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RESUMEN 

 
Antecedentes: la hemofilia A afecta a 1 de cada 5,000 nacimientos de varones. Es causada 

por la deficiencia del factor VIII de coagulación. La hemofilia B, que representa 

aproximadamente el 20% de los casos de hemofilia, se debe a la deficiencia de factor IX. La 

prevalencia de la hemofilia B es de 5 por 100,000 nacidos vivos de sexo masculino. 

Objetivo: Establecer los beneficios de la profilaxis en la prevención de complicaciones de 

la hemofilia A y B en pacientes pediátricos del Hospital del Niño Dr. Francisco Icaza 

Bustamante en el período 2017 a 2022. Materiales y métodos: la investigación se enmarca 

dentro de un diseño descriptivo y analítico-correlacional con un enfoque cuantitativo de 

corte transversal, el muestreo de estudio fue de tipo probabilístico que se calculó en 113 

pacientes. Resultados: los hombres de 1 a 5 años predominan el estudio, constituyen el 

32.7%. En cuanto a la edad de diagnóstico, la mayoría de los casos (82.3%) se diagnostican 

entre los 1 y 3 años. De acuerdo al tipo de hemofilia, la hemofilia A es la más común, 

representando aproximadamente el 85.8%, mientras que la hemofilia B constituye el 14.2%; 

el 81.4% de los pacientes provienen de Guayaquil. Según el nivel educativo, los pacientes 

tienen educación hasta primaria siendo el 64.6%. Se observa que el 59.3% reciben 

tratamiento y el 40.7% no recibe tratamiento profiláctico. La mayoría de los pacientes tienen 

hemofilia severa, representando el 49.56% del total seguido por la hemofilia leve con un 

30.97%, y la hemofilia moderada con un 19.47%. El 70.8% de los pacientes no presentan 

complicaciones asociadas con la hemofilia. El valor de chi-cuadrado (χ2) obtenido es de 

19,917ª con un valor p < a 0,05. Conclusiones: los hallazgos indican la importancia del 

tratamiento profiláctico en la reducción de complicaciones en este grupo de pacientes. 

 

 

Palabras clave: profilaxis, complicaciones, hemofilia A y B. 
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ABSTRACT 

 

 
Background: hemophilia A affects 1 in every 5,000 male births. It is caused by deficiency 

of coagulation factor VIII. Hemophilia B, which accounts for approximately 20% of 

hemophilia cases, is due to factor IX deficiency. The prevalence of hemophilia B is 5 per 

100,000 live male births. Objective: determine the benefits of prophylaxis in the prevention 

of complications of hemophilia A and B in pediatric patients at the Dr. Francisco Icaza 

Bustamante Children's Hospital in the period 2017 to 2022. Materials and methods: the 

research was framed within a design descriptive and analytical-correlational with a 

quantitative cross-sectional approach, the study sampling was probabilistic and was 

calculated at 113 patients. Results: men from 1 to 5 years old predominate the study, they 

constitute 32.7%. Regarding the age of diagnosis, the majority of cases (82.3%) are 

diagnosed between 1 and 3 years. According to the type of hemophilia, hemophilia A is the 

most common, representing approximately 85.8%, while hemophilia B constitutes 14.2%; 

81.4% of the patients come from Guayaquil. According to the educational level, patients 

have education up to primary school, being 64.6%. It is observed that 59.3% receive 

treatment and 40.7% do not receive prophylactic treatment. The majority of patients have 

severe hemophilia, representing 49.56% of the total, followed by mild hemophilia with 

30.97%, and moderate hemophilia with 19.47%. 70.8% of patients do not present 

complications associated with hemophilia. The chi-square (χ2) value obtained is 19.917ª 

with a p value < 0.05. Conclusions: the findings indicate the importance of prophylactic 

treatment in reducing complications in this group of patients. 

 

 

 

Keywords: prophylaxis, complications, hemophilia A and B. 
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INTRODUCCIÓN 

Una proporción importante de las complicaciones prevenibles de la hemofilia ocurren 

especialmente en niños ≤2 años de edad, la hemofilia A afecta a 1 de cada 5.000 nacimientos 

de varones. La hemofilia B comprende aproximadamente el 20% de los casos de hemofilia y 

tiene una prevalencia de 5 por 100,000 nacidos vivos de sexo masculino. Según la OMS, la 

mediana de edad en el momento del diagnóstico es de 36 meses para las personas con hemofilia 

leve, 8 meses para la hemofilia moderada y 1 mes para la hemofilia grave.(1) (2) 

 

Los pacientes que padecen de hemofilia experimentan hemorragias espontáneas o traumáticas, 

particularmente en las articulaciones y los músculos, lo que conlleva a la aparición de artropatía 

hemofílica. Los pacientes con diagnóstico de hemofilia han sido tratados mediante el factor de 

coagulación deficiente, mediante productos de reemplazo de factor VIII/IX (FVIII/IX) 

derivados del plasma o recombinantes. Una de las principales limitaciones de los concentrados 

de factor es la necesidad de accesos intravenosos al menos dos o tres veces por semana para la 

profilaxis (PPX) y/o la administración intravenosa a demanda para tratar el sangrado agudo; 

actualmente se han introducido nuevas terapias de no reemplazo. (3) (4) 

 

Recientes avances en la terapia de la hemofilia brindan un amplio espectro de opciones para 

adultos y niños que viven afectados con esta patología. La profilaxis primaria es el estándar 

de oro para optimizar los resultados y la recomendación es empezar antes de los 2 años de edad. 

Para pacientes con antecedentes familiares de hemofilia, las opciones prenatales incluyen la 

posibilidad de asesoramiento genético, investigaciones prenatales y la planificación del parto y 

posterior seguimiento de la madre y bebe, así como el diagnóstico del recién nacido y el 

tratamiento de cualquier complicación asociada al parto. El panorama de tratamiento se 

presenta en constante evolución y está creando la necesidad de una guía actualizada 

continuamente. (5) (6) 
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CAPÍTULO I 

1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

 
1.1 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

La hemofilia es una enfermedad que genera trastornos en la coagulación en los pacientes 

pediátricos. El principal síntoma es la hemorragia a nivel de las articulaciones, músculo y 

tejidos blandos que ponen en riesgo la vida y requiere tratamiento inmediato. (7) 

 

La causa más frecuente de la hemorragia dependerá de la cuantificación del Factor VIII, donde 

la profilaxis es el tratamiento con concentrado de factor VIII a fin de prevenir posibles 

complicaciones como la hemartrosis. (8) El problema se presenta alrededor de los pacientes 

que presentan complicaciones ya que éstas pueden comprometer la vida de los pacientes o 

generar comorbilidades importantes debido a la hemofilia; en esta oportunidad se destaca 

aquellos pacientes atendidos en el hospital del niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante, donde 

se presentan con frecuencia casos por ser un centro de referencia regional, que cuenta con 

especialistas que tratan esta enfermedad y sus complicaciones de manera ambulatoria como de 

hospitalización. 

 

1.2 PREGUNTAS DE INVESTIGACIÓN 

 

¿Cuáles son las características demográficas y clínicas de los pacientes con diagnóstico de 

hemofilia A Y B? 

¿Cuál el esquema profiláctico de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A Y B basado 

en los parámetros de dosis y factor de administración? 

¿Existe asociación entre las complicaciones de pacientes hemofílicos que reciben 

tratamiento de profilaxis en comparación con los que no recibieron? 
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1.3 JUSTIFICACIÓN 

 

La importancia en la investigación viene dada desde los parámetros de seguridad en la salud de 

los pacientes con hemofilia, que superan una serie de obstáculos desde el tratamiento de su 

enfermedad, que en muchos casos las complicaciones que presentan han causado riesgo en su 

vida, pues los síntomas y consecuencias de éstas, muchas veces, son imperceptibles por el 

entorno familiar del menor. 

El presente trabajo está orientado a mejorar la calidad de vida tanto de los pacientes como de 

los cuidadores y padres concientizándolos acerca de la importancia de las complicaciones y 

cuán perjudicial puede ser no diagnosticarlas; de igual modo, instar a acudir de forma temprana 

y oportuna a la consulta. 

Con el desarrollo del presente proyecto de investigación se aplicarán los conocimientos 

adquiridos durante la formación profesional y así poder compartir los resultados con la familia 

de cada uno de ellos. Su impacto social es importante, ya que las principales complicaciones 

son causantes de discapacidades físicas. 

 

 

1.4 VIABILIDAD DE LA INVESTIGACIÓN 

 

El presente estudio aporta con una metodología ya implementada; sin embargo, su aporte 

teórico es imprescindible para saber cuáles son las principales complicaciones presentadas en 

los pacientes hemofílicos, considerando su compromiso vital y comorbilidades generadas. La 

información generada existente servirá como aporte para fortalecer los protocolos de manejo y 

prevención. Además de conocer la situación de los pacientes que reciben atención en la unidad 

de salud en la que se realiza el estudio. 

 

Por lo tanto, el presente trabajo cuenta con la cantidad de pacientes que constituyen una muestra 

representativa que genere resultados confiables sobre la utilidad de la profilaxis en pacientes 

con diagnóstico de hemofilia. 
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1.5 OBJETIVOS 

1.5.1 OBJETIVO GENERAL 

Establecer los beneficios de la profilaxis en la prevención de complicaciones de la hemofilia A 

y B en pacientes pediátricos del hospital del niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante, período 

2017 a 2022. 

