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RESUMEN

Introduccion: La hemofilia se caracteriza por la ocurrencia de hemorragias frecuentes y
afecciones del aparato locomotor graves en los pacientes que causan dafios fisicos, sociales y
psicoldgicos y afecta directamente su calidad de vida relacionada con la salud.

Objetivo: Evaluar la calidad de vida de personas con hemofilia en el noreste de Brasil.
Métodos: Estudio epidemioldgico transversal cuantitativo realizado con 13 personas con
hemofilia de un Banco de Sangre en el noreste de Brasil. La recoleccion de datos se realizo
mediante la aplicacion de un cuestionario sociodemogréafico y clinico y de Haem-A-Qol,
utilizado para evaluar la calidad de vida de las personas con hemofilia. Los valores brutos y
medios se calcularon en general para todos los dominios y luego para cada dominio para que
pudieran mostrarse.

Resultados: Se obtuvo un promedio total de 30,94 en relacion a los diez dominios evaluados.
Los dominios con los promedios mas altos fueron “salud fisica” con 49,23 y “afrontamiento”

con 35,89 y con el promedio més bajo fue “planificacion familiar”.
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Conclusiones: Los participantes de la investigacion tienen una calidad de vida insatisfactoria
en relacion con la salud fisica y el afrontamiento y, satisfactoria en relacién con las relaciones y
la sexualidad.

Palabras clave: hemofilia A; hemofilia B; calidad de vida; servicio de hemoterapia;

cuestionario.

ABSTRACT

Introduction: Hemophilia is characterized by the occurrence of frequent bleeding and serious
musculoskeletal conditions in patients that cause physical, social and psychological damage and
directly affect their health-related quality of life.

Objective: To evaluate the quality of life of people with hemophilia in the northeast of Brazil.
Methods: Quantitative cross-sectional epidemiological study conducted with 13 people with
hemophilia from a Blood Bank in northeastern Brazil. Data collection was performed by
applying a sociodemographic and clinical questionnaire and Haem-A-Qol, used to assess the
quality of life of people with hemophilia. Raw and mean values were calculated overall for all
domains and then for each domain so that they could be displayed.

Results: A total average of 30,94 was obtained in relation to the ten domains evaluated. The
domains with the highest averages were "physical health” with 49,23 and "coping"” with 35,89
and with the lowest average was "family planning".

Conclusions: The research participants have an unsatisfactory quality of life in relation to
physical health and coping, and satisfactory in relation to relationships and sexuality.

Keywords: hemophilia A; hemophilia B; quality of life; hemotherapy service; questionnaires.
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Introduccion

La hemofilia es una coagulopatia hereditaria causada por la deficiencia de los factores de
coagulacion VIII y IX. Esta proviene de la mutacion en los genes de los factores VIII y IX y
resulta en la hemofilia A y B, respectivamente.*? A nivel mundial, la enfermedad corresponde
a aproximadamente un caso por cada 5 000 a 10 000 personas con hemofilia de tipo A, y un caso
por cada 30000 a 40000 personas con hemofilia de tipo B. Brasil es el cuarto pais con la mayor

poblacién de personas con hemofilia, 12 960 las personas con hemofilia y tiene 4,81 % (521)
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casos de hemofilia tipo A'y 2,52 % (54) casos de hemofilia tipo B.>®

El cuadro clinico que predomina son las hemorragias, que se presentan a través de hemorragias
en articulaciones y musculos, provocando hemartrosis y hematomas.®

Las limitaciones ocasionadas por la enfermedad y su tratamiento, puede afectar la salud mental
de las personas con hemofilia, lo que provoca cambios psicolégicos como depresion, angustia,
ansiedad y miedo. Estos sentimientos dificultan el afrontamiento de la enfermedad y en
consecuencia su calidad de vida,® que se determina por la percepcion que tiene el individuo de
la posicidn que ocupa en su vida, de acuerdo al contexto cultural al que pertenece y los valores
que lo influyen, sus objetivos, expectativas y preocupaciones.®

La calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) se refiere a la evaluacion del impacto de una
enfermedad en la vida del individuo, ademas de abordar aspectos relacionados con la salud, asi
como sintomas y funciones fisicas, emocionales, sexuales, cognitivas y del estado funcional junto
con la interaccion de estos factores.(”

El uso de instrumentos para evaluar la CVRS de las personas con hemofilia es todavia un aspecto
nuevo pues los primeros estudios fueron publicados en la década del 90, cuando adn se utilizaban
instrumentos genéricos.® Desde entonces se ha demostrado que algunos pacientes con hemofilia
tienen peor calidad de vida en comparacion con aquellos que no tienen la enfermedad.?

En este sentido, se justifica la necesidad de establecer un mejor abordaje terapéutico y asistencial de
las personas con hemofilia y la consiguiente mejora de su calidad de vida. Permitird detectar los
dominios en que hay que hacer mas énfasis y fundamentara las bases para futuros abordajes de
cuidado, mejor orientados para atender los “dominios” deficientes. Asi, el estudio busco evaluar la

calidad de vida relacionada con la salud de personas con hemofilia en el Noreste de Brasil.

Métodos

Estudio epidemioldgico transversal con abordaje cuantitativo realizado en un Banco de Sangre
en el Noreste de Brasil. EI Banco de Sangre cuenta con 34 hospitales, seis agencias de
transfusion y una unidad de recoleccion y transfusion. Actualmente, abarca una poblacion de
683 607 habitantes, distribuidos en 25 municipios que corresponden al 7,44 % del total de
habitantes del estado.%!V) De esta poblacion atendida por el Banco de Sangre, en 2020 se
atendieron 31 personas con hemofilia, 21 adultos y 10 nifios y adolescentes.

La muestra de la investigacion estuvo constituida por 13 pacientes acompafiados en el servicio.
Para componer la muestra se enumeraron los siguientes criterios de inclusion: adultos y

pacientes de sexo masculino y femenino. Se excluyeron los pacientes que no tuvieron al menos
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una consulta con el hematologo y pacientes que abandonaron el tratamiento.

Debido al escenario de la pandemia, los pacientes fueron previamente contactados por teléfono para
programar la aplicacion de cuestionarios a través de video llamadas por WhatsApp. Si bien el
cuestionario es una técnica de recoleccion en la que el participante puede completarlo sin la presencia
del investigador, se opt6 por llenar el mismo junto a cada participante por dificultades de algunos
probablemente por el nivel escolar. Se les solicitd su participacion en la investigacion y fue enviado el
término de consentimiento libre y aclarado (TCLA) por correo electronico a través de Google Forms,
para poder registrarlo para realizar la investigacion.

La recoleccion de datos se realiz6 mediante la aplicacion de dos cuestionarios en el periodo de
julio a agosto de 2020. Primero un cuestionario semiestructurado con preguntas sobre
informacién sociodemografica y clinica, a saber: género, edad, municipio de residencia,
educacion, trabajo, renta mensual individual y planificacion familiar. Los datos clinicos
correspondieron al tipo de hemofilia, gravedad, edad al diagndstico de la enfermedad, familiares
con hemofilia, hemartrosis, comprension de la enfermedad, considerada saludable. El segundo
fue el cuestionario Haem-A-Qol (version para adultos), creado en 2005, para evaluar la calidad
de vida de personas adultas con hemofilia. Previo al inicio de la investigacion, se solicito la
autorizacion del autor y la version portuguesa del instrumento via correo electronico.*2%3)

El Haem-A-Qol ha sido validado en Italia y traducido a 21 idiomas, incluyendo el portugués, a traves
de traduccion / retrotraduccion, también validado transculturalmente. Consta de 46 items que se
distribuyen en diez dominios: salud fisica; sentimientos; autopercepcion; deportes y ocio; trabajo y
escuela; confrontacion; tratamiento; futuro; planificacion familiar y relaciones/sexualidad.21314

