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Glosario

Artropatia Hemofilica Crdnica:

Complicacién del paciente con hemofilia, secundaria a los efectos de la
presencia de sangre en el cartilago articular durante los episodios de
hemartrosis conduce a la sinovitis crénica persistente y lleva a
hemartrosis recurrentes causando dano irreversible a la articulacion,
puede aparecer en cualquier momento de la vida dependiendo de la
gravedad de las hemorragias y su tratamiento. La pérdida progresiva de
cartilago conduce a, contracturas del tejido blando, dolor, atrofia
muscular y deformidades angulares.(1)

Equipo multidisciplinario:

Para efectos del presente documento se entiende el término de equipo
multidisciplinario cuando un paciente ha sido evaluado por minimo una
vez por cada una de estas especialidades hematologia, ortopedia,
odontologia, y psicologia o trabajo social.

Hemartrosis:

Hemorragia articular que representa del 70 al 90% de los casos con
sangrados de los pacientes con hemofilia severa, caracterizada por una
rapida perdida de la amplitud de los movimientos que se asocia con
cualquier combinacién de los siguientes sintomas: dolor o sensacion
inusual de la articulacion, inflamaciéon al tacto y calor de la piel que
recubre la articulaciéon.(1)

Hemofilia:

Trastorno hemorragico congénito vinculado al cromosoma C, provocado
por la deficiencia del factor VIII de la coagulacion (FVIII) denominado
hemofilia tipo A o el factor IX (FIX) denominado como hemofilia tipo B.
La deficiencia es el resultado de las mutaciones de los respectivos generas
de los factores de la coagulacién.(1)

Hemofilia leve:

Cuando el nivel de factor de coagulacién se presenta mas del 5%, se
caracteriza por hemorragias graves ante traumatismo o cirugias
importantes ante eventos de testeo hemostaticos mayores.(1)

Hemofilia moderada:
Cuando el nivel de factor de coagulacidon se presenta entre mas del 1% y
menor a 5% de actividad del factor, se caracteriza por hemorragias



espontaneas ocasionales ante los eventos de estrés hemostaticos
menores, como traumas o cirugias menores.(1)

Hemofilia severa:

Cuando el nivel de factor de coagulacién presenta menos del 1% de
actividad del factor, se caracteriza por hemorragias espontaneas en las
articulaciones o musculos, en especial ante la ausencia de alteracidn
hemostatica identificable.(1)

Introduccidn de la tolerancia inmune:

Tratamiento utilizado para la erradicacion de los inhibidores en los
pacientes con hemofilia. Comprende la administracion periddica de dosis
variables del favor VIII o IX, durante un periodo de semanas hasta anos,
en un esfuerzo por hacer que el sistema inmune tolere el factor VIII o IX.
Denominado como ITI.(2)

Paciente /Afiliado / Persona:

Para efectos del presente documento se utilizan los términos de paciente,
afiliado y persona para hacer referencia a una persona con diagnéstico de
hemofilia.

Periodo / Corte:

Para efectos del presente documento se entiende el termino como el
periodo comprendido del 01 de febrero de 2018 al 31 enero de 2019,
tiempo al que corresponde el reporte de recoleccion de informacién en la
CAC.

Sangrado articular:

Hace referencia a todos los sangrados que sufre el paciente ocurrido de
forma espontdanea o traumatica en cualquier momento del periodo de
analisis.(1)

Sangrado general:

Hace referencia a todos los sangrados en cualquier localizacion,
espontdneos o no ocurridos en cualquier momento del periodo de
analisis.(1)

Tratamiento profilactico:
Tratamiento regular y continuo para prevenir posibles eventos
hemorragicos.(2)



CAC:
CV:
DE:
EAC:
EAPB:
EHC:
EPS:
FMH:
HA:
HB:
IPS:
ITI:
OMS:
RIQ:

SGSSS:

VHC:
VIH:

Abreviaturas

Cuenta de Alto Costo

Coeficiente de variacion

Desviacion estandar

Enfermedades de alto costo

Entidad Administradora de Planes de Beneficios
Enfermedades hereditarias de la coagulacion
Entidad Promotora de Salud

Federacion Mundial de la Hemofilia

Hemofilia A (IX)

Hemofilia B (XVIII)

Institucion Prestadora de Servicios de Salud
Induccion a la Tolerancia Inmune
Organizacién Mundial de la Salud

Rango intercuartil

Sistema General de Seguridad Social en Salud
Virus de Hepatitis C

Virus de la inmunodeficiencia humana



Resumen

Introduccion: Deficiencias del factor VIII y IX, es un trastorno
hemorragico de baja prevalencia, su principal complicacién es el
sangrado. Asi mismo, es considerada una enfermedad costosa y de dificil
manejo, por ser dependiente de wuna profilaxis y su manejo
multidisciplinario. En Colombia, existen pocos estudios que documenten
las complicaciones y la asociacidon de diferentes factores con el sangrado
espontaneo las cuales afectan a poblacién que padece esta enfermedad.

Objetivo: Caracterizar las complicaciones en pacientes con hemofilia y
los factores asociados a los sangrados de tipo espontaneo, afiliados a una
EPS del régimen contributivo para el afio 2018.

Materiales y Métodos: Se realizé un estudio transversal retrospectivo,
mediante una base de datos, en la cual estan consignados los datos
sociodemograficos y clinicos de los pacientes que padecieron hemofilia
durante el afio 2018. Se realizd la validaciéon de datos desde Microsoft
Excel y los andlisis descriptivos se realizaron desde SPSS. Por ultimo, se
realizé un modelo de regresion logistica para identificar factores asociados
a los sangrados de tipo espontaneo.

Resultados: La prevalencia de pacientes con hemofilia fue de 3.6 por
cada 100,000 afiliados. La mayor proporcidén de pacientes se presentd en
el grupo de hemofilia A (82%) y de forma global, el tipo de afiliacion,
grupo ingresos no fueron factores importantes para las complicaciones de
la hemofilia. Los pacientes con hemofilia A severa presentaron mayores
proporciones de complicaciones por sangrados espontaneos y a nivel
general los pacientes con hemofilia leve o moderada presentaron menores
incidencias por complicaciones.

Conclusiones: Lo hallazgos de este estudio evidenciaron la asociaciéon

entre el tipo de deficiencia y severidad con los eventos de sangrado de
tipo espontaneo.

Palabras clave: Hemofilia, deficiencias de la coagulacion, factor VIII,
factor IX, hemorragia.
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Introduccion

En Colombia se ha definido bajo la ley 1392 de 2010 emitida por el
Ministerio de Salud y Proteccion social las Enfermedades Huérfanas - EH,
las cuales se registran como de especial interés con el fin de garantizar la
atencién y proteccién al paciente que la padece como a su cuidador (3).
Asi mismo, en la resolucion 0430 de 2013, se detallan las enfermedades
que hacen parte de este grupo, teniendo como punto de partida las
patologias de baja prevalencia, crénicamente debilitantes, graves y que
amenazan contra la vida; entre las patologias que son descritas, se
encuentran los déficits congénitos de los factores II, V, VII, VIII, IX, X,
XI, XIII, fibrinbgeno, combinacién de déficit V y VIII, entre otras (4).

Cabe destacar que las enfermedades huérfanas son consideradas
patologias de alto costo, debido a los medicamentos y tratamientos de
alto valor, asi como la frecuente utilizacion de recursos adicionales para
la prestacion de servicios y control de la enfermedad. Lo expuesto
anteriormente ha generado un gran impacto econémico en el sector salud,
donde el paciente es el directamente afectado, debido a que algunos
medicamentos, tratamientos o ayudas diagndsticas no se encuentran
cubiertos dentro del Plan de Beneficios — PBS. Lo anterior, retrasa el
acceso a los tratamientos y genera a largo plazo complicaciones
adicionales de la enfermedad (5).

Dentro de este marco, la hemofilia hace parte de las EH y hace unas
décadas era considerada una enfermedad intratable, donde la esperanza
de vida no superaba los 12 anos. Sin embargo, en la actualidad la
esperanza de vida ha aumentado a 70 afos aproximadamente, gracias a
los avances y la disponibilidad de los tratamientos profilacticos. Lo
anterior implica reconocer y atender las necesidades fisicas, psicoldgicas
y sociales de los pacientes con esta enfermedad. En otras palabras, el
sector salud debe prepararse para acompanar las condiciones que
impactan negativamente a los pacientes fisica, mental, familiar vy
socialmente con el fin de conservar su condicién en salud a nivel general

(6).

La Federacion Mundial de la Hemofilia - FMH, definid una guia para el
tratamiento de la hemofilia y sus complicaciones, la cual en su apartado
“"Cuidados generales y tratamiento de la hemofilia” indica que los
principios del cuidado en estos pacientes se basan en: la atencién integral,
la cual permite la identificacién y clasificacién apropiada del paciente; vy
el tratamiento adecuado, mejora la condicion del paciente y su calidad de
vida (1).



En este estudio se describen las caracteristicas sociodemograficas y
clinicas de los pacientes; se detallan las complicaciones propias de la
patologia y el control médico brindado por la EPS durante un ano. Asi
mismo, con la informacion recolectada se pretende identificar los factores
asociados a los sangrados de tipo espontaneo en pacientes con hemofilia
durante el aflo 2018 atendidos por una EPS del régimen contributivo. Con
los resultados de este estudio, se espera aportar informacion para la
planeacién e implementacidon de estrategias que permitan una adecuada
atencién a los pacientes y se logre impactos positivos que permitan
mejorar la condicién de salud de los pacientes.



1. Planteamiento del Problema

En Colombia, como indica el censo realizado por la Cuenta de Alto Costo
en el afo 2013, se registraron 13,173 pacientes con enfermedades
huérfanas siendo el 53.96% mujeres y el 46.03% hombres, entre las
patologias mas frecuentes se encuentra la Hemofilia A, miastenia grave,
enfermedad de Von Willebrand, estatura baja por anomalia de hormona
de crecimiento y displasia broncopulmonar (5). Dentro de las
enfermedades huérfanas se encuentran los déficits de factores VIII
(Hemofilia A) y factor IX (hemofilia B) y se presentan debido a la baja o
ausencia de concentracion de factores de la coagulacidon(6), estas son las
patologias a tratar en el desarrollo del estudio.

