacoldgico.

En el capitulo 5 se describe la importancia del deporte en pacientes con hemofilia,
los beneficios que trae consigo, haciendo énfasis que los ejercicios deben ser dirigidos y
recomendados por profesionales, de acuerdo con las necesidades del paciente. Asi mismo



se mencionan algunas de las consecuencias de no practicar algun deporte en pacientes con
hemofilia.

En el capitulo 6 se describen detalladamente los elementos metodoldgicos de la
presente investigacion, es decir, el objetivo general y los especificos, el disefio de
investigacion, las variables (calidad de vida relacionada con la salud y dolor), los
participantes, escenario, instrumentos, el analisis de los datos y el procedimiento.

En el capitulo 7 se presentan los resultados obtenidos, iniciando con las variables
sociodemograficas de la muestra y posteriormente con los datos obtenidos en cada uno de
los cuestionarios aplicados y las correlaciones encontradas. Los resultados son divididos en
dos, los referidos a los pacientes y a los padres/tutores.

Finalmente, en el capitulo 8 se plantean las principales conclusiones del trabajo, con
base en los resultados obtenidos y la teoria consultada.



1. PSICOLOGIA DE LA SALUD

1.1 Desarrollo e historia de la psicologia de la salud

De acuerdo con Ogden (2012) durante el siglo XIX el estudio del hombre se basé en
investigaciones fisicas y examinaciones médicas. El modelo imperante era el biomédico el
cual se enfoca en los factores bioldgicos. Segln esta perspectiva las enfermedades son
resultado de causas externas como bacterias, virus o predisposicion genética, que genera
cambios fisicos en el cuerpo de manera involuntaria. Por tanto, no se considera al ser
humano responsable de su enfermedad, mas bien es una victima de factores externos.

A partir del siglo XX se empezé a tomar en cuenta la importancia del aspecto
psicolégico en el proceso salud-enfermedad y es por ello que Engel propone el modelo
biopsicosocial en el que se integran los factores psicolégico y social al modelo biomédico.
Dentro de los factores bioldgicos se tomaba en cuenta a las bacterias y virus; en lo
psicolégico integrd las cogniciones, emociones y el comportamiento; y en el aspecto social
considerd las normas y valores sociales, asi como la clase social y la etnia (Ogden, 2012).

En el siglo XX hubo una la transicién epidemioldgica de tal manera que las causas de
muerte dejaron de ser de tipo infeccioso y dieron paso a enfermedades que estan
relacionadas con el estilo de vida y el comportamiento, por ejemplo, el cancer, los
accidentes y las enfermedades pulmonares (Morrison & Bennet, 2008).

Posterior a la propuesta de ambos modelos se dejé a un lado el planteamiento de
salud como la ausencia de enfermedad o dolencia fisica y se definié como el estado de
bienestar fisico, mental y social (OMS, 1974). Dubos (1975, citado en Oblitas et al., 2010)
afirma que la salud es el estado de adaptacién al medio y la capacidad de funcionar. Es asi
gue en el concepto de salud estan implicados tanto el sistema individual como la relaciéon
del mundo, el ambiente fisico y el social.

Actualmente se reconoce en la concepcién de salud, la participacién de factores
psicosociales que afectan los sistemas corporales y estos a su vez pueden producir procesos
patolégicos. De manera que el bienestar psicolégico y fisico depende de los
comportamientos, creencias, actitudes y habitos (Oblitas, 2010).

En sintesis, la salud se entiende como un proceso - estado que se logra cuando hay
una armonia tanto a nivel bioldgico, psicolégico como socioambiental. Asi pues, la
psicologia actual ha evolucionado, centrdndose en aspectos preventivos ademas de la
enfermedad (Oblitas, 2010).



1.2 Definicion de psicologia de la salud

La psicologia de la salud surge como una respuesta al interés que tenian los
psicologos sobre el comportamiento de las personas en relacion a la salud fisica. De manera
particular Matarazzo (1980), define la psicologia de la salud como el conjunto de
contribuciones educativas, cientificas y profesionales de la psicologia para la promocién y
mantenimiento de la salud, la prevencién y tratamiento de la enfermedad y la identificacién
de correlatos etiolégicos, diagndstico de salud, enfermedad y disfunciones relacionadas, asi
como el mejoramiento del sistema sanitario y la formulacién de politica publica.

Por su parte Stone (1991), determind que la psicologia de la salud es la aplicacién de
la teoria o practica psicoldgica a las problematicas en el proceso de salud enfermedad. En
tanto que Bloom (1988), senala que la psicologia de la salud es el estudio cientifico de la
conducta, pensamientos, actitudes y creencias en relacion con la salud y la enfermedad.
Para Taylor (1995), es un campo de la psicologia dedicado al conocimiento de las influencias
psicoldgicas en el proceso de salud enfermedad, es decir, en cdmo se permanece sano, la
causa de la enfermedad y la respuesta hacia la misma.

En tanto Oblitas (2006; citado en Oblitas, 2008), la define como una disciplina de la
psicologia que aplica conocimientos y técnicas para la evaluacién, diagndstico, prevencién,
explicacidn, tratamiento y modificacion de comportamientos relevantes en el proceso de la
salud y enfermedad en diversos contextos.

La psicologia de la salud propone que el estado de enfermedad es resultado de
factores psicoldgicos, bioldgicos y sociales. Esta rama de la psicologia tiene sus
antecedentes en la psicologia clinica (centrado en la enfermedad), psicologia médica
(comprensiéon de emociones y comportamiento de enfermos), medicina conductual
(comportamiento y enfermedad), y psicologia comunitaria (enfoque social) (Martin, 2003).

1.3 Funciones del psicélogo de la salud

Retomando la definicion de Matarazzo el psicélogo de la salud se enfoca a cuatro
puntos en concreto: la promocidn y mantenimiento de la salud; prevencién y tratamiento
de la enfermedad; estudio de |a etiologia y correlatos de salud, enfermedad y disfunciones,
por ultimo, al estudio del sistema sanitario y formulacion de politicas publicas. Esto a nivel
individual, con profesionales y con la organizacién sanitaria. Por lo cual las intervenciones
deberan estar enfocadas a modificar actitudes promoviendo y mejorando la salud,
modificando los procesos fisiolégicos previniendo la enfermedad; implementando
campanas de educacion y mejorando el sistema sanitario con propuestas de politicas
publicas (Oblitas, 2010).



Por su parte Weiss (1982; citado en Oblitas & Becofia, 2000) menciona que la labor
del psicélogo de la salud se divide en tres grandes categorias: investigacidon, tratamiento y
formacién. En la primera categoria, la investigacion es de las principales funciones,
orientada a tematicas sobre el mantenimiento de la salud y prevencién de la enfermedad,
posteriormente los resultados y conocimientos obtenidos en la investigacién seran un
sustento para futuras aplicaciones en el ambito de salud. En cuanto a la segunda categoria,
el tratamiento, se refiere a las estrategias y técnicas aplicadas en diversas tematicas como
el dolor, asma, trastornos gastrointestinales, hipertensidn, etc. También se incluye el
desarrollo de politicas de la salud, la evaluacién psicoldgica tanto a pacientes como
médicos, asi como la asesoria.

Por ultimo, respecto a la formacién, los psicélogos han orientado su trabajo al dmbito
de educacioén, para asi transmitir su conocimiento acerca de los factores psicoldgicos en la
salud; esto a nivel de pregrado y posgrado. Debido al ambito donde se desarrollaran es
necesario que los psicélogos tengan el conocimiento necesario acerca de las ciencias
biomédicas para la comprensién de sintomas clinicos, fisioldgicos y biolégicos que tratan
dichos profesionales; del mismo modo deberia tener conocimiento de la salud publica y el
sistema al cuidado de salud.

Por su parte, la American Psychological Association, (APA) (citado en Olvera & Soria,
2008) destaca que el psicdlogo de la salud debe ser capaz de: 1) identificar a personas en
riegos psicoldgicos, comportamentales y socioculturales, 2) desarrollar programas que
promuevan conductas saludables considerando el ambiente del individuo, 3) promover una
buena calidad de vida en personas con enfermedades crénicas, 4) realizar estudios e
investigacion a nivel comunitario y de salud publica y 5) tener una vision global de los
problemas de salud.

En tanto Fernandez et al. (2003, citado en Garcia, Piqueras, Rivero, Ramos & Oblitas,
2008), mencionan que las funciones de un psicélogo de la salud son cuatro; la primera es la
promocion de la salud, que consiste en acciones dirigidas a promover un estilo de vida
saludable. La segunda es la prevencién de enfermedades, la cual consiste en modificar
habitos no saludables que estan relacionados con enfermedades, ya sean crénicas o agudas.
La tercera es la evaluacion y tratamiento de enfermedades, basado en técnicas de
modificacidon de conducta. Y la cuarta es la evaluacién y mejora del sistema sanitario, que
se relaciona con la mejora y educacion sanitaria, asi como con politicas en salud.

Para Ogden (2012), el psicélogo de la salud debe estar capacitado en las areas de
investigacidn, ensefianza y consultoria. Ademas de trabajar en el servicio de salud puede
laborar en el sistema de educacion superior, en promocion de la salud, en escuelas o



industria. En su trabajo se podria incluir labores de investigacidn, desarrollo y enseianza; y

evaluacion de intervenciones.

Es asi que el psicologo de la salud puede ser participe e intervenir en el proceso de
salud-enfermedad, realizando funciones de promocién de la salud, prevencion de la
enfermedad, diagndstico, evaluacién y tratamiento, en pacientes con enfermedades
adquiridas o hereditarias, como es la hemofilia.



2. HEMOFILIA

2.1 Definicion de hemofilia

Los primeros datos sobre la presencia de la hemofilia son del siglo Il a. C., cuando
algunos varones que habian sido sometidos a la circuncisidn tenian hemorragias que los
llevaban ala muerte. En el afio de 1803 el médico Jhon Conrad Otto, describio este trastorno
en distintas familias donde, sélo los hombres eran los afectados. En 1820 se describe su
patrén de trasmision genética a través de mujeres no afectadas a hijos varones. Sin
embargo, la primera ocasién que aparece un documento con el término hemofilia es en
1828, y se describié como una predisposicion hereditaria a una hemorragia mortal
(Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana, 2016).

La hemofilia, fue nombrada la enfermedad de los reyes debido a que la padecieron
miembros de la nobleza europea. El ultimo hijo de la reina Victoria, a pesar de no tener
antecedentes familiares con hemofilia, se evidencid que padecia hemofilia siendo ejemplo
de una nueva mutacidn. Por su parte, las dos hijas de la reina fueron portadoras del geny
transmitieron este padecimiento a diversas familias de la realeza europea (Castillo, 2012).
Hoy se sabe que la hemofilia tiene una distribucion mundial, en todas las razas y etnias
(Garcia & Majluf, 2013).