En cada dominio, se registran puntuaciones que van de 0 a 100. Los valores mas cercanos al maximo
son indicadores de una calidad de vida deteriorada. Los dominios tienen un conjunto de preguntas con
puntuaciones en escala Likert, de 1 a 5, correspondientes a las respuestas “nunca”, “casi nunca”, “a
veces”, “muchas veces” y “siempre”. La puntuacion es inversa para las preguntas positivas. Para los
dominios “Deporte y Ocio”, “Trabajo y Escuela” y ‘“Planificacion familiar”, agregandose la opcion de
respuesta “no aplica”.1219

En cuanto al tratamiento de los datos, inicialmente se tabularon en el programa Microsoft Excel
2016®, para crear la base de datos, y luego se realizé la inferencia estadistica mediante el “Paquete
Estadistico para Ciencias Sociales” (SPSS) version 23.0.

Los datos se agruparon en las categorias: datos sociodemogréaficos y clinicos y datos referentes a
Haem-A-Qol. Los datos sociodemogréficos y clinicos fueron sometidos a un analisis descriptivo y
ordenados en frecuencia relativa y absoluta. Las variables de Haem-A-Qol se calcularon con la

aplicacion de una sintaxis propia y poco después se consiguio la cantidad total del cuestionario y de
4
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cada dominio. Poco después, se sometieron a la aplicacion de medidas de tendencia central y
dispersion, obteniendo el promedio, valores minimos, maximos y desviacion estandar.

La autorizacion institucional para realizar la investigacion fue emitida por el Comité de Etica e
Investigacion del Banco de Sangre de Ceara. La investigacion cumplié con los principios éticos
y legales establecidos por el Consejo Nacional de Salud y la Declaracion de Helsinki, obteniendo
la aprobacion del Comité de Etica e Investigacion de la Universidad Regional de Cariri
(CEP/URCA), a través del nimero: 4 321633.(%

Resultados

De los 21 pacientes elegibles para la investigacion, 13 participaron en la aplicacion de los cuestionarios,
lo que corresponde al 62 % del total. Los restantes no formaron parte de la investigacion porque no fue
posible establecer contacto telefonico.

Al rastrear el perfil demografico de las personas con hemofilia, se determiné que: rango de edad
predominante fue 18 a 33 afios (46,2 %; n=6), sexo masculino (92,3 %; n=12), residentes en el

Municipio de Iguatu-CE (30,8 %; n=4), educacion primaria incompleta (53,8 %; n=7) (tabla 1).

Tabla 1 - Caracteristicas demogréaficas de personas con hemofilia atendidas en Banco de Sangre al
Noreste de Brasil. Iguatu, CE. Brasil, 2020

Variables n %
Edad

18 133 6 46,2

33 148 2 15,4

48 163 2 15,4

63 178 3 23,0
Sexo

Masculino 1 7,7

Femenino 12 92,3

Municipio de residencia
Municipio sede 4 30,8
Otros municipios de la region 9 69,2
Grado de Instruccion

Analfabeto 2 15,4

Educacién Basica Incompleta 7 53,8

Educacién Media Incompleta 1 7,7

Educacién Universitaria Completa 2 15,4

Posgrado 1 7,7

Total 13 100
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Al rastrear el perfil social: dejaron de estudiar (69,2 %; n=9), no trabaja (62,2 %; n=9), siendo la
hemofilia la principal causa de no poder trabajar (77,8 %; n=7). En cuanto al ingreso mensual
individual, el 53,8 % (n=7) percibe un sueldo minimo, igual nUmero recibe sus ingresos a través
de ayuda asistencial o jubilacién por enfermedad. Siete (53,8 %) tienen hijos. En cuanto a la

presencia de familiares con hemofilia, el 84,6 % (n=11) afirmo tener (tabla 2).

