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1. FORMULACION DEL PROBLEMA

1.1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La hemofilia es un trastorno poco frecuente del sistema de coagulacion. Clinicamente, se
expresa en una tendencia excesiva al sangrado espontaneo o por traumas, ademas
equimosis palpables, hemartrosis, entre otros sintomas dependientes de la severidad de
la enfermedad. Si no es tratada adecuadamente, aparte de las consecuencias
potencialmente fatales de las hemorragias como tal, puede ser comun el desarrollo de

complicaciones como sinovitis, artropatias, pseudotumores o fracturas. (1)

La hemofilia se presenta en varones en casi la totalidad de los casos, debido a su
naturaleza genética recesiva ligada al cromosoma X. En casos extremadamente raros se
puede presentar hemofilia en mujeres. Por ejemplo pacientes con un solo cromosoma X
con defectos tanto en losgenes del factor VIl y IX o inactivacion excesiva del cromosoma X

afectado. (1)

Debido a su complejidad, el tratamiento adecuado de la hemofilia no es posible solamente
en un departamento de hematologia general. Esta realidad es reconocida por la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS), la Federacion Mundial de Hemofilia (FMH) y

todos los paises desarrollados. (1)

Para constituir realmente un equipo de cuidados integrales este debe incluir ademas de
un grupo clinico multidisciplinario completo, una guia educativa préactica y facil de
entender por el nifio, su familia y su entorno (escuela y amigos) como soporte externo de

todo el trabajo clinico.



1.2.  JUSTIFICACION DELA PROPUESTA

Cerca del 75% de las personas con hemofilia vive en paises en vias de desarrollo. Muchas
no sobreviven mas alla de la nifiez; no obstante, hay medidas especificas de bajo costoque
los gobiernos pueden tomar para mejorar considerablemente las expectativas de vida. Los
gobiernos y la sociedad se benefician con una inversion en salud infantil cuando los nifios,
al convertirse en adultos, pueden trabajar, apoyar a su comunidad, pagar impuestos y
mantener una familia saludable. Para este trabajo, se empleara el término
infancia definido como el periodo de la vida humanadesde que se nace hasta la

pubertad (menor de dieciocho afios de edad). (1,2)

Se ha demostrado durante la historia de la medicina, que la educacién constituye la
herramienta méas econdmica y universal para la promocién de la salud con buenos habitos
y la prevencion de las complicaciones de mdultiples patologias que aquejan a la
humanidad. Basado en este principio de promocién y prevencion, la intencion de este
proyecto es la elaboracion de una herramienta educativa para los infantes con hemofilia,

su familia y entorno.

1.3.  PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cual seria la herramienta educativa para el nifio hemofilico del centro de hemofilicos
INTEGRAL IPS y su familia, que logre proporcionar informacion clara y sencilla sobre la

enfermedad y sus cuidados que mejore la calidad de vida y disminuya la morbimortalidad?



2. MARCO TEORICO

DEFINICION

La hemofilia es un trastorno hemorragico poco comun en el que la sangre no coagula
normalmente. (3) Se caracteriza por la aparicién espontanea de eventos hemorragicos a
nivel interno, articular o por sangrado mas prolongado en situaciones de heridas y/o

accidentes.

CLASIFICACION
Hay dos tipos principales de hemofilia: la hemofilia A y la hemofilia B. En la hemofilia A,
esta deficitario o ausente el factor VIl y en la hemofilia B, el factor IX. También existe la

enfermedad de Von Willebrand donde esté afectado el factor del mismo nombre.

La hemofilia puede ser leve, moderada o severa segun la concentracion de factor en la
sangre. Aproximadamente 7 de cada 10 de las personas con hemofilia A, la sufren severa.
La gran mayoria son casos hereditarios, solo en excepcionales casos se puede hablar de

hemofilia adquirida. (3)

PANORAMA MUNDIAL

Una de las dificultades para cuantificar la necesidad de atencion para estos padecimientos
es determinar el nimero de personas con hemofilia. Si observamos los datos de
prevalencia en Estados Unidos, Canada y el Reino Unido muestran que la hemofilia A es
de 105 por cada millon de habitantes varones y la de hemofilia B es de 28 por millén de
habitantes, A Y B combinadas es de 133 por millon de habitantes varones. Extrapolados a
nivel mundial resultaria una cifra de 400.000 personas con hemofilia. Sin embargo estas
cifras aumentan en la medida que los paises disefian mejores sistemas de atencién y
diagnostico. Por ejemplo en el caso de Canada su prevalencia combinada es de 160 por

millén de habitantes varones (4). A esto se debe sumar un 30% mas correspondiente a la
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enfermedad de Von Willebrand, unas 40 personas afectadas por cada millon de habitantes

ya que esta enfermedad se hace presente en los dos sexos. (4)

En el caso de Colombia, la Liga Colombiana de Hemofilia, COLHEMOFILICOS, Y LA LIGA DE

ANTIOQUIA reporta 5700 hemofilicos en el pais los cuales solo 2843 esta registrados.

