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Introduccion

1.1. Antecedentes: La hemofilia

La hemofilia es una enfermedad crénica, en la mayor parte de los casos congénita y hereditaria,
ligada al cromosoma X.

Esquema de la transmisién de la hemofilia

Hombre sano y mujer portadora Hombre hemofilico y mujer sana Hombre hemofilico y mujer portadora
[ ] [ ]
° °
° °
[ ] [ ]
XY XX XY XX XY XX
XY XX XY XX XY XX XY XX XY XX XY XX
Sano Sana Hemofilico  Portadora sano Portadora Sano Portadora sano Hemofilica Hemofilico  Portadora

La hemofilia se caracteriza por una alteracién en los genes F8 o F9, responsables de la produccion
del factor de coagulacién sanguinea VIII (FVIII) y IX (FIX) respectivamente. Esta alteracion produce
una disminucién en la sintesis del FVIII o FIX que conlleva un fallo en la cascada de coaqulacién, lo
que provoca que las lesiones, contusioneso heridas sangren mas y durante mas tiempo, pudiéndo-
se producir hemorragias internas y externas.

Los tipos de hemofilia vienen determinados por el déficit del factor de coagulacion afectado, sien-
do los dos mayoritarios la hemofilia A (HA), cuando se trata de un déficit en el FVIII, yla hemofilia
B (HB), cuando el factor afectado es el IX.

La Federacion Mundial de Hemofilia (World Federation of Hemophilia, WFH) liderd un estudio sobre
la prevalencia de la hemofilia, publicado en el afio 2019', en el que a partir de un metanalisis de los
datos recogidos en los registros de pacientes de aquellos paises que contaban con registros com-
pletos (Australia, Canada, Francia, Italia, Nueva Zelanda y Reino Unido) se puso de manifiesto una
prevalencia de hemofilia superior a la estimada hasta entonces.
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Asi, segun este analisis se determind que la hemofilia A afecta a 17 por cada 100.000 varones y la
hemofilia B a 4 de cada 100.000.

A su vez, en este trabajo se calculd por primera vez la prevalencia de la hemofilia al nacer, que se
estimé en 25 nacidos con hemofilia por cada 100.000 nacidos varones en el caso de la hemofilia A;
y 5 casos por cada 100.000 nacidos varones para la hemofilia B.

Ademas, este trabajo constato la brecha existente entre los paises con ingresos mas altos y los de
ingresos mas bajos (segun la definicién del Banco Mundial) en relacién a la atencién y la esperanza
de vida para los pacientes con hemofilia.

En Espafia se calcula que existen 3.000 pacientes con hemofilia, de los que el 45% la sufren en su
forma mas grave; y el 20% son nifios2.

Los genes F8 y F9 son proclives a mutaciones, por lo gue mas de un tercio de los casos de hemofilia
se dan como consecuencia de mutaciones espontaneas, sin historia familiar de Hemofilia3.

En Europa, se considera como enfermedad rara a aquella que afecta a una de cada 2.000 perso-
nas4, por lo que la hemofilia es, en base a su prevalencia, una enfermedad rara.

La hemofilia es, por lo tanto, una enfermedad hematoldgica que, sin la prevencidén y tratamiento
adecuado, se convierte también en una enfermedad ortopédica debido a hemorragias articulares
de repeticién o hemartrosis espontaneas que conllevan la apariciéon de la artropatia hemofilica,
una de las complicaciones que mas afecta a la calidad de vida del paciente. La hemartrosis es, por
lo tanto, la manifestacion clinica mas frecuente en la hemofilia grave. Ademas, otras hemorragias
graves como la intracraneal, pueden poner en peligro la vida de los pacientes.

El tratamiento de la hemofilia consiste en reemplazar con un factor de la coagulacién exége-
no, la deficiencia que padece el paciente. Para ello, se utilizan los factores plasmaticos, que-
derivan del plasma humano; y los factores recombinantes, que se obtienen a partir de células
de mamifero, por técnicas de ingenieria genética. Ambos tipos de factor son actualmente,
muy seguros y eficaces®. Respecto al tratamiento, cabe destacar, que la complicaciéon mas
grave actualmente en la hemofilia en general es el desarrollo de inhibidores aloanticuerpos
dirigidos contra el FVIII/FIX gque neutralizan su actividad. Su incidencia se estima entre un
20-30 % en hemofilia A grave®.

Junto al tratamiento de reemplazo con factores de la coagulacién, el paciente hemofilico necesita
un seguimiento por parte de un equipo multidisciplinar para poder garantizar su calidad de vida, es
decir, que lleve una vida normal®.

