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RESUMEN

La hemofilia es una enfermedad hemorragica, hereditaria, monogénica, recesiva y
ligada al sexo, afecta a uno de cada 10,000 varones nacidos vivos. La persona
con hemofilia, carece o no cuenta con la cantidad suficiente d uno de los factores
de coagulacion, Factor VIII o Factor IX. La enfermedad tiene un impacto
biopsicosocial en el paciente que la padece y en el grupo social mas cercano a él,
afectando directamente su calidad de vida y alterando la dinamica familiar. La
presente investigacion tiene como objetivo analizar el impacto biopsicosocial de la
hemofilia en la familia de pacientes pediatricos, comparando las repercusiones
entre padres y madres. Participaron 180 padres de pacientes pediatricos con
hemofilia, 86% mujeres y 14% varones, con una edad promedio de 38.4 afios
(D.T.=7.5), se aplicd el Inventario de Calidad de Vida Pediatrica™ (PedsQL™)
Mdédulo de Impacto Familiar. Se encontraron diferencias en el impacto que tiene la
hemofilia en padres y madres, en el area de repercusiones emocionales y en los
niveles de preocupacion, los padres presentan puntajes mas altos en adaptacion a
la enfermedad y las madres reportan repercusiones dependiendo la edad del
paciente. La hemofilia genera una serie de desajustes en la familia, afecta el
funcionamiento, la economia y la salud de sus miembros, dichas repercusiones
son mayormente reportadas por las mujeres.

Palabras clave: Calidad de vida relacionada con la salud, Hemofilia, Relaciones

familiares, Efectos secundarios psicoldgicos



ABSTRACT

Hemophilia is a hereditary, monogenic, recessive, hemorrhagic and sex-linked
disease, affecting one in 10,000 men born alive. The person with hemophilia, lacks
or does not have enough of one of the clotting factors, factor VIl or factor IX. The
disease has a biopsychosocial impact on the patient who suffers from it and on the
social group closest to him, directly affecting his quality of life and altering family
dynamics. The present research aims to analyze the biopsychosocial impact of
hemophilia in the family of pediatric patients, comparing the impact between
fathers and mothers. Method: 180 parents of pediatric hemophilia patients, 86%
female and 14% male, with an average age of 38.4 years (SD = 7.5), participated
in the Pediatric Quality of Life Inventory™ (PedsQL™) Family Impact Module.
Differences were found in the impact that hemophilia has on fathers and mothers,
in the area of emotional repercussions and in levels of concern, fathers present
higher scores in adaptation to the disease and mothers report repercussions
depending on patient’s age. Hemophilia generates a series of imbalances in the
family, affects the functioning, economy and health of its members, these
repercussions are mostly reported by women.

Key words: Health-related quality of life, Hemophilia, Family relationships,

Psychological side effects



La hemofilia es una enfermedad crénica hemorragica ligada al cromosoma
“X”, caracterizada por la deficiencia funcional o cuantitativa de los factores de
coagulacion VIl para la hemofilia A y IX para la hemofilia B, esta es una
enfermedad catalogada como “rara”, ya que afecta a 1 de cada 10,000 varones
nacidos vivos (Osorio, Gutiérrez, Bazan, Nufiez y Fernandez, 2017 y Sociedad
Argentina de Hematologia, 2014), cuya investigacion en términos psicosociales es
sumamente escasa (Osorio et al., 2017; Cassis, Querol, Forsyth y lorio, 2011).
La principal caracteristica de esta enfermedad son las hemorragias, las cuales
pueden catalogarse como emergencias médicas, ya que ponen en riesgo la vida
del paciente. Las hemorragias mas frecuentes son aquellas que se presentan en
rodillas, codos, tobillos, hombros, cadera y mudsculos en general
(Mansouritorghabeh, 2015; Kessler y Knobl, 2015), mientras que las menos
frecuentes y mas graves son las localizadas en el sistema nervioso central,
pudiendo presentarse de forma espontdnea o posterior a un traumatismo
(Federacion Mundial de Hemofilia, 2012).

