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hemofilia es de alrededor de 1:10.000 nacimientos y la de la forma grave de la enfermedad es de alrededor del
6% por 100.000 habitantes. La parte mas conmovedora de esta enfermedad es que incluso el personal medico
a veces no esta familiarizado con su diagnostico y manejo. Por consiguiente, existe la necesidad de establecer
instalaciones y opciones de tratamiento que ayuden al paciente con hemofilia a manejar su vida con
tranquilidad. Como se trata de un trastorno genético, no s posible una cura completa a partir de ahora. La
Unica opcion de tratamiento disponible es la infusion de factores y algunas terapias adyuvantes dependiendo
de las condiciones de sangrado (1).

Ademas, si no se maneja adecuadamente, puede provocar complicaciones tales como hemartrosis,
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RESUMEN

La hemofilia es una enfermedad congénita que se manifiesta en los menores
con la presencia de hemorragias internas o externas. En un hospital en el
area de hematologia observamos un elevado numero de pacientes que
ingresaban para ser tratados o diagnosticados en relacion a ello formulamos
el siguiente Objetivo: Determinar la prevalencia de hemofilia en pacientes
atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco Icaza Bustamante
en el afio 2020 — 2021. Metodologia: Descriptivo, cuantitativo, retrospectivo,
transversal. Poblacion: 312 pacientes del area de hematologia. Muestra: 172
pacientes con hemofilia. Técnica: Observacion Indirecta. Instrumento:
Matriz de observacion Indirecta basada en Guia de Préactica Clinica de
Hemofilia. @ Resultados: De acuerdo con las caracteristicas
sociodemogréficas: edad de 1 a 5 afios (49%), Sexo masculino (98%), zonas
urbanas (94%), preescolares (59%), con hemofilia A (64%), riesgo: leve con
(63%), lesiones cutédneas (56%), las manifestaciones clinicas como los
moretones frecuentes (28%), los antecedentes familiares con hemofilia (88%)
y en las complicaciones se destacaron los hematomas musculares (62%).
Discusién: En el trabajo de Chiriboga(14), en cuanto al sexo el 77% eran
hombres; Singh, et al(15), en relacién a la edad, el 61% tenian de 11 a 18
afios. Conclusién: La prevalencia de hemofilia es del 55% de los casos
atendidos en el area de hematologia durante el afio 2020 al afio 2021,
predomina la Hemofilia tipo A en los hombres, los antecedentes familiares
corresponden a portadores de esta patologia, las manifestaciones clinicas
como la presencia de hematomas y en las complicaciones los hematomas
musculares.

Palabras clave: Prevalencia, hemofilia, antecedentes, complicaciones,
hematologia.
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ABSTRACT

Hemophilia is a congenital disease that manifests itself in minors after the
presence of internal or external bleeding. In a hospital in the area of
hematology we observed a high number of patients who were admitted to be
treated to this we formulated the following Objective: To determine the
prevalence of hemophilia in patients treated in the hematology area of the
Francisco Icaza Bustamante Hospital in the year 2020 - 2021. Methodology:
Descriptive, quantitative, retrospective, cross-sectional. Population: 312
patients from the hematology area. Sample: 172 patients with hemophilia.
Technique: Indirect Observation. Instrument: Indirect observation matrix
based on the Hemophilia Clinical Practice Guideline. Results: According to
the sociodemographic characteristics : Between 1 and 5 years old (49%), men
(98%), from urban areas (94%), preschoolers (59%), with hemophilia A (64%),
slight risk (63%) and skin lesions (56%); Clinical manifestations, such as
frequent bruising (28%); family history of hemophilia (88%) and among the
complications were muscle bruises (62%). Discussion: In the study by
Chiriboga(14), in terms of gender, 77% were men; Singh, et al(15), in relation
to age, 61% were between 11 and 18 years old. Conclusion: The prevalence
of hemophilia is 55% of the cases treated in the hemophilia area during the
year 2020 to the year 2021; Type A hemophilia predominates in men, family
history were carriers of this pathology, clinical manifestations with the
presence of hematomas and complications such as muscle hematomas.

Keywords: Prevalence, hemophilia, history, complications, hematology.

XVI



INTRODUCCION
La hemofilia es la deficiencia congénita grave mas comun, se estima que la
prevalencia de la hemofilia es de alrededor de 1:10.000 nacimientos y la forma
grave de la enfermedad es de alrededor del 6% por 100.000 habitantes. La
parte mas conmovedora de esta enfermedad es que incluso el personal médico
a veces no esté familiarizado con su diagnostico y manejo. Por consiguiente,
existe la necesidad de establecer instalaciones y opciones de tratamiento que
ayuden al paciente con hemofilia a manejar su vida con tranquilidad. Como se
trata de un trastorno genético, no es posible una cura completa a partir de
ahora. La Unica opcion de tratamiento disponible es la infusion de factores y

algunas terapias adyuvantes dependiendo de las condiciones de sangrado(1).

Ademas, si no se maneja adecuadamente, puede provocar complicaciones
tales como hemartrosis, hematomas, artropatia y pseudotumores. Los desafios
y problemas en bebés/nifios pequefios son diferentes a los de nifios mayores y
adultos, aunque los episodios de sangrado aun predominan como
desencadenantes del diagnostico(2). Cabe mencionar que al no haber una
intervencion oportuna, las complicaciones pueden llegar a causar que los
pacientes hemofilicos presenten incapacidades, alterando a su calidad de
vida, como es el caso del sangramiento articular y los inhibidores,
complicaciones que llegan a deteriorar gravemente la calidad de vida de

la persona(3).

Actualmente, el desarrollo de inhibidores es una complicacion desafiante
de la hemofilia pediatrica y la profilaxis estd emergiendo como la
estrategia de atencién preventiva 6ptima. Cabe sefalar, que dentro de
una misma familia, los sujetos afectados siempre manifiestan el mismo
tipo de hemofilia y el mismo grado de severidad. A través de la profilaxis,
se ha podido mejorar la calidad de vida de los menores, mas aun cuando
este tratamiento puede también ser realizado desde casa; pero por otra
parte, es comun que se presenten algunas dificultades para el paciente,
debido a que repercute en su desarrollo psicosocial, ya que limita su

desarrollo en actividades, como lo son las actividades deportivas; por lo



tanto es importante capacitar al paciente y familiares sobre la autonomia

qgue deben lograr en el manejo de estas situaciones(4).

La importancia de esta investigacion es determinar la prevalencia de
hemofilia en pacientes atendidos en el area de hematologia del Hospital
Francisco Icaza Bustamante, con la finalidad de contribuir cientificamente al
personal de salud, siendo de aporte para mejorar la calidad de vida de los
pacientes y poder establecer normas de prevencion al comprender los
antecedentes patoldgicos y las complicaciones hemorragicas que se pueden

presentar.

En base a este a este contexto, la presente investigacion sera de tipo
descriptiva, cuantitativa, retrospectiva y transversal, mediante la cual se
aplicar4 como técnica la observacion indirecta de pacientes con diagnostico de
hemofilia atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco Icaza

Bustamante.



Capitulo 1

1.1. Planteamiento del problema

La hemofilia es una enfermedad hereditaria que compromete la capacidad de
la sangre para coagular y predispone que los pacientes afectados, presenten
sangrados espontaneos y de mayor intensidad. Por tanto, los nifios y
adolescente al ser grupos mas vulnerables y debido a la gravedad de los
sintomas o secuelas, es necesario que el profesional de salud aborde esta
realidad, a través de un enfoque global, para realizar esfuerzos especiales y
combinados para prevenir la morbilidad, mortalidad y mejorar la calidad de
vida de los pacientes afectados(5).

