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Resumen: Hemofilia es una enfermedad croénica que causa

hemorragias y dolor severo, ademas de impactar
negativamente en la calidad de vida relacionada a la salud
(CVRS) de quien la padece. Este fendmeno no ha sido
suficientemente estudiado en poblacidon de diversos paises.
El objetivo de este estudio fue analizar y sistematizar la
informacion tedrica y empirica sobre los determinantes de
la CVRS de las personas con hemofilia (PCH) y sus
cuidadores. Se realizd una busqueda en las bases de datos
de Google Académico, EBSCO y Pubmed entre el 2015 y
el 2020. Se incluyeron 57 estudios en donde la poblacion
mas atendidas fue la adulta. Las &reas més afectadas fueron
las articulaciones dolorosas, la discapacidad y el desbalance
emocional que causa esta enfermedad. Se reportan niveles
altos de preocupacion y estrés en los cuidadores. En menor
medida se considera el costo del tratamiento, la eficacia de
la atencién médica y comparaciones con controles sanos. El
36% de los estudios proponen aplicar el tratamiento
profilactico para mejorar la CVRS. Se identifican areas de
oportunidad que permitiran profundizar ain mas en la
comprension, medicidon e intervenciones orientadas al

mejoramiento de la CVRS de las PCH.
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Title:
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Quality of life in people with hemophilia:
Abstract: Hemophilia is a chronic disease that causes
bleeding and severe pain and it has a negative impact on
health-related quality of life (HRQoL of those who have
this disease. This phenomenon has not been sufficiently
studied in many countries. The objective of this study was
to analyze and systematize the theoretical and empirical
information about the determinants of HRQoL in people
with hemophilia (PWH) and their caregivers. The search
was carried out in the following databases: Google Scholar,
EBSCO and Pubmed, between 2015 and 2020. 57 studies
were included in which the most attended population was
the adult. The most affected areas were painful joints,
disability and the emotional imbalance that this disease
causes. High levels of worry and stress are reported in
caregivers. The cost of treatment, the effectiveness of
medical care, and comparisons with healthy controls were
the least studied subjects. 36% of the studies propose
applying prophylactic treatment to improve HRQoL. Areas
of opportunity are identified that will allow further
understanding, measurement and interventions aimed to
improve HRQOL in PWH.

Keywords: Quality of life, Hemophilia, Systematic review,

Health, Caregivers
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La hemofilia es un trastorno de coagulacién
sanguinea transmitida genéticamente que se
considera una enfermedad cronica debido a los
multiples dafios fisicos que llegan a presentar las
personas que la padecen (Salomon, 2017).
Existen dos tipos de hemofilia, dependiendo de la
deficiencia de los factores de coagulacién. La mas
comun en todo el mundo es la A (también Ilamada
clasica), causada por la deficiencia del factor VIlI
de coagulacion y la B por el factor 1X. Ademas,
dependiendo del nivel plasmaético de los factores
VIl y IX puede ser grave (menos del 1%),
moderado (entre el 1% al 5%) y leve (mas del 5%)
2019). El
personas con hemofilia (PCH) en todo el mundo

(Peyvandi, nimero estimado de
es de 1,125,000, de los cuales se cree que al
menos 418,000 tendrian hemofilia grave y la
prevalencia de esta enfermedad por cada 100,000
hombres es de 17.1 casos para todos los niveles
de hemofilia A, siendo 6.0 casos del nivel grave y
para los diferentes niveles de la hemofilia B es de
3.8 casos, de los cuales 1.1 casos son graves
(lorio, 2019).

Durante su desarrollo, las PCH suelen
presentar constantes hemorragias, lesiones y
dolor cronico. Los dafios fisicos se manifiestan en
articulaciones, masculos y tendones, los cuales
aumentan conforme avanza la edad y tienen un
impacto negativo importante en la salud fisica,
mental y social de quienes presentan esta
enfermedad (Castafio, Restrepo & Duran, 2017).
Esta condicidn de cronicidad genera reacciones
emocionales negativas estrés,

como baja

autoestima, ansiedad y depresion, afectando la

calidad de vida relacionada a la salud (CVRS) de
quienes padecen esta enfermedad (Williams,
Antoniou, Jackson & Atkins, 2016; Osorio-
Guzman & Vitale, 2017; Mancuso et al., 2020;
Guzman, Trejo & Romero, 2020). La CVRS es
una variable multidimensional importante para el
estudio de personas con enfermedades crénicas
que abarca la percepcion subjetiva de la salud
fisica, mental y social (Alzate, Sanchez &
Jaramillo, 2018).

