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Resumen

La hemofilia A es un trastorno de la coagula-
cion hereditario relacionado con el cromoso-
ma X que afecta aproximadamente a 1 de cada
5.000 nacimientos vivos de hombres, es
causada por un nivel plasmatico deficiente de
factor VIII de coagulacion.

Factor VIII es una proteina esencial en la
coagulacion de la sangre y circula en una
forma inactiva vinculada con Factor de Wille-
brand, que lo protege de la degradacion
proteolitica. La deficiencia del factor VIII
resulta en un nivel suboptimo generacion de
trombina y codgulos de sangre fragiles que
sangran facilmente.

Objetivo: Determinar la eficacia de la profi-
laxis de tipo primaria y/o secundaria en niios
con Hemofilia A, atendidos en el Hospital
Francisco Icaza Bustamante, ano 2016-2017.

Metodologia: Se realizé un estudio de enfo-
que retrospectivo, no experimental, de

corte transversal y cuantitativo tomando en
consideracion las bases de datos de 74 nifos
con Hemofilia A.

Resultados: El 97,3% de los pacientes son de
sexo masculino y 2,7% de sexo femenino, el
lugar de procedencia de los pacientes es un en
75,7% de la provincia del Guayas, el 10,4%de
Los Rios y el resto con el 1,4% provienen de
Bolivar, Caiar, El Oro, Esmeraldas, Manabi
Santa Elena. El 43.2% de los pacientes se les

detecto la enfermedad entre los 5 a 9 afos, el
36% entre 10 a 15 afios y 9,5% edad 1 a 4 afios
con diferentes grados de gravedad 51,4%
severa, 18,9% moderada y 29,7% leve. El
73% de los pacientes no tuvo complicaciones
mientras que el 27% si las tuvo, tales como
sinovitis, hemartrosis y artropatia; 74,3% de
los pacientes se adhirieron tratamiento, al
14,9% no, mientras que el 10,8% no registro
ningin tipo de adherencia con un nivel de
confianza del 95% se encontr6 asociacion
estadistica entre la profilaxis y complicacio-
nes, ya que el chi cuadrado dio un P valor de
0,006 menor a 0,05 con lo que se rechaza la
hipdtesis nula.

Palabras clave: Eficacia, profilaxis, paciente,
pediatrico, hemofilia.

Abstract:

Hemophilia A is an X-linked inherited clotting
disorder that affects approximately 1 in 5,000
live male births and is caused by a deficient
plasma level of clotting factor VIII.

Factor VIII is an essential proteinitn blood
clotting and circulates in an inactive form
linked to Willebrand factor, which protects it
from proteolytic degradation. Factor VIII
deficiency results in a suboptimal level of
thrombin generation and fragile blood clots
that bleed easily.

Objective: To determine the efficacy of
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primary and/or secondary type prophylaxis in
children with Hemophilia A, attended at Hos-
pital Francisco de Icaza Bustamante, year
2016-2017.

Methodology: A retrospective, non-experi-
mental, cross-sectional, and quantitative study
was conducted

Results: 97.3% of the patients are male and
2.7% female, the place of origin of the patients
is 75.7% from the province of Guayas, 10.4%
from Los Rios and the rest with 1.4% come
from Bolivar, Canar, El Oro, Esmeraldas,
Manabi Santa Elena. 43.2% of the patients
were detected with the disease between 5 to 9
years, 36% between 10 to 15 years and 9.5%
between 1 to 4 years with different degrees of
severity 51.4% severe, 18.9 % moderate and
29.7% mild. 73% of the patients had no com-
plications while 27% did, such as synovitis,
hemarthrosis and arthropathy; 74.3% of the
patients adhered to treatment, 14.9% did not,
while 10.8% did not register any type of adhe-
rence with a confidence level of 95%, a statis-
tical association was found between
prophylaxis and complications, since that the
chi square gave a P value of 0.006 less than
0.05, with which the null hypothesis is rejec-
ted.

Key words: Efficacy, prophylaxis, patient,
pediatric, hemophilia.

Introduccion

Una proporcion significativa de la poblacion
mundial se ve afectada por defectos heredita-
rios en uno o mas de los factores de coagula-
cion. La hemofilia es un desorden hemorragi-
co hereditario y congénito, originado por
mutaciones en el cromosoma X, caracterizado
por la disminucién o ausencia de la actividad
funcional de los factores VIII o IX. La hemofi-
lia afecta a los individuos varones del lado
materno y en un tercio de los casos surge
como consecuencia de mutaciones esponta-
neas (sin antecedentes familiares). La frecuen-
cia de la hemofilia A (deficiencia del FVIII) es
de aproximadamente 1 cada 5.000 a 10.000
nacimientos de varones y la de la hemofilia B
(deficiencia del FIX) es de 1 cada 30.000 a
50.000 nacimientos.

