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Resumen

Introduccion: E/ dolor, la frecuencia de hemorragias y el estado funcional son preocupaciones importantes para los pacientes
con hemofilia y sus cuidadores. Objetivo: Evaluar la carga de la enfermedad en pacientes y cuidadores, el conocimiento
de los pacientes sobre su enfermedad y tratamiento, y el papel del profesional de enfermeria especializado en el cuidado
de estos pacientes en Espafia. Material y método: Estudio no intervencionista, transversal y multicéntrico. Participaron 103
pacientes con hemofilia A moderadal/grave (89 adultos y 14 nifios), 14 cuidadores y 16 enfermeras (Estudio NURSES-WHO-CA-
RE). Resultados: E/ 32,6% de los pacientes adultos afirmd pensar raramente en la hemofilia. La mayoria de pacientes (99%)
afirmé conocer sus signos y sintomas. Respecto al profesional de enfermeria, todos sefialaron participar en la educacion de
los pacientes ylo cuidadores en términos de enfermedad, tratamiento, adherencia, entre otros. Conclusion: La hemofilia
tiene un impacto en la vida diaria del paciente y del cuidador pese a las mejoras en el cuidado y nuevos tratamientos. EI
conocimiento que tiene el paciente sobre su enfermedad y tratamiento sigue siendo un aspecto importante que influye en
su cuidado. El profesional de enfermeria es una figura central en esta educacion y en la atencion integral del paciente,
especialmente en casos moderados y graves.
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Abstract

Introduction: Pain, bleeding frequency, and functional status are major concerns for patients with hemophilia and caregivers.
Objective: The study aimed to evaluate the disease burden in patients, the knowledge of patients on their disease and
treatment, and the role of the specialized nurses in the care of these patients in Spain. Material and method: This was a
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non-interventional, cross-sectional, multicenter study. A total of 103 patients with moderate or severe hemophilia A (89 adults
and 14 children), 14 caregivers, and 16 nurses from Spain (NURSES-WHO-CARE study) participated in the study. Results:
About 32.6% of adult patients stated to rarely think about hemophilia. Most of the patients (99%) stated to know its signs
and symptoms. Regarding nurses, all of them pointed out to participate in the education of patients and/or caregivers in
terms of disease, treatment, and adherence, among others. Conclusion: Hemophilia has an impact on patient’s and caregi-
ver’s daily lives despite care improvements and new treatments. Patient’'s knowledge on their disease and treatment remains
an important aspect influencing their care. The specialized nurse is a central figure in this education and comprehensive

care, especially in moderate and severe cases.

Keywords: Hemophilia. Burden. Knowledge. Nursing. Care. CATCH.

Introduccion

La hemofilia es una patologia rara caracterizada por
la deficiencia del factor de coagulacién VIII (hemofilia
A) o del factor IX (hemofilia B)'. La hemofilia A es el
tipo mas frecuente de la enfermedad y representa el
80-85% de los casos?. Su gravedad se basa en los
niveles plasmaticos del factor VIII, es decir, leve
(si > 5% del normal), moderada (1-5%) y grave (< 1%)°.
Los pacientes con hemofilia A leve suelen experimen-
tar episodios hemorragicos solo después de cirugias
mayores, lesiones o traumas; mientras que los casos
moderados suelen sobrevenir tras cualquier lesion?.
Los casos graves suelen presentar episodios hemorra-
gicos espontaneos, sobre todo, en musculos y articu-
laciones. Ademas del dolor y la limitacion que
sobrevienen durante los episodios hemorragicos, las
complicaciones pueden acarrear dolor cronico, dafio
articular grave y discapacidad®. A pesar de los notables
avances hechos en materia de tratamiento, la enferme-
dad sigue provocando un importante impacto tanto en
las actividades diarias como en la calidad de vida
(QoL) de los pacientes*. Tanto la identificacién como
la priorizacién de los resultados de salud relevantes
para el paciente (PROs) se han hecho necesarios para
optimizar e individualizar el manejo de pacientes con
hemofilia®. Estudios ya publicados también revelan que
pacientes con hemofilia A grave y moderada tienen un
cierto nivel de desconocimiento en torno a su enferme-
dad y tratamientos®”. Ademas, la adherencia al trata-
miento suele ser menor en pacientes que tienen cierto
desconocimiento sobre esta cuestion razon por la cual,
su riesgo de episodios hemorragicos y complicacio-
nes suele ser mayor que el de aquellos que si tienen
un cierto conocimiento al respecto®. El manejo éptimo
de la hemofilia, sobre todo, de los casos graves,
requiere una atencion integral por parte de un equipo
multidisciplinario de profesionales de la salud®. Entre
ellos, las enfermeras especializadas juegan un papel
clave y coordinador en el manejo de estos pacientes