1.2 Programa de Atencion Integral al Paciente con
Hemofilia: Necesidades y objetivos

El tratamiento de la hemofilia ha evolucionado de forma muy importante en las Ultimas décadas,
desde que en los afios 50 empezara a emplearse el plasma fresco congelado. Dos décadas mas
tarde aparecieron los concentrados plasmaticos y se crearon las primeras unidades especializadas
en coagulopatias.

Los afios 80 supusieron una década desalentadora para los pacientes con hemofilia debido a la
grave crisis de sequridad en los tratamientos, que comporté que muchos pacientes se infectaran
por VIH y VHC como consecuencia del uso de factores plasmaticos infectados.
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Ya en los 90, la aparicién de los factores recombinantes permite la obtencién de factores no plas-
maticos vy, por lo tanto, libres de potenciales infecciones. En estos afios empezd a emplearse la es-
trategia de pautar el tratamiento profilactico para los pacientes con hemofilia, que supuso un gran
paso ya que permitid la posibilidad de disminuir y prevenir la frecuencia de hemorragias.

Recientemente, los factores de coagulacién de larga duracién (EHL), han permitido una importante
mejora en la calidad de vida de los pacientes con hemofilia, al permitir reducir de forma notable el
ndimero de infusiones, espaciarlas en el tiempo y conseguir una mejor prevencién de potenciales
episodios hemorrdgicos y sus consecuencias asi como de los microsangrados, que son dificiles de
detectar.

En un futuro préximo, la terapia génica puede abrir un paradigma radicalmente distinto en la en-
fermedad.

Junto a la importante mejora en la calidad de vida de los pacientes con hemofilia, un sequimiento
mas preciso de la enfermedad y la aparicion de los nuevos tratamientos han permitido que en la ac-
tualidad, la esperanza de vida del paciente con hemofilia se sitle en la media de la poblacién sana.

Este hecho va acompafiado de una evolucién en el perfil del paciente con hemofilia con la consi-
guiente aparicién de nuevos retos en su atencion y sequimiento, como consecuencia fundamental-
mente del envejecimiento, teniendo que hacer frente a la aparicién de las mismas comorbilidades y
factores de riesgo ligados a la edad, que también concurren en la poblacion sin hemofilia.

La aparicion de un nuevo perfil de paciente con nuevas necesidades que siguen precisando una
atencion multidisciplinar; asi como la disponibilidad de nuevos tratamientos capaces de normali-
zar la vida de los pacientes con hemofilia; han sido algunos de los motivos principales para el abor-
daje de este trabajo en el que se pretende establecer unas recomendaciones para el conjunto del
Sistema Nacional de Salud (SNS) que permitan maximizar la calidad de vida y los resultados en sa-
lud del paciente hemofilico a través de una atencién multidisciplinar, coordinada, eficaz y eficiente.

El Programa de Atencion Integral al Paciente con Hemofilia pretende, por lo tanto, aportar reco-
mendaciones de implementacién factible y orientadas a mejorar la atencién que reciben los pacien-
tes con hemofilia. Concretamente, los objetivos principales del programa podrian concretarse en:

e Abordar los actuales retos de la atencién al paciente con Hemofilia, desde un prisma multi-
disciplinar, que tenga en cuenta tanto los aspectos clinicos como los que afectan a la dimen-
sion personal y social del paciente.

e Definir, de forma consensuada, el estandar éptimo de atencién integral al paciente con he-
mofilia para ofrecer una asistencia sanitaria adecuada a sus necesidades, ahondando en
la equidad y contribuyendo a la reduccién de la variabilidad clinica en el conjunto del SNS.

e Divulgar conocimiento de calidad sobre la hemofilia y las necesidades de los pacientes para
promover un mejor abordaje de la morbilidad asociada, que implique y establezca flujos de
relacidonentre profesionales de diferentes especialidades y disciplinas.

1.2.1 LA METODOLOGIA

Para el desarrollo del Programa de Atencion Integral al Paciente con Hemofilia se constituyé un
grupo multidisciplinar de expertos que ha contado con el apoyo metodolégico y la coordinacion de
la consultora, especializada en el sector Salud, Eversheds Sutherland Nicea-Salud Advisory.

Partiendo de un cuestionario previo que fue respondido por todos los expertos que integraban el
panel, se mantuvieron dos reuniones de trabajo en las que se pudieron debatir y consensuar los
contenidos del presente documento.
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Las conclusiones alcanzadas tras las reuniones, debates y analisis de la documentacién aportada
por el panel se recogen a continuacién con el objeto de servir como guia para la implantacién de
un modelo de atencién integral a la hemofilia que resulte eficiente y que contribuya a mejorar la
calidad de vida de los pacientes

La metodologia empleada ha comprendido, de forma resumida, las cuatro fases que se recogen a
continuacion:

Metodologia empleada en el desarrollo del Programa de Atencién Integral
al Paciente con Hemofilia

Analisis de la Revision de la informacién disponible acerca de los
documentacion retos a abordar en cuanto al diagndstico, seguimiento y
previa tratamiento de la hemofilia.