El sintoma principal de la hemofilia es el sangrado, los casos leves pueden
pasar inadvertidos hasta cierta edad, cuando se presenta luego de ser
sometido a una cirugia o haber presentado algun traumatismo, puede mostrar
el paciente moretones frecuentes, sangrados de nariz, dolor o inflamacion en
las articulaciones, evacuaciones intestinales negras; de no haber una
intervencion a tiempo, los pacientes pueden llegar a presentar complicaciones
severas como hemartrosis aguda y crénica, hematomas musculares y

artropatia hemofilica crénica(6).

Segun la Federacién Mundial de Hemcofilia esta indica que es un trastorno
hemorragico congénito vinculado al cromosoma X, el cual se produce por la
falta o la deficiencia del factor VIII de coagulacion, lo que se denomina
Hemofilia A y del Factor IX de coagulacion, conocido como Hemofilia B, este
tipo de deficiencia es causado por las diferentes mutaciones que se dan en
los genes de los factores coagulantes. Se estima que la hemofilia presenta

una frecuencia de un paciente hemofilico por cada 10.000 nacimientos(7).

De acuerdo con los reportes que emite la Federacion Mundial de Hemofilia,
sobre las encuestas que se realiza a nivel mundial, sefiala que el nimero de
casos de pacientes hemofilicos es de 400.000 personas. Por otra parte sefiala

gue la Hemofilia tipo A, es la que se presenta con mayor frecuencia, llegando



a representar cerca del 85% de los casos de pacientes con hemofilia, por lo
tanto la hemofilia tipo B, no es tan recurrente. Llega a afectar a los varones.
Sin embargo, el gen F9 como el gen F8, son vulnerables a presentar nuevas
mutaciones, por tanto si no posee antecedentes familiares, la hemofilia se

presenta debido a una mutacion espontanea(8).

Por otra parte, de acuerdo con el Centro para el Control y la Prevencion de
Enfermedades, se estima que el nUmero actual de personas con hemofilia que
viven en los Estados Unidos es de 30.000 a 33.000. La prevalencia estimada
es de 12 casos por cada 100 000 hombres estadounidenses para la hemofilia
A'y 3 casos por cada 100 000 hombres estadounidenses para la hemofilia B.
La edad promedio de las personas con hemofilia en los Estados Unidos es de
23 afios, esta prevalencia varia también varia, debido a que es mas alta en

los estados del medio oeste y del noreste(9).

De acuerdo con los reportes emitidos de un estudio llevado a cabo en
Latinoamérica, cerca del 90% de los casos hemofilicos son del tipo A, mientras
que el 10% son del tipo B. Por otra parte, se ve una mayor afluencia de casos
graves, que alcanza hasta el 55% de estos pacientes, ademas existe un grupo
minoritario de pacientes con un nivel leve de hemofilia(10). En algunos paises,
es responsabilidad del estado cubrir el tratamiento de los pacientes
hemofilicos, mientras que en paises en desarrollo, el Estado solo cubre con
el 50% de los costos del tratamiento. Cerca del 15% de los pacientes recibe
tratamiento profilactico, mientras que la mayoria recibe tratamiento profilactico
secundario(11). La linea de investigacion de este estudio es genética y

defectos congénitos.

En el Ecuador, la hemofilia es una enfermedad menos frecuente y por ello
estd dentro de un programa de atencion especial de enfermedades
catastroficas. Hasta diciembre del afio 2017, segun los reportes del Programa
Nacional de Sangre del Ministerio de Salud Publica de Ecuador se registraron

con esta enfermedad aproximadamente 695 casos de pacientes(12).



En el Hospital Francisco Icaza Bustamante en el area de hematologia
observamos durante el periodo de practicas pre profesionales una afluencia
de pacientes pediatricos de 1 a 5 afios con diagnostico de hemofilia unos
reincidentes y otros que eran diagnosticados en ese momento, en relacion a
ello surge la inquietud de conocer acerca de esta patologia por la cantidad
elevada de pacientes que eran tratados y hospitalizados por su sintomatologia
y gravedad que presentaban, debido a ello realizamos el siguiente estudio en
la que formulamos la siguiente pregunta: cual es Prevalencia de Hemofilia en
pacientes atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco Icaza

Bustamante.

1.2. Preguntas de investigacion

e ¢ Cual es la prevalencia de hemofilia en pacientes atendidos en el area
de hematologia del Hospital Francisco Icaza Bustamante?

e ¢ Cudles son las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes
con hemofilia atendidos en el area de hematologia del Hospital
Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020 — 20217

e ¢ Qué manifestaciones clinicas presentan los pacientes con hemofilia
atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco Icaza
Bustamante en el afio 2020 — 20217

e ¢ Cudles son los antecedentes patolégicos familiares asociados a la
hemofilia en pacientes atendidos en el area de hematologia del
Hospital Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020 — 20217

e ¢ Cuales son las complicaciones hemorragicas de los pacientes que
presentan hemofilia atendidos en el area de hematologia en el
Hospital Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020 — 20217



1.3. Justificacion

El presente trabajo de investigacion se justifica debido a que la hemofilia es
una patologia congénita no tan frecuente a nivel mundial. Segun el Centro
de Control y Prevencion de Enfermedades de Estados Unidos, la prevalencia
de la hemofilia es de 12 casos por cada 100.000 personas(13). De tal manera
se espera que mediante los hallazgos obtenidos, se dé a conocer las
caracteristicas, manifestaciones clinicas, antecedentes patologicos,
familiares y complicaciones hemorragicas que presentan los pacientes con

hemofilia en el Hospital Francisco Icaza Bustamante.

Por consiguiente, en cuanto al interés académico es importante que este
tema sea expuesto, para que pueda ser utilizado como una base para el
desarrollo de futuras investigaciones, de tal manera que sea un referente
académico bibliografico para el desarrollo de futuros estudios. Tomando en
cuenta los resultados de este estudio, para tener conocimiento actual sobre
este tipo de enfermedad, para asi poder desarrollar estrategias que le

permitan un mejor cuidado y atencion de los pacientes.

Este trabajo de investigacion serd de beneficio para el personal de salud y
de enfermeria de esta institucion hospitalaria, quienes a través de los
hallazgos se podran establecer decisiones para la prevencion de
complicaciones; asi mismo se espera que sea de beneficio para los
pacientes menores de edad porgque contaran con una atencion segura, libre

de riesgos y complicaciones.



1.4.

Objetivos

1.4.1. Objetivo general.

Determinar la prevalencia de hemofilia en pacientes atendidos en el area

de hematologia del Hospital Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020
- 2021

1.4.2. Objetivos especificos.

Establecer las caracteristicas sociodemogréficas de los pacientes con
hemofilia atendidos en el &rea de hematologia del Hospital Francisco
Icaza Bustamante en el afio 2020 — 2021.

Determinar las manifestaciones clinicas de los pacientes con hemofilia
atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco Icaza
Bustamante en el afio 2020 — 2021.

Identificar antecedentes patolégicos familiares asociados a la
hemofilia en pacientes atendidos en el area de hematologia del
Hospital Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020 — 2021.
Describir las complicaciones hemorragicas de los pacientes con
hemofilia atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco

Icaza Bustamante en el afio 2020 — 2021.