En el precedente clinico las manifestaciones
de hemofilia A ocurren en formas leve, mode-
rada y severa. La forma severa de la hemofilia
se caracteriza principalmente por hemartrosis
frecuentes que conducen a una artropatia para-
lizante cronica cuando no se trata muy tempra-
no o profilacticamente. = Concentrados
altamente purificados, preparados a partir de
plasma humano o fabricados mediante tecno-
logia recombinante, son disponible para el
tratamiento se consideran seguros y efectivos.

Varios estudios tuvieron como objetivo identi-
ficar los factores modificadores de la enferme-
dad que podrian explicar esta discrepancia
entre las pruebas de laboratorio y los resulta-
dos clinicos, como el tipo de mutacion causan-
te de la enfermedad o mutaciones concomitan-
tes que se sabe estan asociadas con estados
trombdticos. Sin embargo, las variaciones
individuales del fenotipo clinico todavia no se
entienden completamente. Para proporcionar
un tratamiento Optimo a los pacientes, se nece-
sitan mejores parametros de sustitucion que
indiquen el logro de la capacidad hemostatica
completa en pacientes hemofilicos.

El manejo profilactico con los concentrados
especificos del factor de coagulacion ya sea
plasmatico o recombinante, es reconocido
como la terapia preferida en todos los pacien-
tes y el tratamiento profilactico, se considera
actualmente como estandar de atencion en
pacientes pediatricos con hemofilia severa.
Los niveles minimos 6ptimos de Factor VIII
para la prevencion completa del sangrado
espontdneo estan actualmente en discusion.
En el Hospital Francisco de Icaza Bustamante
se ha observado una frecuencia progresiva de
casos de Hemofilia A en nifios que acuden a la
consulta de hematologia por lo que se realizo
un estudio con el objetivo de determinar la
eficacia de la profilaxis primaria y/o secunda-
ria en nifios con Hemofilia A.

Materiales y métodos:

Se realizod un estudio de enfoque retrospecti-
vo, no experimental, de corte transversal y
cuantitativo, el universo fueron todos los
casos atendidos en el afio 2016-2017 sujetos a
criterios de seleccion, que corresponden a 74
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pacientes, atendido en el Hospital del nifio Dr.
Francisco de Icaza Bustamante, obteniendo
con los criterios de inclusion (historia clinica
completa, hemofilia severa, hemorragias
articulares a repeticion, paciente con eventos
hemorragicos frecuentes con reposo continuo
y alto consumo mensual de factor VIII) y
exclusion (pacientes que no cumplen con los
controles y no demuestren entender el trata-
miento responsable, presencia de inhibidores
Jhistoria clinica incompleta , pacientes atendi-
dos en otra institucion).

74 pacientes que conforman la muestra en
estudio. Se revisaron las historias clinicas para
la recoleccion de datos y variables, se empled
el programa SPSS version 22 para Windows,
realizando andlisis de estadistica univariada
para las medidas de tendencia central,
frecuencias y porcentajes; y analisis bivariado
para asociacion estadistica entre variables
mediante la prueba de Chi cuadrado de Pear-
son. Tomando a consideracion grupo etario,
procedencia, sexo, nivel de instruccion en tres
niveles: inicial, basica y bachillerato incluyen-
do ningin grado de instrucciéon, Edad de
deteccion: valorada segin edad que va desde
menores de 1 afio hasta 18 afios evolucion de
la enfermedad pudiendo ser esta estable o
desfavorable. Manifestaciones hemorragicas
evaluadas con signos a nivel del sistema
afecto. Tipo de gravedad de le hemofilia
pudiendo ser esta leve, moderada o severa,
Complicaciones si estuvieron presentes o
ausentes y determinando cuales son. Adheren-
cia al tratamiento indicando si el paciente
recibia de forma continua su profilaxis
pudiendo de esta forma medir la eficacia de
esta.

Resultados

El 97,3% del género masculino, el 2,7% del
género femenino, el lugar de procedencia de
los pacientes es un en 75,7% de la provincia
del Guayas, el 10,4% de Los Rios y el resto
con el 1,4% provienen de Bolivar, Canar, El
Oro, Esmeraldas, Manabi y Santa Elena.

El 43.2% de los pacientes se les detecto la

enfermedad entre los 5 a 9 afios, el 36% entre
10 a 15 afios y 9,5% edad 1 a 4 afios.

El 62,2% de los pacientes tienen un nivel de
instruccion basica, el 23% se encuentran en
bachillerato, el 9,5% no tiene nivel de instruc-
cion y el 5,4% tiene nivel inicial.