Se envid un cuestionario a los miembros del panel que

AT recogia los diferentes aspectos identificados que debian

revio . i

P ser revisados en el trabajo.

. Se pusieron en comun las conclusiones extraidas de los
Reuniones . . . o ..
del panel de cuestionarios, se identificaron los principales temas a
expertos abordar y se consensuaron las recomendaciones que se

recogen a continuacién.
.. Se recopild la informaciéon complementaria necesaria

Redaccion

por parte de los expertos hasta la configuracion del

ST AL documento definitivo.

1.2.2 EL PANEL DE EXPERTOS

Los 23 expertos que han formado parte del grupo de trabajo para la definiciéon del Programa de
Atencién Integral al Paciente con Hemofilia son los siguientes:

e Antonio Arraiza. Director de Programas Corporativos de Salud en Osakidetza.

e Santiago Bonanad. Médico Hematdélogo. Jefe de la Unidad de Hemostasia y Trombosis del
Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia.

e Manuel Castafio. Médico Internista. Unidad de Gestion Clinica de Enfermedades Infecciosas
del Hospital Regional Universitario de Mdlaga.

® Hortensia de la Corte Rodriguez. Médico especialista en Medicina fisica y rehabilitacién.
Servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacion del Hospital Universitario La Paz de Madrid.

® Rubén Cuesta Barriuso. Fisioterapeuta.

® Maria Falcon Rodriguez. Médico Hematdlogo y Pediatra. Complejo Hospitalario Universita-
rio Insular Materno Infantil de Gran Canaria.
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e Maria Antonia Fernandez Contreras. Supervisora de Enfermeria en el Hospital Universitario
Rio Hortega de Valladolid.

e Alberto Freire. Medico de Medicina de Familia y Comunitaria. Vicepresidente de la Sociedad
Espafiola de Medicina General (SEMG) en Galicia.

® Victor Jiménez Yuste. Médico Hematoldgo. Jefe del Servicio de Hematologia y Hemotera-
pia del Hospital Universitario de La Paz en Madrid.

e M2 Fernanda Léopez Fernandez. Hematdéloga. Jefa del Servicio de Hematologia y Transfu-
sion del Complejo Hospitalario Universitario de A Corufa.

e Anton-Giulio Manganelli. Economista. Departamento de Economia de la Universidad Pom-
peu Fabra de Barcelona y EADA Business School de Barcelona.

® Miguel Angel Martin. Secretario General de Fedhemo.

¢ Eva Mingot. Hematdloga. Hospital Regional Universitario de Malaga. Directora Cientifica de
la Real Fundacién Victoria Eugenia.

e Rafael Parra Lépez. Médico Hematélogo. Responsable del Banco de Sangre y Tejidos del
Hospital Universitario de Vall d'Hebrdén de Barcelona.

e José Luis Poveda. Farmacéutico. Jefe de Servicio de Farmacia Hospitalaria del Hospital
Universitario La Fe de Valencia.

e Jaume Puig-Junoy. Doctor en Economia. Director del Master de Economia de la Salud y del
Medicamento, Universidad Pompeu Fabra - Barcelona Schoolof Management (UPF-BSM).

® Felipe Querol. Fisioterapeuta. Universidad de Valencia. Hospital Universitario La Fe de Va-
lencia.

e Emérito Carlos Rodriguez Merchan. Médico especialista en Cirugia Ortopédica y Trauma-
tologia. Hospital Universitario La Paz de Madrid.

® Juan Carlos Romero. Médico de Medicina de Familia y Comunitaria. Vocal del grupo de tra-
bajo de Hematologia de SEMERGEN.

e Félix Rubial. Gerente EOXI de Orense.
® Boi Ruiz. Ex Conseller de Salut de la Generalitat de Catalufia.

® Ana Torres Ortufio. Psicéloga. Asociacion de Pacientes de Hemofilia de Murcia. Facultad
de Medicina. Universidad de Murcia.

® Inma Soto. Hematdloga. Jefa de seccién de la Unidad de Trombosis y Hemostasia del Hos-
pital Universitario Central de Asturias.
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2. La carga economica

de la hemofilia

A la hora de llevar a cabo un analisis de la carga econémica que supone una patologia, debe par-
tirse de un andlisis de la misma y de los condicionantes que esta comportan tanto para el sistema
como para el propio paciente.