Capitulo Il

Fundamentacion conceptual

2.1. Antecedentes de la investigacion

En un estudio desarrollado por Chiriboga, et al, en el 2019, el cual tuvo
como objetivo conocer el perfil epidemiolégico que tenian los pacientes
hemofilicos, por lo que el estudio fue de caracteristica observacional,
descriptivo y de corte transversal, aplicado a 144 pacientes que fueron
atendidos en el Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin, durante
el afio 2015 hasta el afio 2018. Entre los hallazgos, destaca que el 77%
de estos pacientes eran hombres, el 24% tuvo una edad entre 23 a 33
afos, de estos el 62% presentd hemofilia de tipo A, mientras que el 6%
presentd hemofilia tipo B. concluye indicando que el perfil epidemiologico
y demogréafico de los pacientes hemofilicos permite poder dar un
tratamiento integral y oportuno(14).

Por otra parte, en la India, Singh, et al(15), en el 2020, en su estudio que
tuvo como objetivo describir el perfil clinico y epidemiolégico de los
pacientes con hemofilia en el grupo de edad pediéatrica, para lo cual
desarrollan un estudio transversal observacional enfocado en 93
pacientes pediatricos con hemofilia. Entre los resultados sefialan que la
mayoria 61% pertenecia al grupo etario de 11 a 18 afos. Del total, el 98%
eran hombres mientras que solo el 2% eran mujeres. La hemofilia tipo A
se observé en el 87% de los pacientes, mientras que la hemofilia tipo B
estuvo presente en solo el 12% de los pacientes. De 81 pacientes con

hemofilia tipo A, solo uno habia desarrollado Inhibidor.

Asi mismo, aflade Singh, et al(15), que del total de casos, solo un paciente
presentd Deficiencia de von Willebrand. EI 91% de los pacientes
presentaron hemorragia articular. La articulacion de la rodilla fue la
articulacion mas afectada, observandose en el 64,7% de los pacientes.

De tal manera, concluyen sefialando que una mejor comprension de la



prevalencia de la enfermedad es fundamental para el diagnéstico
temprano y para brindar atencién de calidad a todos los pacientes con
hemofilia. El desarrollo de un inhibidor es una preocupacion importante.
Se debe enfatizar la fisioterapia y RICE (Descanso, Hielo, Compresion y
elevacion) para una mejor calidad de vida y prevencion de la hemartrosis

articular.

A su vez, en un estudio realizado en Arabia Saudita, por Awad, et al.(16),
en el 2019, el cual tuvo como objetivo evaluar la concientizacion entre la
poblacién de Arabia Saudita sobre varios aspectos de la hemofilia en los
nifos. Se realizé un estudio transversal basado, aplicando un cuestionario
en 810 pacientes de varias edades. Entre los resultados indicaron que el
46,7% de los participantes no sabian sobre la hemofilia. Se inform6 una
disminucion del nivel de conciencia publica sobre la hemofilia en todos los
grupos sin diferencias estadisticamente significativas entre el grupo de
educacion secundaria en comparacion con el grupo de educacion
universitaria. Concluye indicando que se plantea la necesidad de

aumentar la conciencia publica sobre la hemofilia en nifios.

Mientras tanto, en una investigacion desarrollada por Bertamino et al(17),
en el 2017, que tuvo como objetivo describir la atencién de la hemofilia en
la edad pediatrica, mediante la revision bibliografica de articulos, sefala
como resultados que La atencién de la hemofilia en la edad pediatrica es
una tarea multidisciplinaria. Se requiere la contribucion del hematélogo,
especialista en hemostasia y trombosis con experiencia en pacientes
pediatricos, el cirujano con experiencia en ECAV en nifios, el psicélogo y
trabajador social, el farmacéutico, el ortopedista, fisiatra y fisioterapeuta,
y el equipo de enfermeria para asistir el paciente y su familia de manera
regular. Concluye sefialando que es de gran importancia establecer un
vinculo con la familia y el nifio con hemofilia, a fin de promover la
confianza, confiabilidad y buena comunicacion entre la familia y sus
cuidadores. Fijar esta base en la edad pediatrica puede tener un impacto

en el desenlace de la enfermedad en la edad adulta.
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2.2. Marco conceptual

Hemofilia.

Se denomina asi a aquella enfermedad hemorragica que se produce por
la falta del Factor VIII, lo que se denomina Hemofilia A, o el Factor IX,
conocido también como hemofilia B. A causa de que esta enfermedad va
ligada al cromosoma X, generalmente se presenta con mayor frecuencia
en los nifios, mientras que las nifias solo son portadoras y no presentan
sintomas hemorragicos. La hemofilia es una de las patologias que mas se
ha reportado a lo largo de la victoria del ser humano, se conoce que desde
los afios cincuenta se ha iniciado el estudio acerca de la enfermedad y
sobre su posible tratamiento. La hemofilia tipo A afecta a uno de cada
5000 nifios varones, de la hemofilia tipo de B afecta a una de 30. 000
personas en el mundo(18).

Actualmente, se establece el diagnostico de esta enfermedad
hemorragica de forma anticipada en los paises desarrollados.
Habitualmente no se establece su diagndstico conociendo un antecedente
familiar patolégico, sino cuando ya refleja un primer accidente
hemorragico. Por tanto, es aconsejable, que deba realizar este
diagndéstico de manera oportuna ante un cuadro grave de hemofilia o si se
observa un antecedente familiar que sea portador, como en es el caso de
la madre(18).

Es evidente, que en la mayor parte de los casos, se puede heredar la
hemofilia; las mujeres al ser portadoras del gen causante de esta
enfermedad, al momento de tener un hijo tienen alrededor del cincuenta
por ciento de probabilidades de que este llegue a presentar hemofilia, en
el caso de que sea nifia, también tiene el cincuenta por ciento de
probabilidades de que también sea portadora. Existen pocos casos en los
qgue el paciente, no posee antecedente familiar, por lo tanto la hemofilia

se desarrolla como producto de una nueva mutacién del gen(19).
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Tipos de Hemofilia.

Hemofilia tipo A

Conocida también como la hemofilia clasica, su principal caracteristica es
la de ser una enfermedad congénita que generalmente se presenta con
hemorragias anormales. Su principal caracteristica es la falta del Factor
VIl o conocido también como antihemofilico, como también de un factor
estructuralmente anormal. Normalmente, la sangre posee un equilibrio
dinamico entre el estado de fluidez y el de coagulacién, de tal manera que
previene el desarrollo de coagulos o de hemorragias, ante la presencia de

traumatismos leves(20).

El proceso de la coagulacion, conocida también como hemostasia, posee
reacciones locales en los vasos sanguineos, tales como la funcionabilidad
de las plaquetas, la interaccion de cada uno de los factores especificos
pertenecientes a la coagulacion, ademas de las proteinas fibrinoliticas y
los inhibidores. Cerca del 80% de los casos de hemofilia, corresponden al
tipo A; las manifestaciones clinicas son idénticas a la hemofilia B,
presentandose desde el periodo neonatal, debido a que no cruza la
placenta el factor, por lo tanto los recién nacidos suelen ser en algunos

casos asintomaticos(21).

Entre los sintomas, se puede observar hemorragias intraarticulares
(hemartros), hemorragias en tejidos blandos y hemorragias musculares.
Las afecciones se reflejan mayormente en las articulaciones, debido a que
son zonas donde existe mayor soporte del peso o hay roces, de tal manera
que paulatinamente se va dando dafios isquémicos en nervios,
inflamacion de articulaciones como es el caso de la artritis, ademas de
proliferacion del tejido conectivo fibroso es decir fibrosis, limitacién de
movimientos de alguna articulacion conocido también como anquilosis,
atrofia dada por la disminucion del peso o el volumen de un érgano;
ademas se evidencian complicaciones graves como es el caso de las

hemorragias bucofaringeas y en el sistema nervioso central(21).
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Hemofilia tipo B

La principal caracteristica de esta hemofilia es la falta del Factor IX,
conocido también como factores de Christmas de la coagulacion; la
incidencia de este tipo de hemofilia es de un caso por cada cien mil recién
nacidos varones, representa alrededor del 15% de todos los casos de
hemofilia que se presentan. Su cuadro clinico es similar al de la Hemofilia
A. Cuando existe hemorragias, se desarrollan diferentes reacciones en el
organismo, para ayudar a formar coagulos de sangre, por lo que si existe
la deficiencia de estos factores, hay un mayor riesgo de una hemorragia
severa(22).