participando en el tratamiento/suministros, seguimiento
de las complicaciones, formacién a efectos de trata-
miento domiciliario y muchas otras cuestiones'®'". Las
enfermeras especializadas también juegan un papel
esencial en la formacioén de pacientes y las familias al
tiempo que fomentan la adherencia a regimenes profi-
lacticos'. Hasta donde nosotros sabemos, son pocas
las publicaciones que describen el papel que juegan
las enfermeras especializadas en el manejo de pacien-
tes con hemofilia A. De hecho, ninguna de estas publi-
caciones'®! se han abordados en Espafia. Ademas,
ninguno de los estudios ya publicados ha analizado, al
mismo tiempo, 3 aspectos importantes asociados a la
hemofilia A y al manejo de los pacientes: la carga de
la enfermedad, los conocimientos del paciente al res-
pecto y el papel que juega el manejo especializado de
enfermeria. En este sentido, el objetivo del estudio fue
analizar la carga de la enfermedad (PRO) en pacientes
con hemofilia A moderada y grave y sus cuidadores y
determinar el nivel de alfabetizaciéon en materia sanita-
ria de nuestra poblacion, asi como sus percepciones
sobre el papel que juega el servicio de enfermeria
especializada en el manejo de la hemofilia.

Métodos
Diseno del estudio y participantes

El NURSES-WHO-CARE fue un estudio no interven-
cionista, transversal y multicéntrico de pacientes con
hemofilia A moderada y grave, sus cuidadores (es decir,
padres/personas que atienden a nifios con hemofilia)
y enfermeras que atienden a pacientes en Espana. Los
criterios de inclusion de los pacientes fueron edad > 12
afos y diagnéstico de hemofilia A moderada o grave,
con independencia del desarrollo de inhibidores contra
el factor VIII. Los pacientes que no lograron entender
ni completar los cuestionarios (segun el criterio de la
enfermera) fueron considerados no elegibles. No
hubo criterios de inclusion para las enfermeras.
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Los pacientes fueron reclutados consecutivamente en
cada hospital para reducir los sesgos de seleccion. El
estudio consistié en una unica visita que coincidié con una
de las revisiones rutinarias del paciente. El estudio se llevd
a cabo de conformidad con la Declaracién de Helsinki y
la legislacion nacional y fue aprobado por el Comité de
Etica de cada uno de los 16 centros participantes. Todos
los pacientes dieron su consentimiento informado por
escrito previo a su participacion en el estudio.

Evaluaciones del estudio

El objetivo primario fue analizar el impacto de la
hemofilia (PRO) en pacientes y cuidadores empleando
el cuestionario de autoinforme especifico para hemofi-
lia denominado Herramienta de Evaluacion Integral de
Desafios en Hemofilia (CATCH)'™. Consta de 7 domi-
nios: preocupacion por la enfermedad; el impacto de
la enfermedad en las actividades diarias, actividades
sociales y recreativas; el impacto de la enfermedad en
el trabajo/universidad/escuela; el impacto del trata-
miento de la enfermedad y el dolor. Los items se cali-
fican cualitativamente empleando escalas ordinales
(4-5 puntos para adultos/cuidadores y 3-4 para nifios)
y cuantitativamente empleando escalas de calificacion
numérica de 11 puntos. El cuestionario CATCH también
proporciona puntuaciones para dominios e items que
van de 0 a 100. El célculo de las puntuaciones obteni-
das en el cuestionario CATCH se explica, con detalle,
en el material adicional (Tablas suplementarias 1-4). El
cuestionario CATCH ha sido validado en pacientes con
hemofilia A y B y sus cuidadores'. Los objetivos
secundarios incluyeron los conocimientos de los
pacientes sobre su enfermedad y tratamientos, asi
como el papel desempefado por las enfermeras en el
cuidado del paciente hemofilico. Estos analisis secun-
darios se evaluaron empleando 2 cuestionarios adap-
tados, disefiados especificamente por los investigadores
principales (en base a su experiencia y literatura ya
publicada)®®'%', |as traducciones al inglés de los
cuestionarios adaptados se muestran en el material
adicional. Las enfermeras que participaron en el estu-
dio completaron el cuestionario adaptado sobre el
papel de estas en el cuidado de pacientes con hemo-
filia tanto electrénica como individualmente para evi-
tar cualquier injerencia en sus respuestas. Asimismo,
como cuestionarios autoadministrados, se pidié a las
enfermeras que permitieran a los pacientes comple-
tar el CATCH vy el relativo a sus conocimientos de la
enfermedad y tratamiento de manera individual y sin la
presencia de la enfermera para evitar interferencias.