Estan son las cifras: (5)

Bogotéa 800

Cundinamarca, Tolima y Huila 350

Santanderes 350
Antioquia 307
Valle, Cauca y Narifio 450
Gran Caldas 150
Llanos orientales y Amazonia 100
Costa Atlantica 450
Sin Identificar regién 93

Existe una gran diferencia en el cuidado recibido por los pacientes entre los paises
desarrollados y los paises en vias de desarrollo. Mientras que la mayoria de las personas
con hemofilia en los paises prosperos han sido diagnosticadas y reciben tratamiento, en
los paises en via de desarrollo la mayoria de las personas no han sido diagnosticadas y

reciben poco o ningun tratamiento.

Cerca del 75% de las personas con hemofilia vive en paises en vias de desarrollo. Muchas
no sobreviven mas alla de la nifiez; no obstante, hay medidas especificas de bajo costo
que los gobiernos pueden tomar para mejorar considerablemente las expectativas de
vida. Los gobiernos y la sociedad se benefician con una inversion en salud infantil cuando
los niflos, al convertirse en adultos, pueden trabajar, apoyar a su comunidad, pagar

impuestos y mantener una familia saludable, ofrecer un sistema organizado de cuidados



adecuados para la hemofilia esta dentro del alcance econémico de la mayoria de los

paises con recursos econdémicos limitados.

Fomentando la educacion amplia, correcta y abierta a la familia y a los nifios con
hemofilia, se logran contener multiples complicaciones costosas para el sistema y brindar
una verdadera calidad de vida a los menores que es el fin Gltimo de todas estas medidas.
A largo plazo, es menos costoso proporcionar cuidados basicos que no brindar atencién

alguna.

La informacién recolectada por la FMH( Federacion Mundial de Hemofilia ) a través de su
sondeo mundial anual demuestra claramente que el tratamiento en un centro de
hemofilia determinado, con la terapia de reemplazo adecuada y el soporte social
adecuado aun a niveles minimos, en paises de bajos recursos, generd los siguientes
resultados: (1)

« La sobrevivencia hasta la edad adulta de nifios con hemofilia se quintuplico (500%).

e La recuperacion de episodios hemorragicos ocurridos durante el tiempo en que se
administro terapia de reemplazo fue mas rapida y completa, provocando un retorno mas
rapido al trabajo o la escuela y la preservacién de la independencia funcional de la

persona con hemofilia.

Mas alld de su trastorno médico, las personas con hemofilia por lo general enfrentan una
serie de retos psicosociales. Es posible tener hemofilia y también llevar una vida plena,

aun para quienes enfrentan limitaciones econémicas y sociales. (6)

El paciente con hemofilia ve afectado su cuerpo por los multiples sangrados desde
temprana edad, se diagnostica en su mayoria, en el perinacimiento y hasta los dos afios de
edad. (7) Las secuelas fisicas por la artropatia hemofilica, afectan su simetria y
funcionalidad corporal —-muchos llegan a la edad juvenil o adulta con grandes limitaciones

fisicas-. Su desarrollo social y su educacion se ven afectados con las frecuentes



incapacidades que interrumpen periddicamente su interaccion con pares y su desempefio
educativo.Las relaciones familiares se ven afectadas al ser una enfermedad congénita

ligada al sexo. (7,8) En el siguiente diagrama observamos su patron hereditario (fig. 1)

Figura 1. Herencia de la hemofilia ligada al cromosoma X

Tomada de: http://www.ferato.com/wiki/index.php/Hemofilia



Elementos del cuidado y tratamiento basicos de la hemofilia

Para lograr el maximo impacto con recursos minimos, el gobierno debe ofrecer: (9)
 Centros de tratamiento de hemofilia (CTH);

» Tratamiento sobre pedido para hemorragias mayores y previo a cirugias, con derivados
de plasma.

e Instruccion sobre hemofilia a trabajadores de la salud, pacientes y sus familiares.

El cuidado integral suministrado en un centro de tratamiento de hemofilia (CTH)
especializado constituye el tratamiento Optimo para pacientes con hemofilia y otros

trastornos de la coagulacion.