Debido a que las mujeres poseen dos cromosomas X, es evidente que en la
mayoria de los casos de pacientes hemofilicos, la madre sea quien porte el
genotipo anormal y en otros casos provendra de mutaciones de Novo. Los
pacientes presentan manifestaciones tales como hemartrosis, hematomas,
sangrados espontaneos y limitacién articular secundaria. También existen
casos en que se presenta luego de una cirugia o intervencion quirdrgica,

sangrado prolongado(22).

Clasificacion segun grado de severidad.

e Leve: Corresponde a las hemorragias graves ante traumatismos o
cirugias importantes. Las hemorragias espontaneas son poco
frecuentes. Tiene un nivel del factor de coagulacion de 5 a 40 Ul/dI
(0,05 a 0,40 Ul/ml) 0 5 a < 40 % de nivel de factor.

e Moderada: Comprende las hemorragias espontaneas ocasionales;
hemorragias prolongadas ante traumatismos o cirugias menores.
Tiene un nivel del factor de coagulacién de 1 a 5 Ul/dl (0,01 a 0,05
Ul/ml) 0 1 a 5 % de nivel de factor.

e Severa: Corresponde a las hemorragias espontaneas en las
articulaciones o musculos, en especial ante la ausencia de alteracion
hemostatica identificable

e Tiene un nivel del factor de coagulacion de < 1 Ul/dl (< 0,01 Ul/ml) o

< 1 % de nivel de factor(23).
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Etiologia.
Como se menciond previamente, la hemofilia es una enfermedad que esta
relacionada al cromosoma X, que se presenta por la reduccion o falta del
factor VIII o IX, ocasionando que se presente ya sea la hemofilia A o la
hemofilia B, respectivamente. Cerca de un tercio de los casos, su origen
es esporadico, por tanto no existen antecedentes familiares en el que un
paciente hemofilico pueda producir una mutacion de Novo. En el caso de
las mujeres, si pueden portar y a la vez transmitir este mismo gen, pero

no han presentado o desarrollado esta patologia(24).

Cuando en el cuerpo existe una pérdida de sangre, se inicia el desarrollo
de varias reacciones para ayudar a coagular la sangre, lo que se conoce
como “cascada de coagulaciéon”. Este proceso esta conformado por varias
proteinas, que se denominan factores de coagulacién. Al existir una
deficiencia o la falta de uno de estos valores, hay una mayor
vulnerabilidad a que la persona presente mayor sangrado. Por esto, los
pacientes hemofilicos, presentan todas estas manifestaciones
hemorragicas desde la etapa de la nifiez. Por ende, es importante que se
pueda determinar esta patologia desde temprana edad, para que
mediante las estrategias desarrolladas por el personal de salud, se
puedan disminuir no solo los riesgos sino también las secuelas de los

episodios no tratados(25).

Existen casos de pacientes hemofilicos que pueden presentar alrededor
del 1% del Factor IX y del Factor VIII, los cuales presentan raras
ocasiones artropatias graves. A través de esta evidencia, se desarrollo lo
que se conoce como “terapia profilactica”, mediante la cual se trata de
mantener el nivel del Factor IX y del Factor VIII mayor al 1% a través de
una transfusion del factor deficitario; pero dicho tratamiento se ha
instaurado con mayor auge en los paises desarrollados, en los que se
logrado mejorar el estado articular de los pacientes severos, reflejando
posteriormente una mejor calidad de vida, tanto de ellos como de su
familia(25).
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Manifestaciones clinicas.

El sangrado ocurre en cualquier parte del cuerpo del nifio. Puede suceder

en areas visibles, como la nariz o la boca. También puede suceder dentro

del cuerpo y provocar dolor, inflamacién y moretones(26). El paciente

podria tener cualquiera de los siguientes signos y sintomas:

e Hematoma: Moretones que se presentan debido a la acumulacion
sanguinea dada en la superficie de la piel.

e Epistaxis: Sangrado que se deriva de los vasos sanguineos,
encargados de irrigar las fosas nasales.

e Artralgia: Dolor e inflamacion presentes en los musculos o
articulaciones.

e Mayor tiempo de sangrado.

e Alquitranosas: Evacuaciones intestinales negras

e Hematuria: Orina con coloracion rojiza o rosa(27).

La manifestacion principal que presentan los pacientes hemofilicos es el
sangrado, aunque en los casos leves, generalmente pueden llegar a pasar
inadvertidos hasta llegar a una edad posterior, que al ser sometidos a un
traumatismo o cirugia reflejan esta alteracion en la coagulacién. Por otra
parte, las personas pueden también presentar sangrados internos,

mostrandose mayormente en la zona de las articulaciones(28).

Antecedentes patoldgicos.
El conocer los antecedentes familiares personales del paciente, permite
maximizar la evaluacién de riesgos, aportando al equipo de salud,
informacién importante para la toma de definiciones y realizar las
gestiones necesarias para el control de la patologia, de tal forma se
consideran los antecedentes como herramientas muy importantes al

realizar la evaluacion de los riesgos de pacientes con hemofilia.

Antecedentes patologicos familiares.
Asi mismo, para el profesional de salud es importante identificar los

antecedentes familiares, tales como:
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Hipertensidn: Al igual que los antecedentes personales, es importante
identificar los antecedentes familiares, debido a que existen articulos que
sefialan que en poblacidn hipertensa se ha identificado el antecedente de
hipertension en familiares directos entre el 30% hasta el 60% de los casos.
Por lo tanto, es relevante su diagndstico, para asi poder tener un control
regular de la presion arterial del paciente hemofilico, debido al riesgo de

sangrado que presentan(31).

Dislipidemia: El diagnostico de la dislipidemia como antecedente familiar,
es relevante poder determinarlo, debido a que permite al personal de
salud poder intervenir oportunamente a través de farmacos
hipolipemiantes, para controlar los niveles de concentraciones tanto de
colesterol, como de triglicéridos, evitando asi que pueda presentar no solo
este antecedente el paciente, sino prevenir que existan complicaciones

como es la insuficiencia renal crénica(31).

Tromboflebitis: Este antecedente patolégico familiar, es también
necesario determinar, para que el personal de salud puede confirmar si el
paciente hemofilico es vulnerable a presentar tromboflebitis o si ya lo esta
presentando, esto ayuda a optar por un tratamiento personalizado para
mantener las concentraciones estables de Factor VIl o IX, y que no afecte

o agrave la trombosis del paciente(31).

Hemofilia: Este es un aspecto clave, dentro del diagndstico, dandose
énfasis a los antecedentes heredofamiliares y al patron de herencia. Por
lo que ante la presencia de este antecedente familiar, es necesario
obtener sangre del cordon umbilical para asi poder determinar el nivel
FVIII/FIX en caso de neonatos masculinos de madres portadoras o con
posibilidad de serlo. Por otra parte, cabe destacar que solo en el 30% de
los casos, en los pacientes hemofilicos se desconoce antecedentes

familiares relacionados(32).
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Por lo tanto, se debe documentar dentro de la historia clinica, la historia
familiar de manera clara y concisa, incluyendo informacion obtenida por
los miembros de la familia. Puede ser util para el profesional de salud, el
obtener informacién sobre familiares que hayan sido sometidos a pruebas
de hemofilia o que fallecieron por una causa desconocida. El proceso de
obtener una historia familiar detallada también puede revelar la dinamica
social de la familia, lo que puede ser util al abordar problemas y

respuestas psicosociales(32).