La hemofilia es un grupo de enfermedades hereditarias o adquiridas por mutacién
genética espontanea. Es resultado de la deficiencia de uno o mas factores de coagulacion
de la sangre, las mds comunes son en el factor VIII (hemofilia A) y el factor IX (hemofilia B o
enfermedad de Christmas). Es una enfermedad ligada al sexo de tal forma que la mujer es
la portadora y el hombre es quien la padece, aunque hay excepciones en que las mujeres
también la pueden padecer. La razén es que la produccién del factor VIl y IX se localizan en
el cromosoma X; en el caso de las mujeres cuando hay una deficiencia en alguno de sus
cromosomas X el otro cromosoma, asume la funcidon de produccién del factor. Por el
contrario, los hombres cuando su cromosoma X tiene una deficiencia en la produccion del
factor que el cromosoma -Y - no puede producirlo (Isidro, 2002). Para que una mujer
padezca hemofilia es necesario que ambos cromosomas X tengan una alteracién en la
produccién de dichos factores, y esto puede ser resultado que el padre tenga hemofiliay la
madre sea portadora (Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana, 2016).

De igual forma existen casos donde hay una mutacién en los genes que afectan la
produccién de factor. Y respecto a los casos de forma adquirida, este término se refiere que
la persona no nace con el trastorno, pero el cuerpo desarrolla anticuerpos que neutralizan
sus propios factores de coagulacién (Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana,



2016). Y de acuerdo con Martinez (2018), tiene una incidencia de 1 a 1,5 casos en cada
millén de habitantes al afio, pueden padecerla mujeres jovenes con enfermedades
autoinmunes, durante el embarazo y postparto.

2.2 Estadisticas y prevalencia

De acuerdo con Garcia y Majluf (2013), se estima que a nivel mundial la prevalencia
es de 1 caso por cada 10,000 varones para la hemofilia tipo A y de 1 caso por cada 50,000
varones para la hemofilia tipo B. Se calcula a nivel mundial hay 400,000 casos de personas
con hemofilia. Particularmente México existen 6300 casos, de ellos el 64% de los pacientes
son atendido por la seguridad social y el 32% estd a cargo de la Secretaria de Salud. Ademas,
gue un 70% de los casos son por herencia y el 30% restante es consecuencia de una
mutacion. La Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana (2016) indica que existen
registradas 1092 madres portadoras.

La hemofilia adquirida, de acuerdo con Martinez (2008) tiene una incidencia de 1 a
1,5 casos en cada millén de habitantes al afio, y hay una mayor probabilidad de presentarla
mujeres jovenes con enfermedades autoinmunes, durante el embarazo y postparto.

En cuanto a la esperanza de vida, en la primera mitad del siglo XX, era de 16 a 23
afos. Para la segunda mitad aumento a casi 65 anos; sin embargo, por la contaminacién en
los derivados plasmaticos en las trasfusiones, hubo pacientes infectados por VIH, Hepatitis
B (VHB) y Hepatitis C (VHC). Actualmente se considera que, con tratamiento adecuado, la
esperanza de vida puede ser similar a alguien sin hemofilia.

2.3 Tipos de hemofilia

La hemofilia al presentarse por una deficiencia en el factor de coagulacion VIl o IX,
se clasifica en hemofilia Ay B (enfermedad de Christmas) respectivamente. Es asi que esta
falla en el factor de coagulacién provoca la aparicién de sintomatologia hemorragica (Toll,
2007).

La Federacion de Hemofilia de la Republica Mexicana (2016), describe la clasificacidn
de la hemofilia basdndose en los niveles de actividad plasmatica del factor ya sea VIl o IX
en los siguientes tres tipos:

e Leve: donde la actividad plasmatica es entre 5% y 40%. Los pacientes pueden no
presentar signos de la enfermedad hasta que ocurren accidentes, algun
procedimiento dental o cirugias, es decir, las hemorragias espontaneas no son
frecuentes. Incluso en ocasiones puede ser diagnosticada en la edad adulta.

e Moderada: la produccién del factor es entre 1% y 5%, las hemorragias suelen
aparecer en lesiones menores y de manera espontanea ocasionalmente.



e Grave: cuando la produccién del factor es menor al 1%, por lo tanto, estan
presentes las hemorragias espontaneas de forma externa como en la boca, nariz,
o cortadas en la piel y de forma interna haciéndose evidentes a través de la orina
0 evacuaciones, asi como moretones en los musculos y articulaciones. Esto
puede ocurrir de 1 a 6 veces al mes, en ocasiones poniendo en riesgo la vida.

2.4 Complicaciones

Las hemorragias son la principal manifestacion clinica de la hemofilia, y dependera
del factor VIIl o IX en el plasma (Martinez, 2018). En un paciente con hemofilia pueden
presentarse diversas complicaciones a lo largo de su vida, la Federacion Mundial de
Hemofilia (2012) describe las complicaciones a nivel musculoesquelético, inhibidores e
infecciones trasmitidas a través de transfusiones. En las complicaciones a nivel musculo
esquelético, se encuentra la sinovitis, que es la inflamacién de la membrana sinovial
posterior a un episodio de hemartrosis y puede volverse crénica (sinovectomia). También
estd la artropatia hemofilica crénica, en la que hay presencia de sangre en el cartilago
articular durante la hemartrosis, en conjunto con la sinovitis crénica; generando
posiblemente una deformacion y pérdida de movilidad. Los pseudotumores, pueden ser
una condicion inherente a la hemofilia, ya que ocurren por un tratamiento inadecuado de
una hemorragia en el tejido blando. Y puede causar fracturas alrededor de las articulaciones
causando una pérdida de movilidad.

Los inhibidores en hemofilia son anticuerpos que neutralizan los factores de
coagulacién, por lo cual se considera una de las complicaciones mas graves en el
tratamiento de la hemofilia. Y por ultimo estan la aparicién y transmision del VIH, VHB y
VHC a través de los productos de factor de coagulacién no inactivados viralmente, un gran
numero de infecciones se dio en la década de los 80 y principios de los 90, sin embargo,
actualmente se ha erradicado casi por completo, con productos seguros.

Por su parte Villegas, Martinez y Jaramillo (2018) afirman que, con el aumento de la
esperanza de vida de pacientes con hemofilia, pueden presentarse comorbilidades en la
edad adulta como la osteoporosis, obesidad, hipertensién, enfermedad cardiovascular y
malignidades, impactando su salud y calidad de vida, como en el resto de la poblacion.

Sumada a ellos, Young (2012), menciona que tanto la obesidad como la osteoporosis
son dos grandes amenazas emergentes. En el caso de la obesidad y sobrepeso, hay tasas
similares tanto de personas con hemofilia en comparaciéon con aquellos sin hemofilia. La
razén principal es que los padres al proteger a sus hijos les prohiben participar en
actividades fisicas exponiéndolos a un mayor riesgo de sobrepeso. Y en caso de la
osteoporosis y osteopenia al ser un problema invisible que tiene como consecuencia una
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reduccion de la actividad fisica en la edad adulta, es asi que se propone implementar
medidas preventivas desde la infancia.

2.5 Tratamientos en hemofilia

Con el paso de los afios el tratamiento para la hemofilia ha tenido grandes avances.
En 1840 el primer tratamiento fue la trasfusién de sangre, posteriormente en 1911 se opté
por la preparacién de una fraccion de globulina proveniente del plasma encargado de
acortar el lapso de coagulacién de la sangre con hemofilia. Tres afios mads tarde se inici6 la
administracion intravenosa del plasma fresco, después se desarrollé un precipitado del
plasma a partir de la sangre administrados intravenosa o intramuscular. En 1958 Suecia
comenzd, por primera vez, con la profilaxis para hemofilia A. En 1965 hubo una revolucién
en el tratamiento ya que tuvo inicio los crioprecipitadores del factor VIII conservados
mediante congelacién (Schramm, 2014).

Ainos mas tarde, en 1977, se descubrid la desmopresina como un liberador de factor
VIII. En la década de los 90 hubo un progreso significativo ya que los concentrados de factor
VIl tenian un grado mayor de pureza y posteriormente se inicio la produccion de factor VI
recombinante, sin necesidad de la sangre humana. Y actualmente se ha encontrado que la
profilaxis da excelentes resultados al igual que la terapia de inmunotolerancia (Schramm,
2014).

Amador y Vargas (2013) recomiendan el uso de concentrados del factor deficiente
en el paciente sobre el uso de plasma fresco congelado. Y en el caso de hemofilia leve se
puede optar por medicamentos antifibrinoliticos. Asi mismo, describen que los
concentrados de factor pueden tener dos origenes, el primero es derivado del plasma y se
clasifican de acuerdo con su pureza, es decir, el contenido del factor; el segundo son los
obtenidos de forma recombinante, ya sea con albumina, sacarosa, o los que no tienen
ninguna proteina.

La Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana (2016), explica que el
tratamiento va de acuerdo con la clasificacion de la hemofilia que se padece. Por lo general,
los pacientes con hemofilia leve no requieren un tratamiento especifico a menos que exista
un riesgo en su proceso de coagulacion, por ejemplo, cuando son sometidos a una cirugia.
Los que padecen hemofilia moderada, si requieren un tratamiento en caso de sangrado o
para prevenirlo. Y por ultimo para los pacientes con hemofilia grave necesitan un
tratamiento profilactico para la prevencién de sangrado desde una edad temprana.

La profilaxis, de acuerdo con la Federacion Mundial de Hemofilia (2012), es el
tratamiento con concentrado de factor aplicado por via intravenosa con el objetivo de
prevenir posibles hemorragias y destruccion de las articulaciones. El tratamiento
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profilactico debe iniciar a edad temprana, y es por tiempo indefinido. Es importante saber
que la profilaxis no revierte el dafio articular presente; sélo disminuye la frecuencia de
hemorragias y puede retrasar la progresién de la enfermedad articular y mejorar la calidad
de vida. Todo tratamiento en profilaxis en la medida de lo posible debe ser individualizado
en funciéon de la edad, acceso venoso, fenotipo hemorragico, actividad y disponibilidad del
factor. Como recomendacioén, para los nifios, es comenzar la profilaxis una vez a la semana
e ir incrementando de acuerdo con las hemorragias que se presenten y por la mafiana para
poder cubrir las actividades del dia.

Existen distintos protocolos profilacticos: episddica, continua e intermitente. La
profilaxis episddica es a demanda del paciente, por lo cual se inicia cuando hay evidencia
clinica de sangrado. La continua que se divide en tres tipos de profilaxis, primaria,
secundaria y terciaria. La profilaxis primaria es un tratamiento continuo y regular, se aplica
en ausencia de una enfermedad articular y antes de la existencia de una segunda
hemorragia en alguna articulaciéon grande como tobillos, rodillas, caderas, codos y hombros,
a partir de los 3 aifos. La profilaxis secundaria es un tratamiento regular continuo, se aplica
después de dos hemorragias en articulaciones grandes y antes del inicio de una enfermedad
articular. Y la profilaxis terciaria es un tratamiento regular continuo que se aplica cuando
hay una enfermedad articular. Por ultimo, la profilaxis intermitente, es de forma periddica,
el tratamiento se da menos de 45 semanas al afio para prevenir un sangrado (Federacion
Mundial de Hemofilia, 2012).