Segun el reporte realizado por la Cuenta de Alto Costo para el afio 2019
la hemofilia A registr6 una prevalencia de 3.80 por cada 100 mil
habitantes (1,916 casos), mientras que la hemofilia B registr6 una
prevalencia de 0.82 por cada 100 mil habitantes (415 casos) (7). A nivel
mundial, la prevalencia aproximada es de 0.1 casos por cada 100 Mil
varones para la hemofilia Ay de 0.1 por cada 50,000 para la hemofilia B.
De acuerdo con estas cifras, se calcula que en el mundo hay cerca de
400.000 personas con hemofilia de ambos tipos (8), es decir, que
Colombia aporta aproximadamente 0.47% a esta poblacion.

En lo que respecta, Colombia establecid la atencidn integral por parte de
un grupo multidisciplinario para los pacientes con estas patologias, con el
fin de cubrir las necesidades fisicas y psicoldgicas de los pacientes. Lo
anterior, teniendo como base lo definido por la Federacion Mundial de la
Hemofilia que brinda un cuidado especial y coordinado a Ilos
requerimientos en salud de los pacientes segun los protocolos y guias
nacionales previamente establecidos (1). Adicionalmente, dando
cumplimiento a la resolucién 651 de 2018, que indica las condiciones de
habilitacion de los centros de referencia de diagndstico, tratamiento vy
farmacias para la atencion de estas enfermedades (9).

No obstante, en Colombia el impacto econémico por la atencién en salud
de esta poblaciéon es alto. Por un lado, para las entidades promotoras de
los servicios en salud, deben aportar mas recursos para la adecuada
atencion y por otro los pacientes deben enfrentar retrasos en su
tratamiento sea por procesos administrativos o negacion de los servicios
que requieren cubrir costos adicionales a su enfermedad (5).

Por otra parte, es importante mencionar que, de las atenciones y los
cuidados brindados a los pacientes, depende el éxito de la prevencién y



control de las complicaciones propias de la enfermedad, y por ende
impactar en su calidad de vida. En pacientes con hemofilia es fundamental
prevenir y tratar los sangrados o hemorragias lo antes posible, dado que
los episodios hemorragicos pueden llegar a ser potencialmente mortales
y requieren de un manejo adecuado en situaciones de emergencia (10).

Es por ello que este estudio parte de la premisa que un paciente hemofilico
con un adecuado tratamiento, seguimiento y acompafiamiento por un
equipo multidisciplinario mejora la condicion de salud (1). Por ende, el
propdsito de este trabajo de investigacion es contribuir con la
identificacion de factores asociados a los sangrados de tipo espontaneo y
otras complicaciones en pacientes con hemofilia, afiliados a una EPS del
régimen contributivo durante el afio 2018. Lo anterior, tiene como
finalidad aportar en la planeacién de estrategias y toma de decisiones que
permitan mejorar la atencion en salud y el cuidado de las personas con
estas deficiencias.

En consecuencia a lo expuesto, este estudio describe éCudles son
complicaciones en pacientes con hemofilia y que factores se asocian a los
sangrados de tipo espontaneo, afiliados a una EPS del régimen
contributivo durante el afo 20187



2. Objetivos

2.1. Objetivos General

Caracterizar las complicaciones en pacientes con hemofilia y los factores
asociados a los sangrados de tipo espontaneo, afiliados a una EPS del
régimen contributivo para el afio 2018.

2.2. Objetivos Especificos.

v Identificar y describir las caracteristicas sociodemograficas y
clinicas de la poblacién con hemofilia afiliada a una EPS del régimen
contributivo para el afio 2018.

v' Describir las complicaciones asociadas a la hemofilia y su manejo
multidisciplinario, en los pacientes con deficiencia del factor VIII y
IX afiliados a una EPS del régimen contributivo para el afio 2018.

v' Determinar los factores asociados a los sangrados de tipo
espontaneo en pacientes con deficiencia del factor VIII y IX afiliados
a una EPS del régimen contributivo para el afio 2018.



3. Problema de investigacion

El Sistema General de Seguridad en Salud- SGSSS en Colombia, tiene
como objetivo brindar acceso a la atencidn en salud y regular las
condiciones esenciales para la prestacion del servicio publico con garantia
y calidad a todos los pacientes afiliados, respondiendo asi con la cobertura
de procedimientos y medicamentos incluidos dentro del plan de beneficios
definidos en el mismo sistema. Los actores que intervienen en el sistema
estan encargados de coordinar y direccionar la atencién en salud;
afiliacion de pacientes, gestionar el riesgo en salud y realizar la prestacion
efectiva de los servicios con un presupuesto determinado para tal fin (11).

Adicional a lo anterior, se indica que el SGSSS debe garantizar a través
de las Empresas Promotoras de Salud - EPS la atencidn integral a todos
los pacientes afiliados y gestionar los riesgos o comorbilidades que
puedan padecer. Especificamente a los pacientes con hemofilia, se les
debe garantizar atencidn integral, multidisciplinaria y dispensacién de
medicamentos segun su necesidad, causando que estas entidades deban
destinar mayores recursos para el control de estas patologias (12). Del
mismo modo, esta problematica es padecida los pacientes, ya que son
quienes enfrentan procesos administrativos lentos que impiden el acceso
al servicio de forma oportuna, inconvenientes causados por los retrasos
en los tratamientos y en algunas ocasiones negacion de los servicios
debido a que no se encuentran dentro del Plan de Beneficios,
condicionandolos a complicaciones adicionales a las ya padecidas por su
enfermedad (5).

Por otra parte, es importante mencionar que los pacientes con estas
deficiencias deben contar permanentemente con seguimiento por parte
de un personal clinico idéneo que permita cubrir las necesidades fisicas,
psicoldgicas y de calidad de vida a través de un grupo multidisciplinario,
como lo menciona la literatura, con el fin de garantizar seguimiento y
disminucion de complicaciones de su enfermedad. Esto es importante
dado que la hemofilia es una deficiencia compleja de tratar y el poco
control impacta negativamente en la vida de las personas que la padecen,
su familia y en general al SGSSS(1).

En este estudio, describe cudles fueron complicaciones padecidas por
pacientes con hemofilia, afiliados a una EPS durante el afio 2018 y que
factores estuvieron asociados a la complicacién de sangrados de tipo
espontaneo. Con los resultados anteriores, se espera contribuir con
informacion que permita la planeacidn y construccidon de practicas
efectivas para la atencién y el control de la enfermedad.



4. Marcos del trabajo

4.1. Marco tedrico o conceptual

La intencién por la cual se desarrollaron los siguientes apartados es
entregar al lector la informacidon necesaria para conceptualizar de una
manera clara y precisa acerca de los elementos académicos que se
utilizaron en la investigacién, ademas de las herramientas y datos
técnicos sobre los diferentes elementos que los investigadores decidimos
incluir, a continuacion, podra identificar dichos elementos o herramientas.

4.1.1. Enfermedades de Alto Costo

Para cualquier sistema de salud es relevante identificar cuales son las
enfermedades que generan un malestar econémico y financiero para
agruparlas en “Enfermedades de Alto Costo”.

Por sus caracteristicas clinicas, la complejidad técnica en el manejo y
tratamiento impactos, estas enfermedades son llamadas enfermedades
ruinosas o catastroficas (13). Como su nombre lo indica, son
enfermedades costosas que pueden poner en riesgo financiero a quienes
la padecen, a su nucleo familiar y al sistema de salud. Segun algunos
estudios, los costos de salud en promedio por EAC superan el 15% de los
ingresos familiares (14).

La resolucion 5261 de 1994 define un grupo general de problemas de
salud y sus tratamientos que representan un alto costo para el sistema
de salud colombiano. Estos grupos de EAC son: enfermedad renal que de
acuerdo a la resolucion 2565 de 2007 se determind como primera EAC
(15), canceres, infeccion por VIH, artritis, epilepsia, enfermedades
cardiacas, gran quemado y las enfermedades huérfanas que fueron
agregadas al grupo de EAC en 2010 segun la ley 1392 del mismo afio (3).

En la resolucidon 3974 de 2009 se priorizd un grupo de enfermedades de
acuerdo con criterios tales como: su importancia relativa en la carga de
enfermedad del pais, el caracter permanente o crénico de la enfermedad,
la disponibilidad o el actual desarrollo de guias de atencién integral, las
posibilidades de prevencidn de la enfermedad y el costo de la enfermedad
para el SGSSS (16).



Existen cuatro aspectos importantes para los sistemas de salud en cuanto
a las EAC: 1- No todas las personas consumen los mismos servicios en
salud, pero existe un numero de personas que consumen aun mMas
servicios que el resto de la poblacién. 2- Identificar a las personas con
mayor riesgo de EAC permite gestionar los recursos disponibles e
intervenir en diferentes niveles de prevencién para modificar los
resultados de los pacientes. 3- La intervencion eficaz de las EAC protegen
al nucleo familiar de los pacientes de una “catastrofe financiera”; es decir
evita que la familia sufra un impacto fuerte por el pago de los servicios
gue el paciente demandara; por ultimo, conocer los perfiles
epidemioldgicos de las EAC permite calcular, gestionar y asignar los
recursos o gastos por servicios de salud y por lo tanto determinar los
mecanismos necesarios como: primas de aseguramiento, o0 mecanismos
de compensacion o “ajuste de riesgo” (15).

4.1.2. Impacto de las Enfermedades de Alto Costo

Las EAC tienen un impacto en todos los aspectos de la vida; desde lo
social, econdmico, psicoldgico y fisico para los pacientes, sus familiares y
en general para el sistema de salud; es por esto que muchos gobiernos
desarrollan o buscan estrategias para controlar o disminuir los efectos de
este “Fendmeno Inesperado” (17).

Segun diversos estudios, los impactos generados por las EAC en los
pacientes y sus familiares son de larga duracion en el tiempo. Las
personas con alguna EAC presentan con frecuencia emociones de
preocupacion, miedo, tristeza o rabia en el 40%-70% situaciones que,
aungue normales, necesitan cuidado médico. Ademas, en un 25%-50%
de los casos se pueden presentar alteraciones mas graves del
comportamiento, de la memoria y de la orientacién de acuerdo con el tipo
y el estado de la enfermedad (17).

El Centro de Implementaciéon de Politicas Publicas para la Equidad y el
Crecimiento - CIPPEC, en Argentina, identific6 ocho impactos
estructurales generados por las EAC (18); Se enumeran a continuacion:

Alto costo econdmico.