Al documentar a los individuos afectados, sintomaticos y no afectados, el
personal de salud, pacientes y familiares tienen acceso a un resumen del
patrén de herencia de la afeccion. Esto permite ademas que el personal
de salud pueda facilitar la comunicacién a los familiares sobre este
diagnéstico, informando quienes pueden estar en riesgo de tener o ser
portadores de hemofilia. Por otra parte, permite dar a conocer sobre las
oportunidades naturales, asistidas y no reproductivas disponibles para la
planificacion familiar, para prepararse de manera proactiva ante la

posibilidad de tener un hijo con hemofilia(32).

Complicaciones.

En los casos mas severos, se pueden presentar las siguientes
complicaciones, de acuerdo con la severidad del defecto:

Hemorragias: Las mas frecuentes en los pacientes hemofilicos son los
hematomas y las hemartrosis, aunque pueden presentarse otros tipos
como las epistaxis, gingivorragia, hemorragia gastrointestinal, hematuria
y sangramiento intracraneal. Los episodios son intermitentes y solo en la
hemorragia del SNC puede producirse la muerte subita. Las hemorragias
cerebrales representan una complicacion muy elevada de la hemofiliay a

Su vez necesitan un tratamiento terapéutico inmediato(33).

Hemartrosis aguda y cronica: Se presentan en 75 % de los pacientes,
interfieren sobre todo en grandes articulaciones, las cuales se afectan en
orden de frecuencia como sigue: rodillas, codos, tobillos, hombros,

mufiecas y caderas(33).
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Hematomas musculares: Se producen en el tejido subcutaneo y los
musculos. Pueden ser superficiales o profundos. EI mecanismo de
produccion en ocasiones esta relacionado con el trauma, pero en otras
oportunidades es espontaneo. Cuando el hematoma se localiza en el
cuello constituye una urgencia médica al provocar obstruccion de la via

aérea(33).

Artropatia hemofilica crénica: La artropatia hemofilica es resultado de
los sangrados repetitivos, pero intervienen también otros factores que
contribuyen a la destruccién articular que se detallan a continuacion: la
facilidad para la repeticion de hemorragias, por el defecto de coagulacién
inherente, origina una hipertrofia sinovial, que es, a su vez, una fuente de
hemorragias por la facilidad de dafiarse debido a su gran tamafio y a su

rica vascularizacion(34).

Pseudotumores: ElI pseudotumor hemofilico, trata de un hematoma
encapsulado que aumenta su volumen de forma gradual por episodios de
hemorragia recurrente. Es una complicacién poco frecuente de la
hemofilia que se presenta en 1% a 2% de los pacientes con déficit
moderado o severo de Factor VIII (FVIII) o Factor IX (FIX)(34).

Para poder establecer el diagnéstico de hemofilia en un paciente, es
necesario conocer el cuadro clinico junto con los resultados obtenidos en
el laboratorio, es relevante que también se realice una historia clinica
completa, ademas del examen fisico y considerar los antecedentes
familiares patologicos del paciente. Inicialmente en el diagndéstico es
necesario realizar la biometria hematica, ademas de la frotis de sangre
periférica, como también el coagulograma basico, determinando el tiempo
de la tromboplastina parcial activada, asi como también de la protrombina,
de la hemorragia y de la trombina; cabe sefalar que en los casos de
factores VIII y IX, mayormente se presenta la tromboplastina parcial
activada. En pocos casos, también es necesaria la prueba de la

tromboelastograma y la curva de generacién de trombina(35).
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Con el paso del tiempo, ha habido una evolucién en cuanto al tratamiento
de la hemofilia, comenzando desde sus inicios con la crioterapia y la
presion local en el sitio donde se presentd la hemorragia en el paciente,
llegando hasta la actualidad, donde se desarrolla la terapia de sustitucion
de manera suficiente y oportuna, permitiendo que el paciente alcance un

nivel hemostatico estable o igual al normal(36).

Al momento, se dispone de varios productos liofilizados, los cuales
pueden ser derivados o recombinantes plasmaticos de los factores FVIII,
FIX 'y FVII; también se posee complejos activados, como es el caso de los
antifibrinoliticos, analogos de la desmopresina y gomas hemostaticas
locales. Asi mismo se considera en la actualidad un estandar de oro, que
tiene como objetivo el lograr la reposicién del factor faltante mediante un
formato profilactico, que generalmente se aplica a largo plazo. Por otra
parte, el tratamiento profilactico puede considerarse como primario,
cuando solo se centra en la prevencion de alteraciones articulares y
secundario cuando a través de las intervenciones se trata de evitar que

se evoluciones una artropatia(37).

En base a esta observacion de la evolucion que han tenido los tratamiento,
se puede visualizar que hay una mayor esperanza de vida para los
pacientes hemofilicos, por lo tanto tendran una mayor longevidad conjunto
con el poder vivir sin presentar secuelas, de tal forma que la persona
podra desarrollar su vida de forma independiente, libre de presentar

obstaculos debido a la hemofilia(38).

2.3. Marco legal

Este trabajo investigativo se fundamenta en las siguientes leyes

2.3.1. Constitucion del Ecuador.

Segun la Constitucion de la Republica del Ecuador en 2015 por medio de

la asamblea constituyente indica:
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Art. 32.- La salud es un derecho que garantiza el Estado, cuya realizacion
se vincula al ejercicio de otros derechos, entre ellos el derecho al agua,
la alimentacién, la educacion, la cultura fisica, el trabajo, la seguridad

social, los ambientes sanos y otros que sustentan el buen vivir(39).

Art. 358.- El sistema nacional de salud tendra por finalidad el desarrollo,
proteccion y recuperacion de las capacidades y potencialidades para una
vida saludable e integral, tanto individual como colectiva, y reconocera la
diversidad social y cultural. El sistema se guiara por los principios
generales del sistema nacional de inclusion y equidad social, y por los de
bioética, suficiencia e interculturalidad, con enfoque de género y

generacional(39).

Art. 359.- El sistema nacional de salud comprenderd las instituciones,
programas, politicas, recursos, acciones y actores en salud; abarcara
todas las dimensiones del derecho a la salud; garantizara la promocion,
prevencion, recuperacion y rehabilitacion en todos los niveles; y propiciara
la participacion ciudadana y el control social(39).

2.3.2. Codigo de la nifiez y adolescencia.
Art. 27.- El derecho a la salud de los nifios, nifias y adolescentes
comprende:
1. Acceso gratuito a los programas y acciones de salud publicos, a una
nutricibn adecuada y a un medio ambiente saludable;
2. Acceso permanente e ininterrumpido a los servicios de salud publicos,
para la prevencion, tratamiento de las enfermedades y la rehabilitacién de
la salud. Los servicios de salud publicos son gratuitos para los nifios,
nifias y adolescentes que los necesiten;
3. Acceso a medicina gratuita para los nifios, nifias y adolescentes que
las necesiten;
4. Acceso inmediato y eficaz a los servicios médicos de emergencia,
publicos y privado;
5. Informacién sobre su estado de salud, de acuerdo con el nivel evolutivo

del nifio, nina o adolescente;
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6. Informacion y educacién sobre los principios basicos de prevencion en

materia de salud, saneamiento ambiental, primeros auxilios(40).