Es necesario recordar que cualquier tratamiento tiene como objetivo, evitar el dafio
articular a largo plazo y mejorar la calidad de vida de los pacientes, es asi que Martinez
(2018) toma en cuenta la terapia escalonada para reducir el impacto que tiene la hemofilia
en la calidad de vida, e incluye la importancia de la fisioterapia, inyecciones intraarticulares
de esteroides y el uso de agentes bypass. Estos agentes bypass permiten la hemostasia sin
la necesidad de los factores VIl o IX; han tenido una efectividad del 80% pero de un costo
elevado.

Por su parte, Arruda y Salmelson (2016), propone que los objetivos del tratamiento
en pacientes con hemofilia, ademas de controlar y prevenir sangrados, deberian erradicar
los inhibidores e inducir tolerancia inmune. Se ha propuesto la terapia genética dirigida al
higado para disminuir la produccidn de inhibidores, tomando en cuenta que el higado es el
principal érgano metabdlico responsable de la mayoria de las proteinas de la sangre y
también estd expuesto a antigenos extrafos del intestino.

Ohmori, Mizuki, Ozawa y Sakata (2015), mencionan la terapia celular, como el
tratamiento que implica la induccién de células para expresar un factor de coagulacion ex
vivo y posteriormente un trasplante de células transducidas. Un ejemplo de estas células
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son las células madre pluripotentes inducidas experimentadas en ratones, demostraron
mejorar la tendencia hemorragica.

Para Amador y Vargas (2013), el tratamiento de un paciente con hemofilia debe ser
dirigido a la prevencion y tratamiento de las hemorragias con el factor deficiente por lo que
se espera un tratamiento integral considerando diversos aspectos como: el cuidado dental
para prevenir la enfermedad periodontal, ya que genera una predisposicion a una
gingivorragia (hemorragia espontanea en las encias) y tener un plan de manejo cuando es
necesaria una extraccion dental; la actividad fisica o deportiva debe ser fomentada evitando
deportes de contacto; una valoracion ortopédica que se debe realizar al menos cada afio,
ya que puede existir el desarrollo de artropatias; una educacién sobre la enfermedad tanto
al paciente como a la familia; y la vacunacién que se aconseja sea de forma subcutanea
ademas de recibir inmunizaciones contra hepatitis A y B.
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3. CALIDAD DE VIDA

3.1 Definicion de calidad de vida

El término calidad de vida fue propuesto por la OMS como la percepcion individual
de la persona respecto a su posicidon en la vida, en el contexto de su cultura y su sistema
de valores, en relacion con sus metas, expectativas, estdndares y preocupaciones
(Mackensen & Gringeri, 2014).

La calidad de vida (Remor, 2011), es entendida como un concepto en general que
implica una evaluacion del impacto de los aspectos de la vida en el bienestar general,
dichos aspectos no estdn relacionados precisamente con la salud de tal forma no es
considerado para evaluar un tratamiento médico, para ello seria necesario el término
calidad de vida relacionado a la salud.

3.2 Definicion de calidad de vida relacionada con la salud (CVRS)

La CVRS tiene una importante relevancia en el ambito de salud publica y control de
enfermedades, su objetivo es identificar los determinantes de la salud y la enfermedad
(Muhoz & Palacios, 2015). Remor (2011), define a la calidad de vida relacionada con la salud
(CVRS) como la evaluacion subjetiva del impacto de una enfermedad y tratamiento en
aspectos fisicos, psicoldgicos, sociales y somaticos para el funcionamiento y bienestar. Esta
evaluacién implica la experiencia subjetiva del paciente, de tal forma que el mismo informa
su experiencia relacionada con la enfermedad, sin necesidad de una interpretacion por
parte de un médico.

La CVRS es un constructo multidimensional que incluye lo fisico, emocional, mental,
social y comportamiento siendo componentes del bienestar y funcionalidad percibida por
el paciente y/u observadores. Los observadores son requeridos en ocasiones particulares,
por ejemplo, cuando el paciente no es capaz de informar su experiencia, como son los nifios,
personas con enfermedades psiquiatricas o con deterioro cognitivo (Remor, 2011).

El propdsito de evaluar la CVRS es ir mas alla de los efectos del tratamiento, examinar
como los pacientes perciben y experimentan dichos efectos en su vida diaria. De tal forma
gue posibilita una comprensién completa de un tratamiento o intervencion.
Particularmente, se han realizado evaluacion de la CVRS en personas con hemofilia de un
forma comprensiva y multidimensional (Remor, 2011).

La calidad de vida relacionada con la salud de acuerdo con Dolatkthah et al. (2014)
permite visualizar la gravedad de los sintomas de la enfermedad y los efectos del
tratamiento, a través de una evaluacién de la percepcidn y experiencia de los pacientes.
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Ademas, uno de los objetivos de la CVRS es detectar los efectos de la enfermedad
que no son evidentes en un examen fisico (Usuba et al., 2019). Para Panepinto (2012) la
importancia de medir CVRS en pacientes con alguna hemoglobinopatia es comprender la
carga de la enfermedad en los pacientes, familia y otros. Ademads, puede ser un precedente
para adecuar la intervenciéon o tratamiento al paciente y por lo tanto generar una atencién
mas centrada en el paciente.

De acuerdo con Villegas et al. (2018), la calidad de vida de los pacientes con hemofilia
varia conforme la edad, la razén es que con la edad las necesidades y preferencias del
paciente cambian. En el caso de los nifios lo que determinard su calidad de vida seran sus
amistades, familia y el tratamiento, posteriormente en la adolescencia se determina por la
actividad fisica, el apoyo social que percibe y la escuela; en la etapa adulta las necesidades
estardn enfocadas al futuro y a la salud fisica.

Walsh et al. (2008) encontraron que la hemofilia se asocia con una CVRS baja, por
factores como el aumento de la edad, el indice de masa corporal, el deterioro o funcién
articular, la frecuencia de sangrado, infeccion por VIH o hepatitis y el grado de la
enfermedad.

En la investigacion que realizaron Dolatkhah et al. (2014), encontraron que el nivel
de calidad de vida no tiene una correlacidn significativa con el tipo de hemofilia que se
padece y tampoco con la edad de los pacientes. Sin embargo, si existe una correlacion
significativa entre calidad de vida y la gravedad de la enfermedad; y los pacientes que
reciben profilaxis tienen un funcionamiento fisico significativamente mejor y por tanto una
mejor calidad de vida.

Por su parte en el estudio de Buckner et al. (2018) al evaluar la CVRS en adultos con
hemofilia B y cuidadores de nifios con hemofilia B, se encontré que la CVRS es menor
cuando el paciente presenta depresion y dolor, y esto depende del grado de hemofilia que
padecen.

3.3 Factores (bioldgicos, psicoldgicos y sociales)

Las dimensiones mas frecuentes en la evaluaciéon de CVRS toman en cuenta la salud
fisica, dolor fisico, funcionamiento emocional y afectivo, funcionamiento social y salud
psicoldgicas, es decir se toman en cuenta tres dominios: fisico, psicoldgico y social
(Dolatkhah et al., 2014).

Para Villegas et al. (2018) los factores bioldgicos relacionados con la hemofilia que
tienen gran impacto en su CVRS, pueden ser las complicaciones como la artropatia
hemofilica. De igual forma, la CVRS se ve afectada por la produccién de anticuerpos vy el
dolor, tanto crénico como agudo, ya que esté puede ser incapacitante evitando realizar
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actividades comunes, disminuyendo la funcionalidad de los pacientes. También los
hematomas y hemorragias que en ocasiones pueden causar hospitalizaciones,
intervenciones quirdrgicas y gastos econdmicos. Dentro de lo psicolégicos y sociales
menciona el afrontamiento y el apoyo social que pueden ser vistos desde dos perspectivas,
como factores positivos y como desencadenantes de estrés para la familia y el paciente.

De forma mds detallada en la investigacion documental de Mufioz y Palacios (2015)
identificaron los factores que promueven y los que afectan negativamente la calidad de
vida. Ambos factores se dividieron en bioldgicos, psicoldgicos y sociales. Los factores
biolégicos que afectan negativamente la CVRS de una persona son aquellos que al estar
presentes alteran su salud o percepcidn de bienestar. Uno de ellos es el dolor que en su
mayoria es resultado del dano articular, ya sea de tipo crénico o agudo. Las hemorragias y
hematomas dependerdn de la edad del paciente, las complicaciones, y las causas. Un tercer
factor bioldgico es la baja adherencia al tratamiento médico, ya sea por falta de informacion
o bajo interés en el autocuidado. El cuarto factor es el desconocimiento de antecedentes
familiares, ya que no se toman medidas de prevencién o un tratamiento oportuno.

Respecto a los factores psicologicos que pueden afectar negativamente la CV de un
paciente con hemofilia son: el estrés personal y familiar al vivir con una enfermedad crénica;
la presencia de sentimientos de culpa, verglienza, rabia y pesimismo, que en ocasiones
puede ocasionar que el paciente opte por un estilo de vida sedentario generando posibles
problemas fisicos. Y los factores sociales que pueden afectar la CV son: las reacciones
negativas de algin miembro de la familia por ejemplo la sobreproteccion generando
ansiedad y dificultades en la comunicacion; la carencia de redes de apoyo y dificultad para
recibir atencién médica (Mufioz & Palacios, 2015).

A su vez, los factores protectores de la CV en un paciente con hemofilia, también se
dividen en tres: fisicos, psicoldgicos y sociales. Dentro de los fisicos se encuentran: un
diagnostico oportuno, el realizar actividad fisica para reducir el dafio en las articulaciones y
evitar complicaciones a largo plazo, también se encuentran el desarrollo de nuevos
tratamientos y la profilaxis. En los psicolégicos se encuentra el manejo de dolor, la
promocion de autocuidado y estrategias de afrontamiento adecuadas. Y en los sociales se
encuentra el apoyo de profesionales de la salud, centros de atencidn especializada,
federaciones y organizaciones, la integracién social como la promocidn de la escolaridad
para facilitar el desarrollo e interaccion con otras personas (Mufioz & Palacios, 2015).
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4. DOLOR

4.1 Definicion de dolor

El dolor se define como una experiencia sensorial y emocional desagradable,
asociada a algun dafio (Asociacion Internacional para el Estudio del Dolor, 1979; citado en
Pérez & Buitrago, 2017). El dolor también es considerado un quinto signo vital, y las
personas tienen derecho a poder tratarlo y aliviarlo (OMS, s/f; citado en Pérez & Buitrago,
2017). Puede ser clasificado en funcion del tiempo en agudo o crdnico, ademas puede
deteriorar la calidad de vida del paciente. En el caso de pacientes con hemofilia se ha
encontrado que al menos un 80% padece algun tipo de dolor: crénico o agudo (Pérez &
Buitrago, 2017).