Para poder conocer la verdadera magnitud del impacto econémico que genera esta enfermedad
deben tenerse en cuenta la cuantificacién, tanto de los costes sanitarios como de los no sanitarios.
Para un adecuado andlisis, por lo tanto, debe tratar de aproximarse el calculo tanto de los costes
directos, en general mds sencillo de cuantificar, y los indirectos, sobre los que resultara mas dificil
disponer de informacidén concreta. Las caracteristicas de la patologia a estudiar impactardn en la
configuracién de la distribucion de estos costes.

Se entiende por costes directos, aquellos relacionados directamente con la intervencién del sis-
tema sanitario, bien sean costes asociados a las consultas, el coste por estancia hospitalaria, o el
gasto farmacéutico generado por un paciente en relacién a su patologia. Por coste indirecto, se en-
tiende todo aquello relacionado con la pérdida de productividad, de calidad de vida o capacidades
del paciente, etc.

Tal y como se ha descrito anteriormente, la hemofilia es una coagulopatia crénica, de caracter he-
reditario ligado al cromosoma X, y que se caracteriza por un déficit en los factores de coagulacion
sanguinea VIl o IX.

En la hemofilia, y para el analisis de la carga econdmica que esta patologia genera, al hablar de
costes directos se tendran en cuenta:

® Costes de hospitalizacion

e Costes de intervenciones quirurgicas asociadas a complicaciones de la hemofilia
® Costes de la terapia fisica.

® E| coste de los fdrmacos para el tratamiento del paciente.

Al hablar de costes indirectos, se hace referencia a la pérdida de productividad, coste generado por
bajas o incapacidades, la carga econémica para los cuidadores informales, etc.

Atendiendo a las caracteristicas de la patologia de andlisis, sus manifestaciones clinicas, asi como
las caracteristicas de los pacientes, los costes directos de la hemofilia estardn condicionados en
buena medida por los siguientes parametros:

e Caracteristicas del paciente como la edad y el peso.

® Ante un evento hemorrdgico: la localizacién y severidad de la hemorragia.
® Eltiempo que el paciente lleve en tratamiento.

® | a efectividad de la terapia de primera linea.
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e F| desarrollo de inhibidores.
® | as complicaciones musculo-esqueléticas que pueda desarrollar por la hemartrosis.

® | a necesidad de terapias de rehabilitacién y ortopédicas complementarias al tratamiento
farmacoldgico.

e |Las hospitalizaciones que pueda precisar el paciente.
® | os procedimientos quirdrgicos a los que deba someterse.

Para la recopilacién de los datos sobre el impacto econémico de la hemofilia se ha Illevado a cabo
una busqueda en la base de datos PubMed, atendiendo especialmente a aquellas publicaciones
mas recientes (publicadas a partir de 2015) y mds relevantes, que aportaran datos sobre los costes
de la hemofilia especificamente en Espafia.

A la vista de la informacién encontrada, a continuacién se recogen los resultados de cuatro estu-
dios realizados en el campo de la hemofilia, con el objetivo principal de conocer el coste medio por
paciente, su desglose en partidas y, a su vez, poner de manifiesto cdmo se incrementa el coste por
paciente cuando se desarrolla un inhibidor.

En el afio 2017 O'Hara et al.' publicaban el estudio CHESS que analiza el impacto econdmico de la
hemofilia grave en cinco paises europeos: Francia, Alemania, Gran Bretafia, Italia y Espafia. Para el
trabajo se tuvieron en cuenta los casos de 1.285 pacientes en total y se analizaron tanto los costes
directos como indirectos generados durante el afio 2014.

En el cédmputo de los costes directos se tuvieron en cuenta los gastos generados con motivo de
la atencién ambulatoria (consultas con el hematélogo, enfermeria u otros especialistas, pruebas
complementarias y coste de los tratamientos farmacoldgicos) y de la hospitalizacién (coste del
procedimiento y costes de la estancia en planta o en UCI, Unidades de Cuidados Intensivos). Por lo
gue respecta a los costes indirectos se recogieron datos acerca del coste generado por los cuida-
dos formales en los casos en los que era necesaria la presencia de un cuidador, asi como los costes
asociados a los desplazamientos al centro hospitalario para recibir asistencia o retirar medicacion.

Como conclusidn, el coste medio por paciente y afio en los cinco paises en los que se desarrollo el
estudid ascendid a 199.541 €, siendo el coste del tratamiento farmacoldgico, el factor de coagula-
cion de reemplazo, la partida mayoritaria (99%) en la configuracién de los costes. Por paises, el
coste por paciente y afio mas alto se registré en Alemania (319.024 €) y el mas bajo en Gran Bre-
tafla (129.000€).