Generan severos dafios en la salud de quienes la padecen.
Registran bajo impacto en la carga de enfermedad.

Presentan una curva de gastos diferente.

Su financiacion desde el presupuesto de los hogares resulta
insustentable.

e La mayor parte del gasto se destina a medicamentos.



e Su cobertura es definida por via judicial.

e La proteccidén social de la poblacion frente a las enfermedades
catastroficas plantea dilemas de puja distributiva en la financiacion
sanitaria.

4.1.3. Enfermedades huérfanas

Las enfermedades huérfanas o conocidas también como enfermedades
raras son de muy baja prevalencia y dificilmente podrian agruparse por
su origen etioldgico ya que difieren por mucho una de otra; asi mismo
son de alto impacto en la calidad de vida del paciente y en relacion a los
recursos econdmicos destinados para la atencién en salud (19).

El desarrollo de éstas patologias puede identificarse en mutaciones
genéticas y expresarse de generacion en generacién (algunas
enfermedades huérfanas pueden ser familiares). Sin embargo, la genética
es solo un factor que interactia con otros factores, como la dieta, fumar,
la exposicién a quimicos, etc., y que de acuerdo a su interaccidon puede
ocasionar un desarrollo mas rapido de la enfermedad, o inferir en la
severidad de la misma (20).

El interés por dichas patologias, ha incrementado de manera notoria a
nivel mundial, lo que se evidencia en la conformacién de organizaciones
gue se encargan de estudiarlas y educar al respecto. Tal interés responde
a la gran dificultad en identificacion de los sintomas y signos propios,
suele tardarse hasta 5 a 10 afios para acertar en el diagndstico, y aun no
se dispone de tratamientos curativos. Mas del 50% se diagnostican en
edad adulta cursando estadio avanzado; y como poco, de acuerdo con la
OMS: corresponden a mas o menos 7,000 patologias diferentes, con una
prevalencia aproximada del 7% en la poblacion mundial. Este porcentaje
puede variar segun la definicion normativa que tenga cada pais (19).

En Colombia una enfermedad huérfana es aquella crénicamente
debilitante, grave, que amenaza la vida y con una prevalencia menor de
1 por cada 5,000 personas. Comprenden, las enfermedades raras, las
ultra huérfanas y olvidadas. Las enfermedades raras, afectan a un niumero
pequefio de personas en comparacion con la poblacion general. Son
ademas enfermedades potencialmente mortales, o debilitantes a largo
plazo, de baja prevalencia y alto nivel de complejidad, la mayoria de ellas
son enfermedades genéticas, otras son canceres poco frecuentes,
enfermedades  autoinmunitarias, malformaciones congénitas, o
enfermedades tdxicas e infecciosas, entre otras categorias (21).



Las enfermedades ultras huérfanas son las que sugieren una prevalencia
de 0,1-9 por 100,000 personas. Las enfermedades olvidadas son un
conjunto de enfermedades infecciosas, muchas parasitarias, que afectan
principalmente a las poblaciones mas pobres y con un limitado acceso a
los servicios de salud; especialmente aquellos que viven en areas rurales
remotas y en barrios marginales (21).

Segun el Instituto Nacional de Salud en Colombia para marzo de 2016
existian 13,168 personas diagnosticadas con una enfermedad Huérfana-
Rara. Los diez diagndsticos mas frecuentes identificados se encuentran el
Déficit Congénito del Factor VIII (1,117 casos), la Miastenia Grave (839
casos), Enfermedad de Von Willebrand (779 casos), Estatura Baja por
Anomalia Cualitativa de la Hormona de Crecimiento (559 casos), Displasia
Broncopulmonar (511 casos), Fibrosis Quistica (424 casos), Esclerosis
Sistémica Cutanea Difusa (408 casos), Sindrome de Guillan Barré (392
casos), Hipertensién Arterial Pulmonar Idiopatica o Familiar (377 casos)
y la Enfermedad de Von Willebrand Adquirida (281 casos). La prevalencia
en Colombia por Enfermedades huérfanas se estima en 1 por cada 5,000
personas (20).

Las enfermedades raras van de la fibrosis quistica y la hemofilia al
sindrome de Angelman, con una incidencia de aproximadamente 1 caso
por 15,000 habitantes, y al sindrome de trigonocefalia de Opitz, que es
extremadamente raro, con un caso por millén de habitantes (19).

4.1.4. ¢&Qué es la hemofilia?

La hemofilia es una enfermedad devastadora, de origen genético, recesiva
y ligada al cromosoma X en el cual se encuentran los genes que codifican
los factores hemostaticos VIII y IX Algunas mutaciones especificas de
estos genes condicionan la aparicién de la hemofilia A (HA) o B (HB). Ya
gue esta enfermedad esta ligada al cromosoma X con un patrén recesivo,
solo se manifiesta en los varones, aunque las mujeres son las portadoras
(12). Ambos tipos de hemofilia son indistinguibles desde el punto de vista
clinico y la hemofilia A es mas frecuente que la B en una proporciéon de 5
a 1 y se clasifican en grave, moderada o leve en funcién del nivel de
deficiencia del factor de coagulacidon. Las manifestaciones clinicas mas
importantes son las hemorragias, siendo las cerebrales las de mayor
riesgo y las musculo esqueléticas las que comportan mayores secuelas
(22). Este grave trastorno, se caracteriza por la disminucién de la
actividad pro-coagulante de estos factores, los sangramientos recurrentes
musculo-articulares constituyen el sello distintivo de esta entidad, sin
dejar de considerar otras hemorragias que, aunque menos frecuentes,



suelen ser muy graves y en ocasiones fatales. Esos eventos recidivantes
en los pacientes hemofilicos conllevan una gran morbilidad e influyen
notablemente en la calidad de vida de los afectados (23).

4.1.5. Complicaciones

Con el objetivo de ofrecer un diagnéstico adecuado y evitar
complicaciones en hemofilicos, en 1954, en el Reino Unido, se introdujo
el concepto de atencion multidisciplinaria de pacientes con hemofilia a
través del modelo del centro de tratamiento integral. Desde ese momento
esta idea se ha perfeccionado y hoy en dia se considera vital para el
desarrollo adecuado e individualizado de los casos beneficiados. La
posibilidad de establecer estos centros de atenciéon ha sido uno de los
logros mas importantes referentes al cuidado de los pacientes con
hemofilia y otros trastornos afines y ha permitido que se mantengan en
el mejor estado de salud posible, que incluye los aspectos fisicos,
mentales, sociales y educacionales (23). A continuacidon, se enumeran
algunos:

e El desarrollo de inhibidores es la complicacién mas seria en los
pacientes con hemofilia. Los inhibidores son anticuerpos que el
organismo genera en respuesta a la exposicion repetida a factor
VIII o IX que ha sido administrado como tratamiento para la
hemofilia, al reconocerlo como una sustancia extrana (24). Estos
anticuerpos se adhieren a estos factores inhibiendo la capacidad
para detener la hemorragia y de acuerdo con el grado de inhibicidn
que generan se clasifican como de alta o baja respuesta. La
presencia de un inhibidor no incrementa la mortalidad, pero
complica el tratamiento e incrementa la mortalidad relacionada a la
enfermedad, porque no responde a la terapia estandar (25). Esta
complicacion ocurre en 25% de los casos con HA y en 15% de las
HB. El cuadro clinico del paciente con inhibidor no difiere mucho del
que no Ilo tiene, sin embargo, su presencia repercute
significativamente en la esperanza y calidad de vida, y el control de
la hemorragia es mas dificil y es menos predecible (12).

e Las hemartrosis o las hemorragias articulares, se caracterizan por
la rapida perdida de la amplitud de movimientos que se asocia con
cualquier combinacion de sintomas como: dolor o sensacion inusual
en las articulaciones, inflamacion al tacto y calor en la piel que
recubre la articulacion (26).



e Las hemorragias hacen parte de las complicaciones de la hemofilia
y la gravedad de estas generalmente, guarda relacidon con el nivel
de déficit del factor de coagulacién. La mayor parte de las
hemorragias son intraarticulares o al interior de los musculos. Sin
embargo, los pacientes también pueden presentar hemorragias
cerebrales, entre otras, que ponen en riesgo la vida (10).

e Los pseudotumores o hematomas en diferentes estadios y con
degeneracion quistica que involucra tejidos blandos, producido por
hemorragias constantes y recurrentes que afectan el hueso es una
condicion inherente a esta enfermedad que pone en riesgo la vida
o las extremidades; estas ocurren como resultado de un
tratamiento inadecuado en las hemorragias de los tejidos blandos,
generalmente en musculos adyacentes a al hueso (27).

e Otra de las complicaciones crdonicas incapacitantes en los pacientes
con hemofilia es la artropatia hemofilica croénica, la cual aparece
como consecuencia de las hemorragias intrarticulares. Otras
complicaciones asociadas a los pacientes con hemofilia son las
infecciones por virus de la hepatitis C, hepatitis B y el VIH (10).

e Ademas, Rittermann define tres componentes que pueden afectar
la condicion del hemofilico: En primer lugar, la actitud del individuo
frente a su enfermedad, su sentido de impotencia frente a sus
sangrados y su percepcién de que no es una persona normal. En
segundo lugar, el contexto familiar donde su enfermedad forma
parte clave en la interaccidon con sus padres y hermanos; los costos
del tratamiento para transfusiones y hospitalizaciones son altos y la
vida familiar normal es interrumpida por las frecuentes
emergencias. Por otra parte, el complejo de culpa de la madre
emerge como un factor disociante, con sobreproteccién del hijo
afectado y exclusidon de los demdas miembros de la familia. El padre
generalmente se mantiene a distancia del problema y en muchos
casos se separa de su esposa, creando mas inseguridad en el nlcleo
familiar. En tercer lugar, esta la participacion de la sociedad
(escuela, los amigos, clubes, el trabajo, etc.), que tiende a ser
negativa en la adaptacién del hemofilico a su ambiente social (28).

4.1.6. Tratamientos

Aunque actualmente no existe una cura para la hemofilia, existen
tratamientos que permiten alcanzar niveles funcionales aceptables y una



calidad de vida mas alta; lo que se refleja en menos incapacidades graves
y menor mortalidad (29).