El origen del concepto de calidad de vida se
remonta al término de la segunda guerra mundial
en Estados Unidos cuando la investigacion
cientifica tomd interés por evaluar la percepcion
de las personas acerca de su satisfaccion con
respecto a su situacion social, financiera y de
salud (Robles-Espinoza, Rubio-Jurado, De la
Rosa-Galvan & Nava-Zavala, 2016). De acuerdo
a la Organizacién Mundial de la Salud (WHO,
2016), la calidad de vida se refiere a la percepcion
de cada individuo acerca del contexto en el que
vive, contemplando sus objetivos, esperanzas,
normas y preocupaciones. Los avances de la
medicina han permitido prolongar de manera
importante la vida de las personas y con esto
surgi6 el concepto de CVRS hace mas de 20 afios,
lo cual ha traido numerosos trabajos que abordan
la percepcion que tienen las personas con
enfermedades acerca de los efectos con respecto
a su enfermedad, la adherencia al tratamiento y
las consecuencias que esto tiene en su salud fisica,
mental y social (Robles-Espinoza et al., 2016).

La medicion de la CVRS permite determinar

los efectos que producen las enfermedades en las
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personas que las padecen y la forma en la que
estas afectan todos los aspectos de su vida,
incluyendo la adherencia al tratamiento, la
funcionalidad fisica, la situacién emocional y las
relaciones interpersonales (Carcao et al., 2020;
Fuenmayor, Jaramillo & Salinas, 2017; Limperg,
2017). En general, los cuestionarios de CVRS son
generales o especificos, en donde los
instrumentos generales permiten comparar la
CVRS entre diferentes situaciones y condiciones,
mientras que los cuestionarios especificos
responden mejor a los cambios en el &rea de
interés y son mas sensibles al impacto de los
cambios en las condiciones clinicas o del
tratamiento (Limperg et al, 2017). Se han
desarrollado varios instrumentos para nifios y
adultos con hemofilia de CVRS especificos de
acuerdo a la edad y la severidad de la enfermedad
(Von Mackensen et al., 2017, Von Mackensen,
Shah, Seifert & Kenet, 2019; Von Mackensen et
al., 2020).

La salud fisica de las PCH est& asociada con
niveles bajos de CVRS y se ha demostrado que
los adecuados estilos de vida y la utilizacion de
los tratamientos profilacticos pueden ayudar a
mejorar la salud fisica y psicoldgica de quienes
padecen esta enfermedad (Wellington, 2018;
Wyrwich et al., 2016; Castafio, Restrepo &
Duran, 2017). En la actualidad, gracias a los
avances de la medicina se puede contar con
tratamientos profilacticos para un mejor cuidado
de la salud de las PCH y estos estan basados en la
aplicacién de concentrados de factor VIl y IX en

ciertas dosis a la semana establecidas por el

médico tratante (regularmente el hemat6logo)
(Pedra et al., 2020; Salimam, Brodin, Spaals-
Abrahamsson, Berntorp & Zetterberg, 2016).
Debido a que no existe la cura para la hemofilia,
los tratamientos profilacticos han aumentado la
esperanza de vida en las PCH (Stemberger et al.,
2019). Sin embargo, estos tratamientos aun no
estan al alcance de todas las personas con este
diagnostico (Wellington, 2018) y es por ello que
es importante estudiar y atender los factores
psicosociales que inciden en la CVRS de las PCH.

La hemofilia estd asociada con
deformaciones en rodillas, codos y tobillos, lo
cual resulta en trastornos de la marcha en las
PCH, y esto tiene un impacto negativo en su
relaciones

autoimagen, interpersonales,

seguridad 'y autoestima  (Osorio-Guzman,

Gutiérrez-Gonzalez, Bazan-Riveron, Ndfiez-
Villegas & Fernandez-Castilloc, 2017). Cuando
las lesiones articulares se vuelven mas rigidas,
con mayor deformacién, atrofia muscular y
mayor limitacion en el rango de movimiento, los
dafios suelen ser cada vez mas irreversibles y se
requerira de mayor uso de concentrados de factor
VIl o 1X, ademas de analgésicos para soportar el
(Allhaidan et al., 2018; Chowdary,
Kearney, Regnault, Hoxer & Yee, 2016; Silva &
Uribe, 2016).

