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Resumen y Abstract IX

Resumen

Objetivo: Evaluar la efectividad de la profilaxis en nifios con hemofilia severa (Hemofilia A
y B), con menos de 2% de actividad del factor de coagulacion mediante la utilizacion de

pruebas que evallen la calidad de vida y la salud articular

Disefio: Se trata de un estudio observacional retrospectivo, en el cual se revisaran las
historias clinicas de un grupo de pacientes con diagndstico de hemofilia A y B severa
(menos de 2% de actividad del factor VIl y IX de la coagulacion) y se les aplicara la

escala HIJHS, FISH y Hemoqol

Conclusiones: La medida de la funcionalidad utilizando la herramienta FISH , no mostro
cambios significativos al empeoramiento en los pacientes evaluados, la aplicacion del
cuestionario de salud articular HJHS mostro en la puntuacion total que los pacientes con
la profilaxis mantienen su salud en las articulaciones y no progresan a artropatias

severas

Palabras clave: hemofilia, profilaxis, artropatia hemofilica, salud articular, calidad

de vida
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Abstract

Objective: To evaluate the effectiveness of prophylaxis in children with severe hemophilia
(hemophilia A 'y hemophilia B) with less than 2% of clotting factor activity by the use of
test that evaluate the quality of life and joint health.

Design: This is retrospective observational study in which the medical records of a group
of patients diagnosed with severe hemophilia (less than 2% activity of factor VIl and IX of
coagulation) be reviewed and will apply the HJHS scale, FISH and Hemoqol

Conclusions: The measurement functionality using FISH tool showed no significant
changes to the worsening in patients evaluated, the application of health questionnaire
articulate HJHS showed in total punctuation that patients with prophylaxis maintain their
health in joints and no progress to severe arthropathies

Keywords: hemophilia, prophylaxis , hemophilic arthropathy , joint health , quality of life
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Introduccioén

La historia natural de la hemofilia severa se ha ido transformando radicalmente gracias a

la profilaxis en las Ultimas tres a cuatro décadas a nivel mundial

Estudios recientes describiendo el patron de sangrado en pacientes en profilaxis
mostraron que las frecuencias de sangrado en estos pacientes eran bajos de 0 a 1 por
aflo en comparacién con 20 a 30 por afio en pacientes que no tienen acceso a la
profilaxis

Con base en el conocimiento de que las hemorragias recurrentes en las articulaciones
(hemartrosis) inician una secuencia de eventos que conduce a un dafio articular
progresivo y el desarrollo posterior de la artropatia hemofilica en 90% de los pacientes

con hemofilia severa la prevencion de hemorragias parece ser de gran importancia

Los beneficios de la profilaxis han sido demostrados en numerosos estudios
retrospectivos de observacién, informe de casos y estudios comparativos y probados

mediante ensayos multicéntricos

A pesar de que se ha establecido claramente que el tratamiento profilactico mejora de
manera conjunta la incidencia de sangrado en todos los sistemas; los resultados de

estudios a largo plazo en el sistema musculoesqueletico son escasos

El impacto a largo plazo de las hemartrosis repetidas y el riesgo asociado de dafio en las

articulaciones aumenta proporcionalmente con el nimero de episodios de sangrado.

Como el desarrollo de la artropatia hemofilica es un proceso continuo durante la infancia
y la adolescencia, las anomalias en las articulaciones pueden ser minimos en el examen
fisico en niflos muy pequefios de alli la importancia de tener herramientas (clinimetria)

gue evalten con exactitud las condiciones articulares de estos pacientes

En el cuidado de los pacientes con hemofilia, la medicién del deterioro y la capacidad

funcional son reconocidas como aspectos muy importantes, con el fin de evaluar y
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monitorear el estado de las articulaciones, asi como para determinar y evaluar las

intervenciones terapéuticas que se realicen

Con el tratamiento profilActico se han desarrollado herramientas mas sensibles y
discriminantes que nos permiten detectar los primeros cambios que se pueden dar al

inicio de la disfuncion de la articulacion

Se debe hacer una medicion especifica y detallada de las limitaciones funcionales de los
pacientes con hemofilia

En la actualidad en el area de la medicina fisica y rehabilitacién la utilizacion de la
clinimetria es de suma importancia para determinar factores pronosticos y de igual
manera se utiliza como método para verificar la eficacia de las distintas alternativas
terapéuticas, en este caso se utilizaron herramientas que nos permitieron determinar la
eficacia de la utilizacion de profilaxis en mejorar la calidad de vida y la salud articular en
pacientes con hemofilia

Una revision de la literatura que se hizo en el afio 2002 encontr6 34 instrumentos
diferentes para valorar la salud funcional en pacientes con hemofilia, de los cuales 33
fueron clasificados de acuerdo a la Clasificacion Internacional de Funcién (CIF), sin
embargo se determino que muchos de estos tenian malas propiedades psicométricas,
concluyendo que instrumentos de clinimetria fiables validados para pacientes con

hemofilia y que fueran sensibles al cambio fueron muy pocos

La medicion de la salud de las articulaciones es de gran importancia en la evaluacién de
los individuos con hemofilia; el HIHS (escala de salud articular en hemofilia) es una
herramienta de puntuacion internacional que es sensible al cambio, fiable, valido y

econdmicamente fiable

El grupo internacional de estudio de la profilaxis de la federacion mundial de hemofilia
formo un grupo de trabajo de expertos conformado por fisioterapeutas y Médicos de
rehabilitacion en el afio 2002, en el cual desarrollaron esta escala para valorar la salud
articular que consta de 11 items en donde se valora el deterioro de seis articulaciones:

las rodillas, los codos y los tobillos

En estudios que se hicieron en Montreal y Toronto se determino una fiabilidad entre

observadores de 0.83 con un coeficiente test- retest de 0.89
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Para medir la funcionalidad de los pacientes se recomienda la utilizacion de la puntuacion
de la independencia funcional de la hemofilia (FISH) en la cual se valora la realizacion de
actividades de la vida diaria (aseo, comer, bafarse y vestirse), transferencias (silla y

suelo) y movilidad (caminar, subir escaleras)

Ademds la federacion mundial de hemdfilia propone aplicar el Hemoqol en el cual se
valora distintos aspectos de la calidad de vida de estos pacientes encaminado a conocer
sus necesidades teniendo en cuenta aquellas cuestiones que mas preocupan e interesan

al paciente con hemofilia

El reciente desarrollo de estas herramientas de medicién-hemofilia especifica ofrece
interesantes oportunidades para los médicos a comprender mejor la naturaleza de las
deficiencias y las limitaciones funcionales que pueden afectar a las personas con
hemofilia.

Mediante este trabajo procuramos concientizar a todo el personal que se encarga de la
atencion de los pacientes con hemofilia acerca de la utilizacion de estas herramientas y
de esta manera permitir la comparacion de los distintos regimenes y programas de
tratamiento, en donde la profilaxis con el factor de coagulacion deficiente se convierte en
la alternativa de tratamiento ideal para prevenir la aparicion de artropatia, que se

constituye en la principal causa de deterioro funcional de estos pacientes
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1.Planteamiento del problema y justificacion

1.1 Pregunta de investigacion

¢ Cual es la efectividad de la profilaxis en nifios y adultos con hemofilia A y B severa

medida con instrumentos que valoran la calidad de vida y la salud articular?

1.2 Justificacion

La hemofilia es el defecto genético de la coagulacion mas frecuente, su incidencia es de
1:5000 a 10000 nacidos vivos. La profilaxis con concentrados de factor es considerada la
terapia Optima para los pacientes con hemofilia severa sin inhibidor. El costo de la terapia

de profilaxis es elevado y por ello es necesaria la evaluacién objetiva de su efectividad.

La complicacion mas frecuente en hemofilia severa es la aparicion de artropatia, los
programas de profilaxis primaria han mostrado aparicion mas tardia y menos severa de
esta complicacion y en aquellos pacientes con dafio articular detencién del mismo. La
prevencién o demora en la aparicién de la artropatia es un objetivo del tratamiento de los

pacientes con hemofilia. (Raffini L.2007)

En Colombia se inici6 profilaxis continua a los nifios con diagnéstico de hemofilia hace
alrededor de 12 afios, a la fecha no hay publicaciones de los resultados de los beneficios

de estos programas de profilaxis en nifios con hemofilia severa.