El tratamiento para la hemofilia consiste en la prevencién de hemorragias a
partir de la infusion del factor deficiente (Amador y Vargas,2013) los cuales son
administrados a partir de dos protocolos de aplicacion, el primero denominado “a
demanda” consiste en la aplicacion de tratamiento cuando existe evidencia de
hemorragia, y en segundo lugar se tiene el protocolo de “profilaxis”, basado en la
aplicacion del factor periédicamente sin importar la presencia de sangrado,
favoreciendo la prevencién de complicaciones en la enfermedad (Federacién de
Hemofilia de la Republica Mexicana A. C., 2016).

Esta enfermedad tiene la capacidad de afectar significativamente la calidad
de vida tanto de quienes la padecen como de sus familiares (Chaplin y Khair,
2016) quienes cumplen el rol de ser la primera red de apoyo de los pacientes
(Chaplin y Khair, 2001; Kanan, Lopez, Medellin, Rivera y Rodriguez ), brindando
acompafamiento y protecciéon (Jodar y Martin,2011) buscando soluciones a los
problemas del paciente (Crespo, 2011; Pifia, Sanchez e Ybarra 2011), y
otorgandole los cuidados necesarios (Ledon, 2011), bajo estas circunstancias es



probable que los pacientes pueden desarrollar una dependencia parcial o total
hacia alguno de ellos, generalmente hacia quien se convertird en su cuidador

informal (Fernandez, 2004).

En este sentido, la hemofilia obliga a cada miembro de la familia a adaptarse
a la enfermedad, y esto puede llegar a representar un serio problema en la
economia, salud, funcionamiento y dinamica familiar (Nigenda, Lopez, Matarazzo,
Juérez, 2007).

Aunado a lo anterior, existen una serie de efectos documentados que
presentan los cuidadores de pacientes crénicos: 1) altos niveles de ansiedad y
depresion debido a la sobre carga de actividades (Segura, Bastida, Marti, Riba,
1998), 2) problemas de tipo social por escaso tiempo libre (Ras et al.,2006), 3)
alteraciones fisicas como cansancio, dolor de cabeza, dispepsia, Vértigo,
dificultades para dormir y dolores articulares (Barron y Alvarado, 2009) y 4) un
decremento en la calidad de vida habitual (Achury, Castafio, Gomez y Guevara,
2011).

Por lo general, el miembro de la familia que asume el rol de cuidador informal
adopta las responsabilidades y tareas del cuidado basico, sin la necesidad de un
acuerdo explicito previo (Achury et al., 2011), este rol, en Latinoamérica y en
México, regularmente es asumido por madres, esposas e hijas, ya que
culturalmente, se les inculca el papel de cuidadoras, independientemente de su
estatus econdémico o religion (Crespo y Lopez, 2008); mientras que en el caso del
género masculino tiende a representar el rol de proveedor y protector de la familia

(Instituto Jalisciense de las Mujeres, 2008).

Particularmente, Torres, Cuesta y Nieto (2014) describen que el impacto de
la hemofilia en la familia se presenta de forma diferencial en padres y madres,
siendo las mujeres quienes generalmente presentan mayores niveles de
depresion, ansiedad, dolor, sufrimiento y sentimientos de culpa, a comparacion de
sus pares varones, lo cual puede derivar en una mayor dificultad para adaptarse a
la enfermedad. Lo anterior ha sido confirmado por diferentes autores, quienes dan

cuenta de que son las mujeres quienes tienen mayores efectos psicosociales
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debido a que son las que fungen como cuidadoras (Myrin, Baghaei y Friberg,
2012, Limperg, Haverman, Peters y Grootenhuis,2015; Myrin, 2019); otros
estudios, afirman que la salud de estas mujeres se ve afectada (Roca et al., 2000)
en el aspecto fisico (Lopez et al.,, 2009; Osorio, Puente y Bazan, 2019),
psicolégico (Nogueira, Nasbine, Larcher, Spandoti y Haas, 2012; Osorio, Santoyo
y Bazan, 2017), social (Echevarria et al., 2014), laboral (Garcia, Mateo y Maroto,

2004), y economico (Larrafiaga et al., 2009; Osorio, 2016).