IELIEW| Coste total medio al afio por paciente con Hemofilia

Pais Coste total por paciente y afo (euros)
Francia 196117

Italia 220.344

Alemania 319.024

Espafa 173.771

Gran Bretana 129.365

Fuente: estudio CHESS'
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La carga econdmica de la hemofilia

Los datos referentes a Espafia arrojan un coste medio por paciente con hemofilia grave de 173.771
€ y un coste total de 94.010.111 € al afio por la atencién a los pacientes con hemofilia grave. Aten-
diendo a la distribucién por partidas, en Espafia el 90,5% del gasto por paciente (157.288 €/afio)
corresponde al coste del tratamiento farmacolégico, 7.832 € a otros gastos de atencién sanitaria 'y
5.707 € estan generados por gastos indirectos asumidos por el propio paciente.

LIELIERA Distribucion de los costes al afio por paciente con hemofilia en partidas

Pais Partidas de coste
Coste en farmacos 187.983
Francia Otros costes sanitarios 3.284
Costes indirectos 4.850
Coste en farmacos 312.157
Alemania Otros costes sanitarios 1.894
Costes indirectos 4973
Coste en farmacos 212.385
Italia Otros costes sanitarios 1.946
Costes indirectos 6.013
Coste en farmacos 157.288
Espafa Otros costes sanitarios 7.832
Costes indirectos 8.651
Coste en farmacos 17709
Reino Unido Otros costes sanitarios 5.949
Costes indirectos 5.707

Fuente: estudio CHESS'

Esta distribucién de costes que se asigna a Espafia, la gran parte de los mismos al gasto en medi-
camentos, se confirma en otros trabajos publicados, como en Cavazza et al. (2016)? donde se lleva
a cabo un analisis de los costes directos e indirectos generados por la hemofilia en Alemania, Gran
Bretafia, Francia, Italia, Espafia, Bulgaria, Hungria y Suecia.

El coste anual por paciente estimado para Espafia en este trabajo asciende a 62.955€, en el que
cerca del 82% corresponde al coste generado por el tratamiento farmacoldgico, el 15% a otros
costes directos ligados a la atencidn sanitaria y el resto, a costes indirectos.

Segun se ha visto en los datos referidos, la mayor partida de coste en el andlisis del impacto eco-
ndémico de la hemofilia es el tratamiento farmacoldgico; y uno de los factores que, tal y como se ha
sefialado al principio inciden en este impacto en mayor medida es el desarrollo de inhibidores. Un
trabajo publicado en el afio 2015 por Villarrubia et al.® realiza una comparacién entre el coste que
implica el tratamiento profilactico frente al tratamiento a demanda en pacientes con Hemofilia A
grave que han desarrollado inhibidores. Para este analisis, se partié del coste del tratamiento en
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profilaxis y del tratamiento a demanda de este grupo de pacientes junto con el coste asociado a
la atencién clinica y quirdrgica de los episodios de sangrado que estos pacientes con hemofilia e
inhibidor presentaban anualmente (de media, 8 en los pacientes con tratamiento preventivo y 25
en los que llevan tratamiento a demanda). Las conclusiones pusieron de manifiesto que el coste
medio anual por paciente con hemofilia A e inhibidor en régimen de profilaxis asciende a 524.358
€, un 16% menos que en los casos de régimen terapéutico a demanda.

El desarrollo de inhibidores es una complicaciéon que incrementa de forma importante el impacto
econdémico generado por el paciente.

Jiménez Yuste et al. (2018)* analiza el coste farmacoldgico anual asociado a terapia con agentes
bypass (factor VIl activado recombinante (rFVlla) y concentrado de complejo protrombinico activa-
do (@PCC) en pacientes con Hemofilia A e inhibidor del tratamiento.

En el analisis se estratifico la poblacidn por edad; para obtener datos de pacientes adultos (mas de
14 aflos); y por estrategia de tratamiento, profilactico o a demanda.

Las conclusiones obtenidas establecen que el coste medio anual de un paciente con hemofilia A e
inhibidor en Espafia en el aflo 2018 se estimd en 430.227 €.

El coste de la estrategia profilactica ascendié a 636.905 € por paciente adulto y a 264.819 € por
paciente pediatrico.

Por lo que respecta al coste anual del tratamiento a demanda fue de 564.917 € por paciente adulto
y de 203.970 € por paciente pediatrico, observdndose variaciones considerables entre el trata-
miento con aPCC y rFVlla.

En este punto, y a la vista de los datos sefialados, el panel de expertos, autor de este documento,
ha querido poner de manifiesto la necesidad de tener en cuenta los costes evitados, entre otros
criterios, a la hora de seleccionar el tratamiento idéneo para un paciente.