Art. 34.- Los niflos y niflas tienen derecho a conservar, desarrollar,
fortalecer y recuperar su identidad y valores espirituales, culturales,
religiosos, linglisticos, politicos y sociales y a ser protegidos contra
cualquier tipo de interferencia que tenga por objeto sustituir, alterar o

disminuir estos valores(40).

Art. 44.- Todo programa de atencion y cuidado a los nifios, nifias y
adolescentes de las nacionalidades y pueblos indigenas, negros o afro
ecuatorianos, deberd respetar la cosmovisiéon, realidad -cultural y
conocimientos de su respectiva nacionalidad o pueblo y tener en cuenta
sus necesidades especificas, de conformidad con la Constitucion y la
ley(40).
2.3.3. Ley Orgéanica de Salud.

Capitulo | de las Acciones de Salud

Art. 1. Las areas de salud en coordinacién con los gobiernos seccionales
auténomos impulsaran acciones de promocién de la salud en el ambito de su
territorio. Todas estas acciones requieren de la participacion interinstitucional,
intersectorial y de la poblacion en general y estan dirigidas a alcanzar una
cultura por la salud y la vida que implica obligatoriedad de acciones
individuales y colectivas con mecanismos eficaces como la veeduria

ciudadana y rendicion de cuentas, entre otros”(41).

2.3.4. Plan Nacional de Desarrollo Toda una vida

Objetivo 3: “Mejorar la calidad de vida de la poblacion”

Otro de los Obijetivos que esta en correspondencia y segun el texto se lo
describe asi: “Con este objetivo se busca condiciones para la vida satisfactoria
y saludable de todas las personas, familia y colectividades respectando su
diversidad, se fortalece la capacidad publica y social para lograr una atencién
equilibrada, sustentable y creativa de las necesidades de ciudadanas y
ciudadanos y se plantea la necesidad de crear condiciones para satisfacer

necesidades materiales, psicologicas, sociales, ecoldgicas de los individuos y
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colectividades, mediante la promocion, prevencidon asi como la atencion” Y el
mejoramiento de la calidad de vida es un proceso multidimensional que va a
estar determinado por aspectos relacionados con el derecho a la salud, y en

reconocer la importancia de su accion para que se cumpla(42).

Politica 3.2 Ampliar los servicios de prevencion y promocion de la salud para
mejorar las condiciones y los habitos de vida de las personas.

Lineamientos:

a) Disefiar e implementar mecanismos integrales de promocién de la salud
para prevenir riesgos durante todo el ciclo de vida, con énfasis sobre los
determinantes sociales de salud.

f) Promover la educacion para la salud como principal estrategia para lograr
el autocuidado y la modificacion de conductas hacia habitos de vida
saludable(42).
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Capitulo IlI

3.1. Disefio de lainvestigacion

3.1.1. Tipo de estudio
3.2. Nivel: Descriptivo.

3.3. Métodos: Cuantitativo.
3.4. Disefio

3.4.1. Tiempo: Retrospectivo.
3.4.2 Periodo: Transversal
3.5. Poblacioén

La poblacion que se estudiara para la siguiente investigacion es de 312
pacientes del area de hematologia del Hospital del Nifio Francisco Icaza

Bustamante en el afio 2020 al afo 2021.

3.5.1 Muestra

Para el célculo de la muestra se aplica la formula correspondiente:

Z?xPxQxN
"TeEIN—1)+Z22%PxQ

N = Poblacién =312
P = Probabilidad de éxito =0,5

Q = Probabilidad de fracaso =0,5

P*Q= Varianza de la Poblacién = 0,25
e = Margen de error = 0,05
NC (1-a) = Confiabilidad = 95%
Z = Nivel de Confianza =1,96

B (1.96)% % 0,25 * 312
"~ (0.05)2 % (312 — 1) + (1,96)2 % 0,25

n
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_ 3.8416 * 0,25 * 312
~0,0025 % 311 + 3,8416 * 0,25

n

_299,6448
" =0.7775 + 0,9604

_299,6448
~1.7379

n=172,4177

La cantidad de la muestra con que se trabajara en el presente estudio sera de
172 pacientes del area de hematologia del Hospital del Nifio Francisco Icaza

Bustamante en el afio 2020 al afo 2021.

3.6. Criterios
3.6.1. Criterios de inclusion.

e Pacientes diagnosticados con hemofilia

3.6.2. Criterios de exclusion.

e Pacientes menores de 1 aio.

3.7. Técnicas y procedimientos para larecoleccién de la informacion
3.7.1. Técnica: Observacion Indirecta

3.7.2. Instrumento: Matriz de observacion Indirecta para la recoleccion de
historias clinicas de pacientes con hemofilia, basado en la “Guia de Practica
Clinica de Hemofilia”, del Ministerio de Salud Publica(43).

3.8. Técnicas de procesamiento y analisis de datos:

Se establece una técnica de investigacion cuantitativa con la finalidad de
desarrollar y describir por medio de las investigaciones bibliogréaficas, por
medio de estudios realizados que se encuentran reflejados en documentos

digitales, historial clinico, de esta manera obteniendo datos confiables
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permitiéndonos la recopilacion de datos e informacion clara, veridica y concisa

para el desarrollo del tema con fundamentos certero y cientificos.

3.8.1. Tabulacién, anélisis y presentaciéon de resultados:
Se elaboraré tablas y una serie de gréaficos para la presentaciéon de los datos
estadisticos obtenidos por el procesamiento del programa Microsoft Office

Excel para el andlisis e interpretacion de los resultados.

3.9. Procedimientos para garantizar aspectos éticos en las

investigaciones con sujetos humanos.

e Presentacion y aceptacion del tema por la Direccion de la carrera.

e Solicitud y aprobacion del tema planteado en institucion objeto de
estudio.

e Se proveera la formalidad y confidencialidad de la informacién de los
participantes en el estudio de investigacion.

e Se desarrollara el estudio de investigacion con reserva y precision con la

finalidad de brindar informacién segura.
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3.10. Variables generales y Operacionalizacién
Variable general: Prevalencia de hemofilia en pacientes atendidos en el area

de hematologia.

DIMENSIONES INDICADOR ESCALA
Edad 1 -5 afios
6 — 10 afios
11 — 15 afios
Sexo Hombre
Mujer
Caracteristicas Lugar de procedencia Zona urbana
sociodemograficas Zona rural
Escolaridad Preescolar
Escolar
Clasificacion de la hemofilia | Leve
Moderada
Severa
Tipo de Hemofilia Hemofilia tipo A
Hemofilia tipo B
Localizacion de la | Cutaneas
hemorragia Mucosas
Serosas
Musculares
Manifestaciones e Moretones e Presente
clinicas frecuentes e Ausente
(Hematomas)
e Sangrados de nariz e Presente
(epistaxis) e Ausente
e Dolor e inflamacién
de las articulaciones e Presente
0 musculos e Ausente
(Artralgia y Mialgia) « Presente
e Mayor tiempo de e Ausente
sangrado (tiempo
de coagulacion) e Presente
e Evacuaciones e Ausente
intestinales negras e Presente
(alquitranosas) e Ausente
e Orina rosada o roja
(hematuria)
DIMENSIONES INDICADOR ESCALA
Antecedentes Hipertensién
patolégicos familiares | Dislipidemia e Si
Tromboflebitis e No
Hemofilia
Hemartrosis aguda y e Sij
cronicas e No
Complicaciones o Sj
Hematomas musculares e No
e Si
Artropatia hemofilica crénica e No
Pseudotumores
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Presentacion y andlisis resultados

Figura No. 1
Prevalencia de hemofilia en pacientes del Hospital Francisco Icaza
Bustamante.