 

1.5.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

o Describir las características demográficas y clínicas de los pacientes con diagnóstico de 

hemofilia A y B. 

o Especificar el esquema profiláctico de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 

basado en los parámetros de dosis y factor de administración. 

o Asociar las complicaciones de pacientes hemofílicos que recibieron tratamiento de 

profilaxis en comparación con los que no recibieron. 

o Determinar si la administración de profilaxis está asociada con la prevención de 

complicaciones relacionadas con la hemofilia A y B. 
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CAPÍTULO II 

2. MARCO TEÓRICO 

 

 
2.1 TEORÍA GENERAL 

DEFINICIÓN DE HEMOFILIA 

La hemofilia A y B se detalla como trastornos hemorrágicos congénitos ligados al cromosoma 

X producidos por deficiencia de factor VIII o factor IX, correspondientemente. La 

sintomatología está en correlación con la actividad del factor de coagulación endógeno residual. 

Los individuos con niveles plasmáticos de factor VIII o factor IX de <1 UI/dL se clasifican 

como personas con hemofilia grave y pueden presentar eventos de sangrado espontáneo. En 

hemofilia moderada (1‐5 UI/dL) y leve (5 a ≤40 UI/dL). (9) 

Las manifestaciones hemorrágicas habitualmente están asociadas con procedimientos 

quirúrgicos o traumatismos. Las presentaciones más comunes de hemorragias en pacientes con 

hemofilia se presentan en las articulaciones y los músculos, lo que proporciona una artropatía 

crónica y progresiva con una significativa morbilidad incapacitante. También, se sabe que 

puede existir el riesgo de hemorragia potencialmente letal, como hemorragia intracraneal, en 

especial en individuos con fenotipo grave, en ausencia de un tratamiento adecuado. 

Los hematomas de tejidos blandos y las hemartrosis que conducen a una hemartropatía grave 

y paralizante son característicos de la enfermedad. La hemartrosis se asocia generalmente con 

sinovitis o artropatía previas, mientras que las hemartrosis agudas ocurren comúnmente en una 

articulación previamente sana. Los hematomas musculares también son característicos de la 

hemofilia. Estos ocurren con mayor frecuencia en los músculos de la pantorrilla y el psoas, pero 

pueden aparecer en casi cualquier músculo. (10) 

HISTORIA DE HEMOFILIA 

 

Desde la década de 1950, se han originado algunos logros significativos en el tratamiento y 

manejo de la hemofilia A y B, lo que ha resultado en mejoras importantes en la vigilancia de 

esta y la morbimortalidad de las personas. Entre los logros, se encuentra la mejora en la 

disponibilidad de opciones seguras para el reemplazo del factor de coagulación faltante y 

restaurar la hemostasia. La llamada terapia de reemplazo, que utiliza productos que son 
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derivados del plasma o recombinantes, se ha considerado por mucho tiempo la piedra angular 

para el tratamiento de la hemofilia y asegura la terapia profiláctica. 

Pero, incluso con los factores de coagulación creados mediante bioingeniería, incluidos los 

productos como el factor VIII o factor IX de vida media extendida, la terapia de reemplazo 

posee un costo importante, ya que demanda inyecciones intravenosas, y tiene el riesgo de 

presentar inhibidores, y estos factores pueden comprometer la adherencia y la disponibilidad a 

una opción terapéutica pertinente para los individuos con hemofilia en el mundo. (11) (12) 

EVOLUCIÓN DEL TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA 

 

En los inicios de la década de 1960, el único tratamiento que estaba para la hemofilia se 

establecía en la transfusión de sangre o plasma fresco, que era ineficaz en la mayoría de las 

complicaciones hemorrágicas. Es por eso, que la mayoría de las personas con diagnóstico de 

hemofilia severa morían anticipadamente sin llegar a la etapa adulta. En 1958, Inga Nilsson y 

sus colegas en Malmo, Suecia, fueron los primeros en usar la infusión profiláctica regular de 

una fracción humana I‐0 (concentrado de factor antihemofílico) de factor local que contenía 

factorVIII para convertir el fenotipo hemorrágico transitoriamente de severo a moderado, lo 

cual implicó en una disminución importante de los eventos hemorrágicos y en un descenso del 

impacto de la artropatía, principalmente cuando se inicia a una edad temprana. (13) 

 

Con el cambió en la aparición del crioprecipitado y, posteriormente, de los concentrados de 

factor VIIIy factor IX derivados del plasma liofilizado, se formó un tratamiento que se podría 

administrar en el hogar; esto resultó decisivo para garantizar el tratamiento oportuno de la 

profilaxis y episodios hemorrágicos. Los primeros concentrados de factor de coagulación 

derivados del plasma no detallaban con métodos de inactivación de virus aplicados a su proceso 

de fabricación. Estos métodos recién se aplicaron en 1985, lo cual redujo significativamente el 

riesgo de contraer infecciones transmitidas por la sangre. La clonación de los genes de factor 

VIII y factor IX (en 1982 y 1984, respectivamente), aprobó el desarrollo de concentrados de 

factores recombinantes libres de virus. (14) 

 

La disponibilidad de productos seguros de factor VIII y factor IX influyo en la evolución de la 

profilaxis como una forma de tratamiento viable. Los beneficios que mostró la profilaxis han 

sido reconocidos desde sus primeras publicaciones. Por esto, la profilaxis primaria se convirtió 

en el estándar de tratamiento para la hemofilia después de los resultados presentados de un 
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ensayo clínico aleatorizado realizado por Manco‐Johnson et al. Por esta razón, la profilaxis es 

preferente al tratamiento episódico, inclusive si se utilizan dosis más pequeñas de concentrados 

de factor. La profilaxis a largo plazo se registra como el tratamiento de elección y preferencia 

en la prevención para todas las personas con hemofilia con fenotipo clínico grave ya que 

hademostrado ser eficaz a la hora de prevenir las hemorragias potencialmente mortales y daño 

articular. (15) 

 

VENTAJAS DE LA PROFILAXIS 

 

Las ventajas que ofrece la terapia de la profilaxis en la hemofilia, ha sido muy amplia dentro del 

manejo de la hemofilia , debido que la dosis alta o intermedia con la que se inicia en la fase temprana 

o de inicio se ha relacionado en la disminución de hasta el 90 % de las complicaciones hemorrágicas 

articulares, la FMH ha establecido con tasas anuales por debajo de 3 episodios por año y una 

reducción de la enfermedad degenerativa articular y deterioro articular , y también ofrece 

prevención de la hemorragia intracraneal. 

 

Y a largo plazo ,el dolor musculo esquelético crónico disminuye, al igual que la hemartrosis, las 

hemorragias articulares, discapacidad, limitaciones funcionales o el requerimiento del cirugías 

ortopédicas, ofrece además una inclusión oportuna de las actividades educativas, recreativas y 

profesionales con una mejor calidad de vida. (16) 

 

TERAPIA DE REEMPLAZO 

 

La terapia de reemplazo con concentrado de factores de la coagulación es la manera más eficaz 

y apropiada para el manejo de las hemorragias en la hemofilia A y B y así prevenir la artropatía 

crónica; no obstante, la vida media corta de los concentrados de factores de coagulación VIII/IX 

han incitado la infusión frecuente de los mismos, y es así que se ha desarrollado en cerca de el 

30 a 45 % de pacientes con hemofilia A y en el 3 a 5 % de individuos con hemofilia B la 

presencia de inhibidores existiendo el principal efecto adverso dela terapia de reemplazo. (17) 

La terapia episódica , la cual se establece que es independiente de la dosis utilizada, reduce el 

impacto que causa la debilidad por las hemorragias individuales y también el dolor que puede 

manifestarse en los pacientes, de igual manera la misma no modifica el perfil hemorrágico de 

manera significativa, es decir, no modifica la historia natural de la patología, al igual que el 
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daño músculo esquelético y más complicaciones asociadas, entre las que se destaca la 

incapacidad funcional 

En el 2020, la Federación Mundial de la Hemofilia (FMH), establece y recomienda el uso de 

la profilaxis sobre la terapia episódica, y cuando hay accesos limitado o restricciones de la 

atención médica en los países el uso de concentrado de factores de coagulación (CFC) se 

podrían utilizar regímenes profilácticos a dosis más altas. 

Los individuos con hemofilia A Y B grave con fenotipo sangrante incluido la hemofilia 

moderada con fenotipo sangrante, se recomienda enfáticamente que reciban la profilaxis 

suficiente y apropiada para prevenir las hemorragias, la misma que se debe particularizar de 

acuerdo a cada caso considerado el fenotipo hemorrágico, estado articular, autoevaluación, 

farmacocinética personal y preferencias del paciente; esto admite que de acuerdo a la evolución 

de cada caso se pueda ir aumentado paulatinamente la dosis o frecuencia de CFC con el objetivo 

de prevenir las hemorragias. (18) 

 

PROFILAXIS EN LA HEMOFILIA A Y B 

 

 TERAPIA DE REEMPLAZO DE FACTOR DE VIDA MEDIA ESTÁNDAR 

 

La infusión intravenosa de forma regular del factor de coagulación VIII carente en personas con 

hemofilia A y factor IX en pacientes con hemofilia B se define a la profilaxis, las cuales son 

administradas con el objetivo de incrementar el nivel de Factor y así prevenir el sangrado, 

permitiendo convertir a un individuo con hemofilia grave a un fenotipo hemorrágico moderado o 

leve a lograr mantener niveles de factor por encima de 1UI/dl (1 %) (16). 