Mediante este trabajo el especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion tendra unas
nuevas herramientas encaminadas a la valoracion de la salud articular de los pacientes y
de igual manera valorar la funcionalidad, encaminado a mejorar las condiciones de salud
de y aportamos nuevas estrategias al manejo multidisciplinario de los pacientes con

hemofilia
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De igual manera establecemos pautas que nos permiten intervenir adecuadamente la
enfermedad para mejorar la calidad de vida y evitar o mitigar los desenlaces no deseados

en esta poblacién



2.0bjetivos

2.1 Objetivo general

Evaluar la efectividad de la profilaxis en nifios con hemofilia severa (Hemofilia A y B), con

menos de 2% de actividad del factor de coagulacion mediante la utilizacion de pruebas

gue evallen la calidad de vida y la salud articular

2.2 Objetivos especificos

>
>
>

Caracterizacion osteoarticular de la poblacion pediatrica en profilaxis.

Evaluar la salud articular con herramienta de HIHS

Valorar y entrenar al especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion en los
distintos apartados que componen la herramienta HJHS

Adoptar la herramienta HIHS como criterio de vigilancia de la salud articular
dentro del quehacer del especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion

Evaluar la calidad de vida con herramienta de HEMOQOL

Evaluar funcionalidad con la herramienta FISH

Fomentar el manejo interdisciplinario entre distintas especialidades en los

pacientes con hemofilia






3.Marco tedrico

La Hemofilia es una patologia que afecta a la coagulacién de la sangre debido a la
deficiencia de factor VIII (FVIII) en la Hemofilia A y de factor IX (FIX) en la Hemofilia B. La
frecuencia de esta enfermedad es baja por lo que se la considera una enfermedad rara
ya que se produce en 1 de cada 6.000 nacidos vivos en Hemofilia A y en 1 de cada
30.000 en Hemofilia B. (Rodriguez-Merchan.2000)

La hemofilia se caracteriza por presentar manifestaciones de episodios hemorragicos y
dafio articular los cuales se pueden presentar en distintos fenotipos en funcién de su
gravedad. Asi, hay pacientes que presentan un fenotipo leve (enfermos leves) que
significa que presentan entre un 5 y un 40% de factor si se compara con una persona
sana; otros presentan un fenotipo moderado (enfermos moderados) ya que sus niveles
de factor estan entre el 1y el 5% del normal y, por ultimo, estan los pacientes graves que
presentan menos del 1% del nivel normal. (Rodriguez-Merchan.2000)

La Hemofilia es una enfermedad hereditaria ligada al sexo (cromosoma X) por lo que la
transmiten las mujeres (portadoras) y la padecen los hombres debido a la dotacién de
dos cromosomas X (XX) de la mujer y una dotacion XY en el hombre. La transmision es
recesiva y no dominante ya que puede que no aparezca en una generacion siguiente

(salto de generacioén), y si aparezca en otra generacion posterior. (White GC.2001)

Las manifestaciones hemorragicas pueden ser espontdneas o debidas a algun tipo de
traumatismo. De esta manera se pueden dar hemorragias articulares, las musculares y
las de otra indole que, en ocasiones, pueden ser graves, como las del Sistema Nervioso

Central.
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utilizacion de instrumentos en rehabilitacion

La hemorragia recidivante (la que se repite) sobre una misma articulacion si no se recibe
el tratamiento adecuado hematoldégico y rehabilitador, puede dar lugar a secuelas

altamente invalidantes (artropatia hemofilica). (White GC.2001)

En Hemofilia, las lesiones pueden ser poliarticulares e implicar graves trastornos
biomecanicos que provocan dolor e impotencia funcional afectando a la calidad de vida
del paciente en mayor o menor grado.

Por su parte las hemorragias musculares ocurren cuando los capilares de los masculos
se lesionan. Algunas veces, la causa es traumdtica o iatrogénica (inyecciones

intramusculares), pero en otras ocasiones ocurren espontaneamente.

Los grupos musculares afectados van a reaccionar con una contraccion que altera la
funcionalidad de las articulaciones de las que son los elementos motores. La idea
fundamental en el tratamiento de la Hemofilia es remplazar o suplementar, con un factor
de la coagulacién exdégeno, la deficiencia en el paciente, con el fin de prevenir o solventar

un episodio de sangrado agudo. (Roosendaal G.2008)

Se utilizan los factores plasmaticos, que se derivan de plasma humano, y los factores
recombinantes, que se derivan de células de mamifero por técnicas de ingenieria
genética. Ambos tipos de factor son, hoy dia, muy seguros y eficaces. La manera en que

se debe abordar el tratamiento de la hemofilia esta basado en dos formas.

Una es el tratamiento a demanda, es decir, aquel en el que se administra factor cuando
se produce un determinado episodio hemorragico hasta que se resuelve con las dosis
adecuadas. El otro tipo de tratamiento es el de profilaxis en el que se administra el factor,
dos o tres veces a la semana, de forma preventiva, lo que permite integrar al nifio en su
entorno, tener una actividad fisica y deportiva dentro de una vida de relacién
correspondiente a su edad, asi como permitirle realizar sus actividades de la vida diaria

sin ningdn tipo de restriccion. (Tagliaferri A.2011)
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Los actuales tratamientos para la Hemofilia, si bien son muy eficaces y seguros,
presentan una importante complicacion como es la aparicion de los inhibidores de los

factores de la coagulacion.

El desarrollo de estos anticuerpos condiciona la calidad de vida de los pacientes ya que
el tratamiento disponible para la enfermedad resulta ineficaz. Por otro lado, también tiene
importantes consecuencias socio-econdmicas, ya que aumenta de forma sustancial el
costo del tratamiento antihemofilico por ser necesaria una gran cantidad de factor para
los protocolos de “borrado” del inhibidor mediante inmunotolerancia y por la utilizacion de

otros productos de via extrinseca mas costosos y menos eficaces. (Keeling D.2008)

Sobre la base de los diferentes estudios realizados, se estima que el desarrollo de
inhibidores (que pueden ser de alta o de baja respuesta) ocurre, con mayor frecuencia,
en personas que padecen Hemdfilia severa o moderada siendo en Hemofilia A hasta el
30% y en Hemofilia B hasta el 8%. Cuando los inhibidores tienen un titulo bajo, su
presencia suele ser transitoria y terminan por desaparecer tras el tratamiento continuado
con factores de la coagulacién o tras el tratamiento con cantidades crecientes del mismo

concentrado de factor que ha producido estos inhibidores.

Sin embargo, si su titulo es muy alto suelen ser anticuerpos con una gran actividad, en
Cuyo caso estos pacientes se tratan con agentes de via extrinseca de la coagulacién
como es el factor VII activado recombinante, los concentrados de complejos
protrombinicos activados y, recientemente con muy buenos resultados, con factores

plasmaticos que se co-purifican con el factor de von Willebrand. (Collins PW.2011)

Aunque ya en menor grado que hace unas décadas, la artropatia hemofilica sigue siendo
la principal secuela en las articulaciones de los pacientes con Hemofilia, como
consecuencia de sangrados recidivantes en la misma articulacién. Es la principal causa
de morbilidad y disminucion de la calidad de vida de los pacientes con Hemofilia grave A
o B.

Los continuados hemartros, especialmente cuando no se lleva a cabo profilaxis o no se

dispone del tratamiento sustitutivo a tiempo, conducen, en primera instancia, a una
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sinovitis y después a una artropatia degenerativa irreversible. En pacientes con una
determinada edad la artropatia es algo habitual, mientras que en pacientes que
comenzaron a utilizar los mejores tratamientos hematolégicos hace ya casi dos décadas,
como es el tratamiento preventivo continuado (profilaxis), la incidencia es mucho menor e
incluso no llega a desarrollarse, que es en definitiva el objetivo de dicho tratamiento: la
prevencion de la artropatia. (Collins PW.2011)

En los pacientes con hemofilia el 80% de las hemorragias son articulares (Rodriguez-
Merchan, 2006). En estos pacientes el tobillo tiende a sangrar en la primera infancia
(Rodriguez-Merchan, 2006) y es la articulacion que mas comunmente sufre artropatia
durante la adolescencia

La hemartrosis y la inflamacion sinovial cronica resultante impactan de manera negativa
en la recuperacion de la movilidad y funcionalidad del tobillo, debido a la destruccion
gradual de cartilago, afectando posteriormente la articulaciéon subastragalina y causando

deterioro progresivo (artropatia hemofilica).