La hemofilia requiere de una atencion desde

dolor

un enfogue biopsicosocial, en el que se aborden
tanto la dimension bioldgica como los aspectos
psicosociales de la enfermedad (Osorio, 2016;
Limperg, 2017; Guzman, Moreno, Eugenia &
Riverdn, 2017; Guzman, 2020). Por lo tanto, se
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plantea presentar la situacion actual de la
literatura cientifica sobre la CVRS en las PCH,
producida en el periodo 2015-2020.

Con base en lo anterior, el objetivo general
de este estudio fue analizar y sistematizar la
informacion tedrica y empirica sobre los
determinantes de la calidad de vida de las PCH y
sus cuidadores. Y como objetivos especificos: 1)
describir los tipos de estudios mas utilizados; 2)
informar acerca de los tipos de poblacion
estudiadas; 3) describir la percepcion de la CVRS
de las PCH por etapas de desarrollo y de acuerdo
a los padres. Estos datos sirven para identificar
areas de oportunidad para la CVRS en PCH y sus
cuidadores, con la intencion de que la comunidad
cientifica se interese en estos temas y en esta

poblacion.

Método

Disefio

Para esta investigacion bibliografica, se
analizaron articulos y documentos cientificos que
dan cuenta del estado actual del conocimiento
sobre la hemofilia y la calidad de vida en PCH.
Esta revision se limito a la basqueda de articulos
publicados en revistas indexadas, en inglés y en
espafiol, en las bases de datos de Google
Académico, EBSCO y Pubmed entre el 2015 y el
2020, con el proposito de identificar los avances

mas recientes de los ultimos 5 afios, en donde se

revisaron 71 articulos. La muestra final consisti6

en 57 articulos en ambos idiomas.

Procedimiento

La basqueda se realizd segun los términos:
Quality of Life, Hemophilia A; Hemophilia B;
von Willebrand Diseases, incluidos en el MeSH
(Medical Subjects Headings). La segunda etapa
consistio en filtrar los articulos encontrados segun
los criterios de inclusion y exclusion; para ello se

analizaron el resumen y las palabras clave.

Resultados

A continuacidn, se presentan los resultados
de este estudio organizados de acuerdo a los

objetivos planteados.

Tipos de estudios mas utilizados

La revision basada en el tipo de metodologia
empleada, operacionalizacion de las variables y
alcances de los estudios se presentan en la Tabla
1, en la que se muestra que el 39% de ellos fueron
de tipo descriptivo, un 18% fue de tipo
instrumental, un 16% correlacional, otro 16%
experimental y por altimo un 12% fueron
articulos de revision. Se registraron 16 articulos
en espafiol (28%) y 41 en inglés (72%). Los
paises que mas reportaron investigaciones sobre
Estados Unidos (26%),
Alemania (18%), Colombia, (18%), Reino Unido
(12%), México (11%), Italia (9%), Espaiia (9%)
y Canada (7%).

la tematica fueron:

-18 -



Calidad de vida en personas con hemofilia: revision bibliogréfica

Tabla 1. Tipos de estudios mas utilizados

Estudio Frecuencia Porcentaje
Instrumental 10 18%
Descriptivo 22 39%
Revision 7 12%
Correlacional 9 16%
Experimental 9 16%

Nota: n=57

Tipos de poblacidon estudiada

A partir del total de los estudios analizados
(n=57) se puede observar en la Tabla 2 que en la
mayoria de ellos la investigacion esta dirigida a
PCH adultas mayores de 18 afios (40%), seguido
de estudios en donde han sido incluidos los padres
de nifios con hemofilia (9%). El 6% de los
estudios se han realizado con nifios en un rango
de edad menor de 13 afios, el 5% solo participan
madres y en muestras de adolescentes entre los 13

Tabla 2. Tipos de poblacion estudiadas.

y 17 afios es el 2%. Un 13% de los estudios han
reportado muestras en conjunto tanto de nifios
como sus respectivos padres, en el caso de
muestras de adolescentes y adultos el 13%, en
nifos y adolescentes 5%, nifios y adultos 5%,
nifios, adultos y padres 2% y por dltimo nifios,
adultos y adultos mayores en un 2%. Se puede
apreciar que la poblacidon mas estudiada de
manera individual y en conjunto fue en el caso de

los adultos.