 

La profilaxis, retrasa la progresión del daño articular y así reduce la frecuencia de eventos 

hemorrágicos, y no restituye el daño articular en una artropatía hemofílica que ya que se ha 

presentado, siendo el principal objetivo mantener las funciones del musculo esquelético dentro 

de la normalidad. Por eso que cuando la concentración basal de FVIII está por encima de 15 

UI/dl (15 %) las hemorragias espontáneas son menos frecuentes, además por cada incremento 

del 1 % en las concentraciones basales del factor en personas que no reciben profilaxis hay un 

descenso en la frecuencia de las hemorragias, (19) 
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La profilaxis es una terapéutica costoso y solo es permisible si se asignan recursos 

significativos ala atención de la hemofilia, considerando a largo plazo una terapia efectiva 

porque elimina el alto costo asociado al posterior manejo de las articulaciones afectadas y asila 

calidad de vida mejora. La incidencia de hemorragia intracraneal (HCI) se reduce con el inicio 

temprano de la profilaxis, la cual se ve aumentada más en niños; por lo que la profilaxis regular 

debe ser apreciada como el estándar de oro de la atención para tratar la hemofilia. (20) 

 

El incremento del 1 % en las concentraciones basales del factor en individuos que no reciben 

profilaxis hay un descenso en la frecuencia de las hemorragias, y cuando la concentración basal 

de FVIII está por arriba de 15 UI/dl (15 %), las hemorragias espontáneas son poco frecuentes. 

 

PROFILAXIS CONVENCIONAL CON FACTOR PARA LAS HEMOFILIA A Y B, 

SEGÚN EL MOMENTO EN EL QUE SE INICIA LA PROFILAXIS RECOMIENDADA 

POR LA FEDERACION MUNDIAL DE LA HEMOFILIA (FMH) 

 PROFILAXIS PRIMARIA: se inicia antes de los 3 años de edad cuando hay ausencia 

de enfermedad articular establecida ya sea por exámenes o estudios de imagen, generalmente 

antes de la segunda hemorragia articular. (21) 

 PROFILAXIS SECUNDARIA: es la que se inicia cuando el paciente tiene 3 o más años de 

edad, y después de 2 o más hemorragias articulares, siempre y cuando sea antes de la presencia 

de enfermedad articular. (21) 

 PROFILAXIS TERCIARIA: se inicia después de la enfermedad articular presentada, y 

generalmente ocurre en la edad adulta. (21) 

 
PROFILAXIS CONVENCIONAL CON FACTOR DE VIDA MEDIA A DOSIS ESTANDAR, 

DEFINIDA SEGÚN SU INTENSIDAD POR LA FMH. 

 PROFILAXIS DOSIS ALTA: En la hemofilia A: la dosis es de 25- 40 UI FVIII/kg 

cada 2 días(>4000 UI/kg por año); hemofilia B: 40- 60 UI FIX/kg 2 veces por semana (>4000 

UI/kg por año). 
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 PROFILAXIS DOSIS INTERMEDIA: hemofilia A: la dosis es de 15- 25 UI FVIII/kg 

tres días a lasemana (1500- 4000 UI/kg por año); hemofilia B: 20- 40 UI FIX/kg 2 veces por 

semana (2000- 4000 UI/kg por año). 

 PROFILAXIS DOSIS BAJA (con escalamiento de intensidad de la dosis, según sea 

necesario): hemofilia A: 10- 15 UI FVIII/kg 2- 3 días por semana (1000- 1500 UI/kg por año); 

hemofilia B: 10- 15 UI FIX/kg 2 días a la semana (1000- 1500 UI/kg por año).(22) (16) 

Actualmente hay dos protocolos: el de Utrecht: inyecciones de 15-30 UI / kg, administradas 

tres veces a la semana para aquellos con hemofilia A; y el de Malmö: inyecciones de 25-40 

UI/kg, administradas tresveces por semana para personas con hemofilia A. En países con 

limitaciones de recursos, las dosis más bajas de profilaxis son administradas con mayor 

frecuencia (p. Ej., 10-15 UI / kg, 3 veces por semana); pueden ser una elección efectiva.(22) 

(16) 

La terapia sustitutiva ha sido de forma frecuente la base de la profilaxis y del tratamiento en las 

complicaciones hemorrágicas; sin embargo presenta restricciones como es la forma de 

administración intravenosa, que puede producir el desarrollo o avance de la artropatía y 

presencia de inhibidores; razón por la que se han desarrollado nuevas alternativas terapéuticas 

para un mejor control y así ser más efectivo en la hemorragia y de mayor disposición como son 

los factores de vida media extendida, medicamentos procoagulantes como emicizumab de 

administración subcutánea, bloqueo de las vías anticoagulantes naturales (hemostasia 

balanceada) y la terapia génica. (23) 

Terapia de reemplazo de factor de vida media prolongada (VMP) 

 

El factor de vida media prolongada ofrece una profilaxis más ambiciosa que convertirá el 

fenotipo de una persona de grave a moderado. 

Este es el caso particular de algunos productos de FIX de VMP que permiten a los pacientes 

alcanzar concentraciones de FIX en rangos no hemofílicos [>40 UI/dL (40%)] durante una 

parte sustancial del tiempo, y concentraciones en el rango de hemofilia leve [5-40 UI/dL 

(5%-40%)] justo antes del momento de la siguiente infusión. 
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Terapia sin factor de reemplazo 

 

El Emicizumab, se administra por vía subcutánea, y cuya función es imitar la actividad del cofactor 

del FVIII, una vez por semana , hay casos que permite administrarse con menos frecuencia cada 2 

a 4 semanas. 

La FMH recomienda el inicio temprano de la profilaxis con concentrado de factor de 

coagulación(FVIII/FIX de vida media estándar o prolongada) u otro agente hemostático; debe 

plantearse antes de los 3 años y de la aparición de la enfermedad articular, evitando así las 

hemorragias espontaneas y hemartrosis a largo plazo. 

 

 

NUEVAS TERAPIAS PARA LA HEMOFILIA 

 

TERAPIA SUSTITUTIVA: PRODUCTOS DE VIDA MEDIA PROLONGADA 

A través del avance de la tecnología, se ha desarrollado los concentrados de factor de la 

coagulación,que son moléculas de bioingeniería con una vida media aumentada en al menos 

1,3 veces másque los concentrados de vida media estándar, estos contienen la conjugación con 

poli etilenglicoly la fusión con otras proteínas, como la albúmina y/o el fragmento cristalizable 

de IgG1; han ayudado a conducir niveles máximos y mínimos de factores más altos, reduciendo 

la frecuenciade las inyecciones intravenosas. 

 

Se han mejorado parámetros farmacocinéticos que han establecido como consecuencia una 

extensión significativa de la vida media de los concentrados FIX, siendo de 3 a 5 veces más 

larga que los productos de vida media estándar, en el caso del factor recombinante FVIII se ha 

logrado una vida media de 1,5 a 1,8 veces más larga. (7) 

 

TERAPIA NO SUSTITUTIVA 

Es una clase de productos que tienen como objetivo restaurar la hemostasia usando productos 

miméticos que inhiben las vías anticoagulantes; se administran por vía subcutánea, superando 

la carga asociada. 

Han utilizado estrategias que van más allá del concepto de solo reemplazar el factor de 

coagulación deficiente, con el objetivo de restaurar la hemostasia a través de productor 

miméticos o establecer el equilibrio de la hemostasia, inhibiendo las vías deanticoagulación; 

los mismos se administran por vía subcutánea, superando así la carga asociada a  la 
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administración intravenosa frecuente, siendo la vía subcutánea la mejor elección para los niños, 

y sirven también para el manejo de paciente con anticuerpos neutralizantes anti-FVIII o anti-

FIX (inhibidores) ,en donde los episodios hemorrágicos ocurren de forma más regular y son 

difíciles de controlar (24). 

 

MIMÉTICOS DEL FACTOR VIII 

 

El Emicizumab, es la primera terapia no sustitutiva aprobada dentro de la profilaxis en la 

Hemofilia A con o sin inhibidores , que fue diseñado con el enfoque de remplazar el factor VIII 

y ha sido muy exitoso su uso, se administra vía subcutánea y menos veces que las terapias de 

sustitución ,se ha asociado a tasas de sangrado. 