Hasta los anos 70, para el tratamiento de las hemorragias sélo se disponia
de sangre total o plasma fresco. Posteriormente, con la obtencidn artificial
de crioprecipitados y concentrados de factores VIII y IX, se mejord
significativamente la calidad del tratamiento de estos pacientes. En los
anos 80, la aparicibn de complicaciones infecciosas derivadas del
tratamiento sustitutivo (hepatitis C y el virus de la inmunodeficiencia
humana - VIH) cambid de forma dramatica las expectativas de vida de
las personas que viven con hemofilia. En el afio 1984, se consiguié la
clonacion del gen del factor VIII y se aplicaron métodos de inactivacién
viral en los concentrados de factores, haciéndose mas seguros los
tratamientos (30). La meta central del tratamiento del hemofilico es,
ademas de aplicar el tratamiento sustitutivo en forma eficaz y adecuada
para evitar secuelas incapacitantes, restaurar su sensacion de bienestar,
es decir, el derecho a percibirse como persona, parte de una familia, de
un grupo de amigos, con talento y capacidad para el desarrollo, aun
cuando presente una enfermedad que le impone limitaciones y cuidados

(1).

Los esquemas de tratamientos de los pacientes con hemofilia estan
relacionados no solo con la condicién clinica del paciente (sangrados,
inhibidores, artropatias, etc.) sino con el control y la autogestion de la
enfermedad, asi como los costos que esta representa. Existen los
esquemas de tratamiento: profilactico y a demanda; la eleccidon depende
de las caracteristicas del paciente, la severidad, presencia de artropatias
e inhibidores, este ultimo puede requerir de Induccion a Tolerancia
Inmune (27). La profilaxis es el tratamiento mas frecuentemente
documentado en la poblacion con hemofilia. La profilaxis primaria es el
estandar de oro del tratamiento de la hemofilia grave, ya que disminuye
la hemorragia articular, mejora la calidad de vida y quiza reduce el riesgo
de desarrollar inhibidores. En el adulto el dilema es cémo aplicar profilaxis
optima al menor costo posible (12), algunas complicaciones ortopédicas
y su manejo terapéutico, se introdujo la sinovectomia quirdrgica, la
artroscopica, la sinoviortesis quimica con diferentes elementos y mas
recientemente, la radiosinoviortesis y la terapia celular en el tratamiento
de la artropatia cronica (23).

El estandar de oro para el manejo actual de la hemofilia se basa en la
reposicion del factor faltante, de preferencia en su formato profilactico, o
en su defecto como tratamiento oportuno a demanda; este ultimo
consiste en la infusién a la brevedad del factor hemostatico deficiente en
dosis 6ptima y suficiente de acuerdo con la gravedad de la lesién. La dosis



calculada del FVIII se infunde cada 8-12 h, y el FIX cada 12-24 h (31).
Este tratamiento protege contra la hemorragia y el deterioro articular al
inducir un fenotipo moderado en un hemofilico grave, con lo cual el
paciente logra una vida casi normal, actividad fisica aceptable, asistencia
escolar regular y reintegracion social. Algunas dificultades para
generalizar su uso son el acceso venoso, su costo elevado y el apego del
paciente (32).

4.1.7. Epidemiologia de la Hemofilia

La Federacion Mundial de Hemofilia estima que 1 de cada 1,000 mujeres
y hombres padecen de una enfermedad hemorragica, lo que sumarian
6,900,000 individuos en todo el mundo, de estos, menos del 50% ha sido
diagnosticado en la actualidad y solo el 25% recibe tratamiento
adecuado(23). La prevalencia mundial aproximada es de 1 caso/10,000
varones para la hemofilia A y de 1/50,000 para la hemofilia B. De acuerdo
con estas cifras, se calcula que en el mundo hay cerca de 400,000
personas con hemofilia (8).

América latina tiene alrededor de 500 millones de habitantes, y
econdmicamente sus paises se consideran en vias de desarrollo. En
paralelo a esto, el tratamiento de la hemofilia en esta parte del mundo no
ha alcanzado los estdndares de los paises desarrollados. Solo Argentina,
Chile, Venezuela y Panama cumplen con el indicador mundialmente
aceptado de mas de dos unidades de factor/habitante. Otros indicadores
son un subregistro que en algunos casos es del 50% de lo esperado,
tratamiento suboptimo, acceso insuficiente al tratamiento y falta de
infraestructura. Con estos datos en mente, es légico que aun se tenga en
una alta proporcién, complicaciones locomotoras incapacitantes,
infecciones por transfusién y acortamiento de la esperanza de vida (12).
En México se estiman casi 6,300 casos, de los registros de otros paises
se sabe que las diferencias en el acceso al tratamiento condicionan
distintos patrones de evolucién de los enfermos. Es oportuno resaltar que,
mundialmente, solo 30% de los pacientes reciben un tratamiento dptimo
(23).

El comportamiento epidemioldgico de la hemofilia a nivel nacional no
presenta desviaciones significativas del comportamiento esperado a nivel
mundial. Para las personas con hemofilia, la enfermedad representa una
limitante en todos los aspectos de su vida bioldgica, psicoldgica y social.
A pesar de tener una prevalencia baja, tiene un impacto alto en la
sociedad vy los sistemas de salud del pais (12).



Para el afo 2017 se reportaron 4,185 personas que tenian algun tipo de
coagulopatias asociada con el déficit de factores de coagulacion en
Colombia; siendo mayor estas afectaciones en hombres que en mujeres,
con un promedio de edad de 28 afios. La prevalencia de estas
coagulopatias fue de 8.5 por 100,000 habitantes. Con relacién a la
prevalencia especificamente de hemofilia para este mismo periodo se
encontré que fue de 4.4 por 100,000 habitantes, con relacion a la
prevalencia de esta enfermedad segun sexo, fue mayor en hombres (10.6
x 100,000 habitantes) que en mujeres (4.6 x 100,000 habitantes) y segun
el régimen de afiliacion de seguridad social fue mayor en el régimen
contributivo (5.5 x 100,000 habitantes). Los departamentos con el mayor
numero de casos de hemofilia en el pais fueron Risaralda, Caldas y
Antioquia (27).

4.2. Marco normativo

En este estudio se revisa la expedicidén de normas generales en el marco
del sistema de salud colombiano, con el fin de validar el marco de accion
legal para el tratamiento y control de la hemofilia. Para ello, es necesario
describir las normas generales y aquellas que se tienen concebidas en el
sistema como marco regulatorio de las acciones de programas de
intervencion.

En Colombia se han generado diferentes reformas para el manejo y
control de las enfermedades, ademas de la reduccién y mitigacién del
riesgo financiero. En este apartado, se definen las normas generales que
son los instrumentos marco de politica en materia de salud y seguridad
social conjuntamente con los tipos de movilizaciones para su elaboracion:
La Ley 100 de 1993, la Ley 1122 de 2007 y la Ley 1438 de 2011. También
se presentan aquellas normas expedidas en materia de salud publica o
acciones colectivas: el Plan de Atencién Basica - PAB, Plan Nacional de
Salud Publica y el Plan Decenal de Salud Publica. Agregando a lo anterior,
se mencionan las normas que se establecen para el tratamiento, manejo
y reporte de las enfermedades huérfanas las cuales incluyen a la
hemofilia: Ley 1392 de 2010, la cual reconoce las enfermedades
huérfanas en Colombia; Ley 1438 de 2011 la cual modifica el articulo 2°
de la ley 1392 de 2010; Decreto 1954 de 2012 Implementacién del
sistema de informacion de pacientes con EH; resolucién 00430 de 2013,
la cual define los requerimientos y contenidos a reportar al Censo de EH
realizado por la CAC; Resolucion 0123 de 2015, el cual establece el
reporte de informacion de pacientes con diagndstico de hemofilia y otras
coagulopatias asociadas a déficit de factores de la coagulacion a la CAC.



5. Metodologia

5.1. Tipo de estudio

Se realizd un estudio no experimental transversal retrospectivo, siendo
seleccionado este disefo debido a que el interés del presente es describir
las variables clinicas y demograficas de los pacientes como las relaciones
que ya ocurrieron al 31 de enero de 2019.

Adicionalmente, este estudio permitié conocer la carga de enfermedad en
el grupo de pacientes con deficiencia de los factores VIII y IX, sin generar
costos adicionales ni retrasos en la recoleccidon de la informacion.

5.2. Poblacion objetivo

La poblacion objetivo son todos los registros de pacientes reportados por
una EPS del régimen contributivo en el afio 2018, bajo la resoluciéon 0123
de 2015, con la patologia de hemofilia A o B y que se encontraban vivos
y afiliados al finalizar el afio 2018. Se aclara que para la seleccién de
pacientes se descartaron los registros con las novedades como fallecidos,
desafiliados o en abandono de tratamiento (sin seguimiento en el dltimo
afno).

5.3. Fuentes de informacion

Los datos para el estudio se tomaron de una fuente secundaria,
procedente de la base de datos oficial entregada por una EPS del régimen
contributivo a la Cuenta de Alto Costo, en la cual estan consignados los
datos sociodemograficos, clinicos y del manejo multidisciplinario brindado
durante el afio 2018. Dicha informacién hace parte de la resoluciéon 0123
de 2015 y de la cual se tomaron Unicamente los pacientes con deficiencia
de hemofilia A y hemofilia B.

La base de datos entregada contiene la poblacidon de analisis en la cual se
cuenta con los datos de 106 pacientes, 87 con deficiencia VIII y 19 con
deficiencia factor IX.



5.4. Criterios de inclusion y exclusion

Para el estudio se tomaron los registros de los pacientes reportados para
en el ano 2018 por una EPS del régimen contributivo, bajo la resolucion
0123 de 2015 y en la cual se comprenden los pacientes con hemofilia A y
hemofilia B. El reporte al que hace referencia esta resolucién es del
primero de febrero de 2018 al 31 enero de 2019.

Se excluyeron los registros de otras patologias sujetas a reportar en la
misma resolucion, eliminados por auditoria interna por la EPS, personas
fallecidas, desafiliadas o en abandono de tratamiento durante el corte del
reporte.

5.5. Plan de recoleccion de informacion

Se tramitd un permiso de uso y envio de informacion de la resolucién
0123 de 2015 ante una EPS del régimen contributivo. La informacién
demografica y clinica fue entregada de forma anonimizada e incluyendo
las variables propias de analisis de los pacientes con deficiencia con
hemofilia A y hemofilia B.