Asimismo, y a pesar de que el tratamiento profildctico en pacientes con Hemofilia A e inhibidores es
mas caro que la estrategia a demanda, el tratamiento preventivo es clinica y socialmente necesario.

®
MENSAJES

clave

® El coste global estimado de la hemofilia en Espafa varia notablemente en funcion de los
estudios consultados.

e Este coste por afio y por paciente se sitia entre 62.955 euros y 173.771 euros.

® Entre el 80 y el 90% del coste lo constituye el gasto en farmacos, que va desde los
51.445 euros a los 157.288 euros por paciente y afo.

e Cuando el paciente presenta inhibidores al tratamiento, el coste de la hemofilia se in-
crementa de forma notable, alcanzando segun los estudios recogidos los 430.227 euros
anuales de media por paciente.

® Aunque en los pacientes con Hemofilia A e inhibidores de tratamiento la estrategia de tra-
tamiento profilactico es mas costosa que la estrategia a demanda (636.905 € vs 564917 €
de media por paciente adulto/afio), la terapia preventiva se entiende generalmente como
una necesidad desde una perspectiva clinica y social.
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La carga econdmica de la hemofilia
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El diagnostico de la hemofilia

Dado que los diversos trastornos de la coagulacion pueden presentar sintomas muy similares, un
diagndstico correcto es esencial para asegurar que el paciente reciba el tratamiento adecuado'.

En general, una hemofilia moderada o grave, en ausencia de antecedentes familiares, suele diag-
nosticarse en el momento del parto por complicaciones hemorrdgicas o, en todo caso, en la prime-
ra infancia, alrededor de los 6 6 12 meses, generalmente por la aparicién de hematomas.

En los casos de hemofilia leve, suelen diagnosticarse al estudiar un sangrado patoldgico tras trau-
matismos o intervenciones quirudrgicas, o al detectarse un alargamiento de los tiempos de coagula-
cion en una determinacion analitica.

Cuando hay antecedentes familiares de hemofilia, el diagndstico se puede realizar durante la ges-
tacion, mediante el andlisis de una biopsia de vellosidades coriales o del liguido amniético, o en
el periodo neonatal inmediato dosificando el factor VIII o IX en una muestra de sangre de cordén
umbilical.

Las puertas de acceso al sistema sanitario de los pacientes con hemofilia, en el caso de madres
portadoras, son, normalmente, los propios servicios de Hematologia o Unidades de Hemostasia.

Sin embargo, en los casos de novo, esto es, sin sospecha previa, el paciente hemofilico generalmen-
te accede al sistema sanitario a través de: Urgencias, Neonatologia u Obstetricia, Anestesiologia,
Cirugia, Traumatologia, Hematologia, Pediatria de Atencién Primaria (AP) y, en menor medida,
Medicina de Familia en AP.

En opinidon del grupo de trabajo, en la hemofilia no suele darse retraso diagndstico, probablemente
debido a lo llamativa que puede resultar la clinica hemorrdgica. De cualquier forma, en los casos
de hemofilia moderada que presenten una clinica hemorrdagica variable, puede producirse un diag-
néstico mas tardio. En los casos de hemofilia leve, detectada a veces de forma casual como ya se
ha seflalado, el diagndstico de hemofilia puede ser mds tardio aunque este retraso no represente
mayor trascendencia clinica.

Sique debe mencionarse la dificultad que en ocasiones entrafia, especialmente en las consultas de
Pediatria de AP, pensar en la hemofilia como etiopatogenia ante este tipo de clinica, e incluirla en
el diagndstico diferencial.

Por ello, se ha considerado recomendable consensuar y difundir algoritmos sencillos que ayuden
al médico de familia o pediatra a sospechar de hemofilia ante un paciente con signos y clinica que
pueda ser compatible con esta coagulopatia.
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Signos compatibles con hemofilia

® Hematomas frecuentes.

® Hemorragias desproporcionados tras contusiones, heridas, cirugias menores, procesos bu-
codentales, erupcion dental, etc.

En este sentido, y fruto del debate y reuniones de trabajo mantenidas por parte del panel de exper-
tos multidisciplinar, se propone la difusiéon de un algoritmo de ayuda al diagndstico en la linea del
gue se presenta a continuacion.

Propuesta de algoritmo de ayuda al diagnéstico de la
hemofilia para su difusidon en Atencion Primaria.

Propuesta de algoritmo de ayuda al diagnéstico de la hemofilia para su difusién
en Atencidén Primaria.