Es cual es un anticuerpo monoclonal bioespecífico humanizado con sitios de unión al factor IX 

activado y al factor X, además que aumenta la generación de trombina en las personas con hemofilia A, 

imitando imitando al factor VIII en su actividad cofactorial, incrementa la generación de trombina 

en individuos con hemofilia A, de manera independiente de su estado inhibitorio; entre las 

ventajas se encuentra buena disponibilidad que lleva a un efecto hemostático estable y larga vida media, 

con una dosificación subcutánea cada 1,2 o 4 semanas.. (25) (26) 

La profilaxis con Emicizumab en los individuos no tratadas anteriormente, es un objeto de 

debate, y la incidencia y las consecuencias de los inhibidores anti FVIII son todavía 

desconocidas; cabe señalar que actualmente se encuentran en ensayos; el estudio HAVEN 7 se 

encuentra reclutando y analizando la profilaxis temprana en niños menores de 12 meses con 

hemofilia A sin inhibidores. (27) (28) 

Hay muchos informes, que han indicado la seguridad y eficacia del manejo en procedimientos 

menores y mayores de personas con o sin inhibidores , en los últimos años. (29). 

 

ANTICUERPO MONOCLONAL EN INVESTIGACION 

 

Estos productos han establecido el equilibrio hemostático en ausencia de factor VIII o 

factor IX y la presencia de inhibidores, ya que tienen la capacidad hemostática en la 

sangre, inhibiendo diferentes vías anticoagulantes naturales, al momento, no se ha 

autorizado ningún agente y su uso se limita solo a ensayos clínicos. (30) 

El Marstacimab, es un anticuerpo monoclonal humano en fase de investigación, dirigido a un 

inhibidor de la vía del factor tisular, que ha demostrado seguridad y eficacia en la prevención 

de hemorragias en pacientes con hemofilia, como se demostró en el estudio en fase II de Pub 
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Med del 2020; pertenece a un estudio multicéntrico y abierto que investigó la seguridad, 

tolerabilidad y eficacia del esquema profiláctico a largo plazo en pacientes con hemofilia A y 

B grave y se estableció que no se presentaron anticuerpos inducidos por el tratamiento y menor 

riesgo de sangrado. 

El Marstacimab se establece una dosis de carga única de 300 mg y luego 150 mg o 300 mg 

semanales, que varía según el fenotipo hemorrágico del paciente Las actualizaciones de ambas 

moléculas se presentaron en el congreso ISTH 2021 (31) 

 

TERAPIA GÉNICA PARA LA HEMOFILIA 

La terapia genética, busca encontrar la estrategia adecuada para establecer niveles duraderos 

de factor plasmático como un tratamiento único; la misma que ha sido investigado por muchos 

años, existen diferentes ensayos clínicos actuales para la hemofilia usando la misma estrategia, 

usando el transgen FIX o la administración intravenosa dirigida al hígado del factor VIII. (32) 

La primera terapia genética exitosa, se detalló en el 2011, basada en vectores de virus 

adenosociados, con dos estrategias críticas en el manejo de la inmunogenicidad de vectores de 

virus adenoasociados, la cual está dirigida al hígado para la hemofilia B. (33) (34) 

Sin embargo, varios factores siguen sin estar claros y resueltos, la variabilidad en los niveles 

de expresión de los factores VIII y factor IX se observan tanto en la hemofilia A y ensayos de 

la terapia genética B. (35) (36) 

 

2.2 TEORÍAS SUSTANTIVAS 

HEMOFILIA Y DEPORTE 

En las últimas décadas, debido al mejoramiento en las estrategias de tratamiento, la expectativa de 

vida en las personas parece ser similar a la de la población en general, antiguamente no se 

aconsejaba a los pacientes que llevaran un estilo de vida físicamente activa, atribuible al aumento 

de riesgo de hemorragia.Actualmente se recomienda la actividad física y el ejercicio, pero 

generalmente de bajo impacto, existe evidencia que plantea reducir la incidencia de hemorragias y 

mejorar la integridad de las articulaciones, con la introducción de los concentrados de factores de 

coagulación (CFC). (37) 

 

 

Los profesionales de la salud involucrados en el manejo de personas con hemofilia (PWH) 

creen que el ejercicio es beneficioso y se recomienda ampliamente su práctica. Las PWH 
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experimentan los mismos beneficios del ejercicio que la población general;son físicamente más 

saludables que si fueran sedentarios y gozan de una mejor calidad de vida (QoL) a través de la 

inclusión social y una mayor autoestima. PWH todavía puede ganar físicamente a partir de una 

mayor fuerza muscular, salud de las articulaciones, equilibrio y flexibilidad logrados a través 

de la fisioterapia, la actividad física, el ejercicio y el deporte. (37)(38) 

 

APOYO SOCIAL EN PERSONAS CON HEMOFILIA SEVERA 

 

 

La mayoría de los pacientes aún se tratan con infusiones intravenosas repetidas. Esto supone 

una carga adicional para los pacientes cuya calidad de vida ya está comprometida. La hemofilia, 

y especialmente la hemofilia con inhibidores, afecta a los pacientes tanto física como social y 

psicológicamente. La evidencia disponible muestra que los adultos con hemofilia enfrentan 

muchos desafíos concernientes con su enfermedad, incluida la dificultad para controlar los 

episodios de sangrado (39) (40) 

 

A pesar de todo esto, un estudio que mide la calidad de vida en las PCH encontró que perciben 

su calidad de vida muy positivamente. Otro estudio indica la enorme importancia que tiene la 

autoestima en las PCH con respecto a que desarrollen trastornos depresivos y/o estados de 

ansiedad. (39) 

 

2.4 MARCO LEGAL 

Este tema de estudio es novedoso puesto que se han realizado estudios que incluyen a pacientes 

con hemofilia y su manejo terapéutico actualizado. Se tiene la autorización del departamento 

de docencia e investigación del hospital del niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante, para 

revisar las historias clínicas que incluyen una data idónea. 

 

Esta investigación se realizó en base a reglamentos, estatutos, leyes y artículos de ley de la 

Universidad Católica de Santiago de Guayaquil, que solicita como requisito previo a la 

obtención del título de especialista en Pediatría, el desarrollo de proyectos de investigación por 

lo que se declara que: “Los derechos de autoría y propiedad intelectual a obtener en el presente 

estudio pasarán a propiedad de la Universidad Católica Santiago de Guayaquil”. 
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En cuanto a los artículos de ley en función a investigación en seres humanos, se citan los 

establecidos por el Ministerio de Salud Pública del Ecuador y por el Consejo de Educación 

Superior, CES, quienes en respuesta al perfil epidemiológico del sistema nacional de salud 

(SNS), autoriza bajo los parámetros legales de investigación en seres humanos, la realización 

de estudios no experimentales. 

 

Según el Art. 17, Fracción l, denominada Investigación sin riesgo, cita en la ley general de 

Salud: son estudios que emplean técnicas y métodos de investigación documental prospectivos, 

aquellos en los que no se realiza ninguna intervención o modificación intencionada en las 

variables fisiológicas, psicológicas y sociales de los individuos que participan en el estudio, 

entre los que se consideran: cuestionarios, entrevistas, revisión de expedientes clínicos y otros, 

en los que no se le identifique ni se traten aspectos sensitivos de su conducta. 

 

2.5 HIPÓTESIS 

 
2.5.1 HIPÓTESIS ALTERNATIVA 

La administración de profilaxis está asociada con la prevención de complicaciones 

relacionadas con la hemofilia A y B en pacientes pediátricos en el hospital del niño Dr. 

Francisco de Icaza Bustamante, 2017 – 2022. 

 

2.5.2 HIPÓTESIS NULA 

La administración de profilaxis no está asociada con la prevención de complicaciones 

relacionadas con la hemofilia A y B en pacientes pediátricos en el hospital del niño Dr. 

Francisco de Icaza Bustamante, 2017 – 2022. 

 

 

 

2.6 VARIABLES 

Variable independiente (x) 

Profilaxis en la prevención en pacientes pediátricos con hemofilia A y B 

Variable dependiente (y) 

Edad, sexo, edad de diagnóstico, tipo de hemofilia, lugar de procedencia, nivel de instrucción, 

tipo de factor, complicaciones tipo de complicaciones, grado de severidad. 
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CAPÍTULO III 

MATERIALES Y MÉTODOS 

 

3.1 MATERIALES 

 
3.1.1 LOCALIZACIÓN 

El hospital del niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante, de la ciudad de Guayaquil, se encuentra 

ubicado en la Av. Quito y Gómez Rendón, ofrece una cartera de servicios de especialidades 

clínicas y quirúrgicas, consulta externa conformada por 32 consultorios, emergencia, 

quirófanos y salas de hospitalización. 

 

 

3.1.2 PERÍODO DE INVESTIGACIÓN 

 

El periodo de estudio fue del 1 de enero del año 2017 hasta el 31 de diciembre del año 2022. 

 

 

3.1.3 UNIVERSO Y MUESTRA 

 

 

3.1.3.1 Universo 

Está conformado por 113 pacientes con diagnóstico de hemofilia tipo A y B atendidos en el 

área de consulta externa del hospital Francisco de Icaza Bustamante, en el periodo de estudio 

establecido. 

 

3.1.3.2 Muestra 

Para definir el tamaño de la muestra, se aplicó la fórmula de población finita puesto que se conoce la 

población; la fórmula es la siguiente: 

 
 

Z= nivel de confianza 1,96 

N= población –Censo 150 

p= probabilidad a favor 0,05 
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q= probabilidad en contra 1- 0,05 

e= error de estimación 5% 

n= tamaño de la muestra 113 pacientes. 