Por lo anterior y debido a los severos efectos documentados que tiene la
hemofilia en la familia y el efecto diferencial que se manifiesta en padres y madres,
esta investigacion tuvo como objetivo analizar el impacto biopsicosocial de la
hemofilia en la familia de pacientes pediatricos, comparando las repercusiones en

padres y madres.
METODO Y MATERIALES
Participantes

180 cuidadores de pacientes pediatricos con hemofilia, con diferente tipo y
grado clinico (26 hombres y 154 mujeres), todos aceptaron voluntariamente
participar en la investigacion firmando un consentimiento informado. El
instrumento se aplicé en consultorios y salas de espera de diversos hospitales
publicos y en el domicilio privado de los participantes. El proyecto general fue
aprobado por el Comité de Bioética de la Carrera de Psicologia de la Facultad de

Estudios Superiores Iztacala, UNAM.
Instrumento

Se aplicd el PedsQL™ 2.0, Médulo de Impacto familiar desarrollado por
Varni, Sherman Burwinkle, Dickinson y Dixon (Varni, Sherman, Burwinkle,
Dickinson, Dixon, 2004), version para padres nifios (8-12 afios) y adolescentes
(13-18 afnos). El cual tiene una confiabilidad de 0.90; y otorga 3 puntajes
diferentes: A) puntaje total del impacto; B) puntaje del impacto en la calidad de

vida relacionado con la salud, y C) puntaje en el area de repercusiones familiares.



Con opciones de respuesta de 0 = nunca es un problema a 4 = siempre es un

problema.
Andlisis de datos

Se calcularon y describieron los puntajes de cada una de las escalas; se
compararon las medias por género con la t de Student; se obtuvieron las
correlaciones (r de Pearson) entre diferentes variables y areas del cuestionario;

para el analisis se uso el programa estadistico SPSS 25.
RESULTADOS

Participaron 180 padres y madres de pacientes, el 14% varones y el 86%
mujeres, con una edad promedio de 38.4 (D.T=7.5; rango 22 — 63). Respecto al
nivel de estudios de los padres el 12% tiene primaria, secundaria el 40%,
preparatoria el 30% y nivel profesional el 18%. La edad promedio de los pacientes
fue de 11.9 afios (D.T.=3.4); el tipo de hemofilia fue de 86% hemofilia A y el
restante hemofilia B. Referente al grado clinico el 13% fue leve, el 29% moderado
y el 58% severo. Respecto al tratamiento el 80% de los pacientes han sido
tratados exclusivamente con factor y el 20% restante —aunque son tratados con

factor- alguna vez les han administrado crios o plasma.

El 53.3% no ha tenido ninguna hospitalizacion en seis meses; en cuanto a
las complicaciones reportadas en un afio (sangrado de tobillo, codo o rodilla), el
55% no ha tenido ninguna. Respecto a la escolaridad de los pacientes el 58% esta
en la escuela primaria y mas de la mitad reportd haber perdido por lo menos un
aflo, por tener que asistir al médico. Finalmente, los entrevistados reportaron que
53% de ellos tenian antecedentes familiares, siendo abuelos y tios los mas

comunes.

De la aplicaciéon del PedsQL™ Moddulo de Impacto Familiar, se desprende
gue las medias en las escalas reportadas estan en un intervalo de 45.9 a 73.6
donde las medias menores se presentan en las areas de preocupacion y
actividades diarias (lo que indicaria que son estas las areas con mayor percepcion

de repercusiones) y la media mas alta en actividades sociales (tabla 1).



Tabla 1. Pruebat de student para muestras independientes, comparacion entre los puntajes de
padres y madre en las escalas del cuestionario.