Paciente (adulto o pediatrico) que

presenta signos susceptibles de clinica 1. Solicitar analitica para estudio
hemorragica anormal y del que se bésico de coagulacion

desconocen antecedentes familiares.

v

2. TTPA dentro de la normalidad | | 4. Alargamiento del TTPA

Signos:
® Hematomas frecuentes
® Sangrado desproporcionado

tras contusiones, heridas, y v
cirugias o procesos bucodentales 3. Seguimiento y control para 5. Derivacién HEMATOLOGIA por
evaluacion de otros diagndsticos sospecha de coagulopatia

Inicio: Ante un paciente, adulto o pediatrico, del que se desconocen antecedentes familiares de
coaqgulopatia pero presenta signos compatibles con una clinica hemorragica anormal (hematomas
frecuentes o sangrados desproporcionados ante contusiones, heridas o procedimientos invasivos);

1. Deberad solicitarse prueba analitica para estudio basico de la coagulacién.
2. Siel TTPA (Tiempo de Tromboplastina Parcial Activado) aporta valores dentro de la normalidad.

3. Sellevara a cabo el sequimiento y control del paciente segun criterio clinico para la evaluacién
de otros diagndsticos.

4. Siel TTPA estd alargado, el paciente serd derivado a Hematologia por sospecha de coagulopa-
tia, para confirmacién diagndstica.

Ante un paciente pedidtrico que presente una clinica hemorrdagica llamativa, que pueda hacer
sospechar de una coagulopatia grave, se recomienda la derivacion a Hematologia para la rea-
lizacion del estudio de coagulacion ante la posibilidad de que la realizacién de la prueba analitica
pueda conllevar complicaciones hemorrdagicas.

17
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El diagndstico de la hemofilia

La confirmacidén diagnéstica

Aunqgue la sospecha puede ser clinica, la confirmacion diagndéstica debe ser analitica a partir de
un estudio de coaqulacion completo y el estudio genético.

Para la confirmacién diagndstica y tras comprobar un alargamiento aislado del TTPA, y de acuerdo
con las Guias de Practica Clinica (GPC), deberd procederse a realizar las siguientes pruebas y de-
terminaciones':

® Pruebas de mezclas con plasma normal que corrigen el alargamiento previo del TTPA.

e Dosificacién de factores de la via intrinseca: descenso menor del 40% de actividad del
factor VIII (caso de la hemofilia A) o IX (caso de la hemofilia B) con normalidad del resto de
los factores de la via intrinseca (condicionan el valor del TTPA). Se puede realizar mediante
pruebas coagulométricas, cromogénicas o ambas.

® Descartar enfermedad de von Willebrand mediante Estudio del Tiempo de Oclusidén Plaque-
taria y la determinacién del factor de von Willebrand: antigénico (FvW:Aq) y el cofactor de
ristocetina (FvW:RCo) son las pruebas bdsicas para establecer el diagndstico.

® En el caso del diagndstico de la hemofilia A, simultaneamente se debe determinar el resto
del complejo VIII para poder descartar EvW.

® En caso de defecto de FVIII, sobre todo moderado y leve, se debe efectuar la capacidad de
unién del FVIII al FVW para diferenciar entre la Hemofilia A y la EVW 2N, ya que el trata-
miento es diferente. La alteracion debe confirmarse con el estudio genético.

e Estudio genético del gen F8 o F9 segun proceda.

AR Interpretacion de los resultados de las determinaciones analiticas!.

Posible diagnéstico TP TTPA* ™ SRS
plaguetario

Normal Normal Normal Normal Normal

Hemofilia A o B** Normal Prolongado Normal Normal

EvW Normal Mermel @ Mermel @ Normal o bajo
prolongado prolongado

Deficiencia plaguetaria Normal Normal NIl @ Normal o bajo

prolongado

Para alcanzar un manejo 6ptimo de la hemofilia en el paciente asi como detectar en su entorno
familiar a mujeres portadoras, deben ponerse en marcha las actuaciones necesarias que aseguren
el acceso a estudios genéticos a pacientes y familiares. Estos estudios seran determinantes a la
hora de seleccionar el tratamiento mas apropiado para el paciente asi como para las mujeres por-
tadoras. Asimismo, estos estudios pueden contribuir a diagnosticar hemofilias leves en el entorno
familiar del paciente, no diagnosticadas por presentar una clinica poco relevante.

Los factores prondstico

En general, los factores prondstico de una enfermedad se relacionan con aquellos indicadores que
informan sobre su gravedad, extensién, el compromiso o no de érganos vitales, la reversibilidad de
los cambios funcionales del organismo, la frecuencia y gravedad de sus complicaciones o la dura-
cion de la enfermedad?.
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Asimismo, existen otros factores, ligados a las caracteristicas de cada paciente, como la edad, el
sexo, el estado de salud previo, comorbilidades y otros caracteristicas de tipo educativo y/o social,
que a su vez también tienen influencia en el prondstico de la enfermedad.