 

3.2 MÉTODO 

 
3.2.1 TIPO DE INVESTIGACIÓN 

La investigación se enmarca en un diseño descriptivo y analítico-correlacional. El tipo de 

investigación descriptivo se enfoca en describir los beneficios de la profilaxis en la prevención 

de complicaciones en pacientes pediátricos con hemofilia A y B. La descripción incluye datos 

sobre la frecuencia de complicaciones en pacientes que reciben profilaxis en comparación con 

aquellos que no la reciben, así como la naturaleza y gravedad de estas complicaciones. 

El enfoque Analítico-correlacional analiza la relación entre variables para comprender cómo 

se relacionan entre sí. En este estudio, se establece si existe una correlación entre el uso de la 

profilaxis y la reducción de complicaciones en pacientes pediátricos con hemofilia A y B. La 

combinación de estos enfoques permitió obtener una visión detallada de cómo la profilaxis 

incide en la prevención de complicaciones en pacientes pediátricos con hemofilia A y B. 

 

3.2.2 DISEÑO DE LA INVESTIGACIÓN 

 

 

El enfoque cuantitativo se basó en la recopilación y el análisis de datos numéricos para 

responder a preguntas de investigación y probar hipótesis. El diseño no experimental 

retrospectivo implicó analizar datos que ya han sido recopilados en el pasado, sin intervenir en 

la situación o manipular variables. En este estudio, se analizaron registros médicos y datos 

históricos de pacientes pediátricos con hemofilia A y B para determinar si el uso de la profilaxis 

se asoció con una reducción en la frecuencia o gravedad de las complicaciones. 

El diseño de corte transversal se basó en recopilar datos en un solo momento en el tiempo del 

estudio, lo que permitió analizar la relación entre variables en un instante específico. Este 

enfoque y diseño de investigación proporcionó una visión general de la relación entre la 

profilaxis y la prevención de complicaciones en pacientes pediátricos con hemofilia A y B en 

un contexto retrospectivo y sin intervención directa en los pacientes. 
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3.2.3 PROCEDIMIENTO DE INVESTIGACIÓN 

La información fue recolectada en el departamento de archivo clínico y estadística del hospital 

del niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante, que proporcionó el número de historia clínica de 

todos los pacientes que tengan diagnóstico de hemofilia A y B. La información fue ingresada 

en un formulario previamente elaborado para la recolección de la data. Los instrumentos para 

la investigación que se empleó fue una matriz informática para recolección y procesamiento de 

datos: Excel, Word 2016. Paquete estadístico SPSS. El formulario de recolección de datos 

incluyó todas las variables de la investigación, para lo cual se emplearon recursos materiales 

bibliográficos y metodológicos necesarios para la ejecución del estudio. 

Para el registro de la información se diseñó una base de datos en Excel 2016, ordenada en 

variables cualitativas y cuantitativas, las cuales se organizaron en columna y los pacientes en 

filas. Se utilizaron artículos de investigaciones descriptivos y analíticos. La búsqueda de 

información se realizó vía web de sociedades de medicina, de los ministerios de salud y locales, 

revisión bibliográfica de revistas científicas indexadas de alto impacto. 

3.2.6 ANÁLISIS DE LA INFORMACIÓN 

Se confeccionó un informe con cada una de las variables del estudio, para recolectar 

información con la revisión de la historia clínica. Los datos fueron organizados y tabulados en 

una hoja de cálculo de Microsoft ® Excel 2019. En el estudio se utilizó el Programa Estadístico 

SPSS versión 22. Se realizó el análisis estadístico para variables cualitativas y cuantitativas con 

la presentación en tablas resúmenes; la prueba estadística, con la comprobación del nivel de 

significación de 0,05, para comparar muestras independientes, de dos grupos: complicaciones 

de la hemofilia con tratamiento y sin tratamiento. Para su análisis descriptivo se usó el indicador 

de proporción y el análisis inferencial de las pruebas de chi cuadrado y la prueba de 

significancia estadística del valor de p <0.05. 

3.2.4 CRITERIOS DE INCLUSIÓN/EXCLUSIÓN 

 
3.2.4.1 Criterios de inclusión 

● Pacientes con diagnóstico confirmado de hemofilia A y B atendidos en el hospital del 

niño Dr. Francisco de Icaza Bustamante desde el año 2017 a 2022. 

● Pacientes con diagnóstico de hemofilia menores de 18 años. 

● Pacientes con expedientes completos 
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3.2.4.1 Criterios de exclusión 

Fueron excluidos 

● Pacientes referidos de otra casa de salud. 

● Pacientes fallecidos. 

● Pacientes con diagnóstico de hemofilia mayores de 18 años. 

 

 

3.2.5 OPERACIONALIZACIÓN DE VARIABLES 

 

 

Cuadro 1 Operacionalización de variables 
 

 

Variable Dimensión 
conceptual 

Dimensión operacional Indicadores Escala 

Edad Medida de la 

duración de vida de 

un individuo 

Número de años cumplidos 

por el individuo en el 

momento de la evaluación 

Edad en años Escala de 
intervalos 

Sexo Característica 
biológica 

Variable binaria: masculino 
(1) o femenino (0) 

0: Femenino, 1: 
Masculino 

Nominal 

Edad de 

diagnóstico 

Edad en la que se 

diagnosticó la 

hemofilia 

Número de años cumplidos 

por el individuo en el 

momento de recibir el 
diagnóstico de hemofilia 

Edad en años Escala de 

intervalos 

Tipo de 

hemofilia 

Clasificación del 

tipo de hemofilia 

Variable categórica: 
hemofilia A, hemofilia B, 
otros 

Hemofilia A, 

Hemofilia B 

Nominal 

Lugar de 

procedencia 

Localización 
geográfica de 
residencia del 
individuo 

Variable categórica: Ciudad 

o Provincia 

Ciudad o Provincia Nominal 

Nivel de 

instrucción 

Grado de educación 
alcanzado por el 
individuo 

Variable categórica: No 

aplica, Primaria, Secundaria 

No aplica, 
Primaria, 
Secundaria 

Ordinal 

Tratamiento 

profiláctico 

Uso preventivo de 
tratamiento para la 
hemofilia 

Variable binaria: sí (1) o no 

(0) 

0: No, 1: Sí Nominal 

Dosis profilaxis Cantidad de factor 

de coagulación 

administrada 

Medida cuantitativa de la 

cantidad de factor de 

coagulación administrada 

durante el tratamiento 
profiláctico 

Cantidad en 

unidades 

Escala de 

intervalos 

Tipo de factor Tipo de factor de 

coagulación 

utilizado 

Variable categórica: No 
recibe, factor VIII, factor IX 

No recibe, Factor 
VIII, Factor IX 

Nominal 

Complicaciones Problemas de salud 

adicionales 
relacionados 

Variable binaria: sí (1) o no 

(0) 

0: No, 1: Sí Nominal 

Tipo de 

complicaciones 

Descripción 

detallada de las 

complicaciones 

Variable categórica: 

articulares, musculares, 

hemorrágicas, otras 

Articulares, 

Musculares, 

Hemorrágicas, 
Otras 

Nominal 
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Grado de 

severidad 

Nivel de gravedad 

de las 
complicaciones 

Variable ordinal: leve, 

moderado, grave 

Leve, Moderado, 

Grave 

Ordinal 

 

3.2.7 ASPECTOS ÉTICOS Y LEGALES 

Este estudio se realizó con la autorización de las autoridades del hospital del niño Dr. Francisco 

de Icaza Bustamante, la misma que fue aprobada. 

En esta investigación se observó los reglamentos, estatutos, leyes y artículos de ley de la 

Universidad Católica Santiago de Guayaquil, que solicita como requisito previo a la obtención 

del título de especialista en Pediatría, el desarrollo de proyectos de investigación por lo que se 

declara que: los derechos de autoría y propiedad intelectual a obtener en el presente estudio 

pasarán a propiedad de la Universidad Católica Santiago de Guayaquil. 
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CAPÍTULO IV 

RESULTADOS Y DISCUSIÓN 

4.1 RESULTADOS 

4.1.1 Características demográficas y clínicas de los pacientes con diagnóstico de 

Hemofilia A y B 

Tabla 1 Edad y Sexo de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

   Sexo  

   Hombre Total 

Edad < 1 año Recuento 6 6 

  % del total 5,3% 5,3% 

 1 a 5 años Recuento 37 37 

  % del total 32,7% 32,7% 

 6 a 10 años Recuento 35 35 

  % del total 31,0% 31,0% 

 11 a 17 años Recuento 35 35 

  % del total 31,0% 31,0% 

Total  Recuento 113 113 

  % del total 100,0% 100,0% 

 

Análisis 

El análisis de la tabla cruzada entre la variable "Edad" y la variable "Sexo" en pacientes con 

diagnóstico de hemofilia A y B revela una distribución que destaca la predominancia de 

hombres en todas las categorías de edad. Los hombres menores de 1 año representan el 5.3% 

del total de la muestra, mientras que los hombres de 1 a 5 años constituyen el 32.7%, seguidos 

por los hombres de 6 a 10 años y de 11 a 17 años, ambos con el 31.0% del total de la muestra. 