Analisis estadistico

Las variables continuas se expresan como media,
DE, mediana y rango intercuartilico (RIC), segun
corresponda y las categdricas como frecuencias abso-
lutas y relativas. La determinacién del tamano de la
muestra se muestra en el material adicional. Los datos
faltantes no fueron tenidos en cuenta en los analisis.
Todos los analisis se realizaron empleando el Paquete
de software Estadistico para las Ciencias Sociales
(SPSS) version 22.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, Unidos
Unidos).

Resultados
Participantes

Desde septiembre de 2021 hasta abril de 2022, un
total de 103 pacientes fueron incluidos en el estudio.
Ninguno de ellos fue excluido. De los pacientes, 89
eran adultos y 14, nifios, respectivamente. Ademas, 14
cuidadores y 16 enfermeras también participaron en el
estudio. Los pacientes eran predominantemente mas-
culinos con una media de edad de 33,9 afios (DE = 14,2;
Tabla 1). De ellos, el 83,5y 16,5%, respectivamente,
tenian hemofilia A grave o moderada, respectivamente.
Las caracteristicas clinicas de los pacientes en rela-
cion con el tipo de hemofilia se informan en la tabla
suplementaria 5. La mayoria de los pacientes (93,2%)
estaban a tratamiento profilactico.

El cuestionario CATCH

Los pacientes adultos calificaron las limitaciones de
la enfermedad en actividades de la vida diaria con una
media de 4,8 (DE = 2.4, escala 1-10; valores que van
de 1, “sin restricciones en absoluto”, a 10, “extremada-
mente restringido”). Ademas, el 61,8, 49,4 y 43,2% de
los pacientes refirieron un riesgo bajo de sangrado en
actividades diarias, sociales y recreativas (Tabla suple-
mentaria 6). Ademas, el 64,3, 78,6 y 28,6% de los nifios
indicaron dijeron no percibir el riesgo de sangrado en
tales actividades. En lo referente a la percepcion del
dolor, el 14,6% de los pacientes adultos dijo haber
experimentado algun tipo de sangrado durante los Uulti-
mos 7 dias (Tabla suplementaria 7). En los nifos, la
tasa media de peor dolor experimentado durante los
ultimos 7 dias fue de 2,5 (DE = 0,6). Todas las puntua-
ciones medias obtenidas en el cuestionario CATCH
fueron numéricamente mas altas en pacientes adultos
que en nifios, salvo la percepcion del riesgo recreativo
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Tabla 1. Caracteristicas sociodemogréficas y clinicas de los pacientes

Caracteristicas

Pacientes (n = 103)

Sexo, masculino, n (%)

Edad, media (DE), afios

102 (99,0)
34,0 (21,0-43,0)

Comorbilidades mas frecuentes/enfermedades concomitantes relevantes®

Hepatitis C virus
Artritis

Infeccion por VIH
Hipertension

Tiempo de diagnéstico de hemofilia, n (%)"
Dentro de los primeros 3 meses de vida
Entre los 3y 9 meses de vida
Mas alla de los 9 meses de vida

Episodios hemorragicos tratados con factor VIII en los tltimos 12 meses, n (%)

Nimero de episodios hemorragicos tratados con factor VIII en los Gltimos 12 meses, mediana (RIC)*

Tipo de tratamiento contra la hemofilia en la actualidad, n (%)
Profilactico
Bajo demanda

Nimero de visitas al especialista programadas por afio para el manejo de la hemofilia A, mediana (RIC)*

Namero de visitas al especialista realizadas en el (ltimo afio para el manejo de la hemofilia A, mediana (RIC)

*Opcion maltiple.
Datos faltantes: n = 8", n = 6%.

28 (27,2)

24 (233)

22 (21,4)
8(7,8)

21 (20,4)
29 (28,2)
45 (43,7)
50 (48,5)
2,0 (1,0-4,0)
96 (93,2)
7(6,8)
3,0 (2,0-6,0)
6,0 (3,0-10,0)

DE: desviacion estandar; RIC: rango intercuartilico; VIH: virus de inmunodeficiencia humana.

(31,4 frente a 33,8, respectivamente; Fig. 1). En lo refe-
rente a las preocupaciones en torno a la hemofilia, el
32,6% de los pacientes adultos afirmaron que rara vez
piensan en la hemofilia, el 50% de los nifios dijeron
haber pensado en la hemofilia la semana pasada y el
35,7% de los cuidadores dijeron pensar siempre en la
hemofilia de su hijo (Tabla 2).