Los pacientes con trastornos hemorragicos pueden presentar hemorragias
espontaneas o prolongadas, particularmente en las articulaciones, que ocurren desde la
infancia, estas a su vez pueden causar dolor agudo y dafo articular grave, en ocasiones
hasta llegar a la discapacidad. Particularmente cuando los nifios presentan dolor pueden
tener emociones y pensamientos adversos sobre el dolor, generar temor al tratamiento
médico, tener pensamientos desadaptativos, evitar actividades para no tener dolor lo que
provoca aislamiento social (Rambod, Forsyth & Sharif, 2016).

El dolor puede ser inicialmente, una sefial de advertencia temprana de alguna
hemorragia ya sea articular o de partes blandas en un paciente con hemofilia, sin embargo,
posterior a multiples hemorragias, el dolor puede estar acompanado de hormigueo
irritante, ardor, hinchazdén y una restricciéon del movimiento, volviéndose crénico y teniendo
un impacto en la calidad de vida del paciente (Humphries & Kessler, 2012).

De acuerdo con Kriiger y Hilberg (2020), un episodio de sangrado agudo produce
dolor agudo, sin embrago este estado de dolor pueden cambiar a dolor crénico ante la
presencia de la artropatia hemofilica y el dolor puede interferir en actividades del paciente

Rambod et al. (2016), realizaron una investigacién con 154 nifos y adolescentes de
4 a 17 afos, con algun trastorno hemorrdgico hereditario, con el objetivo de conocer su
nivel de dolor, y como lo autogestionan; se encontré que las articulaciones en donde tenian
mas dolor eran las rodillas, tobillos, codos, manos y caderas. Y algunas de sus estrategias
para enfrentar el dolor fueron la aplicacién del factor correspondiente, inmovilizacidn,
descanso, compresas de hielo y analgésicos. El dolor fue descrito como doloroso, sordo y
punzante. Resaltando que el estar en profilaxis disminuye la intensidad de dolor. Ademas,
se encontrd que el dolor esta significativamente asociado con la gravedad de la enfermedad
y es mas comun en adolescentes con hemorragias anteriores.
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Wiktop, et al. (2017), llevaron a cabo un estudio de corte transversal donde
participaron hombres mayores de 18 afos con hemofilia Ay B con el objetivo de evaluar la
prevalencia, la descripcién y manejo de dolor. Se encontrd que la prevalencia de obesidad
y algunas condiciones psicolédgicas podria ser mas alta en las personas que experimentan
dolor. También que aquellos que realizan profilaxis pueden disminuir el dolor crénico. El
impacto del dolor en la calidad de vida depende del tipo de dolor que se presente, agudo,
cronico o ambos.

4.2 Clasificacion de dolor

El dolor puede entenderse desde diferentes perspectivas dependiendo de la
clasificacién, es asi que Puebla (2005) y Del Arco (2015) clasifican el dolor en diferentes
categorias: duracién, localizacidn, patogenia, curso e intensidad. En la categoria de duracion
se encuentran dos tipos de dolor, el agudo y el crénico; el primero tiene un tiempo limitado
y el segundo tiene una duracién ilimitada y esta presente el factor psicolégico. De acuerdo
a la localizacidn, el dolor se divide en: neuropatico producido por un estimulo directo en el
sistema nervioso central o las vias periféricas; el nociceptivo que es causado por la
activacion de los receptores del dolor como respuesta a un estimulo; y el psicégeno que
tiene un origen psico-social. El dolor, de acuerdo con su patogenia se divide en somatico y
visceral; el dolor somatico es a nivel superficial ya sea en los receptores de la piel, sistemas
musculoesquelético y vascular; y dolor visceral es resultado de lesiones en drganos, por lo
cual es profundo y continuo. En cuanto al curso se encuentra el dolor continuo que es
persistente durante el dia y el dolor irruptivo que se presenta de forma transitoria. Por
ultimo, de acuerdo con la intensidad hay tres tipos de dolor: leve, moderado e intenso; el
dolor leve no interfiere en las actividades cotidianas, el dolor moderado dificulta realizar las
actividades, pero permite un descanso, y el intenso afecta tanto las actividades como el
descanso.

Para Humphries y Kessler (2012) el dolor en hemofilia se ha clasificado en tres
categorias: el dolor agudo acompafiado de hemorragias; el dolor recurrente con
hemorragias recurrentes en diversos sitios; y el dolor crénico que es el dafio acumulado en
sitios donde se han presentado hemorragias, por ejemplo, las artropatias.

Por otra parte, para el IMSS (2017) el dolor se clasifica en dos categorias: el dolor
agudo que se asocia con las hemorragias agudas o alguna fractura; y el dolor crénico que es
prolongado y recurrente y que suele ser resultado de artropatias; ademas, se puede asociar
a cambios neurobiolégicos, psicoldgicos y sociales. El dolor crénico puede afectar en mayor
medida la calidad de vida y requerir fisioterapia, intervencion psicolégica, y diferentes
tratamientos ortopédicos.
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El dolor crénico es entendido como una experiencia desagradable fijado de manera
arbitraria durante minimo tres meses, sin tener éxito de intento terapéuticos curativos,
asociado a un dafo en los tejidos de forma continua o intermitente. Para considerarse
cronico debe ocurrir al menos una vez a la semana con dificultad de control; por lo cual para
su manejo se deben tomar en cuenta factores biolégicos, conductuales, emocionales y
sociales, dado que es un complejo multidimensional (Silva & Uribe, 2016).

Young, Tachdjian, Baumann y Panopoulos (2013) describen los efectos del dolor en
los diferentes aspectos: bioldgico, psicoldgico, y psicosocial. En los bioldgico se destaca que
el dolor induce una respuesta de estrés fisiolégico que puede llevar alteraciones
neuroendocrinoldgicas, activacién en el sistema nervioso simpatico cambios en Ia
estructura y funcién del cerebro. En lo psicolégico, las respuestas conductuales como evitar
realizar actividades, o generando distorsiones cognitivas, generalizacién excesiva,
catastrofizacion, depresidn, la ansiedad y trastornos del suefio. Y en lo psicosocial como las
relaciones interpersonales afectadas, la dindmica familia, sobreproteccion.

En el caso de los nifios, al tener que confiar en los otro para aliviar su dolor, tiene
cierta falta de autonomia o control sobre el dolor, que posiblemente generar emociones y
pensamientos adversos al dolor como impotencia o tendencia a sentirse amenazados por
el dolor, aumentando la percepcidn de intensidad de dolor y la discapacidad (Young, et al.,
2013).

4.3 Medicion del dolor

La medicion y percepcidon de dolor es compleja e individualizada, ya que al ser un
concepto multidimensional depende de factores fisicos, emocionales, culturales y sociales.
La percepcion de dolor es importante desde dos perspectivas, desde el cuidador y el
paciente, siendo este ultimo la principal fuente que en ocasiones es subestimada. Algunos
medicamentos para manejar el dolor agudo son el acetaminofeno y el factor VIII y IX
respectivamente, en tanto para el dolor crénico son los medicamentos antiinflamatorios no
esteroideos y el factor (Lambing et al., 2017).

Al momento de medir el dolor, incluyendo a los pacientes con hemofilia, se deben
abordar tres aspectos importantes: lo subjetivo, lo conductual y lo biolégico. Respecto a lo
subjetivo, se basa en el autoinforme y depende de la descripcion y valoracidon que hace el
paciente del dolor, incluyendo la intensidad, patrén y cualidades del mismo. Hay tres tipos
diferentes de escalas: las Escalas Visuales Analdgicas (EVA) que consiste en un linea vertical
u horizontal de 10 cm de longitud, que representa el continuo del dolor, desde un no hay
dolor hasta un dolor mdximo; las escalas de categorias consisten en una serie de palabras
ordenadas de un continuo del dolor, un ejemplo es la escala de caras que buscan expresar



19

las diferentes intensidades del dolor; y las escalas de puntuacion numeéricas las cuales
intentan reflejar el nivel creciente de la intensidad del dolor (McGrath & Unruh, 2006).

En las medidas conductuales, se puede tomar en cuenta las verbalizaciones,
expresion facial y movimientos del cuerpo asociados con el dolor. Algunos ejemplos son: la
Escala del Dolor de Hospital Infantil de Eastern Ontario y la medida postoperatoria del dolor
para padres. Por ultimo, respecto a las medidas bioldgicas que miden la frecuencia cardiaca,
el oxigeno transcutaneo, la sudoracion y las respuestas al estrés, sin embargo, estas no son
especificas para el dolor a largo plazo ya que se estabilizan las variables bioldgicas como
resultado de una adaptacién del organismo (McGrath & Unruh, 2006).

Los instrumentos para evaluar el dolor deben de ser simples de administrar, y estar
validados para la poblacién a la cual se dirige, tomando en cuenta su edad e idioma. Y
pueden ser aplicados junto con instrumentos que evallen la calidad de vida del paciente,
ya que el dolor crénico afecta la calidad de vida relacionada con la salud (Humphries,
Kessler, 2012).

4.4 Manejo de dolor

De acuerdo con Holstein, et al. (2012) en algunas investigaciones realizadas en
pacientes con hemofilia en Estados Unidos, las técnicas para el manejo de dolor agudo son:
hacer uso del factor y compresas de hielo, uso de analgésicos de venta libre y, en un
porcentaje menor, medicamentos recetados o drogas como la cannabis. Para el dolor
crénico los pacientes suelen hacer uso de técnicas de fisioterapia, acupuntura y analgésicos,
el uso de la hipnosis y autohipnosis, por ultimo, las técnicas de autorregulacién como la
relajacién muscular progresiva, la meditacién e imaginacidn guiada. Y en casos de artropatia
hemofilica grave se ha optado por intervencion quirurgica al reemplazar la articulacién.

A su vez Young et al. (2013) dividen en dos las terapias en el manejo de dolor en
hemofilia: la terapia farmacolégica y no farmacoldgica. La farmacoldgica para el dolor
crénico se basa en la escala para el alivio del dolor propuesto por la OMS, en un primer
momento menciona la administracién de analgésico no opioide, medicamentos
antiinflamatorios no esteroideos y selectivos de ciclooxigenasa-2 (COX-2). Cuando estos no
brindan los resultados esperados se pueden agregar otros medicamentos de acuerdo a la
intensidad del dolor. Otros medicamentos pueden ser los antiepilépticos, los esteroides
sistémicos, dexametasona intraarticular, y el concentrado de factor.

En las terapias de intervencién no farmacolégicas para una reduccion del dolor, se
toman en cuenta los programas intensivos de rehabilitacidn clinica, técnicas fisioterapeutas
como: descanso, hielo, compresiones, elevacidn, estiramiento, fortalecimiento e
hidroterapia, asi como el ejercicio regular. También se toma en cuenta la acupuntura,



20

musicoterapia, técnicas de autorregulacion como relajacion muscular progresiva vy
meditacién. Y para abordar el aspecto psicosocial se ha optado por la terapia cognitivo
conductual para trabajar las distorsiones cognitivas y creencias relacionadas al dolor y
brindar estrategias de afrontamiento (Young et al., 2013).
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5. DEPORTE

5.1 El rol del deporte en la hemofilia

El realizar deporte, ejercicio o actividad fisica tiene un impacto positivo en la salud,
Wittmeir y Mulder (2007) mencionan algunos de los beneficios del deporte en la salud son
el reducir el riesgo de enfermedades créonicas como la diabetes, enfermedades
cardiovasculares, obesidad, osteoporosis y ciertos tipos de cancer.