Debido a su complejidad, el tratamiento adecuado de la hemofilia no es posible solo en un
departamento de hematologia general. Esta realidad es reconocida por la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS), laFederacion Mundial de Hemofilia (FMH) y todos los paises

desarrollados. (10)

El equipo de cuidados bésicos tradicional consta de un hemat6logo, personal de
laboratorio calificado y equipado para el diagndstico de trastornos de la coagulacién. Pero
para constituir realmente un equipo de cuidados integrales este debe incluir, ademaés de
una enfermera especialista en hemofilia, fisioterapeuta, ortopedista, trabajador social,
odontdlogo, psicologo, asesor genético y especialista en enfermedades infecciosas a la
familia del paciente como el pilar fundamental y el entorno del paciente (escuela y

amigos) como soporte de todo el trabajo clinico. (10)

Estudios realizados en Estados Unidos demostraron que la tasa de mortalidad de
pacientes con hemofilia que son atendidos fuera del entorno del equipo de cuidados
multidisciplinarios de un CTH se incrementa en 70% y que la tasa de hospitalizacion es
40% mayor, aun cuando los pacientes se encuentran bajo el cuidado de un hematdlogo.
(10)
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Al ser una enfermedad de alto impacto biopsicosocial, la atencién médica integral, debe
ser reforzada con una estrategia educativa permanente. El objetivo final es habilitar a las
personas afectadas por la hemofilia y otros trastornos de la coagulacion para que puedan
controlar sus circunstancias y retos de manera autonoma. La calidad de vida depende en
gran parte de la capacidad para ajustarse al padecimiento de un trastorno crénico y a las
desafiantes circunstancias que pudieran derivarse de este. Se trata de trascender el nivel
informativo, para alcanzar el nivel formativo que es fundamento del autocuidado, el uso
responsable y oportuno de los recursos de atencion y la insercion adecuada a la vida
ciudadana, de tal manera que a pesar de su condicién bioldgica sean sujetos productivos y

aportantes ala sociedad, y no sean una carga onerosa para ella.(1, 9,10)

La poblacién mundial de personas con hemofilia se ha beneficiado por factores generales
gue han contribuido a la mejora de salud, por ejemplo las campafias de vacunacion en la
infancia, también se han beneficiado de manera especifica con los avances en la atencion
de la hemofilia, tales como la disponibilidad de concentrados de factor seguros y eficaces,
la implementacién de programas de atencion integrales y modalidades terapéuticas como
el tratamiento en el hogar y la profilaxis. (11) “Existen pruebas claras de que la expectativa
de vida se ha incrementado en las personas con hemofilia. A principios del siglo pasado,
se calculaba que la prevalencia de la hemofilia era de 4 por 100.000 varones, mientras que
la prevalencia de los afios noventa fue de 13-18 por 100.000”. (12) Es de esperar que a
mayor calidad de vida y longevidad, habra mayor éxito reproductivo y es posible un
aumento de la poblacion con esta condicion, ademés de una poblacion hemofilica
afectada por trastornos de la tercera edad. (13,14)

Asi la educacion se convierte en necesidad inaplazable y urgente. Este modelo debe
incluir no solo al nifilo con hemofilia, sino a su entorno, especialmente el escolar y a su

familia.
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Beneficios para el gobierno y la sociedad

El costo de NO brindar a los pacientes cuidados basicos y productos de tratamiento
seguros: (10)

e Incremento del ausentismo y productividad reducida tanto de pacientes como de
proveedores de cuidados;

» Necesidad de apoyo financiero a largo plazo debido a una tasa de morbilidad mucho
mas elevada, con deformaciones articulares incapacitantes y muerte debidas a
hemorragias internas graves;

e Mayor probabilidad de contraer VIH/SIDA y/o hepatitis C a través de terapia de
reemplazo de factor con derivados sanguineos poco seguros, lo que incrementa la
necesidad de hospitalizacion y medicacion, asi como una pérdida de productividad todavia

mayor.

El costo de NO brindar a los pacientes cuidados integrales

Cuando los episodios hemorragicos no reciben tratamiento precoz y adecuado por un
equipo clinico especializado, con frecuencia es necesario suministrar una mayor dosis de
terapia de reemplazo de factor y procurar tratamientos repetidos. Dado que mas del 90%
del costo del tratamiento de la hemofilia lo constituye el costo del reemplazo de factor, la
supervision clinica adecuada en un CTH puede conducir al uso 6ptimo de la costosa
terapia de reemplazo y, de hecho, disminuir el costo del tratamiento de episodios

hemorragicos especificos. (10)
La atencion no coordinada y no especializada es mas cara que el cuidado integral,

debidoal uso inadecuado de costosos derivados de sangre, lo que causa una mayor

utilizacion de estos productos, asi como de los servicios hospitalarios y de emergencia.
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IMPORTANCIA DE LA EDUCACION EN EL PROCESO SALUD ENFERMEDAD