Tabla 2 - Caracteristicas sociales de personas con hemofilia

Variables n %
Dejé de estudiar
Si 9 69,2
No 3 23,1
Nunca estudio 1 7,7
Motivo por el cual dejé los estudios
Hemofilia 1 11,1
Otras razones 8 88,9
Trabaja
Si 4 30,8
No 9 69,2
Motivo por el cual no trabaja
Hemofilia 7 77,8
Otras razones 2 22,2

Ingreso familiar mensual

Menos del sueldo minimo 3 23,1
1 sueldo minimo 7 53,8
Maés de un sueldo minimo 3 23,1
Recibe ayuda asistencial o jubilacién por enfermedad
Si 7 53,8
No 6 46,2
Tiene hijos
Si 7 53,8
No 6 46,2
Total 13 100

En cuanto a los datos clinicos, 53,8 % (n=7) son personas con hemofilia de tipo A, graves (69,2 %, n=9),

con diagndstico de la enfermedad antes de los 3 afios de edad 7,7 % (n=1) de los pacientes.

En cuanto a la existencia de hemartrosis, 84,6 % (n=11) afirmaron haber presentado sintomas
previamente. En cuanto a la percepcion de salud, 92,3 % (n=12) comprenden la enfermedad y 76,9 %

(n=10) se consideran saludables (tabla 3).
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Tabla 3 - Variables clinicas de personas con hemofilia

Variables n* %**
Tipo de Hemofilia
Hemofilia A 7 53,8
Hemofilia B 6 46,2
Gravedad
Leve 1 7,7
Moderada 3 23,1
Grave 9 69,2
Edad en que descubri6 la enfermedad
Menor de 3 afios 1 7,7
Mayor de 3 afios 12 92,3
Familiares con hemofilia
Si 11 84,6
No 2 15,4
Hemartrosis
Si 11 84,6
No 1 7,7
No Sabe 1 7,7
Comprende la enfermedad
Si 12 92,3
No 1 7,7
Se considera saludable
Si 10 76,9
No 1 1,7
No sabe 2 15,4
Total 13 100

Nota: * = frecuencia absoluta ** = porcentaje

Al aplicar el cuestionario Haem-A-Qol se obtuvo un promedio total de 30,94 con una desviacion
estandar de 12,23; lo que indica un promedio bajo que corresponde a un deterioro general bajo
de la calidad de vida; pues cuanto mas cerca de 100, mas calidad de vida es peor.

El valor minimo alcanzado fue de 16,85 y el valor maximo de 53,72. EI dominio con peor
desempefio correspondié a la “salud fisica”, con una puntuacion promedio de 49,23 y
“afrontamiento” con una puntuacion de 35,89.

El mejor promedio obtenido fue el correspondiente al dominio “relacion y sexualidad”, con una

puntuacion de 2,56 (tabla 4).
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Tabla 4 - Puntuaciones por dominios mediante la aplicacion de Haem-A-Qol a personas con hemofilia

Valor Valor Desviacién

Dominios n Minimo Maximo Promedio estandar Varianza
Salud Fisica 13 00,00 80,00 49,23 24,05 578,53
Sentimiento 13 12,50 75,00 29,33 18,47 341,05
Autopercepcion 13 00,00 70,00 30,00 22,64 512,50
Deportes y ocio 1 30,00 30,00 30,00 - -
Trabajoy 5 00,00 31,25 13,75 14,25 203,12
escuela
Afrontamiento 13 00,00 83,33 35,89 32,34 1046,12
Tratamiento 13 9,38 75,00 30,77 18,12 328,53
Futuro 13 00,00 75,00 32,69 22,69 515,06
Plan_lflcauon 7 00,00 50,00 20,54 15,61 243,68
familiar
Relacion y 13 00,00 25,00 2,56 7,12 50,75
sexualidad
Total 13 16,85 52,72 30,94 12,23 149,58
Discusion