De manera particular, en la década de 1970, la actividad deportiva en pacientes con
hemofilia no se respaldaba ya que se consideraba como un factor que aumentaba el riesgo
de hemorragias (Kriiger, Wietz, Runkel & Hilberg, 2016). Sin embargo, actualmente diversos
estudios han demostrado efectos positivos del deporte en pacientes con hemofilia, algunos
de estos beneficios son la reduccion de sangrados en los musculos y articulaciones, asi como
la mejora del bienestar emocional y social, promueve el fortalecimiento muscular, la
resistencia aerdbica y disminuye la percepciéon de dolor a nivel musculoesquelético.
Ademas, el ejercicio fisico propicia una mayor produccion de liquido sinovial y aumento de
los nutrientes al cartilago de tal manera que reduce la degeneracidn de las articulaciones y
previene su deterioro (Scharfer et al., 2016).

Sumado a ello Wittmeir y Mulder (2007) mencionan que en pacientes con hemofilia
es necesario recibir una atencién integral para determinar las actividades adecuadas, asi
mismo recibir una terapia profilactica. Forsyth, Quon y Konkle (2011) anaden que los
ejercicios deben ser individualizados de acuerdo con el nivel de actividad fisica y las
comorbilidades existentes, asi mismo el paciente debe ser evaluado a nivel
musculoesquelético, recibir educacidn e instruccién en los ejercicios.

Una de las consecuencias mas comunes de la inactividad fisica de personas con
hemofilia se manifiesta en su composicion corporal, es decir, puede aumentar la
prevalencia de sobrepeso y obesidad, en ocasiones esto es resultado de las actividades
limitadas que pueden realizar, asi como la necesidad de invertir mas tiempo en las
actividades fisicas para tener un mayor gasto calérico. Estas dos comorbilidades a su vez,
pueden ser un factor de riesgo a una osteoartritis, por lo cual una dieta y el ejercicio puede
propiciar una reduccion significativa de dolor (Wittmeir & Mulder, 2007).

En el caso de adultos mayores y de mediana edad con hemofilia, Forsyth et al. (2011),
describen que la actividad fisica se centra en tres posibilidades; el ejercicio aerdbico, el
entrenamiento de fuerza-resistencia y los ejercicios de equilibrio y flexibilidad. Respecto al
ejercicio aerébico moderado y de bajo impacto se encuentran las caminatas en distintos
lugares como centros comerciales o pistas de correr; la natacion tiene la ventaja de aliviar
la carga de peso en las articulaciones, por lo cual facilita el movimiento y andar en bicicleta
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tanto al aire libre como en bicicletas estaticas, pueden disminuir el impacto articular,
especificamente en la rodilla.

El entrenamiento de fuerza-resistencia tiene como objetivo fortalecer los musculos
débiles como son los cuadriceps, asi como estabilizar las articulaciones afectadas por
osteoartritis y artropatia hemofilica. Dentro de estos se encuentran los ejercicios
isométricos que consisten en una contraccién muscular, sin un movimiento articular; la
Federacién Mundial de Hemofilia (2006) desarrollé un programa de ejercicios centrados en
tobillos, rodillas y codos.

Por su parte, los ejercicios de balance y flexibilidad incluyen actividades como tai chi
y el yoga, con el objetivo de mejorar la flexibilidad de musculos y tendones alrededor de
articulaciones, aliviar el dolor y mejorar el equilibrio.

Respecto a los deportes de contacto y no contacto como futbol, natacidn, ciclismo,
artes marciales, golf, senderismo, carrera, vela y baloncesto, hay evidencia que pacientes
con hemofilia pueden practicar cualquiera de ellos durante afios sin problemas de
sangrado, debido a que el contacto no es la Unica causa de lesidn, pero la eleccién de
deporte debe ser acorde al caso clinico. No obstante, la Federacién Mundial de Hemofilia
propone que los pacientes con hemofilia realicen sélo deportes sin contacto como tiro con
arco, badminton, ciclismo, golf, vela, natacion, tenis de mesa y caminar (Siquiera, Dominski
& Andrade, 2019).

Aunado a lo anterior, Negrier et al. (2013) dividen los beneficios del ejercicio en tres
grupos: fisicos, médicos y psicosociales. En los beneficios fisicos toman en cuenta la
prevencion de enfermedades cardiovasculares, diabetes, cancer, hipertensién, obesidad,
osteoporosis, mejora la fuerza muscular, reduce el dolor y mantiene el rango de
movimiento. En los beneficios psicosociales se encuentran el lograr una mayor inclusién
social, esto a su vez aumentando la autoestima y adaptacion social; ademas que disminuye
la percepcién de dependencia al factor y se obtienen buenos puntajes de calidad de vida en
comparacion con personas sanas. Y en los beneficios médicos el ejercicio puede disminuir
o ralentizar la osteoporosis, mantener una alta densidad mineral dsea, también mejorar la
coagulacion al reducir el tiempo de la protombina y aumentando los niveles de factor de
coagulacion, dependiendo de la intensidad del ejercicio realizado.
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Justificacion

Actualmente el modelo biopsicosocial, al contemplar las distintas esferas
involucradas en el proceso de salud-enfermedad brinda las herramientas para abordar el
padecimiento de hemofilia ya que, en cualquier etapa de la vida, como infancia,
adolescencia o etapa adulta tiene consecuencias a nivel fisico, social y psicolégico. Uno de
los principales sintomas de este padecimiento es la presencia del dolor, entendido como
aquella experiencia tanto fisica como emocional desagradable (Asociacién Internacional
para el Estudio del Dolor, 1979; citado en Pérez & Buitrago, 2017), resultado de algunas
hemorragias o artropatias; esté a su vez tiene consecuencias biopsicosociales, por ejemplo,
limitando la realizacién de actividades, generando distorsiones cognitivas o afectando las
relaciones interpersonales del paciente. Sumado a ello se plantea una posible relaciéon con
la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) definida como aquella evaluacién
subjetiva de la persona acerca del impacto de una enfermedad y tratamiento en tres
grandes aspectos: fisico, psicoldgico y social (Remor, 2011).
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6. METODO

Percepcidén de dolor y calidad de vida relacionada con la salud en pacientes pediatricos
con hemofilia

Objetivo general
Analizar la relacion entre la percepcidn de dolor y la calidad de vida relacionada con la salud
en pacientes pedidtricos con hemofilia.

Objetivos especificos

1. Describir los niveles de la percepcidn de dolor de pacientes pediatricos con
hemofilia.

2. Comparar los niveles de percepcion de dolor en pacientes pediatricos con hemofilia
de acuerdo con el tipo de hemofilia.

3. Comparar los niveles de percepcién de dolor en pacientes pediatricos con hemofilia
de acuerdo con el grado de severidad de la hemofilia.
Describir los niveles de la CVRS de pacientes pediatricos con hemofilia.

5. Comparar los niveles de CVRS en pacientes pediatricos con hemofilia de acuerdo con
el tipo de hemofilia.

6. Comparar los niveles de CVRS en pacientes pedidtricos con hemofilia de acuerdo con
el grado de severidad de la hemofilia.

Participantes

Participaron 173 diadas de familiares y pacientes pediatricos con hemofilia de ocho a 18
afos, registrados en el padréon de la FHRM A.C. que residian en la Ciudad de México y el
Estado de México; a todos los participantes se les explicd en qué consistia su participacién
y tanto a los padres como a los pacientes, se les pidi6 que firmaran el
consentimiento/asentimiento informado.

Criterios de inclusién
e Pacientes pediatricos con hemofilia.
e Con cualquier tipo de hemofilia.
e De cualquier nivel (leve, moderado, severo).

Criterios de exclusion
e Pacientes que no sepan leer y escribir.
e Pacientes con problemas cognitivos.
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Disefio de la investigacion

Se realizo una investigacion de tipo correlacional, ya que de acuerdo con Cancela et al.
(2010) este tipo de estudio se interesa en descubrir y medir las relaciones entre variables.
Asi que se analizo la relacion entre dos variables: el dolor y la calidad de vida relacionada
con la salud.

Definicion de las variables

e Calidad de vida relacionada con la salud: evaluacién subjetiva del impacto de una
enfermedad y tratamiento en aspectos fisicos, psicoldgicos, sociales y somaticos
para el funcionamiento y bienestar (Remor, 2011).

e Dolor: experiencia sensorial y emocional desagradable, asociada a algun dafio
(Asociacion Internacional para el Estudio del Dolor, 1979; citado en Pérez &
Buitrago, 2017).

Escenario

Dado que los cuestionarios fueron enviados mediante la plataforma de Google
Forms, fue necesario contar una conexién a internet, un dispositivo electrénico como
computadora o teléfono celular.

Instrumentos

I. Se elaboré un cuestionario ad hoc para obtener datos socio-demograficos de los PCH
y sus progenitores donde se incluyeron preguntas sobre aspectos clinicos del padecimiento.

Il. Cuestionario de calidad de vida pediatrica (PedsQL)

El cuestionario “PedsQL” fue desarrollado por Varni, Seid y Rode (1999)
posteriormente, validado para poblacién mexicana por Villarruel-Rivas y Lucio (2010) con el
propésito de evaluar la calidad de vida relacionada con la salud en pacientes pediatricos; se
aplicara la version de 13-18 afios para pacientes y cuidadores. El instrumento consta de 23
reactivos en escala tipo Likert con 5 opciones de respuesta (0O=Nunca a 4=Casi siempre)
divididos en 4 sub-escalas (problemas fisicos, emocionales, sociales y el funcionamiento
escolar), que examinan las dificultades en la salud y actividades diarias del paciente. Este
instrumento ha mostrado indices adecuados de calidad psicométrica.

[ll. Cuestionario de dolor pedidtrico de Varni y Thompson (1987)
El cuestionario fue realizado por Varni y Thompson (1987) con el objetivo de medir
el dolor, evaluando la intensidad del dolor, localizacidn y las cualidades sensitiva, evaluativa
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y afectiva del dolor. El instrumento se divide en tres secciones, la primera tiene un formato
de entrevista estructurada para conocer la experiencia del nifio acerca del dolor. La segunda
seccion mide la presencia de dolor en el momento de la evaluacidn y el peor dolor percibido
en la semana, ambos mediante una Escala Visual Analoga (EVA). En la tercera seccion es
una codificacion del dolor indicando la intensidad del dolor y su localizacién (Varni,
Thompson & Hanson, 1987).