Poblacion

Frecuencia Porcentaje

Adultos

Nifios y padres
Adolescentes y adultos
Padres

Nifios

Nifios y adolescentes
Nifios y adultos
Madres

Nifios, adultos y padres
Nifios, adultos y ancianos
Adolescentes

40%
13%
13%
9%
6%
5%
5%
5%
2%
2%
2%

PR R WWwwwo~N~RN

Nota: n=57

Percepcion de la calidad de vida relacionada a
la salud de las personas con hemofilia por
etapas de desarrollo

Para la medicion de la CVRS en nifios,
adolescentes y adultos con diagnostico de
hemofilia se utilizaron los instrumentos
presentados en la Tabla 3, en donde se puede
apreciar que los mas utilizados son: Haem-A-

QoL (Von Mackensen et al., 2017) en un 37% de

los estudios, en el caso de la escala EQ-5D
(Devlin, 2017) un 14% vy el inventario PedsQL
(Girabent-Farrés, Monné-Guasch, Bagur-Calafat
& Fagoaga, 2018) el 7%, los cuales son los que
puede considerarse medidas internacionales de la
calidad de vida. También se observan otros
instrumentos menos utilizados para la medicion

del constructo.
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Tabla 3. Instrumentos para la medicién de la calidad de vida

Instrumento

Frecuencia Porcentaje

Haem-A-QoL

EQ-5D

PedsQL

HemoLatin-QoL

Haemo-QoL Long Form Kids 1l
SF-12

SF-36

Entrevistas a profundidad
FACES Il

CHO-KLAT

Haemo-QoL SF

Haemo-QoL Long Form Kids 111
WHOQOL-bref

EQ-5D-3L

KIDSCREEN-27

Ad-hoc

POQL

21 37%
14%
7%
4%
4%
4%
4%
4%
4%
2%
2%
2%
2%
2%
2%
2%
2%

PR RPRPRPRPRPEPNMNNOMNNNNDNDO®

En la Tabla 4 se muestran los niveles altos y
bajos en la percepcién de la CVRS de las PCH,
asi como las de los cuidadores de nifios y
adolescentes con esta enfermedad. Se puede
observar que el 48% de los estudios reporta que
el uso del tratamiento profilactico resulta en
niveles altos de CVRS en nifios, 40% en
adolescentes y 33% en adultos con hemofilia.
También se mostrd que los niveles de CVRS
fueron altos por la aplicacion de rutinas de
ejercicio y/o rehabilitacion en estudios con
poblacion adulta (15%) y el 13% en el caso de

muestras con adolescentes. Por otro lado, se

identifico que en un 19% de los estudios en los
que participaron nifios se mostraron niveles bajos
de CVRS debido a la discapacidad y el
desbalance emocional y en el caso de estudios con
poblacién adulta fue del 13%. Otros estudios
reportaron que las articulaciones dolorosas son la
causa principal de niveles bajos en CVRS en
adolescentes (13%) y en estudios realizados con
adultos fue del 13%. Por ultimo, se identifico que
la edad se asocid con niveles bajos de CVRS en
el 10% de los estudios donde participaron nifios,

en adolescentes 7% y en adultos 11%.
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Tabla 4. Percepcion de la calidad de vida relacionada a la salud de las personas con hemofilia por etapas de desarrollo y cuidadores.