Sub-escalas Medias S.D Media S.D. Media S.D. Prueba Grados Grados de
padres madres t de significacion
libertad
Puntaje total del 66.1 17.7 72.23 18.22 65.06 17.51 1.91 178 .05
impacto
Puntaje de calidad 69.8 18.5 75.22 18.59 68.97 18.34 1.60 178 A1
de vida relacionado
con la salud
Salud y 66.7 21.6 73.40 22.76 65.67 21.30 1.69 178 .09
Actividad
fisica
Estado 66.5 226 76.92 18.60 64.74 22.79 2.58 178 .01
emocional
Actividades 73.6 23.1 75.96 2212 73.17 22.26 .567 178 .57
sociales
Pensamiento 72.8 22.5 75.00 24.45 72.44 22.27 .536 178 .59
y
concentracion
Comunicacion 69.7 24 74.04 27.11 69.05 23.46 .980 178 .33
Preocupacién 459 23.2 56.35 20.03 44.19 23.34 2.50 178 .01
Puntaje Funcién 66.6 226 72.85 22.15 65.59 2264 151 178 13
Familiar
Actividades 62.1 28.6 67.95 35.89 61.15 29.02 1.12 178 .26
diarias
Relaciones 70.9 23.2 77.12 22.41 69.90 23.25 1.47 178 14
Familiares

Respecto a las diferencias encontradas entre padres y madres, se puede
observar que los padres son quienes tienen indices mas altos, observandose
diferencias estadisticamente significativas en el area de total de impacto y las

escalas estado emocional y preocupacion.



Tomando como base los resultados en otro estudio (Osorio y Grafia, 2016),

se analizaron las diferencias, teniendo en cuenta la edad de los hijos (nifios y

adolescentes); obteniéndose que en los padres no hay diferencia en ninguna de

las areas; mientras que en las madres se encuentran repercusiones, en los tres

puntajes generales del instrumento y en cinco de las areas especificas (tabla 2).

Tabla 2. Prueba t de student para muestras independientes, comparacion
entre la puntuacién de madres de nifilos (8-12 afios) y madres de
adolescentes (13-18 afios) en las escalas del cuestionario.

Sub-escalas Pruebat Grados Grados de
de significancia
libertad

Puntuacion total de impacto 2.84 152 .00

Calidad de Vida Relacionada con la 2.43 152 .01

Salud

Salud y actividad fisica 3.14 152 .00
Estado emocional 2.38 152 .01
Actividades sociales 1.57 152 A1
Pensamiento y concentracion 1.29 152 19
Comunicacion 1.45 152 14
Preocupacion 2.14 152 .03
Puntaje de Funcionamiento 2.74 152 .00
Familiar
Actividades diarias 2.06 152 .04
Relaciones Familiares 2.67 152 .00

Se realizé un andlisis estadistico para determinar las correlaciones existentes

entre las variables demograficas y el género de los padres, encontrando

relaciones diferentes para cada uno de ellos (tabla 3).

Tabla 3. Correlacion entre las variables de los padres y las escalas del

instrumento.

Padres |

Madres
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Sub Hospitali Escolarid | Edad de Escolaridad de Antecedentes

escalas/variables zaciones ad de los | los los pacientes familiares
pacientes | pacientes

Puntaje total de -.29 .36 -0.27** 0.11 -0.13

impacto

Calidad de vida -.13 31 24** -.26** -.06

relacionada con la

salud

Salud y actividad -.35 .25 -.25%* -.29%* -.10

fisica

Estado emocional -.15 AT -.25%* -.23** -.05

Actividades sociales .08 21 -.15 -.21 .01

Pensamientos y .06 A7 A2 -12 -.14

concentracion

Comunicacién -.4* .25 A1 -.16 -.10

Preocupacion -41* .23 22%* -.28** -.14

Puntaje de funcién -.4% A2* - 27** -.26** -.15

familiar

Actividades diarias -.33 .39*% -.20* -.18* -.09

Relaciones Familiares -.4* A40* -.27** -.27** -17*

* Grados de significacion 0.05
**Grados de significacion 0.01

Respecto a las correlaciones con las madres, se encontr6 un nimero mayor

de asociaciones significativas; especialmente con las variables edad del paciente y

escolaridad del mismo.
DISCUSION Y CONCLUSION

Existen diversos estudios que refieren que las enfermedades cronicas
afectan no solo la salud de quienes las padecen (Brannon y Feist, 2001, Kanan et
al.,, 2012; Jodar y Martin, 2011), sino que se genera en la familia una serie de
desajustes derivados del padecimiento donde se ve afectado el funcionamiento
familiar, economia y la salud de sus miembros (Fernandez, 2004; Nigenda et al.,
2007); por otra parte, la hemofilia es uno de los padecimientos crénicos en los que
la investigacion en términos psicosociales es escasa (Osorio et al., 2017; Cassis et
al., 2011), por lo que realizar investigacion para describir la forma en que impacta

una enfermedad crénica en la familia se torna imperativo en esta poblacién.