5.6. Adaptacion de instrumentos

Se utilizé como instrumento guia el manual de reporte para el afio 2018
estipulado por la Cuenta de Alto Costo segun la resolucion 0123 de 2015,
el cual contiene respuestas a las preguntas demograficas, clinicas y de
afiliacién de forma categodrica. La adaptacion entre el instrumento y la
base de datos se realizé garantizando el cumplimiento con la informacién
real contenida en el reporte de la EPS del régimen contributivo para el
afno 2018.

5.7. Control de sesgos
Para el correcto desarrollo del presente estudio y con la finalidad de
expresar los posibles sesgos que se tuvieron en la investigacion. A
continuacion, se indica como se realizé el control de los mismos.

5.7.1. Sesgos de seleccion

Con el fin de controlar los sesgos de seleccion se tuvo en cuenta la
validacién de los distintos tipos de seleccidén, enunciados a continuacion:



Definicion de la poblacion: Los registros utilizados en el estudio
contienen los registros de todos los pacientes con deficiencias de
los factores XIII y IX afiliados a una EPS del régimen contributivo y
que no encontraban fallecidos al momento de la toma de la
informacion. Con lo anterior, se define la poblacidn objeto de
estudio y no se realiza modificacidén intencionada de los pacientes
solo los contenidos en los criterios de inclusidn y exclusion.

Seleccion de la muestra: Los registros utilizados en el estudio
contienen la poblacidn total con deficiencias de los factores XIII y
IX afiliadas a una EPS del régimen contributivo. Con lo anterior, se
controld este sesgo dado que no se utilizd muestreos
probabilisticos, definiciones que incurran en sobre representacion,
como tampoco se impacté en el sesgo realizando autoseleccién de
casos ni condiciones que sobre expusieran a la poblacion.

Integralidad de la muestra: Debido a que la fuente de informacién
utilizada proviene de fuentes secundarias, se logrdo prevenir la
presencia de datos perdidos y sesgos en la recoleccion de los datos,
debido a que la informacién entregada tuvo un proceso de auditoria
de datos realizado por la Cuenta de Alto Costo a las EPS del pais.

5.7.2. Sesgos de clasificacion

Este tipo de sesgos se controld a través seleccion de la fuente de
informacion secundaria, debido a que no se realizd ningun tipo de
intervencion o modificacidn intencionada de las variables y no se tiene
injerencia en la recoleccién de datos.

5.7.3. Sesgos de informacion

Este tipo de sesgos se controld a través seleccion de la fuente de
informacion secundaria.

Sesgo del observador: en esta investigacién no se tuvo injerencia
por parte del observador (recolector de datos o analista). El
instrumento se encuentra ajustado a las necesidades segun la
Cuenta de Alto Costo y esta estandarizada al levantamiento de
informacion propia de estas patologias.



- Sesgo del observado: al utilizar la fuente de informacion secundaria
evita el riesgo de memoria, imprecision o parcialidad por parte del
investigado.

5.8. Procesamiento de la Informacion
El procesamiento de la informacién se llevd a cabo en tres partes:

Primero se realizé un analisis exploratorio de la base de datos, el cual se
llevd a cabo desde Microsoft Excel, con el fin de validar la completitud de
los datos entregados y la integralidad de la informacidon consignada en la
resolucion. Posteriormente, se realizd la importacion de los datos al
paguete estadistico SPSS, en el cual se definieron las etiquetas y valores
de cada una de las variables segun el instructivo de diligenciamiento de
la resolucién 0123 de 2015, y las cuales que se tuvieron en cuenta para
dar respuesta a los objetivos planteados en presente proyecto. Por ultimo,
se tomaron las variables que comprendian datos clinicos como
clasificacion de la enfermedad, complicaciones, asi como datos
administrativos que permiten visualizar la atencidn interdisciplinaria a los
pacientes. Con ellos se identificaron los factores asociados a los sangrados
de tipo espontaneo en pacientes con hemofilia atendidos por una EPS
durante el 2018.

5.9. Plan de analisis

El plan de andlisis se ejecutd frente a los diferentes objetivos a
desarrollar, los cuales en su conjunto pretenden contextualizar la
poblacién a investigar y describir la posible asociacion entre el manejo
multidisciplinario y las complicaciones en pacientes con hemofilia, todos
afiliados a una Empresa Promotora de Servicios de Salud del régimen
contributivo para el ano 2018.

Objetivo 1: Identificar y describir las caracteristicas sociodemograficas y
clinicas de la poblacion con hemofilia afiliada a una EPS del régimen
contributivo para el aino 2018. Se calcularon porcentajes o frecuencias
para las variables cualitativas segun las categorias estudiadas. Para las
variables cuantitativas, se revisaron las medidas de tendencia central y
de dispersion. Para una mejor visualizacion de los resultados se usaron
graficos descriptivos segun la naturaleza de las variables.



Para este analisis se tuvieron en cuenta las siguientes variables:

- Caracteristicas sociodemograficas: Edad, tipo de afiliacion e
ingresos, departamento y municipio de residencia. Es importante
aclarar que no se realiza una desagregacién de la informacidon por
sexo debido a que todos los pacientes son del género masculino.

- Caracteristicas clinicas: Clasificacion de severidad de la hemofilia,
antecedentes familiares, motivo de prueba diagndstica, programa
de planificacion familiar, hepatitis virales o VIH, tratamiento
utilizado y modalidad de aplicacién de tratamiento.

Objetivo 2: Describir las complicaciones asociadas a la hemofilia y su
manejo multidisciplinario, en los pacientes con deficiencia del factor VIII
y IX afiliados a una EPS del régimen contributivo para el afio 2018.

Para lograr el cumplimiento de este indicador, se calcularon porcentajes
o frecuencias para las variables cualitativas segun las categorias
estudiadas. De igual forma, para las variables cuantitativas, se obtuvieron
las medidas de tendencia central y de dispersion. Los graficos utilizados
se emplearon segun su naturaleza y con el fin de lograr un mejor
entendimiento de los resultados.

Para este cumplir el objetivo se tuvieron en cuenta variables como:

- Complicaciones asociadas a la Hemofilia: Hemorragias vy
hemartrosis; artropatia hemofilica crénica, presencia de inhibidores
y reemplazo articular.

- Manejo multidisciplinario: NUumero de consultas en el periodo por
las especialidades de hematologia, ortopedia, enfermeria,
odontologia, nutricidn, trabajo social, fisiatria, psicologia, quimico
farmacéutico y fisioterapia.

Objetivo 3: Determinar los factores asociados a los sangrados de tipo
espontaneo en pacientes con deficiencia del factor VIII y IX afiliados a
una EPS del régimen contributivo para el afio 2018.

Se realizé un analisis bivariado con el fin de establecer las variables que
se asocian con el hecho de padecer sangrado de tipo espontaneo y que
podrian ser candidatas a ingresar a un modelo multivariado de
dependencia. Para el caso de las variables independientes cualitativas se
llevaron a cabo pruebas de significacién estadistica como la prueba ji-
cuadrado de independencia, los resultados fueron analizados con



intervalos de confianza del 95% y se considerd como significativa toda
asociacion donde la prueba estadistica de un valor de p inferior al nivel
de significacién a=0,05. Ademads, se calcularon los OR con sus
correspondientes intervalos de confianza del 95%. Para la seleccién de
las variables candidatas a ingresar al modelo, se consideraron aquellas
variables que cumplian con el criterio Hosmer Lemeshow (H-L) (p <£0.25)
y con la importancia y plausibilidad bioldgica de la variable en estudio.

El analisis multivariado se realizé para determinar las variables que mejor
explican los sangrados de tipo espontaneo en pacientes con deficiencia
del factor VIII y IX afiliados a una EPS del régimen contributivo para el
ano 2018. Para esto se realizaron varios modelos de regresion logistica a
través del método Enter donde se ingresaron las variables que cumplieron
el criterio H-L mas aquellas variables de importancia epidemioldgica vy
bioldgica tales como: Protocolo de tratamiento, ciclo vital, artropatia
hemofilica crénica.

5.10. Aspectos éticos

El proyecto contemplé las consideraciones éticas de la Resolucién 8430
de 1993 del Ministerio de Salud (33). Esta investigacion se considero sin
riesgo, dado que la informacion utilizada proviene de fuentes secundarias
y por lo cual, no se realizd ningun tipo de intervencion o modificacion
intencionada de las variables. Por otra parte, los investigadores se
adhirieron al manejo fiable y confidencial de la informaciéon suministrada
en las bases de datos.

La base de datos utilizada no contiene informacidon que permita identificar
a los individuos, por lo tanto, respeta las condiciones de la Ley estatutaria
de Habeas Data (34). Ademas, los investigadores asumen el compromiso
de dar a conocer los resultados del estudio a la comunidad académica en
los espacios donde sea pertinente exponer los hallazgos obtenidos, entre
ellos a la autoridad sanitaria y espacios académicos.

El proyecto fue presentado al Comité de Etica de Investigacién de la
Facultad Nacional de Salud Publica.



6. Resultados

6.1. Objetivo 1: Caracteristicas demograficas y clinicas
6.1.1. Caracterizacion sociodemografica

La poblacién del presente estudio estd compuesta en su totalidad por
pacientes del género masculino. Las edades estan comprendidas entre 1
y 78 afios, con un promedio de 27 afios y una desviacion tipica de 19
(Tabla 1).

Tabla 1. Medidas de tendencia central y de distribucion de la
variable edad al corte.

Medidas
Media (DEL) 27 (19)
Mediana (RIQ2) 25 (27)
Moda 27
Minimo 1
Maximo 78
N 106

En la siguiente tabla se muestran las distribuciones de la edad por ciclos
vitales, donde se evidencia que aproximadamente el 50% de la poblacién
se encuentra entre las primeras etapas de la vida e iniciando la etapa
productiva (Tabla 2).

Tabla 2. Distribucion de la poblacion por ciclo de vida.