Las hemartrosis repetidas son dolorosas, disminuyen el rango de movimiento y pueden
conducir a alteraciones funcionales que terminan en discapacidad y problemas
psicosociales (Panicker, Warrier, Thomas y Lusher, 2003).

La hemorragia articular que se desarrolla en el tobillo va a estar dada por ser una
articulacion que soporta peso la cual va a llevar a una inflamacién sinovial, que surge
cuando se produce en el mismo hemartrosis y sinovitis hemofilica (Valentino, Akobian, y
Enockson, 2008)

Por todo lo anteriormente planteado a parte del tratamiento hematolégico, la
rehabilitacion tiene un papel muy importante en ese objetivo. El proceso rehabilitador se
trata de la recuperacion fisica, psiquica, social y laboral del paciente, es decir, de su
recuperacion global, mediante un trabajo multidisciplinar en el que una parte del proceso

es la fisioterapia, que se ocupa de la recuperacion fisica.

Es por ello, que la rehabilitacion en sus distintas facetas, preventiva, terapéutica y de

mantenimiento en todos los procesos musculoesqueléticos ya sean agudos o estén en
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fase de secuelas, requiere una coordinacion multidisciplinar entre médicos (hematologos
y rehabilitadores), fisioterapeutas, enfermeras, trabajadores sociales, etc., siendo esto
imprescindible para el éxito en el aumento de la calidad de vida de los pacientes. Con
sus medidas de prevencién y terapia fisica, junto con el tratamiento psicolégico, forma

parte del tratamiento integral de estos pacientes. (Querol F.2001)

La medicina fisica y rehabilitacion tienen por objeto evaluar, diagnosticar, prevenir y tratar
la discapacidad en los pacientes hemofilicos. En otras palabras, su objetivo es mantener
el mayor grado de capacidad funcional e independencia en los pacientes que sufren de
hemofilia, o para devolverlos a ese estado.

El examen fisico del aparato locomotor en un paciente con hemofilia requiere una
evaluacion completa de las cuatro extremidades y la columna vertebral, asi como de

cualquier posible cambio biomecénicos a los pies.

La evaluacion clinica, sistemas de puntuacion y pruebas de diagnéstico por imagen son

importantes para establecer el diagndstico y la interpretacion de criterios universales

Las terapias fisicas, junto con el reemplazo de factor de coagulaciéon, ha revolucionado el
manejo de estos pacientes en los paises desarrollados y redujeron las tasas de

morbilidad / mortalidad.

Los objetivos del tratamiento conservador y de rehabilitacién son reducir el dolor, reducir
el sangrado, mejorar la funcién articular y muscular y reducir el impacto de la

discapacidad.

También es necesario fomentar el ejercicio fisico regular, puesto que ayuda a los
pacientes a mantener una buena salud fisica en general. Se ha demostrado que la
actividad fisica es un factor protector frente al desarrollo de sangrado en los musculos y
articulaciones, y los avances en la hematologia profilactica en el tratamiento de la

hemofilia, han contribuido a mejorar el prondstico de la enfermedad

Como se menciond anteriormente, la hemorragia es el principal sintoma de la hemofilia.
De las hemorragias, las mas frecuentes son las que afectan al sistema musculo-

esquelético.
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Estos son la principal causa de morbilidad en los pacientes hemofilico, y tienen un gran
impacto en su calidad de vida. Los signos y sintomas mas comunes incluyen sangrado
(hemartrosis) intra-articular, sinovitis, dafio al cartilago articular, quistes subcondrales y

intradsea, contusién muscular y pseudotumores hemofilicos

Los objetivos de los equipos multidisciplinares de asistir a los pacientes con hemofilia es
unificar los criterios e insistir en la importancia tanto de examen clinico y de imagen en

las primeras etapas de la artropatia hemdfilico.

3.1 Alteraciones articulares agudas

La hemdfilia es considerada una enfermedad de base hematoldgica y clinica ortopédica,
por ello actualmente el tratamiento de la misma esta centrado en la prevencion de la
lesion y en mantener, en condiciones optimas, el aparato locomotor, tratando de
potenciar al maximo sus recursos Y, si la lesion tiene lugar, tratarla de forma eficaz y

precoz para evitar secuelas, acortando asi periodos evolutivos y hospitalizaciones.

En la Hemofilia severa (nivel de factor <1%) son caracteristicas las hemorragias
articulares o hemartrosis ante minimos traumatismos, que incluso pueden pasar
inadvertidos al paciente, denominandose entonces espontaneas. Estas se pueden
presentar en cualquier articulacion aunque se localizan con mayor frecuencia en
articulaciones moviles o diartrosis como la rodilla, tobillo y codo, siendo la articulacion de

la rodilla la més afectada.

Cuando una articulacién sangra de forma recurrente se afecta toda la estructura articular,
evolucionando progresivamente hacia la artropatia hemofilica que es la destruccion

articular en un mayor o menor grado, (Roosendaal G.2008)

3.2 Manifestaciones clinicas y diagnostico

Clinicamente la hemartrosis puede ser:

» Menor (leve): Se caracteriza por dolor leve, inflamacién minima, escasa pérdida

de funcién y resolucién en 24-48 horas.
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» Mayor (grave): Caracterizada por dolor intenso, derrame evidente y/o a tension,

limitacion funcional con postura antidlgica en flexion y no resolucién en 24 horas.

El diagnostico de hemartrosis grave o leve en una articulacion sana es muy importante ya
gue comporta pautas de tratamiento especificas; por el contrario, si no se valora y trata
correctamente puede provocar la recidiva hemorragica en dicha articulacién dando lugar
a la llamada “articulacién diana” que presenta un alto riesgo de secuelas invalidantes. La
informacion al paciente y a su familia es primordial para que adquieran un correcto
conocimiento de su enfermedad y asi detectar rapidamente los signos y sintomas de la
hemorragia, aplicando el tratamiento sustitutivo de manera inmediata y precoz, lo que va

a disminuir la gravedad del episodio

3.3 Objetivos del tratamiento en la hemartrosis aguda

Los objetivos del tratamiento cuando se desarrolla sangrado articular deben ir
encaminados a evitar el dolor y la recidiva, recuperar la amplitud articular previa a la
hemartrosis y evitar el flexo, lograr potenciar la musculatura y por ultimo lograr la

reintegracion progresiva del paciente a la actividad fisica habitual.
Se deben tener en cuenta los siguientes factores:
La edad del paciente si es nifio, adolescente o adulto, el tipo de severidad ya sea grave,

moderada, leve, o presencia de inhibidores, ademas de la localizacion si el sangrado fue

en el miembro superior o miembro inferior (articulaciones de carga). (Richards M.2007)

3.3.1 Esquema terapéutico

Reposo articular: Inmovilizacion
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Es recomendable la utilizacion de férulas en hemartros graves y vendaje compresivo
almohadillado en hemartros moderados o leves, respetando durante 24-48 horas la
posicién antialgica de flexion y rotacion externa de la extremidad afectada.

Se evaluara y se madificara la posicion cada 24 horas con el fin de adoptar la situaciéon

funcional lo antes posible. (Querol F.2001)

Artrocentesis

Se trata de aspirar la sangre intraarticular y estd indicada en hemartrosis graves a
tension y tiempo de evolucion inferior a 48 horas. Es un procedimiento terapéutico de uso
restringido que requiere una valoracién conjunta con el hematélogo y precisa

ineludiblemente la infusién previa con concentrados del factor deficitario.

Se consigue mayor efectividad y menor riesgo cuanto mas proxima se realice la

aspiracion al tratamiento hematol6gico.