Procedimiento

Los participantes fueron seleccionados de acuerdo a los criterios establecidos,
posteriormente se hizo contacto con los padres via telefénica para enviarles el
consentimiento informado (ver anexo 1) y el asentimiento informado a los nifios (ver anexo
2), asi mismo se explicaron los objetivos de la investigacién y se aclararon las dudas que se
presentaban.

Los participantes que aceptaron colaborar se les envid un link para contestar ambos
cuestionarios mediante la plataforma de Google Forms.

Anilisis de datos

En primera instancia se hizo un andlisis descriptivo cuantitativo sobre el nivel de
dolor y CVRS de los participantes. Posteriormente se hizo un andlisis correccional
utilizando la prueba estadistica r de Pearson para encontrar correlaciones entre las
variables de estudio (dolor y CVRS) en la muestra y r de Pearson biserial; para analizar la
correlacién entre dias de dolor y tipo de hemofilia.
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Participaron 173 diadas de pacientes y padres/tutores, cuyos datos se presentan a

continuacion por apartados.

Datos de los pacientes

La media de edad de los pacientes fue de 11.95 (DE=3.38). La edad de diagndstico se ubico
entre los 0 hasta los 180 meses (DE= 28.82), respecto al nimero de hospitalizaciones

presentadas en el mes previo a la investigacion, el intervalo de las hospitalizaciones estuvo

entre 0 a 12 ocasiones, con una media de 1.16 (DE= 1.95) mientras que el nimero de

complicaciones presentadas fue de 0 a 20 con una media de 1.46 (DE=2.81) (Ver Tabla 1).

Tabla 1
Estadisticos descriptivos de la muestra

Minimo Maximo Media Desviacion
Edad 8 18 11.95 3.38
Edad de diagndstico 0 180 21.53 28.82
Hospitalizaciones 0 12 1.16 1.95
Complicaciones 0 20 1.46 2.81

En cuanto al tipo de hemofilia que reportaron en la tabla 2, se puede observar que el tipo

mas frecuente es la Hemofilia A (86.1%).

Tabla 2
Tipo de hemofilia presentados en la
muestra

Frecuencia Porcentaje
Hemofilia A 149 86.1
Hemofilia B 24 13.9

Total 173 100.0
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Respecto al grado clinico de hemofilia, mas de la mitad de los pacientes (58.4%) padece
hemofilia severa (Ver Tabla 3).

Tabla 3
Grado clinico de hemofilia presentado en
la muestra

Frecuencia Porcentaje
Leve 22 12.7
Moderada 50 28.9
Severa 101 58.4
Total 173 100.0

Referente a los tipos de tratamiento que reciben los pacientes, en la tabla 4, se muestra
que el 80.3% de los pacientes reciben tratamiento de sustitucidn con factor y solamente el
0.6% ha recibido tratamiento con crios.

Tabla 4
Tipo de tratamiento recibido por los
pacientes

Frecuencia Porcentaje
Crios 1 .6
Factor 139 80.3
Combinacién 33 19.1

Total 173 100.0
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Por lo que respecta al nimero de hospitalizaciones se muestran en la tabla 5, con un rango
de 0 a 12, se encontrd que el 54.3% no ha tenido ninguna hospitalizacion, sin embargo, hay
4 pacientes que han sido hospitalizados de ocho a doce ocasiones.

Tabla 5
Numero de hospitalizaciones de los
pacientes
Frecuencia Porcentaje
0 94 54.3
1 33 19.1
2 21 12.1
3 8 4.6
4 5 2.9
5 5 2.9
6 3 1.7
8 1 .6
9 1 .6
10 1 .6
12 1 .6

Total 173 100.0
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Respecto a las complicaciones referidas por los participantes, se encontré que el 55.5% no
ha presentado ninguna y el 20.2% ha tenido una complicacién, mientras que un 2.3% han
presentado hasta 10 complicaciones y un paciente reportd haber tenido 20 complicaciones
(ver tabla 6).

Tabla 6

Numero de complicaciones de los pacientes
Frecuencia Porcentaje

0 96 55.5

1 35 20.2

2 9 5.2

3 9 5.2

4 6 35

5 6 3.5

6 2 1.2

7 2 1.2

8 1 .6

10 4 2.3

12 2 1.2

20 1 .6

Total 173 100.0

Acerca de la escolaridad de los pacientes, se encontré que un 2.9% de ellos a pesar de ya
tener la edad requerida para iniciar la educacién primaria aln no ingresaban -por razones
relacionadas al padecimiento- y el 54.3% estaba en primaria, ademds un 5.2% estaba
cursando la universidad, para consultar los otros datos ver tabla 7.

Tabla 7
Escolaridad de los pacientes

Frecuencia Porcentaje

Preescolar 5 2.9
Primaria 94 54.3
Secundaria 43 24.9
Preparatoria 22 12.7
Universidad 9 5.2

Total 173 100.0
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Debido a que la practica del deporte es importante para los pacientes con hemofilia y para
el tema de este trabajo, se indagd sobre los mismos (Ver tabla 8). Se encontré que un 59.5%
de ellos no realizan deporte y el porcentaje restante se divide en diferentes actividades, de
los cuales el mas practicado fue la natacién con un 28.3%.

Tabla 8
Deportes practicados por los pacientes

Frecuencia Porcentaje

No 103 59.5
Natacién 49 28.3
Basquetbol 8 4.6
Futbol 3 1.7
Gimnasio 2 1.2
Natacién 8 4.6

interrumpida
Total 173 100.0

Referente al nimero de hermanos, de los 173 pacientes, el 41.6% menciond tener un
hermano y sélo un 0.6% sefialé tener seis hermanos o mas (Ver tabla 9).

Tabla 9
Numero de hermanos

Frecuencia  Porcentaje

0 27 15.6
1 72 41.6
2 49 28.3
3 15 8.7
4 6 3.5
5 1.7
6 1 .6

Total 173 100.0
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En cuanto a los antecedentes familiares de hemofilia, se muestran en la tabla 10, donde se
observa que 92 de los participantes afirmaron tener antecedentes familiares (Ver tabla 10).

Tabla 10
Antecedentes familiares de los
pacientes

Frecuencia Porcentaje

Si 92 53.2
No 81 46.8
Total 173 100.0

Datos de los padres/tutores

Respecto a la media de edad de los padres y/o tutores participantes estad fue de 38.37
(DE=7.541), en cuanto a la escolaridad, el 18.5% finalizé la universidad y un 38.7% concluyé
la secundaria (Ver tabla 11).

Tabla 11
Escolaridad del tutor

Frecuencia Porcentaje

Primaria 22 12.7
Secundaria 67 38.7
Preparatoria 52 30.1
Universidad 32 18.5
Total 173 100.0

Calidad de vida relacionada con la salud (PedsQL)

A continuacién, se presentan los datos de calidad de vida relacionada con la salud,
reportados por los pacientes y sus padres y/o tutores. Los resultados se muestran por areas:
salud fisica, funcionamiento emocional, social y escolar; asi como la salud psicosocial donde
se suman las puntuaciones obtenidas en el darea emocional, social y escolar.

Asi, las puntuaciones obtenidas en el PedsQL por los pacientes; indican que el area con la
media mas alta fue la del funcionamiento social con un 71.15 (DE= 19.16), seguida de la
salud fisica (X= 70.33; DE=18.03). En tanto en el reporte de los padres, el drea con la media
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mayor se obtuvo en salud fisica (X=66.87; DE= 21.30), seguida del funcionamiento
emocional (X=66.18; DE= 18.89).

Tabla 12

Puntuaciones obtenidas en el PedsQL: comparacion entre pacientes y
padres

Escalas Media Desviacion  Minimo Maximo

Informe de los Pacientes

Puntuacién General 67.76 15.29 21.74 100
Salud Fisica 70.33 18.03 18.75 100
Salud Psicosocial 66.39 15.91 15 100
Funcionamiento

] 68.03 18.84 0 100
Emocional
Funcionamiento Social 71.15 19.16 20 100
Funcionamiento Escolar 60 21.96 0 100
Informe de los Padres
Puntuacion General 65.01 16.55 26.09 100
Salud Fisica 66.87 21.30 0 100
Salud Psicosocial 64.01 17.00 20 100
Funcionamiento

. 66.18 18.89 20 100
emocional
Funcionamiento Social 64.91 21.25 10 100
Funcionamiento Escolar 60.95 22.49 0 100

Ademds, se encontrd que los pacientes reportan una mayor puntuacion general (X=67.76;
DE=15.29) en comparacién con la puntuacién general reportada por los padres (X=65.01;
DE=16.55).

Cuestionario de dolor pedidtrico

Para analizar la percepcion del dolor en los pacientes, asi como las partes del cuerpo donde
tienen dolor, se aplicé el cuestionario de dolor pediatrico a los pacientes y a los padres y/o
tutores dichas puntuaciones se presentan a continuacién. La aplicacién del cuestionario en
los padres fue para valorar el nivel de dolor que ellos perciben presentan los pacientes.
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Al analizar los resultados obtenidos, se identificé una media de 2.59 (DE=3.06) en el dolor

que tuvo durante la semana (Ver Tabla 13).

Tabla 13

Datos estadisticos generales de la aplicacion del

Cuestionario de dolor pedidtrico

Dolor que siente Dolor que tuvo durante la
ahora semana

Media 1.75
DE 2.59

En la Escala Visual Analoga (EVA) del cuestionario de dolor pedidtrico acerca del “dolor que

siente ahora”, (donde el O=ningun dolor y 10=dolor severo); el 43.3% de los pacientes

marcaron el 0, mientras que, el porcentaje de los padres fue de 52.9%. Por su parte, el 2.9%

de los padres reportd un dolor severo y ninguno de los pacientes indico lo mismo (Ver tabla

14).

Tabla 14

Puntaje del “dolor que siente ahora” comparacion

entre pacientes y padres

Frecuencia Porcentaje

PC PA PC PA
0 70 91 43.2 52.9
1 39 30 24.1 17.4
2 14 3 8.6 1.7
3 9 6 5.5 35
4 3 4 1.9 2.3
5 21 23 13.0 134
6 2 5 1.2 2.9
7 1 4 .6 2.3
8 1 1 .6 .6
9 2 0 1.2 0
10 0 5 0 2.9
Total 162 172 100.0 100.0
No contestaron 11 1
Total 173 173
PC= Pacientes PA= Padres
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Respecto a la segunda EVA sobre “Dolor que tuvo durante la semana” el 29.6% de los
pacientes indicd no haber presentado dolor en la semana y el 39% de los padres indicé lo
mismo. En el caso del dolor severo, el 3.1% de los pacientes sefalaron haberlo presentado
por su parte en el reporte de los padres fue de 4.7% (Ver Tabla 15).