Variables n %

Primera infancia (0-5 afios) 13 12.3%

Infancia (5-11 afios) 10 9.4%
Adolescencia (12-18 afios) 17 16.0%

Ciclode j,yentud (19-26 afios) 15 14.2%
vida Adultez (27-59 afios) 43 40.6%
Vejez (60 o mas afios) 8 7.5%

Total 106 100%

De los registros sujetos al analisis se encontré que el 92.5% pertenecen
al régimen contributivo, es decir, que realizan un aporte econémico por

1 DE: Desviacion estandar
2 RIQ: Rango intercuartil



la prestacion de los servicios; de ellos el 43.9% realizan aportes bajo
cotizacion laboral y el 56.1% registran como beneficiarios de cotizantes.
Por otra parte, el 73.6% de los pacientes estan clasificados con ingresos
tipo A, es decir, que los salarios de los cotizantes son inferiores a 2.5
salarios minimos legales vigentes - SMVL (1,5 millones
aproximadamente); mientras que el 26.4% restante registra un salario
superior al mencionado. Es de aclarar, que la poblacién subsidiada esta
clasificada con ingresos tipo A (Tabla 3)

Tabla 3. Distribucion de la poblacion por afiliacién e ingresos

Variables n %
Contributivo 98 92,5
Tipo de Afiliacién Subsidiado 8 7,5
Total 106 100,0
Ingresos A 78 73,6
Clasificacion ingresos Ingresos B 18 17,0
Ingresos C 10 9,4
Total 106 100,0

El 68% de los pacientes con hemofilia residen en Antioquia, seguido por
el departamento de Cundinamarca con un 11% vy Valle del cauca con un
9% (Figura 1). A nivel municipal Medellin registra un mayor nimero de
pacientes con un 44.7% seguido por Bogota con un 12.3%.

Valle del cauca
9%

Santander_

1%
Cundinamarca
11% =y
Cmdas

2%

Bolivar _
3%

Atla
6

Figura 1. Distribucion porcentual de la poblacién por
departamento de residencia.



El 50% de los pacientes tienen un tiempo de afiliacion maximo de-5 afios,
siendo el tiempo minimo inferior a un ano y un tiempo maximo de 23
anos, es decir, desde la creacién de la EPS (Tabla 4).

Tabla 4. Medidas de tendencia central y de distribucion de la
variable tiempo de afiliacion.

Medidas
Media (DE3) 8 (6)
Mediana (RIQ%) 5 (10)
Moda 1
Minimo 0
Maximo 23
N 106

Se realizd un analisis de este tiempo de forma agrupada, obteniendo que
el 42.5% de los pacientes se encuentran afiliados en la EPS entre 1y 5
anos, seguido por el 17.9% afiliados entre 10 y 14 afos. Lo anterior indica
que la mayoria de la poblacion tiene mas de un afio de seguimiento por
la entidad (Tabla 5).

Tabla 5. Distribucion de la poblaciéon por tiempo de afiliacion.

Variable n %
Menor a un ano 6 5.7
1 - 5 anos 45 42.5
6 - 9 anos 15 14.2
Tiempo ~
afiliacion 10 - 14 anos 19 17.9
15 - 18 anos 10 9.4
19 o0 mas anos 11 10.4
Total 106 100.0

En cuanto a la prevalencia de la enfermedad para la EPS, la hemofilia
estuvo presente en 3.6 pacientes por cada 100,000 afiliados para el aho
2018. Siendo la hemofilia A la mas prevalente con 3.0 por cada 100,000
afiliados (1.7 fueron hemofilicos A severos), en comparacién con 0.6 de
la hemofilia B.

3 DE: Desviacion estandar
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6.1.2. Caracterizacion clinica

El 82% de los pacientes reportados padece hemofilia tipo A, de ellos la
mitad estan clasificados con hemofilia A severa. Por el contrario, los
pacientes clasificados como tipo B se distribuyen equitativamente entre
las tres clasificaciones de severidad (Figura 2 y Figura 3).

-

Figura 2.Distribucion porcentual de pacientes por tipo de
hemofilia.

120%
= Leve = Moderada = Severa

: .

80%

%
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40%

20%

0%

Hemofilia A Hemofilia B

Tipo hemofilia

Figura 3. Distribucion porcentual de pacientes con hemofilia
por tipo de severidad.



El 64% de los pacientes hemofilicos tienen familiares cercanos que
padecen o portan hemofilia, de ellos el 80% padecen hemofilia tipo A
(Figura 4Figura 4).

Figura 4. . Distribuciéon porcentual de pacientes por
antecedentes familiares

Para ambos tipos de hemofilia se evidencia que los pacientes se realizaron
las pruebas diagndsticas debido a un sintoma hemorragico, seguido por
historia familiar o por tener una madre portadora conocida (Figura 5).
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Hemofilia A Tipo de hemofilia Hemofilia B

= Madre portadora conocida = Otro historial familiar = Sintoma hemorragico = Otro = Desconocido

Figura 5. Distribucion porcentual de pacientes por motivo de
prueba diagnéstica



Mas del 50% de los hombres hemofilicos de la EPS durante 2018 no
utilizaba ningln método de planificacién familiar, de ellos el 81%
corresponde a hemofilicos A (Figura 6).

Consejeria

genetica
7 4%
/ Planificacién y
consejeria genetica
1%

No aplica
16%

Figura 6. Distribucion porcentual de pacientes por programa de
planificacion familiar

Los pacientes con hemofilia B no presentaron ningun tipo de hepatitis viral
o VIH/Sida, estas comorbilidades se presentaron en los pacientes con
hemofilia tipo A donde el 6% padece hepatitis C y se distribuyen
uniformemente entre leve y severo; el 2% padece VIH/Sida todos
clasificados severos y menos del 1% sufrid virus de hepatitis B con
severidad leve (Figura 7).
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Figura 7. Distribucion porcentual de pacientes con hepatitis
virales o VIH



Al revisar los pacientes con complicaciones asociadas a la hemofilia, tales
como hemorragias, hemartrosis, artropatias, reemplazos articulares y
presencia de inhibidores, se evidencia que menos del 50% de ellos sufrid
de estas afecciones. Sin embargo, se registra que las hemorragias tienen
una mayor incidencia en esta poblacién con un 48% (Figura 8).

Reemplazo articular 3

Presencia inhibidores

Hemorragia

Hemartrosis
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Figura 8. Distribucion porcentual de pacientes por
complicaciones asociadas a la hemofilia

El 82% de los pacientes con hemofilia estaban recibiendo tratamiento
durante el periodo de corte. La modalidad de aplicacién de tratamiento
mas frecuente es mixta, es decir, que se aplica de forma auto-
administrada e institucional (profesional médico) con un 51%
aproximadamente, seguido por aplicacion domiciliaria donde interviene
un profesional de la salud para su aplicacion (Figura 9). Al discriminar los
pacientes con tratamiento por tipo de deficiencia, se encontrd que el 85%
de ellos padece hemofilia A y 68% hemofilia B.

El factor mas utilizado para la hemofilia A es Concentrado de factor FVIII
y para la hemofilia B Concentrado factor IX (Tabla 6). El 37% de los
pacientes utiliza el tratamiento tres veces por semana como profilaxis,
seguido por los pacientes que lo utilizan dos veces por semana.



Figura 9. Distribucion porcentual de pacientes por modalidad
de aplicacion de tratamiento.

Tabla 6. Distribucion de la poblaciéon por tratamiento actual del

paciente
Variable n %
Concentrado factor FVIII 65 61.3
No recibié durante el periodo o en
abandono 19 17.9
Concentrado factor IX 11 10.4
Tratamiento ] ] o
actual del  Desmopresina /Acido tranexamico 5 4.7
paciente al . .
corte Factor VII recombinante activado 3 2.8
Factor VIII + rFIla 2 1.9
Factor VIII + Factor VW 1 0.9

Total 106 100.0




6.2. Objetivo 2: Complicaciones asociadas a la hemofilia y su
manejo multidisciplinario.

6.2.1. Complicaciones asociadas a la Hemofilia

A continuacién, se describen las complicaciones que padecian los
pacientes al momento del corte, algunas iniciadas en el periodo de
reporte.

Hemorragias y hemartrosis

Del total de pacientes con hemofilia el 34% padecieron hemartrosis y 48%
hemorragias durante el periodo de analisis. Al revisar el niumero de
pacientes que presentaron estas complicaciones por clasificacion de
severidad se evidencia que las personas clasificados como severos
tuvieron una mayor incidencia de estas afecciones en ambos casos (Tabla
7).

Tabla 7. Distribucion de pacientes por tipo de sangrado y
severidad en el periodo de corte

Hemorragia Hemartrosis
Tipo de complicacion
Si % No % Si % No %
Leve 10 19.6 22 40.0 1 2.8 31 44.3
Moderada 15 29.4 7 12.7 7 19.4 15 21.4
Clasificacion
de severidad
Severa 26 51.0 26 47.3 28 77.8 24 34.3
Total 51 100 55 100 36 100 70 100

Hemorragias

Las complicaciones por hemorragias se desagregan en 3 categorias,
espontaneo, traumatico y debidas a procedimientos. Se validé que los
datos de las hemorragias traumaticas eran mas dispersos que los datos
de los otros tipos de eventos. Sin embargo, los pacientes que sufrieron
hemorragias espontaneas y en procedimientos la mayoria tuvieron un
sangrado, mientras los que sufrieron hemorragias traumaticas tuvieron



dos durante el periodo de analisis (Tabla 8iError! No se encuentra el
origen de la referencia.).

Hemartrosis

Las complicaciones por hemartrosis se desagregan en 2 categorias,
espontaneas y traumaticas. Para el periodo de analisis, se validd que los
datos de los eventos espontaneos eran mas dispersos que los datos de
los eventos traumaticos. Sin embargo, la mayoria de los pacientes
tuvieron un evento en ambas categorias, teniendo como maximo de
eventos espontaneos 7 y 4 para los eventos traumaticos (Tabla 8).

Tabla 8. Medidas tendencia central y de dispersion para el
numero de hemartrosis y hemorragias padecidas por los
pacientes durante el corte.

Hemorragias Hemartrosis
Medidas
Espontaneo Traumatico Procedimientos Espontaneo Traumatico
Media (DE®) 1.3(0.6) 2.4 (1.8) 1.2 (0.4) 2(1.7) 1.5(0.8)
Mediana (RIQ®) 1(0) 2(2) 1(0) 1(1) 1(1)
Varianza (CV%) 0 (46.2) 3 (75) 0 (33.3) 3 (85) 1 (53.3)
Moda 1 1 1 1 1
Minimo 1 1 1 1 1
Maximo 4 8 2 7 4
N 30 34 13 21 24

Sangrados espontaneos, traumaticos y por procedimientos

El 59% de los pacientes con hemofilia presentaron algun tipo de sangrado
durante el 2018. Sin embargo, al comparar los sangrados en diferentes
localizaciones por su clasificaciéon se evidencia que, el 48% presentd
sangrados de tipo espontaneos, 42% sufrié eventos traumaticos y 11%
sangro a casusa de un procedimiento.