En general, existe mejoria clinica inmediata del dolor mecanico provocado por la
hiperpresion del sangrado intraarticular. En las hemartrosis a tension no suele existir
duda respecto a la evacuacion del derrame, excepto la contraindicacion hematolégica; en
las moderadas o0 menos evidentes es de gran utilidad la ecografia porque permite valorar
y cuantificar la hemorragia. Los pacientes con inhibidor requieren ingreso hospitalario.
(Querol F.2001)

Ejercicios isométricos

Comienzo precoz de este tipo de ejercicios siempre que su realizacion no provoque
dolor; su realizacién permite respetar el reposo articular y son efectivos para frenar la
amiotrofia refleja que provoca el derrame y la inmovilizacion. Estan indicados en periodos

cortos de tiempo y repeticiones seriadas a lo largo del dia. (Querol F.2001)

Crioterapia
La utilizacién del frio (bolsas de hielo) esta justificada especialmente durante el inicio de
las lesiones agudas musculoesqueléticas, en periodos cortos de tiempo y no en contacto

con la piel; tiene efecto antiinflamatorio y analgésico. (Querol F.2001)
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Ortesis
Las articulaciones que han sufrido hemartrosis pueden beneficiarse de determinadas
ayudas ortésicas que impiden y/o facilitan una movilidad o carga controlada. (Querol
F.2001)

3.3.2 Objetivos del tratamiento en los sangrados musculares

Estos se pueden dividir en Inmediatos los cuales se centran en parar la hemorragia y
controlar el dolor; y posteriores que se centran en restablecer la funcién y controlar el

dolor
En la fase aguda del sangrado se recomienda seguir las siguientes pautas:

Iniciar tratamiento sustitutivo, el cual se administra de forma precoz para acelerar la
resolucion del hematoma y evitar la aparicion de complicaciones. Se contindia hasta la
total recuperacién de la funcion muscular. El control ecografico confirma su resolucién.
(Roosendaal G.2008)

Procurar las Inmovilizacién del musculo que sangra el cual se mantendra en reposo
absoluto respetando durante los primeros dias la postura antialgica en flexion, intentando
reducirla paulatinamente con férulas progresivas y bien almohadilladas como en el caso
del hematoma gemelar o en el caso de los musculos flexores del antebrazo donde se

puede ver comprometida la funcién de la mano.
En el hematoma del musculo psoas puede ser necesaria la utilizacion de una traccion
blanda percutanea que actia como tratamiento postural, mas que ejerciendo la funcion

de elongacién. (Roosendaal G.2008)

En los hematomas esta contraindicada la aspiracion o exploraciones quirdrgicas

evacuadoras, salvo complicaciones neurovasculares graves.

En la fase subaguda se recomienda seguir las siguientes pautas:
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Iniciar ejercicios isométricos del grupo muscular antagonista (de accion contraria al
afectado) y posteriormente del musculo afectado cuando el dolor lo permita., se igual
manera se debe realizar tratamiento postural intermitente en decubito-prono en caso de

afectacion de la extremidad inferior, para facilitar la extension de cadera y rodilla.

También esta recomendada la electroestimulacion para la amiotrofia, ejercicios activos
con resistencia de la extremidad contralateral, ejercicios globales de extremidades
superiores, férula postural de mantenimiento en el hematoma gemelar y en el hematoma
de los musculos flexores de mufieca, con cambios progresivos en cortos periodos de
tiempo hasta conseguir la posicion neutra de la articulacion, inicio de la marcha en carga
parcial con ayuda de bastones. Y aplicacion de ultrasonidos pulsatiles para la
reabsorcién del hematoma, previa confirmacion ecografica de la fase mixta del mismo.
(Roosendaal G.2008)

3.4 Tratamiento profilactico en hemofilia

Profilaxis se define como “la administracién de factor con anticipacion y para prevenir una
hemorragia”. El uso mas comun de este término, se refiere a la profilaxis a largo plazo

para prevenir la artropatia hemofilica. (Roosendaal G.2007)

Profilaxis primaria: Pacientes afectados de hemofilia A o B severa (con factores por

debajo de 1% en sangre), luego del primer episodio de hemorragia mayor o articular.

Profilaxis secundaria: Pacientes afectados de hemofilia A o B severa mayores de dos
anos de edad y menores de 18, que presenten mas de dos hemorragias articulares, en

una o mas articulaciones blanco y sin secuelas articulares graves.

Tratamiento: hemofilia A: Factor VIII, infusibn endovenosa de entre 20 y 40 Ul/kg de
peso, tres veces por semana.
Hemofilia B: Factor IX, infusion endovenosa de entre 30 y 50 Ul/kg de peso, dos veces

por semana. (Roosendaal G.2007)
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Beneficios de la profilaxis:

Prevencién de la artropatia crénica y de sus secuelas

Prevencién de la hemorragia intracraneal y otras hemorragias graves
Prevencion del dolor y del sufrimiento.

Mejoria en la movilidad.

Mejoria de la calidad de vida del paciente / familia.

Mejoria del rendimiento escolar y la empleabilidad.

Permite la participacion en actividades deportivas y recreativas

V V V V V V V V

Reduccion en los costos sociales a largo plazo mediante la prevencion de la
discapacidad, mejoria en los resultados de salud y maximizacion del potencial
humano. (Roosendaal G.2007)

3.5 Impacto del especialista en medicina fisicay
rehabilitacion

El examen fisico de los pacientes debe ir encaminado a prestar especial atencion a la
gama de la movilidad articular, a la fuerza muscular, a la presencia de sinovitis, a
cualquier articulacion la inestabilidad y a la presencia de deformaciones axiales, asi en
cuanto a los cambios biomecanicos a los pies, las desviaciones de la columna o

cualquier discrepancia en la longitud de pierna.

Por lo tanto, el tratamiento tiene como objetivo prevenir lesiones musculoesqueléticas y

mantener el aparato locomotor en ptima condicién.

Los hematdlogos, especialistas en rehabilitacion y los cirujanos ortopédicos de todo, en
conjunto, tienen un papel central en los aspectos de diagndstico y terapéuticos

relacionados con el aparato locomotor en pacientes con hemofilia.

Estéd bien establecido que los beneficios de medicina fisica las personas con hemofilia
mediante la proteccion de los sistemas musculoesquelético sistema de sangrado

repetido.
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La rehabilitacion, junto con la terapia de reemplazo de factor de coagulacién, tiene

revolucionado el tratamiento conservador de éstos pacientes en los paises desarrollados

y redujeron su morbilidad / mortalidad las tasas.

Los especialistas en rehabilitacién tienen varias funciones en el tratamiento de pacientes

con hemofilia, que se resumen de la siguiente manera:

>
>

El sangrado y sus consecuencias musculoesqueléticas debe ser evitado.

El aparato locomotor debe mantenerse en condiciones Optimas con el fin de
prevenir las lesiones agudas.

La prevencién es especialmente importante para los nifios que estan sometidos a
la profilaxis primaria con algunas hemorragias. Los pacientes deben ser animados
a evitar el sobrepeso.

Los pacientes deben ser educados y animados a realizar la actividad fisica, de
acuerdo con su la edad y caracteristicas fisicas. Ellos deben ser asesorados
sobre el tipo de ejercicio, su intensidad, duracién y la frecuencia y las
precauciones que deben tomarse en cuenta.

Un examen fisico de rutina de los pacientes deben ser realizado con el fin de
obtener un adecuado historial clinico, se deben hacer controles por lo menos
cada 6 meses, esto permitira la deteccion de signos para determinar los dafios y
lesiones que esta ocurriendo.

Cualquier dafio o lesiones musculoesqueléticas deben ser diagnosticadas y
tratadas a tiempo y con eficacia, cuando aparecen, con el fin de evitar
consecuencias y secuelas y asi acortar el tiempo de hospitalizacion.

Un tratamiento postoperatorio temprano individualizado debe ser disefiado para
lograr el maximo la recuperacién funcional posible en pacientes sometidos Cirugia
ortopédica.

Las consecuencias y secuelas derivadas de dafios o lesiones, que no se han
curado, deben ser tratadas y manejadas a tiempo, por ejemplo, los pacientes que
han perdido la movilidad de las articulaciones y sufren hipotrofia muscular como
consecuencia del dafio articular en un estado avanzado.

Las dificultades de la experiencia en sus pacientes para participar en actividades
de la vida diaria Yy participar en la sociedad debe ser manejado, de modo que

mantengan la més alta posibles niveles de independencia y autonomia.
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Los objetivos del tratamiento de dafios en el aparato locomotor deben ir encaminados a

Aliviar el dolor

Recuperar el rango de movimiento en la articulacién
Prevenir la atrofia muscular

Mejorar la fuerza muscular

Recuperar la propiocepcion

Prevenir las secuelas y deformidades

Mejorar las capacidades funcionales

Mantener un patron apropiado de movimientos para caminar

Reducir la frecuencia de hemorragias articulares

V V V V V VYV V V V V

Mejorar la calidad de vida.