Conocimientos de los pacientes sobre su
enfermedad y tratamiento

Segun los pacientes, el 81,6 y 16,5% presentaban
hemofilia A grave o moderada, respectivamente
(Tabla 3). La mayoria de ellos (99,0%) dijeron conocer
los signos y sintomas asociados a la hemofilia, sobre
todo, gracias a los profesionales sanitarios con los que
interactian (69.9%) o a propia experiencia (52.4%). El
57,3% del total de pacientes dijo conocer los riesgos
asociados a la hemofilia, principalmente, gracias a
hematdlogos (100.0%), enfermeras (88.3%) y farma-
céuticos (62.1%). Todos los pacientes dijeron conocer
lo importante que es seguir correctamente el trata-
miento e indicaciones para el manejo de su hemofilia
que dados por su médico. La mayoria de los pacientes
(96,1%) dijeron sentirse capacitados y tener suficientes
conocimientos como para continuar su tratamiento de

manera segura y efectiva desde casa y el 94,9% (94
de 99 pacientes) dijo que esto fue resultado de la
comunicacion y relacion con las enfermeras. En cuanto
a la experiencia de los pacientes con las enfermeras
especializadas, todos los pacientes consideraron nece-
sario el papel de la enfermera especialista dentro del
equipo médico. Los pacientes calificaron la importancia
del papel de la enfermera especialista dentro del
equipo médico con una mediana de 10,0 (RIC: 9,0-10,0,
con valores que van de 0 “nada necesario” a 10 “extre-
madamente necesario”).

Papel de las enfermeras especializadas en
el cuidado del paciente hemofilico

De las enfermeras que completaron el cuestionario (n
= 16), el 43,8% tenia de 3 a 5 afios de experiencia en
el manejo de coagulopatias (Tabla 4). La mayoria
(93,8%) dijeron trabajar en un centro con consultas
regulares para el manejo de las coagulopatias, sobre
todo, a diario 0 4 veces a la semana (80%) y como parte
de un equipo multidisciplinar formado, principalmente,
por las unidades de farmacia (87,5%), fisioterapia
(87,5%), hematologia (87,5%), rehabilitacion (75%) y
traumatologia (75%). Todas las enfermeras dijeron par-
ticipar en la formacién de pacientes y/o cuidadores en
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Figura 1. Carga de la enfermedad (puntuaciones CATCH) en pacientes y cuidadores.
*En lo referente a la puntuacién obtenida en el cuestionario CATCH sobre el tratamiento en nifios, los valores méas
altos representan una menor carga percibida del tratamiento de la hemofilia. CATCH: Herramienta de Evaluacion

Integral de Desafios en Hemofilia.

todo lo relacionado a su enfermedad, tratamiento y
adherencia, entre otras cuestiones. Otras caracteristicas
de las enfermeras y su papel en el manejo de pacientes
hemofilicos se muestran en la tabla 8 suplementaria. El
50,0% de las enfermeras dijeron tener interacciones
regularmente con pacientes y/o cuidadores, intercam-
biando experiencias relacionadas con su salud y tra-
tando de seguir su estado y evolucion incluso si estan
en casa. Ademas, el 87,5% dijeron participar en el pro-
ceso de la enfermedad y facilitar la ensefanza que les
permite continuar con el tratamiento en el hogar.

Discusion

Este estudio tuvo como objetivo mostrar tres aspectos
asociados al manejo de pacientes con hemofilia A, a
saber, la carga de la enfermedad en la vida diaria de
pacientes y cuidadores, los conocimientos de los pacien-
tes sobre su propia enfermedad y tratamiento (con posi-
bles consecuencias en el manejo del paciente) y, por
ultimo, el papel que juegan las enfermeras especializa-
das a la hora de afrontar la formacion del paciente y
otras competencias. El dolor, la frecuencia de sangrados
y el estado funcional son preocupaciones principales de
los pacientes con hemofilia y sus cuidadores, afectando
su estilo y calidad de vida (CV)'™. El presente estudio es
el primero jamas publicado sobre el impacto de la hemo-
filia y su tratamiento en pacientes con hemofilia y sus
familias (como un resultado relevante para el paciente,
PRO) en la practica clinica rutinaria en Espana. Hasta
la fecha, solo dos estudios previos (todavia sin publicar)
han utilizado el nuevo cuestionario CATCH,