Presencia de Inhibidores

> DE: Desviacién estandar
6 RIQ: Rango intercuartil
7 CV: Coeficiente de variacion (%)



Al 70% de los pacientes con hemofilia no se les practicd el examen de
inhibidores y un 4% no lo requiere. Sin embargo, del 26% restante que
se le practicé el examen 20% no presentdé inhibidores (Figura 10).

3%
3% Baja Respuesta

. Alta respuesta
(]

No presenta inhibidores

70%
Sin prueba

= No se requiere

Figura 10. Distribuciéon porcentual de pacientes por presencia
de inhibidores durante el corte.

Artropatia hemofilica crdnica

El 34.9% de los pacientes con hemofilia presentd artropatia hemofilica
crénica al momento del corte. De ellos, el 86.5% son hemofilicos A vy
13.5% hemofilicos B. Los pacientes clasificados como severos
presentaron mas esta condicion.

Los pacientes que registraron padecimiento de esta afeccién en promedio
tuvieron 4 articulaciones comprometidas, con una desviacién tipica de
1.6, indica heterogeneidad en los datos. El nimero maximo de
articulaciones comprometidas es 10 y el minimo fue 2 durante el periodo
de analisis (Tabla 9).

Tabla 9. Medidas tendencia central y de dispersion para el
namero de complicaciones por artropatias hemofilicas crénicas

Medidas
Media (DE®) 3,9 (1,7)
Mediana (RIQ?) 4 (1)
Varianza (CV%19) 3 (42.1)
Moda 4
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Medidas

Minimo 2
Maximo 10
N 37

Reemplazo articular

El 2.8% de los pacientes con hemofilia tienen un reemplazo articular
registrado como antecedente o como complicacion durante el periodo. Sin
embargo, durante el periodo el maximo de reemplazos articulares por
paciente fue de uno.

6.2.2. Manejo multidisciplinario de la enfermedad

El 98% de los pacientes tuvieron un medico especialista en hematologia
como el lider principal del manejo y tratamiento de la enfermedad. El 2%
restante fue liderado por un especialista en ortopedia o por un médico
general.

Por otro lado, al indagar por las consultas por hematologia durante el
periodo evaluado, se identific6 que la mayoria de pacientes fueron
atendidos seis veces, en contraste, la mediana indica que los pacientes a
nivel general accedieron a cuatro consultas en el afio con un maximo de
10. Para las consultas de ortopedia y enfermeria, se identificd que la
mayoria de los pacientes no tuvieron intervencién durante el periodo
evaluado, no obstante, estos presentan valores atipicos de ocho y 28
respectivamente ver los anexos Tabla 14. Igualmente, al evaluar las
consultas por el area de fisiatria, la mayoria de pacientes no accedié a
esta especialidad, pero ésta no presentdé valores atipicos como las
especialidades anteriores (Tabla 10).

En cuanto a las areas de odontologia y psicologia fueron consultadas por
la mayoria de los pacientes en dos ocasiones durante el periodo de corte,
sOlo psicologia presenté valores atipicos. Las consultas donde la mayoria
de los pacientes asistieron una vez durante el periodo evaluado son:
nutricion, trabajo social, quimico farmacéutico y fisioterapia. Sin
embargo, la Unica que presenta valores atipicos fue fisioterapia, esto no
representd un error en los datos (Tabla 10).

Para el presente estudio, se entiende como atencion multidisciplinaria,
todo aquel paciente atendido minimo una vez al afio por todas las
siguientes  especialidades: Hematologia, especialista  musculo-
esquelético, enfermeria, laboratorio (quimico farmacéutico) y un



especialista psicosocial. Lo anterior, fue definido por la Federacién Mundial
de la Hemofilia en el documento “Guia para el tratamiento de la hemofilia”
en el apartado 1.3 (35). De acuerdo a lo descrito anteriormente, el 57%
de los registros de los pacientes analizados accedieron a estos servicios.
Tabla 10. Medidas tendencia central y de dispersion para los
datos de las consultas e intervenciones realizadas durante el

corte como seguimiento a la patologia.
Varianza

Media Mediana

Profesional (DE1) (RIQ!2) (CV;/013 Moda Minimo Maximo N
Hematologia 4 (2.1) 4 (4) (‘;'Z) 6 0 10 106
Ortopedista (1:(35) 1(2) (12i67) 0 0 8 106
Enfermeria (i:g) 2 (4) (21%'93) 0 0 28 106
Odontologia (1:2) 2 (2) (%'75) 1 0 7 106
Nutricién (8:2) 1(1) (%'77) 1 0 4 106
Trabajo social (1:5) 1(2) (11663) 1 0 8 106
Fisiatria 0(0.1)  0(0) (;)é%) 0 0 1 106
psicologia 4(43) 2(4) (11%83) 2 0 20 106
%l:LTa:EZutico (8:2) 1(0) (%62) 1 0 2 106
Fisioterapia é:i) 1(1) (35(1'32) 1 0 45 106

6.3. Objetivo 3: factores asociados a los sangrados de tipo
espontaneo

Para entender los factores asociados a los sangrados de tipo espontaneo
en pacientes con hemofilia, se realiz6 un modelo de regresién logistica
binaria multiple, mediante el método de Enter. Para el anterior analisis,
se definid como variable dependiente dicotdmica cualitativa el sangrado
de tipo espontaneo, en la cual se indica si tuvo o no tuvo dicha
complicacion. Para la seleccién de las variables candidatas a seleccionar
el modelo, se realizéd un analisis bivariado, a través del cual se logré la
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identificacion de variables con algun grado de asociacion para los
sangrados de este tipo (iError! No se encuentra el origen de la r
eferencia.). La inclusidn final de las variables en el modelo, obedecié al
criterio estadistico de Hosmer y Lemeshow (p<0,25) o a la importancia
clinica de las variables. Con las variables que cumplian alguno de los dos
criterios anteriores, se corrieron varios modelos y se eligié el modelo final
que tiene como variables independientes el tipo hemofilia, severidad,
esquema actual de tratamiento y atencion multidisciplinaria.

Las medidas de bondad de ajuste del modelo final indican que el modelo
tiene un buen ajuste de acuerdo a la prueba y? (p<0,939). También se
obtuvo el estadistico R? Nagelkerke (0.293), lo cual indica que el modelo
explica aproximadamente un 30% de l|la variabilidad de la variable
dependiente sangrado de tipo espontaneo. El modelo tiene un porcentaje
correcto clasificacion del 71.7%.

El modelo escogido (Tabla 11) indicé que, los pacientes que padecen
hemofilia tipo A, tienen una mayor posibilidad de sangrar de forma
espontanea que aquellos que tienen hemofilia tipo B. Asi mismo, quienes
estan clasificados con nivel severo en el tipo de hemofilia tienen 3.3%
mas riesgo de padecer sangrado espontaneo comparado con la severidad
leve. Las variables esquema de tratamiento actual y atencidn
multidisciplinaria no fueron estadisticamente significativas. Sin embargo,
se dejaron en el modelo por su importancia clinica y dado que la literatura
reporta su afectacién sobre los sangrados.

Tabla 11. Modelo de regresion logistica.

Variables , . IC IC
independientes Categorias B ET Sig. OR 95% 95%
Hemofilia A _
Tipo hemofilia 1.763 0.732 0.016 0.171 0.041 0.719
Hemofilia B : .
Leve 1 Referencia
Severidad de la Moderado 1.307 0.754 0.083 3.697 0.843 16.205
hemofilia 234.4
Severo 3.297 1.102 0.003 27.033 3.117 55'
Esquema de A demanda :
tratamiento -1.369 0.958 0.153 0.254 0.039 1.662
actual Profilaxis
No tuvo
Atencion  atenciones: o5y 9474 0170 1.917  0.757  4.856
multidisciplinaria Tuvo

atenciones




De la misma manera, se evalia el FIV con el fin de validar la
multicoliniealidad entre las variables, ninguna de ellas presento un valor
superior a 10, valor de referencia tomado del libro de Bioestadistica
amigable (36). El valor mas alto corresponde a tipo de hemofilia, con un
valor de 0.981.

Tabla 12. Tolerancia del FIV en las variables independientes
del modelo.

Variables independientes Tolerancia FIV
Tipo hemofilia 0.981 1.019
Seveitkl de & 0.277 3.605
hemofilia
Esquema de tratamiento 0.280 3.575
actual
Atencion multidisciplinaria 0.979 1.022

*El promedio del FIV 2.30



7. Discusion

En la actualidad, la mayoria de los estudios alrededor de la hemofilia estan
centrados en el abordaje del diagndstico, perfil clinico y tratamientos
disponibles, a su vez relacionados con el impacto en la calidad de vida de
las personas con esta enfermedad. Sin embargo, y a pesar de que la
caracterizacion clinica es fundamental para el entendimiento en si de la
enfermedad, pocos estudios se encaminan a indagar sobre otros
causantes de las complicaciones y especialmente la asociacion de los
factores promotores de las complicaciones mas incapacitantes como los
sangrados. De esta forma, se lograria identificar la relacion directa o
indirecta de los causantes del deterioro en la calidad de vida de los
pacientes con estas deficiencias.

Por otro lado, algunos paises, incluidos los pertenecientes a la region
latinoamericana, cuentan con politicas publicas y programas encargados
de organizar y atender las poblaciones con enfermedades huérfanas, en
las que se incluye la hemofilia. En el caso particular de Colombia, el
Ministerio de Salud y Proteccion Social emitié un protocolo clinico, con el
cual se indica el manejo y control de la hemofilia A severa (2) y ha
publicado herramientas técnicas para el diagnostico y tratamiento de la
hemofilia en general. Con lo anterior, se han brindado lineamientos para
el manejo de la enfermedad y lograr asi, la satisfaccién de necesidades
clinicas, emocionales y sociales de los pacientes, aportando a una mejor
calidad de vida(37).

Debido al bajo numero de estudios sobre las complicaciones de la
hemofilia, la baja prevalencia de personas con estas deficiencias en todas
las regiones del mundo, y teniendo en cuenta los altos riesgos de
complicaciones que agudizan la enfermedad (38), el presente estudio
transversal, se centré en indagar las complicaciones de los pacientes con
hemofilia afiliados a una EPS del régimen contributivo e identificar los
factores asociados a los sangrados de tipo espontaneo padecidos por
estos pacientes durante el ano 2018.