3.6 Herramientas de evaluacion

3.6.1 El cuestionario A36 Hemofilia-QoL.:

NOMBRE: Cuestionario especifico para la Evaluacion de la Calidad de Vida Relacionada

con la Salud en Adultos con Hemofilia

AUTORES: Remor E

REFERENCIA: Haemophilia. 2005 Nov;11(6):603-10

CONCEPTOS MEDIDOS: Calidad de Vida Relacionada con la Salud o Salud Percibida
NUMERO DE ITEMS: 36

ENFERMEDAD: Sangre, érganos hematopoyéticos y trastornos mecanismo inmune

DIMENSIONES: Salud fisica, actividades diarias, articulaciones, dolor, satisfaccién con el
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tratamiento, dificultades con el tratamiento
POBLACION: todos los géneros
MEDIDAS: psicométrico

El cuestionario A36 Hemofilia-QoL es un instrumento especifico para la evaluacion de la
calidad de vida en pacientes con hemofilia, desarrollado y validado al espafiol durante el
periodo 2001-2005, siguiendo las directrices internacionales para la construccion de

instrumentos de evaluacion aplicados al ambito de la calidad de vida.

La ventaja de los instrumentos de medida especificos, como el A36 Hemofilia-QoL,
reside en el hecho de que su contenido es mas adecuado para los pacientes con una

enfermedad determinada, en nuestro caso la hemofilia

Dichos instrumentos especificos dirigen sus preguntas a aspectos relevantes para la
enfermedad, ademéas de tener en cuenta aquellas cuestiones que mas preocupan e

interesan al paciente con hemofilia

La utilidad y validez del cuestionario A36 Hemofilia-QoL como una herramienta adecuada

para la evaluacién de la calidad de vida en la poblacién adulta con hemofilia.

3.6.2 Functional Independence Score in Hemophilia (FISH) — 2007
(Puntuacion de Independencia Funcional en Hemofilia)

AUTORES:
Poonnoose PM, Padankatti S, Macaden AS, Srivastava A; Christian Medical College,

Vellore, India.

La puntuacion de la Independencia Funcional en Hemofilia (FISH) fue desarrollada como
una herramienta de evaluacion basada en el desempefio para medir objetivamente la

capacidad funcional de un individuo.
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Su objetivo es medir lo que la persona con discapacidad en realidad hace, no lo que
deberia ser capaz de hacer, o podria ser capaz de hacerlo si las circunstancias fueran

diferentes, o cree que puede hacer.

También se puede utilizar para evaluar el cambio en la independencia funcional con el

tiempo o después de una intervencion terapéutica.

El FISH es relativamente seguro para llevar a cabo. Est4 destinado a complementar otras
puntuaciones que miden la estructura y funcion del cuerpo, tales como los resultados de

la evaluacion conjunta tanto clinica y resultados radiolégicos.

Su principal ventaja es que se puede utilizar con personas de diferentes habilidades

linglisticas, ya que es un instrumento basado en el rendimiento objetivo.

El FISH incorpora elementos que son percibidos como importantes por las personas con
hemofilia. Se pidié a los pacientes con hemofilia, sus familiares y terapeutas la lista de

actividades de la vida diaria que se vieron afectados por la enfermedad.

Las actividades que se consideraban inseguras para realizar fueron excluidas de la

evaluacion.

También se excluyeron otras actividades tales como la educacion, el empleo y la
participacién en eventos sociales que no pudieron ser evaluados objetivamente en la

clinica.

La version actual de FISH incluye la evaluacién de ocho actividades: comer, asearse,
vestirse, transferencia de la silla, en cuclillas, caminar, paso de escalada y atletismo.
Cada actividad se clasifica de acuerdo a la cantidad de ayuda necesaria para llevarla a
cabo. El nivel de independencia para cada actividad estd claramente definida para

reducir la variacion entre observadores.
UTILIDAD:

El FISH es la primera puntuacién basada en el desempefio para la evaluacion de la

funcibn musculo-esquelética en las personas con hemofilia. Ha sido desarrollado y
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validado en un grupo de pacientes con artropatias significativas.

Por lo tanto, seria til en pacientes adolescentes y adultos que no han tenido acceso a la
profilaxis

LIMITACIONES:

El FISH fue originalmente disefiado para comparar la capacidad funcional basica del
paciente con la de los individuos sanos normales. Por tanto, la version actual tiene un
efecto techo cuando se aplica a los que tienen los cambios musculoesqueleticos

minimos.

No fue disefiado para evaluar las actividades desafiantes en personas con relativamente

" capacidad funcional normal" para las actividades de la vida diaria.

» TIEMPO PARA COMPLETAR: 12-15 minutos, una vez que el evaluador esta bien
familiarizado con la herramienta.

» REQUERIMIENTO: Cuestionario

» FORMACION REQUERIDA: Cualquier terapeuta o médico capacitado puede
administrar el FISH. La persona que administra la prueba debe leer las
instrucciones completas antes de anotar la actividad.

» COSTO: Ninguno

» INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS: Cada actividad debe ser anotado
solo después de observar al paciente realizar la tarea, y no se basa en su
capacidad subjetiva. Para algunas de las tareas, la accion requerida puede ser
simulada en la clinica y no se realiza realmente. Cada actividad se clasifica de 1 a
4 de acuerdo a la cantidad de ayuda necesaria para realizar la actividad. La

puntuaciéon maxima posible es de 32.

PROPIEDADES PSICOMETRICAS:

Las propiedades psicométricas de FISH se estudiaron en una poblacién de 63 personas

con hemofilia de la India, de edades comprendidas entre 7 y 40 afios.

Validez: La validez aparente y validez de contenido son buenas, ya que las actividades
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fueron seleccionados por las personas con hemofilia, sus familiares y terapeutas.

Criterios de validez: ElI FISH se correlaciona bien con otras pruebas de capacidad
funcional, como el Cuestionario de Evaluacion de Salud de Stanford (HAQ) (r = -0,75), la
Western Ontario y McMaster Universidades osteoartritis Index (WOMAC) (r = -0,66), y la
Lista de Actividades de Hemofilia (HAL) (r = -0,66)

Sensibilidad: ElI FISH resulté ser sensible a los cambios en el tratamiento después de la
correccion de deformidades en las articulaciones en un subgrupo de pacientes que

fueron evaluados (media de respuesta estandarizada de -1,93) .

Idiomas estudiados: La herramienta no tiene que ser traducido para el paciente, esta

disponible actualmente en Inglés para el terapeuta y en espafiol
Grupos probados con esta medida:

+ Se ha evaluado en 90 pacientes de México, entre ellos 60 nifios (de 5-16 afios) con

hemofilia leve, moderada y grave ( Tlacuilo - Parra, 2010 ; Grupo, 2010).

* Los ensayos estan en curso en los centros de hemofilia en Rumania e Italia.

3.6.3 Hemophilia Joint Health Score (HJHS) Cuestionario de
salud articular

Autores / desarrolladores: BM Feldman, Funk S, Hilliard P, Van Der Net J, Zourikian N,
Berstrom BM, Engelbert RHH, Abad A, Petrini P, Manco-Johnson M, Profilaxis
Internacional Study Group

El HJHS mide la salud de las articulaciones, en el dominio de la estructura del cuerpo y la
funcion (es decir el deterioro), de las articulaciones mas comunmente afectadas por

sangrado en la hemofilia: las rodillas, los tobillos y los codos.

Esta disefiado principalmente para nifios con hemofilia edades 4-18 afios con deterioro
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leve de las articulaciones (por ejemplo, tratados con profilaxis).

Se puede utilizar cuando hay una necesidad de una intervencién ortopédica, 0 como una

medida de resultado de intervenciones de fisioterapia.
UTILIDAD GENERAL:

El HIHS es una herramienta de evaluacion del examen fisico lo suficientemente sensible

como para detectar las sefiales sutiles tempranas de dafio articular.

Es apropiado para el seguimiento del cambio conjunto con el tiempo o la evaluacion de la
eficacia de los regimenes de tratamiento en nifios que reciben tanto terapia profilactica y

a demanda.
LIMITACIONES:

El HJHS tarda mucho tiempo para administrar. No se ha estudiado todavia de manera
adecuada para su uso en adultos, enfermedad articular mas severa, o en nifilos muy

pequefios.

» TIEMPO PARA COMPLETAR: Aproximadamente 90 minutos, incluyendo la
computacién y la grabacion en la hoja de puntuacién. Se podria realizar en menos

tiempo cuando se adquiera mas experiencia con la herramienta.

> EQUIPAMENTO:

- Z6calo / cama

- Habitacion con una fuente suficiente de iluminacion
- Gonibmetro

- Piso con una superficie suave y firme

- Espacio para evaluar la marcha (caminar, correr)

- Conjunto de escaleras
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» FORMACION REQUERIDA:

Manual de instrucciones, hojas de célculo, hoja de puntuacion, agendas y video estan
disponibles en www.ipsg.ca.