La atencion a las personas con hemofilia va mas alla de la aplicacion puntual de los factores de
coagulacién, lo que implica una cadena de cuidados continuos. Este cuidado comprende un
equipo multidisciplinario, que estimula la participacion familiar y comunitaria, educacion para
la salud, el autocuidado y las pautas que pueden mejorar la calidad de vida.®

Con respecto a la prevalencia de la enfermedad en los intervalos de edad, estudios revelan: 19-
55 afios*®), 30-39 afios*”. Otro estudio indica el rango de edad de 20 a 29 afios para ambos tipos
de hemofilia. Los hallazgos anteriores apuntan a un cambio en el perfil de edad joven. Parece
que este cambio corresponde a una mejora en la perspectiva de vida de las personas con
hemofilia, considerando el advenimiento de terapias mas avanzadas y seguras.®

La mayoria de las personas con hemofilia no viven en el municipio donde se encuentra el Banco
de Sangre, lo que constituye una barrera geogréfica que puede dificultar la continuidad y asiduidad
del tratamiento ya que ocasiona riesgos y gastos para las personas con hemofilia, ademas del
posible miedo que experimentan pacientes y familiares por la necesidad urgente de poder contar
con el factor de coagulacion por hemorragia inesperada. 6.7

Estudios que buscaron rastrear el perfil clinico de los pacientes con hemofilia encontraron que la
hemofilia A ocurre con mas frecuencia que la hemofilia B, lo que corresponde al 80 % de los
casos.19121818) Asi como en la presente investigacion, otros estudios también mostraron como

predominante la hemofilia grave.(18)
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El descubrimiento precoz de la enfermedad, es decir, desde el nacimiento hasta los tres afios de
vida, contribuye directamente a una mejor calidad y perspectiva de vida de estas personas ya que
a esta edad ya se implementa la profilaxis para los casos graves, antes de las primeras
hemartrosis.®) Este descubrimiento precoz previene dafios graves e irreversibles en las
articulaciones, sin comprometer la salud fisica de las personas con hemofilia.?%?%

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes en la muestra fueron la hemartrosis, que se cataloga
como la complicacion mas frecuente e importante de la hemofilia.(?16)

En cuanto a la calidad de vida relacionada con la salud, un estudio realizado con 17 personas con
hemofilia de un Centro Regional de Hematologia en Divindpolis (MG), tuvo como dominio total
36,15. Los dominios mas afectados fueron la salud fisica (47,94) y deporte y ocio (66,35), siendo
la planificacion familiar la menos afectada (10,00) seguida de las relaciones y la sexualidad
(14,70).(2) Otros estudios obtuvieron como peores dominios deporte y ocio, sentimiento y salud
fisica®y deporte y ocio y sexualidad como peores y mejores dominios, respectivamente.®) Los
dominios salud fisica y deporte y ocio también fueron los peores en otros estudios.?¥

La salud fisica de las personas con hemofilia suele ser el dominio més afectado por las sucesivas
hemorragias que afectan al aparato locomotor y causando secuelas que perjudican la movilidad
del paciente por la reduccion del rango de movimiento, ademéas del dolor.®

En el presente estudio, el dominio “deporte y ocio” fue aplicable solo para un paciente debido a
gue la mayoria tienen limitaciones fisicas derivadas de la enfermedad. La realizacién de actividad
fisica adecuada y bien realizada mejora las condiciones psicosociales de la persona con
hemofilia, asi como aumenta o mantiene la fuerza y la atrofia muscular, la movilidad y la
estabilidad articular, la flexibilidad, el equilibrio y la funcionalidad. Todos estos beneficios
tienden a mejorar el desempefio de las actividades de la vida diaria de los personas con
hemofilia.®®

El Centro de Hematologia y Hemoterapia del Centro de investigacion, no cuenta ni con equipo
multidisciplinario ni con fisioterapeuta para el seguimiento del aparato locomotor. Dicho
seguimiento se realiza Unicamente en la ciudad donde se ubica el Centro de referencia para tales
cuidados.