principalmente para describir su exhaustividad vy fiabili-
dad'®®, Solo un reciente estudio de fase Ill con emici-
zumab mostré una mejora en la carga del tratamiento
en pacientes con hemofilia A utilizando el cuestionario
CATCH'". Nuestros resultados destacan la carga de la
enfermedad presente en pacientes adultos y pediatricos,
asi como en cuidadores. Segun los pacientes, su
impacto es evidente en las actividades diarias mas sim-
ples como, por ejemplo, estar de pie durante mucho
tiempo, subir un tramo de escaleras o jugar de manera
brusca con nifios en el caso de los pacientes adultos o
cepillarse los dientes, ponerse calcetines y zapatos, o
al bajar un tramo de escaleras en el caso de los nifios.
Ademas, segun los pacientes adultos, la hemofilia no
provoca un impacto notable en el trabajo ni en la vida
universitaria, aunque se hace mas evidente al realizar
tareas fisicas. A pesar del riesgo percibido en las acti-
vidades diarias, casi 1 de cada 2 pacientes intentan vivir
sus vidas con normalidad y solo 1 de cada 5 piensa, a
menudo, en su enfermedad. Ademas, la preocupacion
de los cuidadores por la enfermedad del nifio suele ser
algo habitual. Al comparar poblaciones, los pacientes
adultos mostraron mayor preocupacion por la enferme-
dad que los nifios; No obstante, los cuidadores mostra-
ron una preocupacion incluso mayor que los pacientes.
Los nifios aseguraron que la hemofilia influia menos en
la escuela que lo que decian los adultos que influia en
sus trabajos o la universidad. Todos estos resultados
coinciden con los descritos en estudios previos y mues-
tran como influyen las mejoras en el tratamiento'®. Los
conocimientos de los pacientes sobre su propia enfer-
medad y tratamiento es un factor importante que influye
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Tabla 2. Impacto de la hemofilia en la preocupacion, actividades laborales/colegio/escuela y tratamiento de
hemofilia en pacientes y cuidadores

Preocupacion (Pregunta CATCH: “En general, en un dia normal, ;con qué frecuencia piensas en la hemofilia?”), n (%)*

Adultos (n = 89) 15 (16,9) 29 (32,6) 25 (28,1) 15 (16,9) 5 (5,6)
Nifios (n = 14) 4 (28,6) 7 (50,0) 3(21,4) 0(0,0)
Cuidadores (n = 14) 0(0,0) 2 (14,3) 3(21,4) 4 (28,6) 5(35,7)

Rara vez La mayor parte
del tiempo

Actividades laborales/colegio/escuela (Pregunta CATCH: “;Con qué frecuencia la hemofilia influye en tu capacidad para trabajar/ir a
la escuela y/o hacer los deberes?”), n (%)*

Adultos: Trabajo (n = 89) 14 (21,9) 30 (46,9) 19 (29,7) 1(1,6) ®
Adultos: Universidad/escuela (n = 89) 10 (52,6) 9 (47,4) 0(0,0) 0(0,0) -
Nifios: Escuela (n = 14) 8 (57,1) 6 (42,9) 0(0,0)

Tratamiento de la hemofilia

Adultos (n = 89): Pregunta CATCH: “En lineas generales, ;hasta qué punto te molesta tu tratamiento contra la hemofilia?”, n (%)*

33 (37,1)

30 (33,7)

17 (19,1) 8 (9,0 1(1,1)

Nifios (n = 14): Pregunta CATCH: “En lineas generales, ;hasta qué punto te gusta o no tu tratamiento contra la hemofilia?”, n (%)*

No me No me gusta Me gusta un Me gusta
gusta nada un poco poco mucho

1(7,1)

2(14,3)

5 (35,7) 6 (42,9)

Cuidadores (n = 14): Pregunta CATCH: “En lineas generales, jhasta qué punto es un problema el tratamiento contra la hemofilia de tu

hijo?”, n (%)*

9 (64,3)

3(21,4)

1(7,1) 1(7,1) 0(0,0)

*En cursiva y entre comillas se muestran las preguntas para cada item tal y como aparecen redactadas en el cuestionario CATCH.
"Para los nifios, en lugar de “la mayor parte del tiempo”, las respuestas fueron “a menudo” y “siempre”. Ambas respuestas fueron 0,0 %.

en la adherencia al tratamiento y, a su vez, en el cuidado
del paciente®. Varios estudios han encontrado que existe
una asociacién positiva entre los conocimientos sobre
la enfermedad, la adherencia al tratamiento y la conse-
cucion de mejores resultados (como en calidad de vida
y manejo de episodios de sangrado)®'®. Ademas de
esto, estudios publicados revelan que los pacientes con
hemofilia grave y moderada tienen lagunas de conoci-
miento en determinadas dreas especificas®’. En nuestro
estudio, los pacientes tenian un nivel adecuado de
conocimiento ya que practicamente todos ellos (99%)
dijeron conocer los signos y sintomas asociados tanto
a la hemofilia como al tipo de esta (98,1%). Se debe
mencionar que 2 de nuestros pacientes (1,9%) dijeron
tener enfermedad leve cuando, en realidad fueron diag-
nosticados de enfermedad moderada (un caso) y grave