El manual de instrucciones esta disponible en Inglés, francés, espafiol y aleméan

» COSTO: ninguno
» INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS: EI HJHS proporciona una
puntuacion total (puntuacidbn mas alta es peor, max = 124) , las puntuaciones

concretas conjuntas, y una puntuacion de la marcha global.

PROPIEDADES PSICOMETRICAS:

Validez: EI HJHS 1.0 muestra una buena capacidad para discriminar entre grupos

conocidos de los pacientes por ejemplo:
- Severa vs moderada vs hemofilia leve
- Tratados con profilaxis vs no tratados con profilaxis

Se correlaciona adecuadamente con las tasas de hemorragia (rs = 0,50 ) y la evaluacion

global del médico en la salud de las articulaciones (rs =0,42) .
Se correlaciona bien con cambios radiogréficos.

Criterios de validez: La HIJHS 1.0 se compara favorablemente con la puntuacion del
examen fisico de la Federacién Mundial de Hemcdfilia a la hora de discriminar los grupos

conocidos (63 % a 97 % mas eficiente).
Grupos probados con esta medida:

*Nifos norteamericanos y europeos con hemofilia A y B bien tratados (deficiencia leve,

moderada y severa de los factores)

* Nifilos chinos con moderada a severa artropatia



Medicion del impacto de la profilaxis en pacientes hemofilicos mediante la 28

utilizacion de instrumentos en rehabilitacion

4.Materiales y métodos

4.1 Disefo del estudio

Observacional retrospectivo y prospectivo. Se revisaron las historias clinicas de un grupo
de pacientes con diagnostico de hemofilia A y B severa (menos de 2% de actividad del
factor VIII y IX de la coagulacion); en la Fundacion Hospital la Misericordia valorados
desde el afio 2013 hasta el afio 2015, los cuales se encontraban recibiendo profilaxis con
factor de coagulacion faltante, se aplicaron instrumentos para evaluacién y medicion de
salud articular (HJHS), se aplicé la herramienta de evaluacién de desempefio fisico FISH
y el cuestionario para la evaluacion de la calidad de vida en pacientes con hemofilia
HEMOQOL

4.2 Poblacién estudio

Nifios, adolescentes y adultos residentes en la ciudad de Bogota, Colombia
diagnosticados con hemofilia tipo a o hemofilia tipo b severa; en el Hospital de la
Misericordia que se encontraban recibiendo profilaxis durante el periodo de 2013-
2015

4.3 Criterios de inclusién

» Nifos, adolescentes y adultos diagnosticados con hemofilia severa

» Se deberan cumplir con los criterios diagnosticos: disminucion o ausencia de
actividad funcional de los factores VIl y IX

» Dentro de la clasificacion de pacientes se escogeran clasificados con hemofilia
severa

> Pacientes diagnosticados con hemofilia severa que estén recibiendo profilaxis con
factor VIII o IX

» Hemofilia A: Factor FVIII Recombinante (rFVIIl) es el tratamiento de eleccién
(Nivel IV, Grado C).

» Hemofilia B: Factor IX Recombinante es el tratamiento de eleccién (Nivel 1V,
Grado C).
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4.4 Criterios de exclusion

» Pacientes que dentro de la categorizacion se clasifiquen como leves o0 moderados

» Pacientes que por alguna circunstancia suspendan la profilaxis con el factor VIl o
IX

» Pacientes que no acepten participar en el estudio

» Complicaciones severas

» Reacciones severas al factor

» Padres que no acepten realizacion de estudio, no firmen consentimiento
informado

4.5 Impacto esperado

Mediante este trabajo se demostrara con herramientas de evaluacion utilizadas en
rehabilitacion, la utilidad que tiene la profilaxis en mejorar la calidad de vida y
funcionalidad de los paciente con hemofilia en nuestro pais siendo pioneros en este tipo
de investigacion, lo cual repercutird en beneficio para los pacientes, los grupos de
atencion integral de hemofilia, los aseguradores, los responsables del uso de los
recursos para la salud y de la toma de decisiones y de las politicas de salud publica del

pais

De igual manera se lograra demostrar el impacto que tiene la atencion integral y
multidisciplinaria de los pacientes con hemofilia en su calidad de vida y en su salud
articular, en donde el medico especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion es
determinante al momento de aplicar las herramientas de evaluacién disefiadas

especificamente para esta poblacién

4.6 Fases del protocolo

FASE |

» ldentificacion de nifios, adolescentes y adultos con hemofilia severa que estén
recibiendo profilaxis con factor VIII y IX en Hospital de la Misericordia y en la
Clinica Colsubsidio

> Revision de las historias clinicas



Medicion del impacto de la profilaxis en pacientes hemofilicos mediante la 30

utilizacion de instrumentos en rehabilitacion

» Citacion y explicacién a los pacientes, padres de familia para explicar el estudio y

las herramientas que se van a aplicar
FASE Il

» Seleccion segun criterios de inclusion y exclusion

» Aplicacion de las herramientas para determinar salud articular (HJHS) y calidad
de vida HEMOQOL

» Analisis estadistico

4.7 Consideraciones éticas

Se considera un estudio de riesgo minimo, se hara la evaluacion de efectividad de una
terapia estdndar mediante la revision de historias clinicas. Segun el Articulo 11 de la
Resolucion 8430 de 1993, éste seria un “estudio que emplea técnicas y métodos de
investigacion documental retrospectivos, aquéllos en los que no se realiza ninguna
intervencion o modificacién intencionada de las variables bioldgicas, fisiolégicas,
sicolégicas o sociales de los individuos que participan en el estudio”. Los resultados se

presentaran en forma consolidada y general, sin permitir la identificacién de individuos.

El estudio fue avalado por el comité de Etica Medica de la Universidad Nacional de
Colombia mediante el acta de evaluacion Numero 016-161-15 del 22 de septiembre de
2015

4.8 Seleccion y tamafno de la muestra

Todos los pacientes con diagnostico de hemofilia severa que se encontraban en
profilaxis durante el periodo de 2013-2015 en el servicio de Hematologia de la Fundacién
Hospital la Misericordia de la ciudad de Bogota, a quienes se les hizo la aplicacién de las

herramientas cada 6 meses hasta completar tres controles

En total cumplieron con los criterios de inclusion 18 pacientes los cuales fueron los

seleccionados para este estudio
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4.9 Andlisis de resultados

Se realizo el andlisis de resultados mediante el paquete estadistico spss y exel ; Para las
variables cualitativas se utilizaron proporciones y para las cuantitativas medicion con

tablas de frecuencia
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5.Resultados

Se evaluaron 18 pacientes con las herramientas HJHS, Hemoqol y FISH, en 3
oportunidades con un intervalo de seis meses cada evaluacién para un total de tiempo de
evaluacién de 1 afio y medio. Durante ese tiempo los pacientes estuvieron en profilaxis
con factor tres veces a la semana supervisados por el equipo de enfermeras y Médicos

de la Fundacion Hospital de la Misericordia encontrado:

Con la puntuacion de independencia funcional en hemofilia FISH se logro determinar en
la primera evaluacion que el 94% de los pacientes que venian recibiendo profilaxis no
tenian ningun tipo de discapacidad, solo un paciente equivalente al 6% presento una
discapacidad leve, (grafica 1) durante el seguimiento que se hizo en las siguientes 2
evaluaciones continuaron de igual manera los indices de independencia funcional

(grafica 2, grafica 3 y grafica 4)

BASAL

m NINGUNA mLEVE MODERADA m SEVERA

0%

Grafica 1 (discapacidad de los pacientes al inicio del estudio)
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6 MESES

B NINGUNA m®mLEVE m MODERADA mSEVERA

0%

Grafica 2 (discapacidad de los pacientes a los 6 meses)

12 MESES

B NINGUNA ®LEVE ™ MODERADA mSEVERA

0%

Grafica 3 (discapacidad de los pacientes a los 12 meses)
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Grafica 4 (comparacion de los grados de discapacidad durante todo el seguimiento)