Los datos demográficos reflejan una mayor prevalencia de hemofilia en hombres debido a que 

la falta del factor se da en el cromosoma X, la distribución de edad resalta la importancia de 

diagnosticar y tratar la enfermedad en la infancia temprana para prevenir complicaciones a 

largo plazo. 
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Tabla 2 Edad de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

 

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válido < a 1 año 33 25,0 29,2 29,2 

 1 a 3 años 60 45,5 53,1 82,3 

 4 a 9 años 20 15,2 17,7 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

El análisis de la edad de diagnóstico en la muestra de pacientes con hemofilia A y B revela que 

la mayoría de los casos (82.3%) son diagnosticados entre los 1 y 3 años de edad, seguido por 

un 29.2% de diagnósticos en menores de 1 año y un 17.7% entre los 4 y 9 años. Esto sugiere 

que la enfermedad se detecta principalmente en edades tempranas de la infancia, lo que resalta 

la importancia de la vigilancia y el diagnóstico precoz en este grupo de edad para garantizar un 

tratamiento adecuado y mejorar la calidad de vida de los pacientes. 

 

Tabla 3 Tipo de hemofilia de los pacientes estudiados 
 

   

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válido Hemofilia A 97 73,5 85,8 85,8 

 Hemofilia B 16 12,1 14,2 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

El análisis de los datos revela que la hemofilia A es el tipo más común en la muestra de 

pacientes, representando aproximadamente el 85.8% del total de casos, está en relación a que 

la mutación del gen del factor 8 está ubicado al final del brazo largo del cromosoma X haciendo 

más fácil su alteración. Por otro lado, la hemofilia B, aunque menos frecuente, aún está presente 

en alrededor del 14.2% de los pacientes estudiados. Estos resultados sugieren una 

predominancia de la hemofilia A en esta población, lo que puede tener implicaciones en 

términos de tratamiento y manejo clínico, dado que los tratamientos y las necesidades de 

atención pueden variar entre los tipos de hemofilia. 
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Tabla 4 Lugar de procedencia de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

 

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válido Babahoyo 1 ,8 ,9 ,9 

 Bolívar 1 ,8 ,9 1,8 

 El Oro 1 ,8 ,9 2,7 

 El Empalme 1 ,8 ,9 3,5 

 Esmeraldas 2 1,5 1,8 5,3 

 Guayaquil 92 69,7 81,4 86,7 

 Isla Puná 1 ,8 ,9 87,6 

 La Troncal 1 ,8 ,9 88,5 

 Los Ríos 1 ,8 ,9 89,4 

 Manabí 2 1,5 1,8 91,2 

 Milagro 1 ,8 ,9 92,0 

 Naranjal 1 ,8 ,9 92,9 

 Playas 1 ,8 ,9 93,8 

 Quevedo 3 2,3 2,7 96,5 

 Quito 1 ,8 ,9 97,3 

 Santa Elena 1 ,8 ,9 98,2 

 Venezuela 1 ,8 ,9 99,1 

 Vinces 1 ,8 ,9 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

El análisis de los datos revela que la mayoría de los pacientes con hemofilia en la muestra 

provienen de Guayaquil, con un 81.4% del total. Por otro lado, Quevedo tiene una 

representación más baja, con solo el 2.7% de los casos. Esmeraldas y Manabí cuentan con un 

1.8% cada uno. Los demás lugares de procedencia tienen una representación aún menor, con 

solo el 0.9% cada uno. Esta distribución geográfica podría estar en relación con una 

concentración de especialistas, mayor tecnología, servicios de salud mejor implementados, lo 

que resalta la importancia de Guayaquil como un centro importante para el diagnóstico y 

tratamiento de la hemofilia en la región, lo que puede tener implicaciones importantes para la 

planificación de servicios de salud y recursos en las diferentes áreas. 
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Tabla 5 Nivel de instrucción de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

 

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válido No aplica 31 23,5 27,4 27,4 

 Primaria 42 31,8 37,2 64,6 

 Secundaria 40 30,3 35,4 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

El análisis revela que la mayoría de los pacientes con hemofilia en la muestra tienen un nivel 

educativo hasta primaria, lo que representa el 64.6% del total. Por otro lado, un porcentaje 

significativo de pacientes no especifica su nivel de instrucción por no encontrarse en edad 

escolar, abarcando el 27.4% de los casos. 

 

Tabla 6 Tratamiento profiláctico de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

   

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válido Si 67 50,8 59,3 59,3 

 No 46 34,8 40,7 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

La tabla 6 demuestra que la mayoría de los pacientes con hemofilia en la muestra reciben 

tratamiento profiláctico, representando el 59.3% del total. Por otro lado, el 40.7% restante no 

recibe este tipo de tratamiento considerándose en los casos de hemofilia leve o moderada con 

fenotipo no sangrante. Estos datos resaltan la relevancia del tratamiento profiláctico en la 

gestión de la hemofilia, lo que puede contribuir a reducir la frecuencia y gravedad de las 

hemorragias en estos pacientes, mejorando así su calidad de vida y bienestar general. 

 

La gravedad de los pacientes con hemofilia A y B se clasifican en leve, moderada y severa, 

basándose en los niveles de factor de coagulación en la sangre. 
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Gráfico 1 Gravedad de la hemofilia de los pacientes estudiados 
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Análisis 

 

La distribución de la gravedad de la hemofilia en la muestra revela que la mayoría de los 

pacientes presentan hemofilia severa, con un total de 56 casos que representan el 49.56% del 

total. Por otro lado, la hemofilia leve se presenta en 35 casos, lo que equivale al 30.97% del 

total, mientras que la hemofilia moderada está presente en 22 casos, representando el 19.47% 

del total. Este análisis sugiere que la hemofilia severa es la forma más común de la enfermedad 

en la muestra estudiada, seguida por la hemofilia leve y luego la moderada. 
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Tabla 7 Gravedad de la hemofilia de los pacientes estudiados 
 

GRADO f GRADO f GRADO f 

Leve (9%) 1 Moderada (1.2 %) 1 Severa (0.2 %) 4 

Leve (9,2%) 1 Moderada (1.3 %) 3 Severa (0,3 %) 7 

Leve (11%) 4 Moderada (1.6 %) 1 Severa (0,4 %) 22 

Leve (12,7%) 1 Moderada (1.8 %) 2 Severa (0.5 %) 1 

Leve (13%) 3 Moderada (1.9 %) 1 Severa (0.6 %) 3 

Leve (14%) 4 Moderada (2 %) 1 Severa (0,7 %) 5 

Leve (16%) 2 Moderada (2.3 %) 1 Severa (0.8%) 3 

Leve (18%) 2 Moderada (2.4%) 1 Severa (0,9%) 4 

Leve (17%) 2 Moderada (2.6%) 2 Severa (1%) 1 

Leve (20%) 2 Moderada (2.8 %) 1 Severa (1,2%) 1 

Leve (21%) 1 Moderada ( 2,9 % ) 1 Severa (1,4%) 1 

Leve (24%) 2 Moderada (3.8 %) 1 Severa (2 %) 2 

Leve (25%) 1 Moderada (4 %) 3 Severa (2.6 %) 1 

Leve (26%) 1 Moderada (5.6%) 1 Severa (4 %) 1 

Leve (28%) 2 Moderada (6,6 %) 1   

Leve (29%) 2 Moderada (29 %) 1   

Leve (30%) 2     

Leve (35%) 1     

Leve (38%) 1     

TOTAL 35 TOTAL 22 SEVERA 56 

Análisis 

Los datos muestran una distribución de casos de hemofilia leve con una amplia variedad de 

porcentajes reportados, que van desde 9% hasta 38%. Se observa que la mayoría de los casos 

tienen porcentajes en el rango de 10% a 20%, con algunos valores atípicos por encima de este 

rango. Los casos de hemofilia moderada con una variedad de porcentajes reportados, que van 

desde 1.2% hasta 29%. La mayoría de los casos tienen porcentajes en el rango de 1% a 5%, 

con algunos valores atípicos por encima de este rango. Con respecto a la hemofilia severa con 

una variedad de porcentajes reportados, que van desde 0.2% hasta 4%. La mayoría de los casos 

tienen porcentajes en el rango de 0.2% a 1%, con algunos valores atípicos por encima de este 

rango. 
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4.1.2 Esquema profiláctico de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A Y B basado 

en los parámetros de dosis y factor de administración 

 

Tabla 8 Dosis de tratamiento profiláctico de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

TRATAMIENTO PROFILÁCTICO n=113 (%) 

NO RECIBE 49 (43,4%) 

profilaxis primaria F.VIII 20 UI/kg 3 veces por semana 5 (5,29%) 

profilaxis primaria F. VIII 20 UI/kg 2 veces por semana 8 (7,07%) 

profilaxis primaria F. VIII 10 UI/kg 3 veces por semana 2 (1,77%) 

profilaxis secundaria F.VIII 10 UI/kg 2 veces por semana 1 (0,88%) 

profilaxis primaria F. IX 10 UI/kg 2 veces por semana 2 (1,77%) 

profilaxis secundaria F.VIII 10 UI/kg 3 veces por semana 11 (9,73%) 

profilaxis secundaria F.VIII 15 UI/kg 2 veces por semana 1 (0,88%) 

profilaxis secundaria F. VIII 15 UI/kg 3 veces por semana 8 (7,07%) 

profilaxis secundaria F.VIII 10 UI/kg 3 veces por semana 1 (0,88%) 

profilaxis secundaria F. IX 15 UI/kg 2 veces por semana 2 (1,77%) 

profilaxis secundaria F.VIII 20 UI/kg 2 veces por semana 9 (7,96%) 

profilaxis secundaria F. VIII 20 UI/kg 3 veces por semana 9 (7,96%) 

profilaxis secundaria F.VIII 15 UI/kg 2 veces por semana 1 (0,88%) 

profilaxis secundaria F.VIII 20 UI/kg 2 veces por semana 1 (0,88%) 

profilaxis secundaria F. IX 10 UI /kg 2 veces por semana 3 (3,53%) 