(el otro). Esta observacion resalta la necesidad de refor-
zar la formacién de los pacientes sobre su enfermedad,
los riesgos de complicaciones, los beneficios de los tra-
tamientos y la importancia del autocuidado. Los tipos de
tratamiento que indicaron los pacientes también iban en
consonancia con la informacién proporcionada por los
investigadores (enfermeras). Segun los pacientes, los
conocimientos sobre la enfermedad y el tratamiento se
obtuvieron, principalmente, de la informacién proporcio-
nada por los profesionales sanitarios (69,9%) o de su
propia experiencia (tras multiples episodios hemorragicos,
52,4%). Todos los pacientes dijeron conocer la importan-
cia de seguir correctamente el tratamiento y las indicacio-
nes del médico. La mayoria de los pacientes sefialaron la
figura de las enfermeras a la hora de recibir formacion
sobre el impacto e implicaciones de la hemdfilia.

1
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Tabla 3. Conocimientos de los pacientes sobre su enfermedad, tratamiento y profesionales sanitarios
Variables

Enfermedad*

Tipo de hemofilia, n (%)
Leve (Factor VIl entre 5y 30%)
Moderada (Factor VIII entre 1y 5%)
Grave (Factor VIII < 1%)

Tener conocimiento de los signos y sintomas asociados a la hemofilia, n (%)

Como se adquirieron los conocimientos sobre los signos y sintomas, n (%)
“Gracias a los profesionales sanitarios con los que interactio”
“Tras muchos episodios/sangrados, he aprendido a reconocerlos”
“Siempre he tenido interés y suelo buscar informacién actualizada sobre mi enfermedad”
“Estoy en contacto con asociaciones de pacientes y asisto a charlas o congresos sobre mi enfermedad”

Tener conocimientos sobre los riesgos asociados a la hemofilia, n (%)
“Si, trato de minimizarlos en la medida de lo posible”
“Si, aunque trato de llevar una vida lo mas normal posible, como si no tuviera la enfermedad”
“No todos (los riesgos), por esta razon, prefiero evitar cualquier situacion que pueda comprometer mi salud
“No tengo muchos conocimientos al respecto, hago todo tipo de actividades y nunca he tenido ningdn
problema”

”

Tener la formacion y conocimientos para seguir el tratamiento de manera segura y efectiva desde casa, n (%)

Lograr la formacion y conocimientos necesarios para seguir el tratamiento de manera segura y efectiva desde
casa es resultado de la comunicacion y relacion que mantengo con las enfermeras, n (%)"

Familia, amigos y/o compaiieros de trabajo

Familia, amigos y/o compafieros de trabajo con conocimiento sobre su enfermedad, n (%)

Familia, amigos y/o compafieros de trabajo con conocimiento adecuado para manejar un episodio de sangrado,
n (%)"

Tratamiento

Tipo de tratamiento actual, n (%)*
A demanda
Profilactico

Duracion del tratamiento, n (%)*
< 6 meses
Entre 6 meses y 1 afio
Entre 1y 3 afios
Entre 3y 5 afios
Mas de 5 afios

Profesionales sanitarios*

Profesionales sanitarios con los que interacttian los pacientes con mayor frecuencia en lo referente a su
enfermedad, n (%)

Hematdlogos

Enfermeras

Farmacéuticos

Rehabilitadores

Traumatologos

Fisioterapeutas

Dentistas

Caracteristicas de las enfermeras, n (%)
“Se relinen y te forman sobre el impacto y las implicaciones de la hemofilia”
“Sientes que te escuchan, puedes hablar abiertamente sobre las dificultades que tienes con respecto al
tratamiento o la enfermedad y colaborar en la basqueda de soluciones”
“Promueven la adherencia al tratamiento y conocen su grado de cumplimiento y su evolucién, participan en
el proceso de la enfermedad y facilitan la formacion que te permite seguir con el tratamiento en casa”
“Influyen positivamente en su percepcion de la enfermedad y motivan el logro de objetivos”

Pacientes

(n =103)

2(1,9)
17 (16,5)
84 (81,6)

102 (99,0)

72 (69,9)
54 (52,4)
36 (35,0)
30 (29,1)

36 (35,0)
59 (57,3)
7(6,8)
1(1,0)

99 (96,1)
94 (94,9)