Con el cuestionario de salud articular evidenciamos al inicio del estudio que 11 de

nuestros pacientes tenian un puntaje menor de 10 y 7 pacientes un puntaje mayor a 10

en la escala HIJHS, luego a los 6 meses la puntuaciéon a menor de 10 aumento con 13

pacientes y disminuyo la de mayor de 10 con 5 pacientes; y a los 12 meses se mantuvo

esta tendencia con 13 pacientes con menos de 10 puntos y 5 pacientes con mas de 10

puntos (grafica 5)
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HJHS

® MENORDE 10 mMAYORDE 10

BASAL 6 MESES 12 MESES

Grafica 5 (discriminaciéon de la salud articular de acuerdo a puntuacién, menor de 10:

puntuacioén ideal; mayor de 10: pacientes con mayor afectacion)

MENOR DE 10

W BASAL m6 MESES m 12 MESES

Grafica 6 (porcentaje de los pacientes con puntuacion ideal)
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MAYOR DE 10

W BASAL m6 MESES m 12 MESES

Grafica 7 (porcentaje de pacientes con mayor afectacion)

Se hizo andlisis de acuerdo a cada una de las variables evaluadas por el HIJHS
encontrando lo concerniente a inflamacion del codo que se mantuvo la ausencia de
inflamacién durante todo el seguimiento en la mayoria de los pacientes (grafica 8 y
grafica 9)
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Grafica 8

INFLAMACION CODO DERECHO
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Grafica 9

En la inflamacion de las rodillas evidenciamos en la izquierda que se mantuvo la

ausencia de inflamacion durante todo el seguimiento, incluso hubo mejoria de la

inflamacion en 4 pacientes que tenian inflamacion leve y moderada durante los meses de

valoracion (grafico 10)
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Grafico 10

En la rodilla derecha de igual manera se evidencia que se mantiene durante los meses

de evaluacion la ausencia de inflamacion y mejoria de los pacientes que se encontraban

con inflamacién leve y moderada (grafica 11)

INFLAMACION RODILLA DERECHA
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Grafica 11

En la variable de inflamacion de los tobillos en la primera evaluacién se evidenciaron 2
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pacientes con inflamacion leve y el resto de pacientes sin inflamacion, luego en los
siguientes meses de seguimiento con la utilizacién de profilaxis hubo mejoria de los
pacientes con inflamacién quedando todos los pacientes con ausencia de inflamacion. Lo
mismo sucedid en el tobillo derecho en donde se mantuvo la ausencia de inflamacion y

hubo mejoria a 6 meses del paciente que presentaba inflamacion leve (grafica 12 y

grafica 13)
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Grafica 13
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Con respecto a la duracion de la inflamacién de las articulaciones se logro evidenciar en
todos los seguimientos que esta fue menor a 6 meses en la mayoria de los pacientes en

los codos, rodillas y tobillos

DURACION DE INFLAMACION CODO IZQUIERDO

12 MESES

H INFLAMACION MAYOR A
6 MESES

[l

6 MESES
m SIN INFLAMACION O
MENOR A 6 MESES
BASAL
0 5 10 15 20
Grafica 14
DURACION DE INFLAMACION CODO DERECHO
12 MESES
B INFLAMACION MAYOR A
6 MESES 6 MESES
m SIN INFLAMACION O
MENOR A 6 MESES
BASAL
0 5 10 15 20

Grafica 15
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DURACION DE INFLAMACION RODILLA IZQUIERDA
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Grafica 17
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DURACION DE INFLAMACION TOBILLO DERECHO

12 MESES

H INFLAMACION MAYOR A

6 MESES 6 MESES
H SIN INFLAMACION O
7 MENOR A 6 MESES
BASAL

o
(9]

10 15 20

Grafica 19
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Con respecto a la atrofia muscular de los codos durante todo el periodo se mantuvo la

ausencia de atrofia en la gran mayoria de los pacientes (grafica 20 y grafica 21)
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ATROFIA MUSCULAR CODO DERECHO
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Grafica 21
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En la rodilla izquierda se mantuvo la ausencia de atrofia en la mayoria de los pacientes,
incluso hubo mejoria de 4 pacientes que se encontraban con atrofia leve; en la rodilla
derecha también se mantuvo en la gran mayoria de los pacientes la ausencia de atrofia

muscular (grafica 22 y grafica 23)
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Grafica 22
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Grafica 23

En los tobillos se mantuvo la ausencia de atrofia a este nivel en todos los pacientes que
recibieron profilaxis durante todo el seguimiento que se les realizo (grafica 24 y grafica
25)
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Grafica 24
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Grafica 25

En nuestro seguimiento a los pacientes se evidencio ausencia de crepitantes en el codo
izquierdo, salvol paciente que a los 6 meses lo presento de manera leve, pero a los 12
meses todos los pacientes estaban ausentes de crepitaciones (grafica 26); en el codo
derecho se mantuvo la ausencia de crepitantes durante todo el seguimiento y un paciente
que tenia crepitantes intensos en esta articulacion mejoro al cabo de los 12 meses

(grafica 27)
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Grafica 27

A nivel de los crepitantes rodillas fue la articulacion con mayor compromiso dentro de las

evaluadas en el estudio evidenciando 13 pacientes sin ninguna alteracién, 4 pacientes

con crepitantes leves 1 paciente con crepitantes intensos; estos pacientes a lo largo de

las evaluaciones se mantuvieron estables no presentando empeoramiento (grafica 28)
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Grafica 28

De igual manera en la rodilla derecha se evidenciaron en el primer control 14 pacientes
sin crepitantes, los cuales aumentaron a 15 en el segundo control, disminuyendo los que

tenian crepitantes leves (grafico 29)
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Grafica 29

Los crepitantes del movimiento de los tobillos se mantuvieron en las 3 valoraciones

ausentes en los pacientes que recibieron profilaxis
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CREPITANTES EN EL MOVIMIENTO DEL TOBILLO
DERECHO

18 -
16 -
14 -
12 1 B BASAL
10 -

g B 6 MESES

6 - 12 MESES
4 -5

(2) 1 -.. el culin

NINGUNA LEVE INTENSA
Grafica 31

Se valoro en los pacientes la perdida de la flexibn del codo izquierdo mediante
goniometria evidenciando al inicio del estudio 14 pacientes con una perdida menor de 5
grados, luego en los seguimientos a 6 y 12 meses, aumento a 16 pacientes con perdida
menor de 5 grados, se mantuvieron 2 pacientes con perdida mayor a 20 grados (grafica
32)
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En la perdida de la flexion de la rodilla derecha observamos 12 pacientes con rango de

perdida menor de 5 grados y pacientes con perdida mayor de 20 grados, los cuales se

mantuvieron en los controles que se hicieron posteriormente (grafica 35)
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Con respecto a la perdida de la flexion del tobillo izquierdo al inicio del estudio 13
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pacientes se encontraban en el rango de menos de 5 grados, en los controles posteriores

se evidencio mejoria con 15 pacientes en este rango (grafica 36)
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En la perdida de la flexion del tobillo derecho encontramos 11 pacientes al inicio con
perdida menor a 5 grados lo cual en los siguientes controles aumentaron hasta 15
pacientes, 3 pacientes mantuvieron estabilidad con perdida mayor de 20 grados (grafica
37)

PERDIDA DE LA FLEXION DEL TOBILLO DERECHO

16 -
14
12
10 -
g - B BASAL
6 1 B 6 MESES
4 -
5 - m 12 MESES
0 O
MENOR DE 5 PERDIDA DE PERDIDADE  PERDIDA
° 5A10° 11 A20° MAYOR A
20°