Medicién de enfermedad: Célculo de prevalencia
Datos

El objetico es calcular la prevalencia de una enfermedad en una
poblacion:

Tamarfio de poblacién: 312

Enfermos en la poblacién: 172

Resultados

La prevalencia real en la poblacion es 55%

Nota: Datos obtenidos a través de la pagina web: http://www.winepi.net/sp/disease
[cprevl.asp

~ Casos nuevos y preexistentes en un periodo
Prevalencia: _ : X 100
Poblacion total en el periodo

Prevalencia 2020- 172 Casos de hemofilia
X 100 = 55%

2021: 312 pacientes de hematologia

Anélisis:

En relacion a la poblacion estudiada de 312 pacientes se pudo determinar la
prevalencia de los pacientes con diagndéstico de hemofilia y como resultado
se ha obtenido el 55% de pacientes que son atendidos en el area de

hematologia del Hospital Francisco Icaza Bustamante.
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Caracteristicas sociodemograficas

Figura No. 2
Edad

<

m]l-5afios =6-10aflos =11-15 afos

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Analisis:

Los datos recopilados a través de la matriz de observacion indirecta, permite
identificar que el 49% de los pacientes que presentaron hemofilia, tenian una
edad de 1 a 5 afios, el 28% de 6 a 10 aflos y el 23% de 11 a 15 afios. La
media de los pacientes con hemofilia fue de 6,69 afios, lo que permite conocer
gue a esta edad los sintomas suelen aparecer con mayor frecuencia, llevando
los padres ante estas eventualidades, llevan al menor para recibir atencién en

esta institucion hospitalaria.
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Figura No. 3

Sexo

2%

= Hombre = Mujer

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Anélisis:

El presente cuadro estadistico permite conocer que el 98% de los pacientes
gue habian presentado hemofilia eran de sexo masculino, mientras que solo
el 2% eran mujeres. Con ello podemos identificar que el mas frecuente es el
sexo masculino, esto ocurre debido que la hemofilia es una cromosomopatia
relacionada al cromosoma X de caracter recesivo, que solo se manifiesta en

los varones, mientras que las mujeres solo son portadoras.
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Figura No. 4
Lugar de residencia

= Zona Urbana = Zona rural

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Andlisis:

Los datos representados a través de la figura, permite conocer que el 94% de
los pacientes con hemofilia provienen de zonas urbanas y el 6% residen en
zonas rurales. Es decir que la mayor parte de los pacientes provienen de
zonas en donde hay mayor acceso a la atencion de salud, de tal forma que
pueden llevar un continuo control y ademas pueden ser atendidos con

prontitud ante cualquier emergencia que se presente en el menor.
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Figura No. 5
Nivel de escolaridad

= Pre-escolar = Escolar

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Anélisis:

En relacion al andlisis del nivel de escolaridad el 59% corresponde al
preescolar seguido del escolar con el 41% .es importante resaltar que son
menores que necesitan un mayor cuidado, el cual tiene un papel esencial en
el desarrollo del nifio, por lo tanto los padres deben conocer cada uno de los
cuidados que debe brindar para dar seguridad en el desarrollo de sus

actividades educativas y sociales.
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Figura No. 6

Clasificacion de riesgo

o=

= Leve = Moderada = Severa

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Anélisis:

Al recopilar datos sobre la clasificacion de riesgos, fue evidente que el 63%
de los pacientes presentaron un riesgo leve, el 20% un riesgo severoy el 17%
un riesgo moderado. A pesar de existir una baja cantidad de pacientes que
presentaron un nivel moderado o severo, sigue siendo importante ya que, al
no llevar un adecuado seguimiento o cuidado, pueden presentar un mayor
riesgo a futuro, por ello es de suma importancia llevar un buen manejo de la

enfermedad.
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Figura No. 7
Tipo de hemofilia

= Hemofilia Tipo A = Hemofilia Tipo B

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Anélisis:

Segun el analisis de los tipos de hemofilia se obtuvo el resultado del 64%
correspondiente al tipo de Hemofilia A, mientras que el 36% restante se
diagnosticé con Hemofilia Tipo B. El tipo A se caracteriza por la tendencia a
hemorragias anormales y por la deficiencia del factor VIII, llamado también

factor antinemofilico.
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Figura No. 8
Localizacién de hemorragia

—

m Cutdneas = Mucosas = Serosas Musculares

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Andlisis:

El presente cuadro estadistico permite conocer que el 56% de los pacientes
presentaron hemorragias en localizaciones cutaneas, el 18% hemorragias
musculares, el 17% hemorragias en las mucosas y el 9% en las serosas.
Estos resultados permiten conocer que los pacientes en este estudio
muestran hemorragias cutaneas, cuando en otros contextos, las hemorragias

son mas frecuentes en musculos, rodillas o tobillos.
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Manifestaciones Clinicas
Figura No. 9
Signos y sintomas

2%

= Moretones frecuentes

= Sangrados de nariz

= Dolor e inflamacion de las articulaciones o musculos
Mayor tiempo de sangrado.

= Evacuaciones intestinales negras

= Orina que es rosada o roja

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Andlisis:

Los datos representados a través del presente grafico permite conocer que
el 28% de los pacientes con hemofilia presentaron entre sus signos y
sintomas, moretones frecuentes, mientras que el 24% presentd mayor tiempo
de sangrado, el 20% sangrados de nariz, el 18% dolor e inflamacion en las
articulaciones o musculos, el 8% evacuaciones intestinales negras y el 2%
orina que era rosada o roja. En base a estos resultados, se pude identificar
las manifestaciones comunes que se presentan, que deben ser tomadas a
consideracion durante la valoracion del menor, para comunicar al especialista,

quien confirmara el diagnéstico de hemofilia y su severidad.
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Antecedentes patoldgicos
Figura No. 10

Antecedentes patologicos familiares

3% 3%

6%

= Hipertensién = Dislipidemia = Tromboflebitis = Hemofilia

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Andlisis:

Al recopilar los datos también referentes a los antecedentes patoldgicos
familiares, fue evidente que el 88% de los casos, tuvieron familiares que
habian sido diagnosticados también con hemofilia, el 6% de los antecedentes
familiares fue de tromboflebitis, el 3% de dislipidemia e hipertension. El
determinar los antecedentes familiares del paciente, permite también conocer
los riesgos a los que puede estar expuesto el paciente, de tal manera que se
constituye en una parte fundamental para la evaluaciéon de riesgos de

pacientes con hemofilia.
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Complicaciones

Figura No. 11

Complicaciones hemorragicas

2% 2%

= Hemartrosis aguda

= Hematomas musculares

= Hemartrosis cronica
Artropatia hemofilica cronica

= Pseudotumores

Nota: Datos obtenidos en base a las historias clinicas de pacientes con hemofilia del Hospital
Icaza Bustamante.