Las manifestaciones hemorragicas en los
pacientes se dan en un 44,6% por hematomas
los que son potencialmente peligrosos depen-
diendo de su ubicacion, el 17,6% es en hemo-
rragia, 13,5% sin eventos que, aunque es una
tasa baja es la mas peligrosa porque puede
enmascararse la enfermedad hasta que llega a
ser tarde para el paciente. 10,8% equimosis
hematoma, 9,5% equimosis y 4,1 % sin hema-
tomas hemorragicas.

El tipo de hemofilia detectada en los pacientes
es en un 51,4% severa, 29,7% leve y 18,9%
moderada. El 73% de los pacientes no han
presentado complicaciones, pero el 27% si las
tuvo, lo que indica la efectividad de los trata-
mientos, pero se considera que aun la tasa de
complicaciones es muy alta. El tipo de com-
plicaciones que presentaron los pacientes
fuero 12,2% Artropatia y hemartrosis, pero el
2,7% presento sinovitis.

Tabla 1. Resultados del estudio:
evolucion, frecuencia y porcentaje.

Evolucion Frecuencia Porcentaje
Desfavorable 1 14
Estable 73 98,6
Total 74 100.0
Manifestaciones Hemorragicas Frecuencia Porcentaje
Equimosis 7 9.5
Equimosis_hematoma 8 10.8
Hematomas 33 44.6
Hemorragia 13 17.6

Sin eventos 10 135
Total 74 100.0
Tipo_ Hemofilia Frecuencia Porcentaje
Leve 22 29.7
Moderada 14 18.9
Severa 38 51.4
Total 74 100.0
Complicaciones Frecuencia Porcentaje
No 54 73.0

Si 20 27.0
Total 74 100.0
Tipo_Complicaciones Frecuencia Porcentaje
Artropatia 9 12.2
Hemartrosis 9 12.2
Ninguna 54 73.0
Sinovitis 2 2.7
Total 74 100.0
Adherencia_TTO Frecuencia Porcentaje
No 19 25.7

Si 55 74.3
Total 74 100.0
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E169% de los pacientes la profilaxis fue eficaz
al tratamiento aplicado y no desarrollaron
Complicaciones (hemartrosis, sinovitis, artro-
patia hemofilica e identificacion de inhibido-
res) y 31% no adherencia.

Tabla 2. Eficacia del tratamiento.
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Discusion

El estudio que se presenta revela la situacion
que existe en la prevalencia de Hemofilia A en
el Hospital Francisco Icaza Bustamante, para
con ello tomar decisiones estratégicas en
beneficios de los usuarios de este, tal como se
desarroll6 en el trabajo de Lenk (2015) en su
obra titulada “Treatment of haemophilia
patients in East Germany prior to and after
reunification in 1990”.

En este caso se midi6 la eficacia de la profi-
laxis de tipo primaria y/o secundaria en los
pacientes mencionados se demostré que la
prevalencia de Hemofilia A en el hospital es
alta en los nifios que tienen de 5 a 9 afos de
género masculino y de nivel de instruccion
basica asi mismo Oldenberg indica que la
profilaxis primaria es el estandar en el manejo
de nifos con Hemofilia A. En Ecuador Zeas
(2015) indica la importancia de profilaxis
primaria en Hemofilia Lima (2017) Ecuador,
resalta la importancia que los cuidadores
tienen como factor de riesgo en el manejo de
la Hemofilia lo cual también fue considerado
en el presente trabajo al valorar el grado de
adherencia en el tratamiento profilactico que
es dependiente del cuidador.

Oseguera (2015), Ecuador concluyo que las
complicaciones hemorragicas se redujeron en

un 40% en los pacientes pediatricos hemofili-
cos lo cual difiere de nuestro estudio ya que se
encontrd una eficacia de 73% en la prevencion
de estas complicaciones. Galindo (2015)
refiere un impacto positivo en la disminucion
de eventos hemorragicos y costo/efectividad
que coincide con nuestro estudio.

Conclusion y recomendaciones

E169% de los pacientes la profilaxis fue eficaz
al tratamiento aplicado y no desarrollaron
complicaciones (hemartrosis, sinovitis, artro-
patia hemofilica e identificacion de inhibido-
res) y 31% no adherencia. Lo que concuerda
en un estudio realizado en el afio 2016 por
Kurnik, Aurswald y Kreuz donde observaron
disminucion de la tasa de inhibidores desde
que se inicid profilaxis considerandose de
gran eficacia, existe asociacion estadistica-
mente significativa entre profilaxis y preven-
cion de complicaciones.

Dentro de las recomendaciones, se debera
socializar los resultados de la presente investi-
gacion para que contribuya con el disefio de
estrategia de prevencion, establecer un instru-
mento de valoracion de seguimiento del
paciente con la enfermedad. Construir un
manual de actividad fisica supervisada para
los pacientes, Implementar procesos de conse-
jeria para los familiares, cuidadores y pacien-
tes con el fin de mejorar la adherencia al trata-
miento.
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