99 (96,1)
78 (78,8)

7(6,8)
95 (92,2)

11(10,7)
3(29)
16 (15,5)
10(9,7)
62 (60,2)

103 (100,0)
91 (88,3)
64 (62,1)
41 (39,8)
38 (36,9)
35 (34,0)
34 (33,0)

72 (70,0)
69 (67,0)

67 (65,0)

59 (57,0)

(Contintia)
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Tabla 3. Conocimientos de los pacientes sobre su enfermedad, tratamiento y profesionales sanitarios (continuacion)

Variables Pacientes

(n =103)

Enfermedad*

Posibilidad de interactuar con las enfermeras, n (%)

“Solo cuando voy al hospital y necesito cuidados de enfermeria” 39 (37,9)
“Habitualmente. Intercambiamos experiencias asociadas a mi salud y trato de seguir mi enfermedad y evolucién, 38 (36,9)
incluso aunque esté en casa”

“Ocasionalmente, si experimento un empeoramiento de mi estado de salud y cuando voy al hospital y necesito 26 (25,2)

tratamiento”
Importancia de la figura de la enfermera especialistas dentro del equipo sanitario, mediana (RIC)** 10,0 (9,0-10,0)

*En cursiva y entre comillas se muestran las respuestas tal como estan redactadas en el cuestionario CATCH.

Datos faltantes: n = 4, n = 1%,

$0pcion miltiple.

fCalculado sobre los 99 participantes que respondieron “Si” a “Tener la formacion y conocimientos necesarios para seguir el tratamiento de manera segura y efectiva
desde casa”.

**Valores que van de 0 “nada necesario” a 10 “extremadamente necesario”.

Tabla 4. Caracteristicas de las enfermeras y el papel que juegan cuidado de pacientes con hemofilia (continuacion)

Caracteristicas Enfermeras
(n=16)

Afios de experiencia en el manejo de coagulopatias, n (%)

Mas de 15 afios 2 (12,5)
Entre 10y 15 afios 1(6.2)
Entre 5y 10 afios 3(18,8)
Entre 3y 5 afios 7(43,8)
Entre 1y 2 afios 3(18,8)
2-3 veces por semana 2 (13,3)
1 vez por semana 1(6,7)
Enfermeras que trabajan en un centro con protocolos especificos para el manejo de hemofilicos 13 (81,2)
Enfermeras que trabajan en un centro con un equipo multidisciplinario para el manejo de las coagulopatias, n (%) 15 (93,8)

Especialidades méas frecuentes incluidas en el equipo multidisciplinario, n (%)*

Farmacia 14 (87,5)
Fisioterapia 14 (87,5)
Hematologia 14 (87,5)
Rehabilitacion 12 (75,0)
Traumatologia 12 (75,0)
Nimero de pacientes con coagulopatias que suelen acudir a las consultas de coagulopatias, n (%)
Mas de 500 5(31,2)
Entre 200 y 500 4 (25,0)
Entre 50 y 200 5(31,2)
<50 2 (12,5)
Descripcion del rol de la enfermeria, n (%)
“Entiendo los principios y objetivos de los procedimientos, manejo situaciones complejas pero predecibles. 5(31.2)
Reconozco problemas reales y potenciales y priorizo de manera efectiva”
“Interactio en situaciones complejas y exigentes. Tengo habilidades practicas adecuadas y especificas para las 5(31,2)
necesidades del paciente y aplico la toma de decisiones intuitiva”
“Inicio practicas innovadoras. Demuestro excelencia y actlio como modelo/guia para mis compafieros. Puedo 3(18,8)
manejar la complejidad y evaluar criticamente el uso de teoria/investigacion en la practica”
“Sigo los procedimientos de las politicas y principios, enfocandome en un solo aspecto del cuidado a la vez” 2(12,5)
“Reconozco y priorizo la necesidad de acciones. Tomo decisiones limitadas cuando soy consciente/experimentada/ 1(6,2)
segura de la situacion”
Interaccion con pacientes y/o sus cuidadores, n (%)
“Solo cuando van al hospital y necesitan cuidados de enfermeria” 4 (25,0
(Continda)
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Tabla 4. Caracteristicas de las enfermeras y el papel que juegan cuidado de pacientes con hemofilia (continuacién)

Caracteristicas Enfermeras
(n =16)

“Ocasionalmente, si hay un empeoramiento de su estado de salud, ademas de cuando van al hospital y necesitan

cuidados de enfermeria”

“Regularmente. Intercambiamos experiencias relacionadas con su salud e intento seguir su condicion y evolucion,

incluso si estan en casa”

Enfermeras que fomentan o participan en el proceso de aprendizaje de pacientes y/o cuidadores, n (%)

Formas de fomentar y participar en dicho aprendizaje, n (%)*"

“Participo en el proceso de la enfermedad y les doy formacion que les permite continuar con el tratamiento en casa”
“Fomento la adherencia al tratamiento y me mantengo al tanto de su grado de cumplimiento y evolucion”

“Puedo influir positivamente en su percepcion de la enfermedad y motivar la consecucion de objetivos”

“Conozco y divulgo el impacto social/econémico e implicaciones de la hemofilia en los pacientes y sus familias”

Otros

*Opcion maltiple.