Analisis:

Segun el andlisis sobre las complicaciones se identificé que el 62% de los
pacientes con hemofilia presentaron hematomas musculares, el 22% presenté
hemartrosis aguda, el 12% presentdé hemartrosis crénica, el 2% artropatia
hemofilica crénica y el 2% pseudotumores. Se pudo constatar que la apariciéon
de los hematomas musculares, se acentlan mas, debido a que en esta edad
la actividad fisica comienza a aumentar, por lo tanto los hematomas pueden
volverse mas severos para la posterior aparicion de la hemartrosis.
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Discusioén

Las caracteristicas sociodemogréaficas de los pacientes estudiados, fue el
tener una edad de 1 a 5 afios (49%), de sexo masculino (98%), procedente
de zonas urbanas (94%), de escolaridad preescolar (59%), con
diagnostico de hemofilia tipo A (64%) y con un nivel de riesgo leve (63%).
Chiriboga, et al(14), sefalaron a través de su estudio que el 77% de los
pacientes eran hombres, de los cuales el 62% tenia hemofilia del tipo A;
mientras que en el estudio de, Singh, et al(15), se describe que el 61% de
los pacientes tenia una edad de 11 a 18 afios, en contraste con la presente
investigacion, donde eran de 1 a 5 afos; mientras que el 98% eran
hombres, asemejandose a los hallazgo de esta investigacion y de otras
bibliografias. En base a esta correlacion de resultados, es evidente que
no existe una edad predominante en el desarrollo de la hemofilia, ya que
se puede presentar en cualquier grupo etario de pacientes; afiadiendo
ademas que es evidente que la hemofilia tipo A es la mas frecuente en los

hombres.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, presentaron moretones
frecuentes (28%), mayor tiempo de sangrado (24%), sangrados de nariz
(24%); esto se contrasta con los hallazgos de Singh, et al(15), debido a
que describe que el 91% de los pacientes con hemofilia de su estudio,
presentaron hemorragia articular, de los cuales el 65% tuvo mayor dafio
en la articulacion de la rodilla. A su vez en el estudio de Awad, et al.(16),
el 50% presentaba mayor tiempo de sangrado. A pesar de que son varias
las manifestaciones que se identifican en los pacientes con hemofilia,
sigue siendo relevante la intervencion oportuna de los profesionales de
enfermeria ante cada uno de estos, de tal forma que se prevenga la

severidad y el riesgo para su salud.

En referencia a los antecedentes patoldgicos o antecedentes familiares,
registraron que tuvieron familiares con antecedente de hemofilia (88%).
En el estudio de Bertamino et al(17), se describe que el 35% de los casos

presentd sedentarismo como antecedente patoldégico personal, mientras
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que el 25% presenté equimosis antecedente familiar. Mientras que para
Chiriboga, et al(14), el 64% presentd como antecedente familiar la
hemofilia. Estos datos permiten conocer los antecedentes que se pueden
ver reflejado en el menor, por lo son relevantes dentro de la valoracion de
riesgos a los que el paciente puede estar expuesto, permitiendo realizar
las gestiones necesarias para el control de la patologia.

Entre las complicaciones hemorragicas, los pacientes con hemofilia
destacaron en la presente investigacion, presentar hematomas
musculares (62%) y hemartrosis aguda (22%). Por su parte, Singh, et
al(15), sefala que el 77% de los pacientes presentaron hematomas
musculares y el 94% hemartrosis; mientras que en el estudio de Bertamino
et al(17), solo registr6 el 46% de los pacientes, la hemartrosis como
complicacién hemorragica. De acuerdo a estos resultados, se observa que
tanto la hemartrosis como los hematomas musculares, son
complicaciones muy frecuentes en los pacientes con hemofilia. La
hemartrosis mayormente esta asociada con sinovitis o artropatia previas, en
cuanto a la hemartrosis aguda se presenta es una articulacion previamente

sana.
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Conclusiones

Concluimos que la prevalencia de la hemofilia, se presento en el 55% de
los pacientes atendidos en el area de hematologia del Hospital Francisco

Icaza Bustamante.

En relacién a las caracteristicas sociodemogréficas, son mas propensos a
presentar hemofilia los nifios de 1 a 5 afios con el 28%. En cuanto al sexo,
son mas susceptibles el masculino con el 98%, en relacion a la residencia
se presentd mas en las zonas urbanas con el 94%, en los preescolares con
59%, el tipo de hemofilia fue el A con el 64%, de los cuales el 63% tuvo un
riesgo leve. En cuanto a la localizacion de la hemorragia el 56% presento

en las areas cutaneas.

Entre las manifestaciones clinicas los signos que presentaron fueron:
moretones con el 28%, mayor tiempo de sangrado (tiempos de coagulacion
alterado) con el 24%, sangrados de nariz (epistaxis) con el 20%, dolor e
inflamacién en las articulaciones o musculos el 18%, evacuaciones

intestinales negras el 8% y orina que era rosada o roja el 2%.

Referente a los antecedentes patoldgicos familiares, destaco el 88% con

hemofilia, el 6% tromboflebitis, el 3% de dislipidemia e hipertension.

En cuanto a las complicaciones el 62% de los pacientes hemofilicos
presentd hematomas musculares, el 22% corresponde a hemartrosis
aguda, el 12% presentd hemartrosis cronica, el 2% artropatia hemofilica

cronica y el 2% pseudotumores.
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Recomendaciones

Capacitar de manera conjunta a los padres o cuidadores primarios de los
niinos con hemofilia, con la finalidad de que puedan comprender sobre la
importancia en la prevencion de complicaciones y las acciones a seguir

ante posibles traumatismos, hemorragias o caidas.

Incentivar a los padres para que sus nifios realicen actividades fisicas o
recreativas con menor esfuerzo y que no se expongan a golpes,

cortaduras, para evitar asi una posible manifestacion de la enfermedad.

En el posible caso de que se realice una intervencion quirdrgica debe estar
presente un médico hematélogo para promover el desarrollo de nuevas
investigaciones que no solo estén enfocadas en los factores que inciden o en
las complicaciones que se presentan, sino que se relacione adicionalmente

con el rendimiento escolar de los nifios y adolescentes hemofilicos.
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UNIVERSIDAD CATOLICA SANTIAGO DE GUAYAQUIL
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
CARRERA DE ENFERMERIA

Tema: Prevalencia de Hemofilia en pacientes atendidos en el area de
hematologia del Hospital Francisco Icaza Bustamante en el afio 2020 —
2021.

Objetivo: Recolectar informacion personalizada y veridicas en los pacientes
gue presentaron Hemofilia atendidos en un hospital.

Instrucciones para el Observador:

Senale con una “X” la informacion requerida en los casilleros en blanco.
FORMULARIO No.
GUIA DE OBSERVACION INDIRECTA.

Caracteristicas sociodemograficas

1. Edad 4. Escolaridad
1 a5 afos Pre-escolar

6 a 10 afos Escolar

11 a 15 afios

5. Clasificaciéon

2. Sexo Leve

Hombre Moderada

Mujer Severa

3. Lugar de residencia 6. Tipo de Hemofilia
Zona Urbana Hemofilia Tipo A
Zona rural Hemofilia Tipo B
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7. Localizacion de la
hemorragia

Cutaneas

Mucosas

Serosas

Musculares

Manifestaciones Clinicas
8. Signos y sintomas
Moretones frecuentes
Sangrados de nariz

Dolor e inflamacion de las
articulaciones o musculos
Mayor tiempo de sangrado.
Evacuaciones intestinales
negras

Orina que es rosada o roja

9. Antecedentes patoldgicos
familiares

Hipertension

Dislipidemia

Tromboflebitis

Hemofilia

10. Complicaciones
Hemartrosis aguda
Hematomas musculares
Hemartrosis crénica
Artropatia hemofilica cronica

Pseudotumores
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Area de Estadisticas del Hospital Francisco Icaza Bustamante
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Estudiantes Lema Guaman Elizabeth y Lopez Mufioz Sunny, realizando la
recoleccion de datos de las historias clinicas de pacientes con hemofilia en
el area de estadisticas del Hospital Francisco Icaza Bustamante.
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