Tabla 15
Puntaje del “dolor que tuvo durante la semana”
comparacion entre pacientes y padres

Frecuencia Porcentaje

PC PA PC PA
0 48 67 29.6 39.0
1 32 27 19.8 15.7
2 17 12 10.5 7
3 4 25 4.7
4 8 5 4.9 2.9
5 29 27 17.9 15.7
6 4 6 25 35
7 5 2 3.1 1.2
8 5 4 3.1 2.3
9 5 6 3.1 35
10 5 8 3.1 4.7
Total 162 172 100.0 100.0
No contestaron 11 1
Total 173 173

PC= Pacientes PA= Padres
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Por ultimo, sobre la “parte del cuerpo donde siente dolor” los padres indicaron que sus hijos
presentan dolor principalmente en rodillas con el 30%, coincidiendo con el reporte de los
pacientes, dado que el 33.1% mencionaron presentar dolor, igualmente, en las rodillas. En
cuanto, a las partes del cuerpo con un menor porcentaje, los padres indicaron el cuello,
psoas, nasal y molares (0.7% cada una), mientras que, los pacientes sélo sefialaron la nariz
con un 0.7% (Ver tabla 16).

Tabla 16
Parte del cuerpo donde siente dolor: comparacion entre
padres y pacientes

Frecuencia Porcentaje

PC PA PC PA
Cabeza 3 2 2.1 1.3
Cuello 4 1 2.8 7
Hombros 6 9 4.3 6.0
Codos 28 33 19.9 22.0
Muhecas 5 4 3.5 2.7
Rodillas 47 45 33.1 30
Tobillos 33 43 23.4 28.7
Psoas 4 1 2.8 7
Espalda 3 2 2.1 1.3
Pecho 4 2 2.8 1.3
Nasal 1 1 7 7
Manos 0 4 0 2.7
Estomago 0 2 0 1.3
Molares 0 1 0 7
Otros 3 0 2.1 0
Total 141 150 100.0 100.0
No 32 23
contestaron
Total 173 173
PC= Pacientes PA= Padres
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Correlaciones

Al aplicar una r de Pearson para analizar la concordancia entre lo reportado por los padres
y los pacientes en el PedsQL, se encontrd una correlacién positiva en el funcionamiento
fisico con .412 y en el funcionamiento escolar con un .419 lo que indica una asociacién
moderada (Ver tabla 17).

Tabla 17
Correlaciones de lo reportado por pacientes y los
padres en el PedsQL

r de Pearson

Funcionamiento fisico A12%*
Funcionamiento emocional .293%*
Funcionamiento social 274%*
Funcionamiento escolar 419%*
Salud psicosocial .387**
Salud total .398%**
**_La correlacién es significativa en el nivel 0,01
(bilateral).

Asimismo, se aplicé una r de Pearson para analizar la relacidn entre lo reportado por los
pacientes y los padres en el Cuestionario de dolor pedidtrico, encontrandose una correlacion
de .301 referente al dolor que siente ahora y de .338 sobre el dolor el que tuvo durante la
semana, lo que indica una concordancia baja (Ver tabla 18)

Tabla 18
Correlaciones de lo reportado por pacientes y los
padres en el Cuestionario de dolor pedidtrico

r de Pearson

Dolor que siente ahora .301%**
Dolor que tuvo durante la semana .338**
Parte del cuerpo donde siente dolor 292%*

** La correlacion es significativa en el nivel 0,01
(bilateral).
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Por ultimo, se aplicé una r de Pearson para analizar la relacién entre las variables
sociodemograficas de los padres y pacientes y lo reportado por ambos cada uno de los
cuestionarios y sus areas.

Enlo que respecta al reporte de los padres en el PedsQL, las principales correlaciones fueron
de -.214 entre el funcionamiento fisico y la severidad indicando una asociacion negativa
baja por lo que a mayor severidad es menor el funcionamiento fisico, y de -.225 entre el
funcionamiento fisico y las complicaciones igualmente indicando una asociacién negativa
baja, por lo que a mayor nimero de complicaciones hay un menor funcionamiento fisico
(Ver tabla 19).

Tabla 19
Correlaciones de lo reportado por padres en el PedsQL y las variables sociodemogrdficas

r de Pearson

F. fisico F. F. F. Salud Salud

emocional social escolar psicosocial total

Severidad -.214%* -.041 -.067 -.126 -.098 -.162*
Complicaciones -.225** .030 -.046 -.016 -.015 -111

**_La correlacion es significativa en el nivel 0,01 (bilateral).
*. La correlacién es significativa en el nivel 0,05 (bilateral).

Sobre el reporte de los padres en el cuestionario de dolor, presentados en la tabla 20 se
obtuvo una correlacidn de .248 entre |la edad y el dolor presentado en la semana, indicando
una asociacién baja, y una asociacion muy débil (.199) entre el tipo de hemofilia A y dolor
presentado en la semana.

Tabla 20
Correlaciones de lo reportado por padres en el cuestionario de
dolor y las variables sociodemogrdficas

r de Pearson

D. ahora D.semana Parte con dolor
Edad 122 248%* -0.030

r de Pearson biserial

Tipo de
pode 074 199%* 096
hemofilia

**_La correlacion es significativa en el nivel 0,01 (bilateral).
*. La correlacién es significativa en el nivel 0,05 (bilateral).
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Por su parte, en lo reportado por los pacientes en el PedsQL, la principal correlacién fue de
.213 entre la salud psicosocial y la edad, indicando una asociacién baja, es asi que a mayor
edad habra una mayor salud psicosocial (Ver tabla 21).

Tabla 21
Correlaciones de lo reportado por pacientes en el PedsQL y las variables sociodemogrdficas

r de Pearson

F. F. F. F. Salud Salud

fisico  emocional social escolar psicosocial total

Edad .109 .176* 147 .184%* 213** .189%*
Severidad -.169* .020 -.137 -.069 -.079 -.123
Hospitalizaciones -.150* -.029 -.138 -.064 -.097 -.127
Complicaciones -.166* -.017 -.077 .098 .007 -.063

**_La correlacidn es significativa en el nivel 0,01 (bilateral).
*. La correlacion es significativa en el nivel 0,05 (bilateral).

La principal correlacién entre lo reportado por los pacientes en el cuestionario de dolor y
las variables demograficas, fue del dolor presentado ahora y la edad con un .264 indicando
una asociacion baja (Ver tabla 22).

Tabla 22
Correlaciones de lo reportado por pacientes en el cuestionario
de dolor y las variables sociodemogrdficas

r de Pearson

D. ahora D. Parte con dolor
semana
Edad .264%* .181* -.105
Hospitalizaciones .158* .033 -.123
Complicaciones .190* .015 -.195*

** La correlacion es significativa en el nivel 0,01 (bilateral).
*. La correlacién es significativa en el nivel 0,05 (bilateral).

Finalmente cabe resaltar que se calcularon los indices de correlacién entre las variables
sociodemograficas, las diferentes areas del PedsQL, asi como entre el cuestionario de dolor
y la practica de deporte sin encontrar ninguna asociacién significativa.
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8. CONCLUSIONES

Como se vio en el desarrollo del presente trabajo, los pacientes con hemofilia se
enfrentan a diversas situaciones que pueden afectar su calidad de vida, por lo que se realizé
esta investigacion con el objetivo de analizar la relacién entre la percepcién de dolor y la
calidad de vida relacionada con la salud para describir el fenédmeno.

En primer instancia es importante tomar en cuenta la distribucién del tipo y
severidad de la hemofilia dado que esto es relevante por el nimero de hemorragias que
puede presentar el paciente, sobre ello la Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana
(2016), menciona que aproximadamente el 85% de los casos de hemofilia son tipo A, y el
resto de hemofilia B; esto coincidid con los puntajes de la muestra donde la mayoria eran
hemofilia A. Ailadiendo que mas de la mitad de la muestra presenta un nivel severo; y de
acuerdo con Kelley y Narvdez (2006) en promedio los nifios con este nivel de severidad y sin
tratamiento adecuado tienen al menos una hemorragia a la semana, dado que pueden
sangrar espontaneamente sin haber presentado alguna lesién aparente.

Estas hemorragias a su vez pueden ser las causantes de hospitalizaciones, que en
ocasiones puede llegar a intervenciones quirurgicas (Villegas, Martinez & Jaramillo, 2018).
A su vez las complicaciones que se pueden presentar de acuerdo con la Federacion Mundial
de Hemofilia (2012) pueden ser a nivel musculoesquelético como la sinovitis, la artropatia,
los pseudotumores y las fracturas; asi como la produccidon de inhibidores o algunas
infecciones trasmitidas como VIH, VHB y VHC. En la muestra se encontré que tanto las
hospitalizaciones como las complicaciones se han presentado en los pacientes en un rango
de uno a diez. Asi mismo se encontré que efectivamente hay una correlacion negativa entre
el nimero de complicaciones y la calidad de vida, especificamente en el funcionamiento
fisico. Es asi que la calidad de vida de los pacientes baja ante la presencia de complicaciones,
(hemartrosis, artropatias, hematomas).

En cuanto al tratamiento que reciben los pacientes se encontrdé que la mayoria esta
en tratamiento con factor, aunque hubo casos que reportaron haber sido tratados con crios,
sin embargo, éste ultimo, de acuerdo con la FMH (2020) y Osorio et al. (2016), se considera
un tratamiento obsoleto, aunque en muchas ocasiones se sigue utilizando por falta de
recursos.

Sumado a lo anterior Kelley y Narvdez (2006), afirman que el tratamiento mas
efectivo para la hemofilia es el concentrado de factor, dado que este tratamiento pasa por
un proceso de laboratorio y destruye los virus que puede tener la sangre, lo cual evita el
riesgo de contraer VIH o hepatitis. Por su parte el tratamiento de crios, a pesar de contener
un gran porcentaje de factores de coagulacién, si no es inactivado viralmente (VIH o
hepatitis), puede ser peligroso (Ver figura 1).
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Mas deseable Concentrado de factor antihemofilico
A

Crioprecipitado (“crio”]

Plasma fresco congelado (PFC)

Menos deseable Sangre entera

Figura 1. Tratamientos en hemaofilia

Fuente: Kelley A. & Narvéez L. (2006). La crianza de un nifio con hemofilio en América Latina.
Buenos Aires, Argentina: Baxter (p. 44].

Otro dato importante en los resultados fue que el 40% de los pacientes se
encontraban cursando la primaria, por lo que se afirma que los niflos empiezan a integrarse
a un nuevo circulo social, ademas practican alguna actividad deportiva (Williams et al.,
2016), que en el caso de la muestra fueron la natacion, basquetbol, futbol y gimnasio. Esta
practica en pacientes con hemofilia, de acuerdo con Tiderius et al. (2004 citado en Schérfer
et al 2016) ayuda a la produccién del liquido sinovial y reduce un posible proceso de
degeneracion articular, y propicia fuerza en los musculos y lubricacién del cartilago que a
su vez puede reducir la rigidez y el dolor. Ademas, Negrier (2013 citado en Schérfer et al
2016) afirma que la practica de deporte reduce la frecuencia de sangrados, asimismo juega
un papel importante al permitir una mayor inclusidon social. Es asi como la practica del
deporte en pacientes con hemofilia promueve un bienestar fisico, emocional y social. Sin
embargo, a pesar de que un cuarenta por ciento de los pacientes reportaron realizar alguna
actividad fisica, en los resultados no se observaron asociaciones estadisticamente
significativas.