Por lo tanto, con los resultados de esta investigacién, se pretende brindar
un aporte a la vigilancia epidemioldgica, relacionada con informacion de



las complicaciones padecidas por un grupo de pacientes con deficiencias
del factor VIII y IX; y la identificacion de factores asociados a los
sangrados de tipo espontaneo.

En relacidon con los resultados publicados en el aflo 2018 por la Federacion
Mundial de la Hemofilia - FMH, la prevalencia de pacientes hemofilicos en
Colombia fue de 5.5 por 100,000 habitantes (39), mientras que la
prevalencia calculada en el presente estudio de la EPS fue de 3.6
pacientes por cada 100,000 afiliados en ese periodo. Finalmente, para
este estudio se presentd una mayor prevalencia en pacientes con
hemofilia A comparados con la hemofilia B, lo cual guarda relacién con lo
registrado en otros estudios (38)(40). Asi mismo, la mayor proporcion de
pacientes se concentrd en la etapa de la adultez, lo cual esta de acuerdo
con lo observado en estudios realizados en otras regiones del mundo
incluido Colombia (41).

En cuanto a la informacion relacionada con la severidad de la enfermedad,
se evidencid que la mayoria los pacientes padecian hemofilia severa, esto
entra en concordancia con el estudio de Sanchez, asi como el de Martinez
y colaboradores, que reportan la misma distribucion (41)(42). Lo mismo
sucede al validar la distribucién de entrega de medicamentos, pues la
mayoria de los pacientes recibieron profilaxis para la hemofilia y gozaban
de la dosis necesaria segun su peso y segun la guia publicada por el
Ministerio de Salud y Proteccion Social (2). Al compararlo con otros
estudios de la poblacién Colombiana se refleja que los pacientes cuentan
con libre acceso al tratamiento(43).

Con respecto a las complicaciones causadas por la hemofilia, la
hemorragia diferente a hemartrosis fue la principal afeccién con un 48%,
seguido por la hemartrosis con un 42%. En el estudio realizado por
Martinez y colaboradores reportan un comportamiento similar en cuanto
a los sangrados articulares(40). Por otra parte, la presencia de inhibidores
se registro en pacientes con hemofilia A severa al igual que los problemas
por artropatias crénicas guardando relacién con lo expuesto por Sanchez
en su investigacion(42).

En cuanto a la asociacidon entre los sangrados de tipo espontaneo y las
diferentes variables estudiadas fue evaluada a través de un modelo de



regresion logistica binaria multiple. El analisis bivariado previo permitid
identificar aquellas variables del estudio con algun grado de asociacién
con los sangrados espontaneos y se encontrdé que hubo similitud entre los
diferentes modelos aplicados. Lo anterior reflejé, que las variables tipo de
hemofilia y severidad de la enfermedad, son los factores asociados mas
predominantes, mientras que variables como el esquema de tratamiento
y la atencién multidisciplinaria no indicaron relacidon con los sangrados de
este tipo, aunque se tuvieron en cuenta por la importancia clinica y la
evidencia cientifica de la enfermedad.

Con lo expuesto anteriormente, se evidencia la necesidad de realizar
investigaciones epidemioldgicas adicionales sobre la hemofilia, que
permita identificar variables que incidan sobre las complicaciones y
especialmente sobre los sangrados de tipo espontaneo. Lo anterior, con
el fin de identificar y desagregar los problemas particulares de salud, que
permitan determinar los aspectos mas importantes a tener en cuenta al
momento de plantear estrategias para la atencién y control de la
enfermedad.

En cuanto a las limitaciones del presente estudio, la principal podria
radicar en que no se lograron determinar algunas asociaciones
estadisticamente significativas con variables esperadas segun la evidencia
clinica, ni contar con el acceso a otras variables que permitieran la
revision de otras asociaciones. Por otra parte, la representatividad de la
poblacién analizada puede no ser definida si se compara con una
poblaciédn mas amplia porque la poblacion se encuentra concentrada en
algunas ciudades donde la EPS tiene una mayor cobertura en la atencion.

En sintesis, los resultados y conclusiones presentados en este trabajo, se
ajustan, en lineas generales, a los reportes de la Organizacién Mundial de
la Salud (OMS), Federacion Mundial de la Hemofilia (WFH), el Ministerio
de Salud y Proteccion Social (Minsalud); y otros organismos
internacionales que senalan que los principales factores de riesgo para
padecer sangrados espontdaneos y en si cualquier complicacion se
relacionan con el tipo de deficiencia padecida y la severidad de la
enfermedad. De igual forma, y en concordancia con los resultados
obtenidos aqui, todas las personas de diferente edad, grupo de ingreso,
tipo de afiliacidon son susceptibles a las complicaciones de las deficiencias



de los factores VIII y IX de la coagulacién. Asi mismo, el padecer hemofilia
A severa tiene una mayor susceptibilidad al padecimiento de
complicaciones y en especial a los sangrados de tipo espontaneo, al igual
que los ciclos de vida extremos.



8. Conclusiones

Los calculos realizados en el presente estudio evidenciaron una
prevalencia para los pacientes con hemofilia afiliados a la EPS
durante el afio 2018 de 3.6 por cada 100.000 afiliados. Asi
mismo, la mayor proporcién de pacientes se concentré en el
grupo de 27 a 59 anos. Principalmente, los pacientes residen en
Antioquia y la ciudad de mayor concentracion es Medellin, esto
debido a que la EPS tiene una mayor cobertura en este
departamento.

Por otra parte, el tipo de hemofilia mas prevalente es el tipo A,
donde el 50% son pacientes severos. El principal sintoma de
diagnéstico fue el hemorragico, sin desconocer que la mayoria
de la poblacién tiene antecedentes familiares con la misma
deficiencia.

En cuanto a las complicaciones de la hemofilia, el 50% de los
pacientes padecié alguna de ellas en ese afo, siendo los
hemofilicos A severos los mas propensos a estas complicaciones.
No obstante, la hemorragia fue la principal afeccion entre los
pacientes.

Por otro lado, el 59% de los pacientes sufrido algun tipo de
sangrado en cualquier localizacion y la una mayor proporcion de
sangrados fue de tipo espontaneo. Es importante sefalar, que el
34.9% pacientes sufrié artropatia hemofilica crénica, la mayoria
hemofilicos tipo A.

El 2.8% tuvo un reemplazo articular en algin momento de su
vida.

En relacién con el tratamiento, el 18% de los pacientes no
recibieron tratamiento durante el periodo analizado, la mayor
proporcion de estos eran pacientes con leves. Sin embargo, es
importante indicar que al 70% de los pacientes que se
encontraban en tratamiento no se les practicd el examen de
inhibidores y a quienes se les practicd solo el 20% no presentd
inhibidores.

En el aspecto de acompafamiento clinico, el 98% de los
pacientes cuentan con un lider médico especialista en



hematologia y aunque todos los pacientes pertenecen a un
programa que brinda acompafiamiento multidisciplinario solo el
57% de ellos accedieron a esto servicios como lo indica la
Federacién Mundial de la Hemofilia (35).

Como resultado de los analisis realizados, se puede concluir que
los pacientes con hemofilia tipo A tienen mayor probabilidad de
sangrar que los pacientes tipo B. Asi mismo, los pacientes con
hemofilia severa tienen 3.5% mayor riesgo de sangrar de forma
espontanea al compararlos con la poblacion clasificada como
leve.

Aunque se esperaba alguna diferencia significativa, debido a
reportes previos y al conocimiento existente, no se observé
diferencia estadistica con los sangrados de tipo espontaneo de
las siguientes variables en el modelo de regresion multiple:
Esquema de tratamiento actual y atencidon multidisciplinaria.

Estos resultados y conclusiones son de gran aporte para la
poblacidn con estas afecciones, ya que contribuyen a una mayor
comprensiéon de los sangrados, especificamente del tipo
espontaneo y los factores que favorecen estos padecimientos.



9. Recomendaciones

Segun los hallazgos se sugiere evaluar el modelo de atencién a
las personas con hemofilia A severa, revisando que se esté
realizando un acompanamiento acorde a las necesidades de los
pacientes y garantizando la atencidén ante un sintoma o signo de
complicaciones propias de la enfermedad. Asi mismo, se
recomienda promover el autocuidado en los pacientes.

Adicionalmente, se sugieren estudios adicionales sobre la
influencia la ubicacién geografica y la edad en pacientes con
sangrados de tipo espontaneo.

En general, se recomienda continuar con mas estudios sobre las
complicaciones en estos pacientes; especialmente en aspectos
tales como los sangrados, la calidad de vida y la influencia de los
servicios en esta poblacidn.

Finalmente, también se sugiere realizar  estudios
complementarios al mismo nivel con otras variables asociadas a
la enfermedad para contribuir a sistemas de vigilancia de esta
poblacion.



Anexo 1. Analisis bivariado

10.

Anexos

Tabla 13. Analisis bivariado

Tuvo complicaciones asociadas a la hemofilia

Variables Tuvo No tuvo I
. . , S - A Tota Valor .
independien Categorias _complicaciones complicaciones -p B ET Sig. OR
tes n % n % n %
Hemofilia A 42 48.3% 45 51.7% 87 100%
. ... Hemofilia B
Tipo hemofilia (0) 3 15.8% 16 84.2% 19 100% 0.009 -1.604 0.664 0.015 0.201
Total 45 42.5% 61 57.5% 106 100%
Leve (0) 6 18.8% 26 81.3% 32 100% Referencia
Severidad Moderado 7 31.8% 15 68.2% 22 100% 0.000 0.704 0.643 0.274 2.022
Severo 32 61.5% 20 38.5% 52 100% ' 1.936 0.535 0.000 6.930
Total 45 42.5% 61 57.5% 106 100%
Esquema de (AO‘)jema”da 13 28% 34 72% 47 100%
tratamiento el s 32 549, 27 46% 59 100% 0.006 -1.130 0.417 0.007 0.322
tual
actua Total 45 42% 61 58% 106 100%
No tuvo
. atenciones 19 41.3% 27 58.7% 46 100%
Atencion (0)
multidisciplin Tuvo 0.834 0.830 0.397 0.834 1.087
aria . 26 43.3% 34 56.7% 60 100%
atenciones
Total 45 42.5% 61 57.5% 106 100%




Anexo 2. Diagrama y cajas de bigote.

Tabla 14 Diagrama y cajas de bigote nimero de consultas por especialista en el periodo
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