Grafica 37



Medicion del impacto de la profilaxis en pacientes hemofilicos mediante la

utilizacion de instrumentos en rehabilitacion

53

Cuando se valoro la perdida de la extension de los codos evidenciamos que se mantuvo

en la mayoria de los pacientes que utilizaron profilaxis rangos menores a 5 grados en

todos los controles
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Al inicio del estudio la perdida de la extensién de la rodilla izquierda encontramos 15
pacientes y en los siguientes controles fueron 16 pacientes los que se encontraban en

este rango (grafica 40), lo mismo sucedio con la rodilla derecha (grafica 41)
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En los tobillos los rangos de movilidad se mantuvieron estables en el rango de manores

de 5 grados (grafica 42 y grafica 43)
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Cuando se valoro el dolor en los pacientes a nivel del codo se mantuvieron con la
utilizacion de la profilaxis sin dolor, y en el codo derecho 4 pacientes que habian
manifestando dolor al inicio mejoraron en los controles posteriores (grafica 44 y grafica
45)
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Al valorar el dolor articular de la rodilla izquierda los pacientes se mantuvieron sin dolor
desde el inicio hasta la ultima valoracién, en la rodilla derecha 4 pacientes manifestaron

dolor leve al inicio del estudio el cual mejoro en los 2 controles posteriores (grafica 46 y

grafica 47)
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El dolor articular del tobillo izquierdo al inicio del estudio evidencio 16 pacientes sin dolor
y 2 pacientes con dolor leve los cuales en los controles posteriores mejoraron
encontrando todos los pacientes sin dolor; en el tobillo derecho todos los pacientes en los

controles no presentaron dolor (grafica 48 y grafica 49)
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Con respecto a la fuerza de los codos todos los pacientes se encontraron dentro de los
rangos de normalidad de acuerdo a la escala de Daniels tanto del lado derecho como

izquierdo (grafica 50 y grafica 51)
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En la fuerza de la rodilla izquierda 16 pacientes se encontraban dentro del rango de
normalidad al inicio del estudio y 2 pacientes con perdida leve de la fuerza,
posteriormente a los 6 meses y 12 meses, la fuerza se normalizo en todos los pacientes,
en la rodilla derecha 15 pacientes con fuerza normal, 2 pacientes con perdida leve de la

fuerza, quienes en los siguientes controles se normalizaron
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En la fuerza de los tobillos en tanto en el derecho como izquierdo se mantuvieron dentro

de los limites de normalidad durante todo el estudio (grafica 54 y grafica 55)
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Al hacer la valoracion de la marcha se evidenciaron en el primer control que 14 pacientes
tenian todas las habilidades normales, a los 6 y 12 meses fueron 15 pacientes con todas
las habilidades normales y tres pacientes con tres habilidades que no estaban normales
en todos los controles (grafica 56)
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En la grafica 57 mostramos el puntaje total de HIHS de cada uno de los pacientes en
cada uno de las valoraciones que se les hizo logrando evidenciar como se mantiene la

salud articular e incluso algunos con deterioro presentan significativa mejoria
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Cuestionario especifico para la Evaluacion de la Calidad de Vida Relacionada con
la Salud en pacientes con Hemofilia (Hemofilia Qol) en edades entre 13y 16 afios:

Cuando aplicamos la escala de calidad de vida Hemoqol a los pacientes evidenciamos
gue las necesidades varian de acuerdo a la edad, siendo los adolescentes los que mas

manifiestan preocupaciones relacionadas con la enfermedad

Dentro de las mayores preocupaciones de los adolescentes es la de la aparicién de dolor
y su manejo. También se evidencio que la presencia de la enfermedad es determinante
para lograr cambios en el estado de animo de los adolescentes en donde el enfado es lo

gue mas prevalece.

El no poder compartir con los amigos debido a la enfermedad fue lo que los adolescentes
mas manifestaron que les molestaba ademas se sintieron incomodos y sobreprotegidos

por los padres debido a la hemofilia
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Se preocupaban por no inspirar lastima debido a su enfermedad y el no poder practicar

deportes libremente por la hemofilia

Sin embargo se logro percibir que la mayoria de los pacientes son conscientes de las
complicaciones de la hemofilia y de la importancia de los cuidados

Con respecto a los tratamientos de la enfermedad se evidencio una gran satisfaccion con
las medidas propuestas, de igual manera con la atencién médica, con el personal de
enfermeria y con la institucion prestadora de salud

Por ultimo con el Hemoqol observamos que otra de las preocupaciones de los de los
adolescentes esta relacionada con el futuro, acerca de la posibilidad de poder formar una
familia y llevar una vida normal aunque mostraron satisfaccion en relaciones con pares

de amigos y en las relaciones de noviazgos.

La percepcion de la salud de los pacientes en su mayoria estuvieron entre excelente,

muy bien y bien
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LAS SIGUIENTES PREGUNTAS SE REFIEREN A TU FAMILIA
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QUE HACES PARA ARREGLARTELAS BIEN CON TU HEMOFILIA
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Cuestionario especifico para la Evaluacion de la Calidad de Vida Relacionada con
la Salud en pacientes con Hemofilia (Hemofilia Qol) en edades entre 8y 12 afios:

En los nifios entre 8 y 12 afios el mayor temor sigue siendo la presencia de dolor debido
a la enfermedad lo cual era determinante para evidenciar variabilidad en los estados de

animo

Se evidencia que son los padres los que asumen los cuidados de los pacientes para
evitar complicaciones, aunque los nifios se sintieron apoyados por sus padres en cada

una de las actividades relacionadas con los tratamientos

De igual manera mostraron satisfaccién con el personal de la salud que los atiende y con

el centro de atencion
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COMO HA INFLUIDO LA HEMOFILIA EN LA OPINION SOBRE TI MISMO
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Cuestionario especifico para la Evaluacion de la Calidad de Vida Relacionada con
la Salud en pacientes con Hemofilia (Hemofilia Qol) en edades entre 4y 7 afios:

En los nifios menores entre 4 y 7 afos la mayor preocupacion de los padres es que sus
hijos presenten hemorragias ademas también se observo que el mal humor es lo mas

frecuente en estos nifios a causa de la hemofilia
Algunos pacientes manifestaron sentirse sobreprotegidos por los padres, e incluso
algunos padres manifestaron lo mismo, todo esto conlleva a una gran limitacion que

tienen los nifios para realizar juegos y actividades deportivas

Con respecto al tratamiento todos mostraron satisfaccién, pero manifiestan que lo que

mas les molesta en tener que pincharse

La percepcién de la salud en estos nifios estuvo entre excelente y bien
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6.Conclusiones y recomendaciones

6.1 Conclusiones

> La medida de la funcionalidad utilizando la herramienta FISH , no mostro cambios

significativos al empeoramiento en los pacientes evaluados

» La aplicacién del cuestionario de salud articular HIHS mostro en la puntuacion
total que los pacientes con la profilaxis mantienen su salud en las articulaciones y
no progresan a artropatias severas

» En los pacientes con lesion moderada articular mostro recuperacion de la
sintomatologia y mejoria en la medicion articular , en el intervalo de 6 meses

» En los dominios de atrofia muscular e inflamacién no hubo cambios en los
pacientes con respeto a las evaluaciones realizadas , demostrando integridad y
preservacion de la salud articular

» En el dominio crepitaciones se encontr6 que no hubo empeoramiento de las
mismas durante todo el proceso de evaluacion en los pacientes del estudio

» En la perdida de flexion de la articulacion del codo la mayoria de los pacientes se
encontraron en el rango de normalidad y los pocos pacientes que tenian una
perdida de flexion leve, se logro evidenciar en los controles que mejoraron su
rango de movilidad articular

» Se encontrd6 mejora en el compromiso de rodillas y tobillos a los largo de la
exploracion , y en 4 pacientes hubo recuperacion total de los mismos

» En el dominio de dolor se evidencio ausencia total durante todo el seguimiento
luego de 6 meses de tratamiento

» No se evidencio compromiso de la fuerza muscular ni del patrén de marcha, en

ninguin momento del seguimiento de la cohorte.
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» La aplicacién de las escalas se hicieron de manera organizada sin dificultad para

el equipo de rehabilitacion y sin complicaciones para el paciente

6.2 Recomendaciones

Se recomienda al especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacién la utilizacién de la
herramienta FISH en su quehacer profesional al momento de valorar discapacidad en

pacientes con Hemofilia.

La HIJHS se convierte en una herramienta til para valorar y hacer seguimiento de la
salud articular de los pacientes con hemofilia, por lo tanto se recomienda su utilizacion

rutinaria en todos estos pacientes, en la consulta de medicina fisica y rehabilitacion

La utilizacion de profilaxis en los pacientes con hemofilia mantiene y mejora la salud
articular disminuyendo las discapacidades musculoesqueleticas y mejorando la calidad

de vida de estos pacientes.

Recomendamos utilizar la herramienta Hemogqol para valorar los aspectos mas
relevantes de la enfermedad por que tienen en cuenta aquellas cuestiones que mas
preocupan e interesan al paciente con hemofilia, ademas por que nos permite ver el
grado de satisfaccion con el tratamiento instaurado y el personal de la salud que los

evalla

Teniendo en cuenta lo evidenciado en el Hemoqol recomendamos profundizar con los
pacientes y padres acerca de los deportes y actividades recreativas que pueden realizar

los nifios, debido a que se evidencio que fue lo que mas les molesto

De igual manera intervenir con personal de psicologia maneras aceptacion y mejorar el
animo para lograr una mejor aceptacion de la enfermedad, asi como profundizar

recomendaciones vocacionales
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