Respecto al diagndstico y antecedentes familiares se encontrd que la mayoria de la
muestra tuvo un diagndstico oportuno, es decir, en los primeros meses de vida. En relacién
a esto la Federacién de Hemofilia de la Republica Mexicana (2016) menciona que la mayoria
de las personas con hemofilia y con antecedentes familiares, logran un diagndstico
oportuno ya sea al nacimiento o en el primer episodio de sangrado, sin embargo, en
aquellos casos de mutacién novo (o casos nuevos) el diagndstico puede demorar, y es
comun, que el padecimiento se detecte al aplicar alguna inyeccién intramuscular o con la
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aparicion de moretones de forma repentina, o en algunas ocasiones cuando son
intervenidos quirdrgicamente (como con la circuncisién).

Ahora bien, en cuanto a la CVRS entendida como una evaluacién subjetiva del
impacto de una enfermedad y tratamiento en aspectos fisicos, psicoldgicos, sociales y
somaticos para el funcionamiento y bienestar (Remor, 2011). Diversos autores como Royal
et al.,, 2002 mencionan que algunos factores que pueden impactar en la CVRS de una
persona con hemofilia son el estado de salud, tratamiento (profilactico versus bajo
demanda), grado de severidad de la hemofilia, nUmero de hemorragias, intensidad de dolor
y la disminucion de movilidad; ademas, en el caso de los nifios, Bullinger y Von Mackensen
(2008) agregan a esta lista los factores psicosociales, entre ellos las caracteristicas
especificas de un pais ante la atencién de personas con hemofilia. Dichos hallazgos
concuerdan con lo obtenido en esta muestra dado que se encontré una relacién negativa
significativa del funcionamiento fisico, con la severidad y las complicaciones.

En la presente investigacion en la aplicacion del PedsQL se obtuvo que los pacientes
informaron un mayor puntaje en el funcionamiento social, seguido de la salud fisica;
mientras que los padres mencionaron en primer lugar la salud fisica seguida del
funcionamiento emocional. Ademas, en la puntuacién total se obtuvo un mayor puntaje de
CVRS en el reporte de los pacientes en comparacion con el reporte de los padres, de tal
forma que los padres perciben que sus hijos tienen una menor CVRS. En concordancia a
estos datos Williams et al. (2016) refieren que los padres suelen indicar un menor puntaje
de CVRS dado que pueden estar preocupados por la integracién de su hijo en las clases y en
las actividades deportivas. Asi mismo los padres suelen ser mas perceptivos al evaluar
criterios fisicos y observables, en comparacién con los dmbitos emocional y social. Ademas,
estos datos obtenidos en la investigacién concuerdan con autores como Osorio et al. (2016)
quienes aplicaron el PedsQL a pacientes y padres, encontrando que el area de salud fisica
obtuvo el mayor puntaje en el informe de ambos, y en un segundo lugar los padres
sefialaron el funcionamiento emocional y los pacientes el funcionamiento social.

Shapiro et al (2001) agregan que los pacientes con hemofilia suelen presentar
ausentismo escolar y un rendimiento académico mas bajo que sus companeros, asi como
limitaciones en la actividad fisica y actividades sociales en las que participa el nifio por la
presencia de dolor o malestar. En la muestra se encontrd que tanto en el reporte de los
pacientes como de los padres el drea de funcionamiento escolar fue el que obtuvo el menor
puntaje, lo que indica que los pacientes pueden presentar algunos problemas o dificultades
en el ambito escolar y ademds concuerda con los autores anteriormente mencionados.

Por otra parte, en la investigacion, se encontrd que los pacientes presentan dolor en
rodillas, tobillos y codos, siendo las articulaciones mas mencionadas por autores como
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Rambod et al. (2016). Aunado a lo anterior Riley et al. (2011) mencionan que la presencia
de dolor propicia un deterioro en la CVRS principalmente a nivel fisico, ademas de generar
pensamientos negativos. De tal forma que consideran necesario atender adecuadamente
los episodios de hemorragia, para asi evitar hipertrofias generando una mayor movilidad y
calidad de vida.

En la investigacién de Williams et al. (2016) se encontré una correlacion entre la
edad y el funcionamiento emocional de tal forma que el paciente conforme va creciendo
podra tener mayor conocimiento de la enfermedad y asi participar en otras actividades e
integrarse en un nuevo circulo social. Estos hallazgos coinciden con lo obtenido en la
muestra donde se encontrd una correlacion positiva entre edad y el funcionamiento
emocional y escolar. Asi mismo, en esta muestra se encontré una correlacidn positiva entre
la edad y el dolor presentado en la semana, por lo cual, a mayor edad puede haber mayor
presencia de dolor, posiblemente conforme va creciendo el paciente puede presentar
diversas hemorragias que en un futuro pueden generar artropatias y por lo tanto generar
mas dolor. Sin embargo, respecto a esto Kempton et al. (2018) menciona que tanto la edad
como la severidad de la hemofilia no tiene un efecto significativo en el dolor que pueden
percibir los pacientes; para ellos los factores psicosociales como la ansiedad o depresién
pueden tener una mayor incidencia en la percepciéon de dolor.

Relacionado con lo anterior Sarmiento et al. (2006) mencionan que los nifios con
hemofilia pueden enfrentarse a diferentes problemas o riesgos a nivel personal, familiar y
socioeducativos. Los problemas personales hacen referencia al comportamiento del nifio;
los problemas familiares abarcan temas de sobreproteccién o el exceso de permisividad de
los padres hacia sus hijos tomando en cuenta que esto puede limitar el desarrollo del nifio
en actividades sociales, asi como, generar una baja confianza en ellos mismos. Y por ultimo
en los problemas socioeducativos se incluyen las dificultades que pueden tener los nifios al
crear relaciones de amistad, compartir juegos y actividades sociales, que son de gran
importancia para su desarrollo.

En el caso de la muestra, se encontraron algunas diferencias en los puntajes de los
padresy el de los pacientes, en ambos cuestionarios, por ejemplo, en el PedsQL se encontro
gue los padres perciben que sus hijos tienen una menor calidad de vida que lo propios
pacientes; y en el caso del cuestionario de dolor se encontré que algunos padres consideran
gue sus hijos presentan mas dolor del reportado por los pacientes. Resulta interesante
analizar si esta percepcidn de los padres sobre el nivel de dolor y calidad de vida ha causado
efectos en el paciente, por ejemplo, si los padres prohibieron a los nifios realizar deporte,
ya que un gran porcentaje de la muestra reportd no realizarlo, o haber abandonado la
natacién. Esto coincide con lo mencionado por Osorio et al. (2016), quienes encontraron
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que los padres podrian tener una falsa idea de que el realizar deporte puede causar
hemorragias generando una sobreproteccién hacia el nifio.

Abordando el tema de la sobreproteccién Alvarez et al. (2018) mencionan que es
necesario identificar las diferencias entre prevencion y sobreproteccion, dado que hay
riesgos que son normales y otros innecesarios. Por lo cual es necesario permitirle al nifio
realizar actividades de acuerdo con su desarrollo, ya que, si no es asi, se podria causar
algunainseguridad en el nifio, quien podria presentar lesiones por inexperiencia, problemas
de aislamiento o mala interaccién social. En algunas ocasiones los nifios pueden optar por
no reportarles algunos sintomas de una hemorragia, por miedo a la reaccién de los padres
para que no los regafien, para no pelearse o para no preocuparlos.

Una de las limitaciones de esta investigacion fue que al contestar el cuestionario de
dolor hubo pacientes que no contestaron algunas escalas de EVA, por lo cual seria
recomendable estar frente al paciente y revisar el cuestionario para constatar que haya
respondido todo el instrumento de forma correcta y no tener respuestas perdidas en los
datos.

En conclusién, para futuras investigaciones seria importante profundizar en las
razones por las cuales los pacientes dejan de practicar algin deporte (como en este caso la
natacién), y de manera especifica para analizar si existe o no una correlacién entre la
practica de deporte y el dolor. Asi mismo analizar las técnicas que utilizan los pacientes para
disminuir el dolor, y describir aquellos factores que consideran aumentan su CV. Por ultimo,
describir las variables que influyen en los padres en la percepciéon de un menor nivel de CV
en sus hijos.

Dado lo anterior, es importante resaltar la participacién del psicdlogo de la salud, ya
gue como se vio en este trabajo, el padecimiento de una enfermedad crénica como es la
hemofilia trae consigo afectaciones en esferas como la fisica, emocional y social. De tal
forma que la intervencién de un psicélogo de la salud puede coadyuvar a que el paciente
reciba una atencidn integral, necesaria para propiciar una mejor CVRS en el mismo paciente
y en sus familiares. El trabajo del psicdlogo de la salud, puede desarrollarse ya sea
brindando técnicas para el manejo de dolor o psico educando acerca del padecimiento
(hemofilia), tanto a los pacientes como a los padres, y abordar algunos temas relacionados
como los beneficios de la practica de deporte seguro, que promueva una mayor CV y una
disminucion de la percepcién de dolor.
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Anexos

Anexo 1. Consentimiento informado
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CONSENTIMIENTO INFORMADO IzracaLA

PERCEPCION DE DOLOR Y LA CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON HEMOFILIA

Mi hijo ha sido
invitado/a a participar en la investigacion Percepcion de dolor y calidad de vida relacionada

con la salud en pacientes pedidtricos con hemofilia. Entiendo y acepto que mi hijo responda
dos cuestionarios, para evaluar la calidad de vida relacionada con la salud y dolor,
respectivamente. Se me ha explicado la naturaleza y propdsito de la investigacion en la que
participara mi hijo/a. He tenido la oportunidad de preguntar sobre ella y se me han
contestado satisfactoriamente las preguntas que he realizado. He sido informada/o que los
resultados derivados de la realizacién de la investigacién seran utilizados con fines
estadisticos, siempre respetando el anonimato y confidencialidad de mi hijo. Consiento
voluntariamente que mi hijo participe en esta investigacién y entiendo que tengo el derecho
a pedirle que se retire de la investigacion en cualquier momento sin que eso lo/la afecte de
ninguna manera.

Nombre y firma del padre, madre o tutor:

Nombre y firma del investigador:
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Anexo 2. Asentimiento informado
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ASENTIMIENTO INFORMADO

PERCEPCION DE DOLOR Y LA CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON HEMOFILIA

He sido invitado a participar en la investigacion Percepcion de dolor y calidad de vida
relacionada con la salud en pacientes pedidtricos con hemofilia. Entiendo que mi
participacidn es voluntaria por lo que yo decido si participar o no en la investigacion y puedo
retirarme en cualquier momento sin algun problema. La actividad que realizaré sera
contestar dos cuestionarios y mis respuestas soélo seran utilizadas con fines estadisticos,
siempre respetando mi anonimato.

___Si acepto participar ___No acepto participar

Nombre:

Nombre y firma del investigador:
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