 

Análisis 

En el análisis de los datos proporcionados en la tabla 8 sobre los diferentes tipos de profilaxis 

primaria y secundaria, se observa una variedad de enfoques utilizados en el tratamiento de 

pacientes. El 43.4%, no reciben profilaxis al considerarlos casos leves o moderados con 

fenotipo no hemorrágico que no ameritan tratamiento profiláctico. Por otro lado, se observa 

que los regímenes de profilaxis utilizados en los pacientes que reciben tratamiento en la 

hemofilia tipo A a dosis intermedia (10 a 20 UI/kg) entre 2 a 3 veces por semana que 

representan entre el 0.88% hasta 7,96% y la hemofilia tipo B a dosis intermedia (10 a 15 UI/kg 

) 2 veces a la semana que representa entre 0.88% hasta 3, 53% que coinciden con las referentes 

internacionales. 
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Tabla 9 Tipo de factor que reciben los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

 

Frecuencia 

 

Porcentaje 

Porcentaje 

válido 

Porcentaje 

acumulado 

Válid 

o 

No recibe 49 37,1 43,4 43,4 

CFC 

(Concentrado 

de factor de 

coagulación 

VIII) 

57 43,2 50,4 93,8 

 Factor IX 7 5,3 6,2 100,0 

 Total 113 85,6 100,0  

 

Análisis 

Según la tabla 9 la mayoría de los pacientes con hemofilia A reciben tratamiento profiláctico 

con Factor VIII derivado plasmático representando el 50,4% del total. Por otro lado, un 

porcentaje significativo de pacientes, el 43,4%, no recibe ningún tipo de factor en su tratamiento 

por considerarse Hemofilia tipo leve o moderada con fenotipo no sangrante. Por último, una 

minoría de pacientes, el 6,2%, recibe tratamiento con factor IX en casos de hemofilia tipo B. 

Estos datos resaltan la prevalencia del uso de factor VIII en el tratamiento de la hemofilia A en 

comparación con el Factor IX en la hemofilia B, lo que puede deberse a las necesidades 

individuales de cada paciente. 

 

Tabla 10 Tipo de complicaciones de los pacientes con diagnóstico de hemofilia A y B 
 

Complicaciones Frecuencia 
Porcentaje 

válido 

Artropatía hemofílica 1 0,9 

Artropatía rodilla derecha +hemartrosis tobillo 
derecho 

1 0,9 

Artropatía rodillas +hemartrosis rodilla izquierda 1 0,9 

Artropatía rodilla derecha 1 0,9 

Artropatía de codo 4 3,5 

Hemartrosis codo 3 2,7 

Hemartrosis rodilla 2 1,8 

Hemartrosis rodilla izquierda 1 0,9 

Hemartrosis rodilla izquierda +tobillo y rodilla 
derecha 

1 0,9 

Hemartrosis tobillo 4 3,5 

Hemartrosis tobillo izquierdo 1 0,9 

Hemartrosis tobillo derecho 1 0,9 

No presenta 80 70,8 
Artropatía de rodilla 2 1,8 

Hemartrosis rodilla derecha 4 3,5 
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Sinovitis 1 0,9 
Sinovitis de rodilla 3 2,7 

Sinovitis codo 1 0,9 

Sinovitis de tobillo 1 0,9 

Total 113 100,0 

 

 

Análisis 

 

Los datos revelan una diversidad de complicaciones en el grupo de pacientes estudiados. Entre 

ellas, la artropatía hemofílica y la hemartrosis son dos de las más destacadas; cada una 

representando un 0.9% de las complicaciones observadas. Además, se registraron casos de 

artropatía en diversas articulaciones, como rodilla derecha, rodilla izquierda, y el codo, con 

porcentajes que oscilan entre el 0.9% y el 3.5%. La hemartrosis también se manifestó en varias 

articulaciones, incluyendo rodilla, tobillo, y codo, con frecuencias que van desde el 0.9% hasta 

el 3.5%. Por otro lado, la sinovitis se presentó en un 0.9% de los casos. Es importante destacar 

que el 70.8% de los pacientes no presentaron complicaciones. 

 

4.1.3 Asociación entre la administración de profilaxis y prevención de complicaciones 

relacionadas con la hemofilia A y B. 

 

Tabla 11 Asociación estadística, tratamiento Profiláctico* Prevención de 

complicaciones 

Complicaciones 

   SI NO Total 

Tratamiento SI Recuento 8 56 64 

  % del total 7,1% 49,6% 56,6% 

 NO Recuento 25 24 49 

  % del total 22,1% 21,2% 43,4% 

Total  Recuento 33 80 113 

  % del total 29,2% 70,8% 100,0% 

 

 

  

 

Valor 

 

 

df 

Significación 

asintótica 

(bilateral) 

Chi-cuadrado de 

Pearson 

19,917a 1 ,000 

Corrección de 

continuidad 

18,098 1 ,000 

Razón de verosimilitud 20,361 1 ,000 
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Prueba exacta de Fisher    

Asociación lineal por 

lineal 

19,741 1 ,000 

N de casos válidos 113   

 

 

Análisis 

 

Al examinar la proporción de complicaciones en relación con el tratamiento profiláctico, se 

encuentra que del total de pacientes tratados (n=64), el 7.1% experimentó complicaciones, 

mientras que del grupo que no recibió tratamiento (n=49), el 22.1% presentó complicaciones. 

Esto sugiere que la proporción de pacientes con complicaciones es más alta entre aquellos que 

no recibieron tratamiento profiláctico en comparación con aquellos que sí lo hicieron. El valor 

de chi-cuadrado (χ2) obtenido es de 19, 917ª con 1 grado de libertad, indica que hay una 

diferencia significativa entre los grupos (tratamiento profiláctico vs. no tratamiento) en 

términos de la incidencia de complicaciones. 

 

Tabla 12 Prueba T Student 

 

Estadísticas para una muestra 

 

N Media 
Desv. 

Desviación 
Desv. Error 
promedio 

Recibieron tratamiento 
profiláctico 

64 1,05 ,400 ,041 

No recibieron 
Tratamiento profiláctico 

49 1,45 ,500 ,047 

Complicaciones 33 1,71 ,457 ,043 

 

 

 

Valor de prueba = 0 

    

 

Sig. 

(bilateral) 

 

 

Diferencia 

de medias 

95% de intervalo de 

confianza de la 

diferencia 

 t gl Inferior Superior 

Recibieron tratamiento 
profiláctico 

30,865 112 ,000 1,051 1,16 1,24 

No recibieron Tratamiento 
profiláctico 

30,865 112 ,000 1,451 1,36 1,54 

Complicaciones 39,752 112 ,000 1,708 1,62 1,79 
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Análisis 

 

Los resultados de la prueba de comparación de medias revelan diferencias significativas entre 

los pacientes que recibieron tratamiento profiláctico y aquellos que no lo recibieron con la 

presencia de complicaciones. Los datos muestran una diferencia estadísticamente significativa 

(p = 0.000), donde los pacientes que recibieron tratamiento presentaron una media más baja de 

complicaciones en comparación con aquellos que no lo recibieron, con un intervalo de 

confianza del 95%. Estos resultados sugieren que el tratamiento profiláctico puede influir en la 

reducción de complicaciones en los pacientes estudiados. Por lo que se comprueba la hipótesis 

alterna, de acuerdo al criterio de decisión (p-valor es < a 0,05 se rechaza la Ho) la 

administración de profilaxis está asociada con la prevención de complicaciones relacionadas 

con la hemofilia A y B en pacientes pediátricos en el hospital del niño Dr. Francisco de Icaza 

Bustamante, 2017 – 2022. 
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4.2 DISCUSIÓN 

Los principales hallazgos de la investigación se demuestran en la distribución por edad y sexo 

en pacientes con hemofilia revela una clara predominancia de hombres en todas las categorías 

de edad. Los hombres menores de 1 año representan el 5.3% del total de la muestra, mientras 

que los hombres de 1 a 5 años constituyen el 32.7%, seguidos por los hombres de 6 a 10 años 

y de 11 a 17 años, ambos con el 31.0% del total de la muestra. Este patrón de predominio 

masculino es consistente con la naturaleza genética de la enfermedad, que afecta 

principalmente a los varones. 

 

En cuanto a la edad de diagnóstico, la mayoría de los casos (82.3%) se diagnostican entre los 1 

y 3 años de edad, lo que resalta la importancia de la detección temprana de la enfermedad en la 

infancia. Un 29.2% de los diagnósticos se realizan en menores de 1 año, mientras que un 17.7% 

se produce entre los 4 y 9 años. Estos resultados subrayan la necesidad de una vigilancia activa 

y un diagnóstico precoz para garantizar un tratamiento adecuado y mejorar la calidad de vida de 

los pacientes. 