4 (25,0
8 (50,0)

16 (100,0)

14 (87,5)
11 (68,8)
8 (50,0)
6 (37,5)
3(18,8)

Entre comillas se muestran las respuestas tal como estan escritas en el cuestionario adaptado.

En consecuencia, las directrices de la Federacion Mundial
de Hemofilia recomiendan que los pacientes con hemofilia
reciban tratamiento en centros de atencion integral espe-
cializados a través de un equipo de atencién especiali-
zado y multidisciplinar®. Las enfermeras especializadas en
el manejo de la hemofilia son, de hecho, fundamentales
a la hora de implementar estos cuidados™. A excepcion
de los limitados informes que nos llegan del Reino
Unido™ "1, |a evidencia sobre el papel y competencia de
las enfermeras especializadas en el manejo de la hemo-
filia es practicamente inexistente. En nuestro estudio, los
resultados retratan a las enfermeras como profesionales
sanitarios con experiencia en el manejo de las coagulo-
patias, que asumen y promueven la formacién sanitaria,
colaboran con otros centros sanitarios en materia de
investigacion e intercambio de mejores practicas, ofrecen
servicios de laboratorio con cobertura de 24 horas y dan
seguimiento y tratamiento regular en casa, si es necesa-
rio, entre otras cualidades. Ellas suelen participar en el
proceso de la enfermedad, animan a los pacientes no
dejar el tratamiento e influyen positivamente en la percep-
cion de la enfermedad que tienen estos pacientes.

La principal limitacion del estudio fue el nimero relati-
vamente bajo y, en consecuencia, la heterogeneidad en
el tamafio entre las poblaciones de adultos, nifios y cui-
dadores (89:14:14). Tampoco se recopild informacion
sobre los conocimientos de los cuidadores en torno a su
enfermedad. En lo referente a los conocimientos de los
pacientes y al papel de las enfermeras especializadas,
los datos se proporcionaron a partir de cuestionarios
limitados, sin inferir ninguna correlacion. Por ejemplo,
incluir elementos capaces de correlacionar el nivel de
conocimientos del paciente con la carga de la enferme-
dad del paciente/cuidadores o el papel educativo que
juegan las enfermeras especializadas en relacién con los

conocimientos del paciente habria fortalecido considera-
blemente las conclusiones. Otra limitacion deriva del
hecho de que los dos cuestionarios adaptados aun no
han sido validados en pacientes con hemofilia moderada
o grave. No obstante, fueron creados y utilizados porque,
tras una busqueda bibliografica, ninguno de los cuestio-
narios validados disponibles pudo satisfacer plenamente
los objetivos del presente estudio. A pesar de estas limi-
taciones, este estudio proporciona una visién actualizada
del importante impacto que tiene la hemofilia en la vida
diaria de los pacientes y cuidadores, los conocimientos
de los pacientes sobre su enfermedad y tratamiento al
tiempo que destaca el papel de las enfermeras especia-
lizadas en el cuidado de estos pacientes.

Conclusiones

Este estudio muestra que la hemdfilia tiene un impacto
en la vida diaria de pacientes y cuidadores a pesar de las
mejoras y los nuevos tratamientos. Los conocimientos de
los pacientes sobre su enfermedad y tratamiento
siguen siendo un aspecto importante que influye en su
tratamiento. Las enfermeras especializadas son una
figura clave en este proceso de formacion y cuidados
integrales, sobre todo, en casos moderados y graves.
Aunque nuestro estudio es un primer paso en el uso
del cuestionario CATCH, se requieren mas estudios
que involucren cohortes mas grandes de pacientes y
cuidadores para confirmar los resultados presentes.

Material suplementario

El material suplementario estd disponible en DOI:
10.24875/SANGRE.M24000051. Estos datos han sido
proporcionados por el autor correspondiente vy



S. Garcia-Barcenilla et al. Hemofilia desde la perspectiva del paciente/enfermeria

publicados online para el beneficio del lector. El conte-
nido del material adicional es, solo, responsabilidad de
los autores.
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