Los resultados encontrados —medias moderadas- son datos que van en linea

con lo reportado por estudios que afirman que la presencia de una enfermedad
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cronica provoca una serie de efectos en la vida personal, familiar y social de las
personas que rodean al paciente (Martinez, Diaz y GOmez, 2010), obligando a
desarrollar en estos, habilidades y estrategias para compaginar sus actividades
diarias con las demandas del padecimiento (Fernandez, 2004; Nigenda et al.,
2007; Pifia et al., 2011).

Al realizar la comparacion de los puntajes observados de acuerdo al género,
se aprecian diferencias significativas, donde son las mujeres quienes tienen un
mayor impacto y menor adaptacion en las areas de calidad de vida relacionada
con la salud y el puntaje general, situacion que concuerda por lo reportado por
autores como Myrin et al. (2012), Torres et al. (2014), Limperg et al. (2015), Myrin
(2019) y Osorio (2016) quienes afirman que sistematicamente son las mujeres
quienes padecen un mayor impacto de la hemofilia, presentando sintomas como
depresion, ansiedad, dolor, sufrimiento y sentimientos de culpa, en comparacion

Ccon Sus pares varones.

Ademas, las madres de pacientes con hemofilia carecen de tiempo para
realizar actividades sociales o de esparcimiento, pues estan avocadas al cuidado
de sus hijos enfermos, lo que las llevaria a que su salud fisica y psicolégica se vea
afectada, tal como lo han descrito distintos autores (Ras et al., 2006, Barron y
Alvarado, 2009; Echevarria et al., 2014); cabe mencionar que el hecho que los
varones obtengan mayores medias en los puntajes comparado con las mujeres no
quiere decir que se encuentren mejor adaptados a la enfermedad, sino que de
acuerdo a su rol tradicional como proveedores probablemente no se involucran en
el cuidado del paciente, por lo que su calidad de vida no se ve afectada en el

mismo grado que las mujeres.

Aunado a lo anterior, se corrobora que el rol de cuidador primario es ejercido
por mujeres (mas del 85% de la muestra), situacion que concuerda con Crespo y
Lépez (2008) quienes afirman que el rol del cuidador se desempefa
principalmente por este género, probablemente derivado de pautas culturales
(Achury et al., 2011, Garcia et al., 2009, Larraiiaga et al., 2009; Osorio, 2016).
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Particularmente, se hallé que existe un impacto diferencial con relaciéon a la
edad del paciente (nifilo o adolescente), en la salud fisica, estado emocional,
preocupacion, actividades diarias y relaciones familiares de las madres, donde el
mayor impacto se presentd en las madres de adolescentes, situacion que puede
estar relacionada con las caracteristicas propias de esta etapa de la vida
(busqueda de independencia, desapego a las normas sociales, etcétera.) y al
menor control que pueden ejercer las cuidadoras; datos que concuerdan con
Osorio y Grafa (2016) y Cassis (2007).

A partir de lo expuesto se elaboraran intervenciones psicosociales que

fomenten en los cuidadores, especialmente a las mujeres, un bienestar integral.

Ademas, se puede sugerir al personal sanitario que trata pacientes
adolescentes, que junto con las cuidadoras expliquen a los mismos la importancia

de no desatender su tratamiento y eviten con ello mayores niveles de estrés.

Finalmente, una de las limitaciones de la presente investigacion fue la
muestra restringida de los padres que respondieron el cuestionario, por lo que se

sugiere para futuras investigaciones involucrar a mas varones.
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