Nifos
(n=21)

Categoria Subcategoria

fi

Adolescentes Adultos Cuidadores
(n=15) (n=46) (n=15)
% fi % fi % fi %

Uso de tratamiento profilactico 10

Rutinas de ejercicio / rehabilitacion
Nivel alto

de CVRS Aumento de fuerza muscular

Psicoeducacion

Apoyo matrimonio / familiar

48%

40% 33% 20%
13% 15% 0%
0% 2% 0%
0% 0% 13%
7% 2% 0%

5%
5%
5%
5%

Mayor edad
Estrato socioeconémico bajo
Acrticulaciones dolorosas

Discapacidad y desbhalance emocional

Dificultad para la empleabilidad y
acceso al tratamiento

Dificultad para formar una familia

Nivel bajo
de CVRS

O O O A~ P O N|FR R R~ P

Preocupacion / estrés

Desconocimiento del manejo de la

enfermedad 0

10%
0%
5%

19%

7% 4% 7%
13% 13% 0%
7% 13% 7%

P N P PP, O O N O
O B O kP OO N O O W

7
1
0
1
7% 5 11% 0%
2
6
6
2

0% 7% 4% 0%

0%
0%

0%
0% 0

2%
0%

[y

7%
40%

o o o
[o2}

0% 0% 0 0%

[y

7%

Nota: CVRS= Calidad de vida relacionada a la salud, fi= Frecuencia absoluta.

Percepcion de la calidad de vida relacionada a la
salud de acuerdo a los cuidadores

Para la medicion de la CVRS en cuidadores
de nifios y adolescentes con diagndstico de
hemofilia se utilizaron entrevistas a profundidad,
el cuestionario FACES 11l (Ventura, 2017), el
inventario PedsQL (Girabent-Farrés, Monné-
Guasch, Bagur-Calafat & Fagoaga, 2018), entre
otros. Se puede observar en la Tabla 4 que el 20%
de los estudios en los que participaron los
cuidadores de nifios y adolescentes con hemofilia
se reportan niveles altos de CVRS por la
utilizacion del tratamiento profilactico y un 13%
mediante el apoyo de la psicoeducacion. Sin
embargo, el 40% de los estudios reportan que los
cuidadores muestran niveles bajos de CVRS por
preocupacion y/o estrés debido a la enfermedad

de sus hijos.

Discusioén

En la presente revisién bibliografica se

organiz6 y se sistematizd la informacion
disponible en la literatura del periodo 2015-2020
sobre los determinantes de la CVRS en PCH y los
cuidadores que viven esta enfermedad junto con
sus hijos enfermos. Se encontraron en su mayoria
estudios originales descriptivos que aportaron
evidencia empirica de como se vive con hemofilia
en diferentes escenarios como es en casa, en la
actividad rutinaria, al tener que acudir a
hospitalizacion por hemorragias, al recibir el
apoyo del tratamiento profilactico, entre otras. Se
encontrd que la poblacion que més se estudia es
la adulta y se informé que la edad es una variable
que se asocia negativamente con los niveles de
CVRS. Diversos estudios afirman que un factor
determinante importante en todas las etapas de
desarrollo de la CVRS en las PCH es el uso del

tratamiento profilactico (Chowdary, 2016; Von
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Mackensen et al., 2017; Castafio, 2017; Elander,
2019; Fuenmayor, 2017; Mancuso, 2020; Pedra,
2020).

Los avances tecnoldgicos en los tratamientos
médicos en hemofilia a traves de concentrados de
factor VIII y IX recombinantes logran una vida
del medicamento prolongada que promete una
profilaxis 6ptima al disminuir la frecuencia de las
dosis, aumentar el efecto coagulante vy
disminuyen los riesgos de producir inhibidores
(Wyrwich, 2016). Esto ha permitido que las PCH
tengan una mejora significativa en su salud fisica
y en su CVRS (Limperg, 2017), sin embargo, la
situacion no es la misma para toda la poblacion,
especialmente el caso de los paises en desarrollo,
ya que el alto costo del medicamento dificulta su
disponibilidad en los diferentes sistemas de salud
(Pai, 2106; O’Hara, Hughes, Camp, Burke,
Carroll, & Diego, 2017; Salomon, 2017,
Wellington, 2018).