Como ya se ha mencionado el manejo integral de una patologia crénica como la hemofilia
es de gran valor para el paciente y la sociedad y, dentro de esta atencion, aparece la
educaciébn como uno de los pilares en los cuales se debe hacer mayor esfuerzo para
lograr impactar positivamente en su morbimortalidad. Desafortunadamente no existen
muchos estudios que midan actualmente lo logrado a través de la educacion para esta
patologia en particular pero la literatura reporta otros casos similares de enfermedades
mas prevalentes y en las cuales se ha puesto méas atencion y, por medio de estas
experiencias, se puede proyectar grandes logros para las enfermedades cronicas entre
ellas la hemofilia.

Durante los ultimos afios se puede apreciar unsignificativo aumento de estudios que
demuestran que la aplicacion de programas educativos en pacientes afectados por
enfermedades cronicas contribuye a reducir las complicaciones a corto plazo, una
disminucion de los ingresos hospitalarios y ademas han demostrado su rentabilidad. Por
otra parte, también han puesto de relieve, que la educacion a la paciente mejora sus
conocimientos sobre su enfermedad, sus actitudes y comportamientos. En definitiva,
podemos afirmar, que la educacion del paciente, contribuye a un aumento considerable

de su estado de salud y de su calidad de vida. (7)

Algunos ejemplos de este tipo de estudios, son los desarrollados por Geller y Butler
quienes ya en 1981, observaron que de 78 ingresos consecutivos en diabéticos, el 27%
eranatribuibles a educacion insuficiente, el 10% era debido a problemas psicosociales y
otro 20%, erael resultado de una combinacién de deficiencias educativasy problemas
psicosociales. Los estudios realizados en este mismo periodo por Davison y sus
colaboradores en Atlanta obtuvieron seis afios después de iniciar un programa educativo,
una reduccion en el 47% del numero de amputaciones en pacientes diabéticos;
paralelamente, los ingresos por cetoacidosis descendieron de mas de 500, a 112 por afio.

Dud y col observaron una disminucion en las visitas ambulatorias del orden del 67%, y de
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las urgencias diabetoldgicas del 55%, en un grupode pacientes de dificil control, tras haber
recibido ocho horas de instruccion diabetolégica. Estos mismos autores, calcularon en
1982, un coste de su programa educativo de 360 dolares por paciente, y hallaron un
ahorro al inicio del programa, de 394$ por paciente. Mas cercano a nosotros, en el
Hospital de la Santa Creu i San Pau de Barcelona, un estudio realizado entre 1982y 1986
muestra, que el programa educativo realizado en pacientes diabéticos, alcanz6 un ahorro
anual de 34.500 ptas. por paciente. Extrapolando esta cifra a los 461 diabéticos instruidos,
supone un ahorro anual, solo en costes directos (hospitalizacion, consultas, etc.) de
15.900.000de pesetas. Los costes indirectos de la enfermedad, (dias de absentismo
laboral, descenso de laproductividad, incapacidad laboral y ganancias no acumuladas
debidas a invalidez permanente) no fueron evaluados en este estudio.

A pesar del aumento creciente de articulos cientificos sobre la integracion de la educacion
en el tratamiento terapéutico y cuidada al paciente crénico y la importancia de mostrar
gue laeducacién debe ser objeto de estudio a parte entera, su aplicacion es aun muy
variable segun los servicios hospitalarios de cada pais. Las actividades educativas siguen
siendo puntuales, dependen del reconocimiento de su importancia, de la valoracion por
parte de el paciente, del posicionamiento como politica institucional y gubernamental y

de la la buena voluntad de los profesionales. (7)
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3. OBIJETIVOS

3.1. GENERAL

Generar una herramienta educativa que proporcione informacion clara al nifio
hemofilicoy a su familia sobre la enfermedad, manejo y cuidados, logrando asi
una mejor calidad de vida y proyectarlo como un individuo atil a la sociedad

3.2. ESPECIFICOS

e Educar al nifio hemofilico sobre su enfermedad, manejo, prioridades y
cuidados en un lenguaje sencillo y Iudico, tales como actividades escolares
y deportivas, signos de alarma y plan casero de ejercicios

e Instruir al entorno y a la familia del nifio hemofilico en el conocimiento y
manejo de la enfermedad
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4. DISENO METODOLOGICO PRELIMINAR

4.1 TIPO DE ESTUDIO

El tipo de estudio planteado en este trabajo se basa en la revision de tema sobre la
educacion del nifio con hemofiliay su familia.

4.2. POBLACION DE REFERENCIA

Los nifios de 5 a 10 afios con hemofilia, pacientes de IPS Integral.
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