El dominio de "afrontamiento” incluye cuestiones relacionadas con el cuidado corporal, la
identificacion de hemorragias y su manejo. Estos temas abordados en el dominio estan
relacionados con la capacidad de la persona con hemofilia para asumir su autocuidado y controlar
su tratamiento. Otros estudios que evaluaron la CVRS de personas con hemofilia obtuvieron el

"afrontamiento” como el dominio con mejor puntuacion. @429
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El dominio “trabajo y escuela” obtuvo una buena media en relacion a los demas dominios, sin
embargo, solo 5 de los 13 pacientes respondieron las preguntas de este dominio, pues la mayoria
no trabajaban y no estudian. Hay que sefialar la corta temporalidad de las preguntas del dominio,
pues solo se refieren al ultimo mes lo que compromete la aprehension de otras personas con
hemofilia.

Otros autores encontraron que la baja educacién y calificacion laboral constituyeron una gran
parte de la muestra estudiada.®® La formacion educativa incompleta y deficiente desencadend
una desmejora de las condiciones de salud de personas con hemofilia, al ser sometidos a
desarrollar actividades que requerian de gran esfuerzo fisico lo que incidié en que la relacién
laboral fuera corta e inestable en muchas ocasiones debido a bajas constantes.?®

Muchas personas con hemofilia se disponen a trabajar en empleos no adecuados a las
restricciones causadas por la enfermedad, mientras tanto se esfuerzan por obtener el seguro de
salud. Sin embargo, incluso con la obtencion del seguro, muchos enfrentan costos crecientes de
copago y restricciones vitalicias de éste, ademas de la incertidumbre sobre su continuidad en el
empleo.®”

En cuanto al dominio “tratamiento,” es posible que presente siempre los mejores promedios s
debido a la implementacion de alternativas de tratamiento méas seguras y a la infusion de factores
de coagulacion por parte de las personas con hemofilia. Un estudio que buscé evaluar la calidad
de vida de personas con hemofilia luego de la disposicidn de factores de coagulacién, encontr6
que mejord exponencialmente ya que los pacientes pudieron hacer uso profilactico del factor,
ademas de beneficiar a quienes vivian lejos del Banco de Sangre.(®®)

Sobre el dominio “relacion y sexualidad” se percibié un promedio muy bajo, esto puede deberse
a que el deterioro fisico no afecta al sexual. La mayoria de los pacientes tienen hijos y no
informaron tener dificultades con respecto a las relaciones. Los estudios que intentaron evaluar
la CVRS de las personas con hemofilia en Iran y Grecia también encontraron “relaciones y
sexualidad" como el dominio menos afectado. 2%

Debido a la cronicidad y complejidad del curso de la enfermedad, es importante que todos los
aspectos que involucran la salud y el bienestar de las personas con hemofilia sean estimados a
través de instrumentos que evalien la CVRS. Se sugiere implementar un seguimiento
multiprofesional frecuente a los pacientes atendidos por el Banco de Sangre para prevenir y tratar
las discapacidades causadas por la enfermedad; asi como realizar futuros estudios que aborden
los diferentes escenarios y perfiles poblacionales para que el instrumento pueda ser aplicado y

analizado en diferentes situaciones.
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Se concluye que las personas con hemofilia tienen salud fisica y afrontamientos no satisfactorios;
sin embargo, las relaciones y sexualidad son satisfactorias para una buena calidad de vida, segun
la evaluacion realizada. Los hallazgos que hacen que la CVRS sea insatisfactoria incluyen dolor
frecuente, restricciones de movimiento y dificultad para identificar y controlar signos y sintomas

de la enfermedad desde el inicio.
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