La investigacién que se ha venido realizando
en los ultimos 5 afios sobre la CVRS en PCH y
sus cuidadores muestra que la tendencia sigue
enfocdndose en paises desarrollados (Mufioz
Grass, & Palacios-Espinosa, 2015) como Estados
Unidos (Von Mackensen, Catalani, Asikanius,
Paz-Priel, Lehle, & Trask, 2020), Alemania
(Oldenburg, 2019), Colombia (Bernal Villada,
Munar Fonseca, & Fajardo Granados, 2020) y
Reino Unido (Khair, Bladen, & Holland, 2018),
sin embargo, existen nuevos estudios con
poblacion de paises en vias de desarrollo como
México (Guzmén, 2020) y Ecuador (Cérdova

Sanchez, 2020). Esto revela una gran necesidad

de realizar méas investigaciones en poblaciones
menos favorecidas, desde el punto de vista
socioecondémico, para conocer méas acerca de la
experiencia de las PCH que viven una realidad
diferente a aquellas que cuentan con un
tratamiento profilactico y programas de apoyo de
salud fisica y psicoldgica.

La psicologia ha sido durante décadas un
aspecto de interés en el manejo de enfermedades
cronicas como la hemofilia y los resultados se han
visto reflejados en el desarrollo de adecuadas
técnicas y guias de atencion para PCH (Garcia-
Dasi, Torres-Ortuno, Cid-Sabatel, & Barbero,
2016). No obstante, en los dltimos 5 afios los
estudios relacionados con el apoyo psicolégico en
PCH y sus cuidadores son escasos (Limperg,
2017; Guzman, 2020). Los estudios encontrados
en el periodo analizado muestra mayor enfoque
en los cuidadores de nifios y adolescentes con
hemofilia (Osorio, 2016; Osorio-Guzmén, &
Vitale, 2017) y en nifios que presentan esta
enfermedad (Limperg, 2017). Asimismo, no se
hace mencion de actividades relacionadas a la
integracion de los adultos a programas de
intervencion psicologica (Garcia-Dasi, 2016),
Unicamente en adolescentes y nifios (Phadnis, &
Kar, 2017).

Los estudios coinciden en que la CVRS en
PCH vy sus cuidadores ha ido mejorando gracias
al apoyo del tratamiento profilactico (Stemberger,
2019), las guias para el manejo de la enfermedad
(Pai, 2016) y la realizacion de ejercicio y/o terapia
fisica (Runkel, Von Mackensen, & Hilberg,

2017), lo cual permite una mayor esperanza de

-22 -



Calidad de vida en personas con hemofilia: revision bibliogréfica

vida para quienes presentan esta enfermedad
(Mufoz Grass, & Palacios-Espinosa, 2015). Sin
embargo, las PCH mas afectadas son las que
cuentan con mayor edad ya que en generaciones
anteriores era mas dificil el acceso a los
tratamientos con concentrados de factor VIl 'y 1X
(Soucie, 2017) y en otros casos han desarrollado
inhibidores ante dicho tratamiento (Mahlangu et
al., 2019).

Las principales limitantes del presente
estudio fue el periodo especificamente de 5 afios,
que solo se consideraron trabajos realizados en
PCH vy sus cuidadores, sin considerar a los
profesionales de la salud u otro personal de
apoyo. También se considera una limitante el
hecho de haber incluido articulos en inglés y
espafiol, no tomando en cuenta otros idiomas.

Por lo tanto, se recomienda que futuras
investigaciones se enfoquen profundizar ain mas
en el estudio de la hemofilia, contemplando los
factores biopsicosociales que influyen en la
adherencia al tratamiento médico, la percepcion
de salud tanto de las personas enfermas, de sus
cuidadores y de los profesionales de la salud.
Asimismo, es importante estudiar los diferentes
contextos en los que se desenvuelve una persona
con estas caracteristicas, incluyendo las personas
que cuidan de su salud, para tener una mejor
comprension,  medicion e intervenciones
orientadas al mejoramiento de la CVRS de
quienes viven con esta enfermedad.

Futuras investigaciones requieren indagar en
el estudio de la CVRS en PCH, ya que el presente

estudio permite identificar areas de oportunidad,

tanto para quienes padecen esta enfermedad como
para los padres y madres de nifios y adolescentes
con hemofilia. Es importante desarrollar
programas de intervencion en psicoeducacion, no
solo para las PCH sino también para sus
cuidadores, buscando asi un mejor manejo de la
enfermedad, tener mejores estrategias de
afrontamiento al dolor y mantener la estabilidad
emocional. Aunado a esto, es indispensable
contar con un tratamiento profilactico con la
finalidad de frenar la discapacidad mejorar su

calidad de vida.
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