 

De acuerdo al tipo de hemofilia, la A es la más común en la muestra de pacientes, representando 

aproximadamente el 85.8% del total de casos, mientras que la hemofilia B constituye el 14.2% 

restante. Esta distribución es consistente con lo observado en estudios previos y refleja la 

prevalencia de la hemofilia A en la población estudiada. En cuanto al origen geográfico, la 

mayoría de los pacientes con hemofilia provienen de Guayaquil, con un 81.4% del total, 

seguido por Quevedo con un 2.7%, y Esmeraldas y Manabí con un 1.8% cada uno. Este patrón 

de distribución geográfica resalta la importancia de Guayaquil como centro para el diagnóstico 

y tratamiento de la hemofilia. Según el nivel educativo, la mayoría de los pacientes tienen 

educación hasta primaria, representando el 64.6% del total, esto sugiere que la hemofilia puede 

afectar la educación y el desarrollo de los pacientes, lo que subraya la importancia de un 

enfoque integral en el manejo de la enfermedad. 

 

Los resultados encontrados en cuanto al tratamiento profiláctico, se observa que la mayoría de 

los pacientes reciben este tipo de tratamiento, representando el 56.6% del total, lo que destaca 

la importancia de la profilaxis en el manejo de la hemofilia para reducir la frecuencia y 

gravedad de las hemorragias. Por otro lado, el 43.4% restante no recibe tratamiento profiláctico 

ya que, considerando en los casos leves o moderados con fenotipo no sangrante, no requieren 

tratamiento profiláctico. 



33 

 

 

Al describir la gravedad de la hemofilia, la mayoría de los pacientes padecen la severa, 

representando el 49.56% del total, seguido por la leve, con un 30.97%, y la moderada, con un 

19.47%. Señalando las complicaciones, el 70.8% de los pacientes, no las presentan; sin 

embargo, se observaron casos de hemartrosis en diferentes articulaciones, así como artropatía 

en varias articulaciones, sinovitis, aunque en menor proporción representando el 29,2% del 

total de la muestra. 

 

Al observar las complicaciones, el estudio muestra diferencias con los hallazgos previos. Según 

Hernández et al, Cuba 2018, las hemartrosis y los hematomas musculares son las 

complicaciones con mayor frecuencia encontradas, siendo las articulaciones de rodilla y codo 

con el 77.6% y hematoma en el psoas iliaco con el 66.7%. (41) 

 

Para Anne-Fleur Zwagemaker et al, EEUU 2021, la hemorragia intracraneal (HIC) es una 

complicación grave relativamente común entre los pacientes con hemofilia. En niños y adultos 

jóvenes, la incidencia fue del 7,4%, en los recién nacidos, la incidencia de HIC acumulada 

agrupada fue del 2,1 %. (42) En contraste con el presente estudio que encontró una menor 

incidencia de complicaciones en general, con un enfoque más en la profilaxis y el tratamiento 

efectivo de la hemofilia. 

 

Los hallazgos sugieren similitudes con el estudio de López et al realizado en Guayaquil, 

Ecuador; de 74 niños analizados en 100% se encontraba recibiendo profilaxis, los pacientes de 

sexo masculino representaron el 97,3% y el 2,7% son de sexo femenino, con diferentes grados 

de gravedad 51,4% severa, y 18,9% modera 29,7% leve. El 73% de los pacientes no tuvo 

complicaciones mientras que el 27% si las tuvo, tales como sinovitis, hemartrosis y artropatía. 

(43). 

 

Pacheco y Jardim LL et al. menciona que aproximadamente a nivel mundial hay 420.000 

personas que sufren de hemofilia; en Latinoamérica específicamente en Colombia, las cifras de 

hemofílicos superan los 1.900 diagnosticados, en el Ecuador existen aproximadamente 763 

personas que padecen de esta enfermedad según información proporcionada por el Ministerio 

de Salud Pública (2015). (44) (45), lo que implica que la atención temprana y la profilaxis 

pueden estar contribuyendo a reducir la aparición de complicaciones graves en los pacientes 

con hemofilia 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Zwagemaker%2BAF&cauthor_id=34411236
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CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES 

 

 
CONCLUSIONES 

 

● Los hallazgos de este estudio sobre pacientes con hemofilia A y B en Guayaquil revelan 

una clara predominancia de hombres en todas las categorías de edad, destacando la 

importancia de la detección temprana y el tratamiento adecuado en la infancia para 

prevenir complicaciones a largo plazo. La mayoría de los casos se diagnostican entre 

los 1 y 3 años de edad, con la hemofilia A como el tipo más común en la población 

estudiada. 

 

● El análisis geográfico muestra que la mayoría de los pacientes provienen de Guayaquil, 

lo que resalta la importancia de esta ciudad como centro para el diagnóstico y 

tratamiento de la hemofilia en la región. En cuanto al nivel educativo, la mayoría de los 

pacientes tienen educación hasta primaria, lo que sugiere que la hemofilia puede tener 

un impacto en la educación y el desarrollo de los pacientes. 

 

● En cuanto al tratamiento, la mayoría de los pacientes reciben manejo profiláctico, lo 

que destaca su importancia en la gestión de la enfermedad y prevención de 

complicaciones. Además, la mayoría de los pacientes tienen hemofilia severa, lo que 

resalta la variabilidad en la presentación clínica de la enfermedad. 

 

● En cuanto a las complicaciones, se observaron casos de hemartrosis y artropatía en 

varias articulaciones, lo que subraya la importancia de un seguimiento y tratamiento 

adecuados para prevenir y manejar estas complicaciones y así mejorar la calidad de vida 

evitando las limitaciones funcionales. 

 

● Se concluye que el tratamiento profiláctico puede estar asociado a un menor riesgo de 

complicaciones en pacientes hemofílicos, siendo efectiva su aplicación ya que se 

evidencia una disminución numérica de complicaciones. 

● El análisis de comparación de medias en la prueba T Student indica diferencias 

significativas en la presencia de complicaciones entre los pacientes que recibieron 

tratamiento profiláctico y aquellos que no lo recibieron. Específicamente, los pacientes 
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que recibieron tratamiento profiláctico mostraron una media significativamente más 

baja de complicaciones. Con un valor p de 0.000, inferior al umbral de significancia de 

0.05, se rechaza la hipótesis nula (Ho) en favor de la hipótesis alterna (Ha). 

 

 

RECOMENDACIONES 

 

● Debido a que la mayoría de los casos se diagnostican entre los 1 y 3 años de edad, es 

crucial recomendar se promueva la detección temprana de la hemofilia en la infancia 

temprana, para iniciar un tratamiento adecuado lo antes posible. 

 

● Aunque la mayoría de los pacientes reciben tratamiento profiláctico, es importante 

garantizar que todos los pacientes tengan acceso a este tipo de tratamiento con la 

existencia de tecnología y disponibilidad de especialistas en las instituciones del 

Ministerio de Salud Pública (hospitales), para reducir la frecuencia y gravedad de las 

hemorragias y mejorar su calidad de vida. 

 

● Una recomendación importante es la educación y concientización del tratamiento; es 

fundamental brindar información y educación sobre la hemofilia a los pacientes, sus 

familias y la comunidad en general, para aumentar la conciencia sobre la enfermedad y 

su manejo. 

 

● Debido a la presencia de complicaciones como la hemartrosis y la artropatía en algunos 

pacientes, se debe enfatizar la importancia de un seguimiento regular y un manejo 

adecuado y oportuno de estas complicaciones, para prevenir problemas a largo plazo en 

las articulaciones. 

 

● La hemofilia puede tener un impacto significativo en la calidad de vida de los pacientes 

y sus familias, por lo que es importante ofrecer apoyo psicosocial para ayudarles a hacer 

frente a los desafíos emocionales y sociales asociados con la enfermedad. 

 

● La investigación en hemofilia sigue siendo crucial para mejorar la comprensión de la 

enfermedad, se recomienda ampliar estudios sobre el tema para desarrollar nuevos 

tratamientos y mejorar la calidad de vida de los pacientes. 
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ANEXOS 

 

 
ANEXO 1. FORMULARIO DE RECOLECCIÓN DE DATOS 

 

“BENEFICIOS DE LA PROFILAXIS EN LA PREVENCIÓN DE COMPLICACIONES EN 

PACIENTES PEDIÁTRICOS CON HEMOFILIA A Y B EN EL HOSPITAL FRANCISCO 

ICAZA BUSTAMANTE 2017 - 2022”. 

 

FORMULARIO Nº    

HISTORIA CLÍNICA:    

EDAD:   

EDAD DE DIAGNOSTICO:   

SEXO: 

Masculino   

Femenino   

TIPO DE HEMOPHILIA 

A  

B   

PROCEDENCIA  

NIVEL DE INSTRUCCION  

TRATAMIENTO PROFILACTICO 

SI  

NO   

TIPO DE FACTOR QUE RECIBE   

COMPLICACIONES 

SI  

NO  

TIPO DE COMPLICACION   

SEVERIDAD 

LEVE   

MODERADO   

GRAVE   
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