Para la hemofilia, los expertos presentes en el grupo de trabajo han identificado como factores
determinantes del prondstico a tener en cuenta:

® Gravedad de la enfermedad:

La gravedad de la hemofilia se clasifica tradicionalmente en funciéon del nivel de factor resi-
dual. En base a ello, y en base también a la definicidon publicada por el subcomité sobre factor
VIl y factor IX del Comité Cientifico y de Normalizacién de la Sociedad Internacional sobre
Trombosis y Hemostasia en el afio 2001, se distingue®:

= Grave: concentracién de factor < 0,01 Ul/ml (< 1% de los valores normales).

= Moderada: concentracién de factor de 0,01 a 0,05 Ul/ml (entre el 1y el 5% de los valores
normales).

- Leve: concentracién de factor de > 0,05 a 0.40 Ul/ml (entre el 5y el 40% de lo normal).
® Riesgo de desarrollo de inhibidores, que puede estar motivado por:
= La exposicidon a factores de coagulaciéon de mayor riesgo.

- El perfil genético, esto es, la mutacién existente en el F8 o F9 en funcién de si trata de
hemofilia A o B.

= La exposicion precoz y/o intensiva a factores de coagulacién.

® Riesgo de sangrado y complicaciones derivadas, que pueden ser ocasionados por:
- Mal control o deficiente acceso a los factores de coagulacion.

Tratamiento mediante protocolos a demanda en lugar de la profilaxis.

Falta de adherencia al tratamiento.

El tipo de producto empleado.
- La coexistencia de otra patologia de riesgo hemorrdagico

® | a capacidad de manejo de la patologia por parte de la familia y del paciente.

MENSAJES
clave

® |Las puertas de acceso al sistema sanitario de los pacientes de hemofilia suelen ser los
propios servicios de Hematologia, Urgencias, Neonatologia u Obstetricia, Anestesiologia,
Cirugfa, Traumatologia, Medicina Interna y Pediatria o Medicina de Familia de AP.

® Ante un paciente con signos que puedan hacer sospechar una coagulopatia, tanto en Pe-
diatria como en Medicina de Familia de AP, puede resultar dificil incluir la hemofilia en el
diagnéstico diferencial, precisamente debido a su baja prevalencia.

® Aunque la sospecha de hemofilia puede ser clinica, la confirmacién diagndstica es analitica,
requiriendo un estudio completo de coagulacién y un estudio genético del paciente.

e Los expertos identifican como factores prondstico de la hemofilia; la clasificacién de su
gravedad, el riesgo hemorrdgico del paciente, el riesgo de desarrollo de inhibidores y la
capacidad del paciente y/o su familia para el manejo de la patologia.
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&)\ RECOMENDACIONES para la optimizacion

d
h del diagndstico de la hemofilia

e Acordar, entre las Sociedades Cientificas de Hematologia y Hemoterapia y las de Medicina
de Familia y Pediatria de Atencion Primaria herramientas accesibles para los profesiona-
les de Atencién Primaria (algoritmos descargables en APPs, sistemas informaticos, etc.),
para que puedan establecer la sospecha clinica de Hemofilia en el diagnéstico diferencial
ante una clinica hemorragica patoldgica.

® Establecer vias clinicas para el diagndstico temprano en el ambito hospitalario ante la
sospecha de Hemofilia o de coagulopatia, en las que estén implicadas aquellas especialida-
des en las que de forma mas habitual puede presentarse un caso no diagnosticado: Neona-
tologia, Obstetricia, Pediatria, Urgencias, Anestesia, Cirugia, Medicina Interna, Traumatolo-
gia o Hematologia.

e Aseqgurar la creacion, el mantenimiento y actualizacion de un registro de madres porta-
doras en los centros hospitalarios o dreas/departamentos de salud, que permita desde un
adecuado seguimiento y acompafiamiento durante el periodo de gestacién, una asistencia
al parto adecuada para prevenir complicaciones y un diagnéstico precoz de la hemofilia en
el recién nacido.

e Establecer las medidas oportunas para asequrar el acceso a estudios genéticos a pacien-
tes y familiares para alcanzar un manejo 6ptimo de la hemofilia en el paciente hemofilico,
diagnosticar posibles hemofilias leves en el entorno familiar del paciente, asi como detectar
mujeres portadoras que aseguren la calidad de la atencién a las mujeres portadoras.
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4. El sequimiento

del paciente con hemofilia

La atencidn integral en la hemofilia fomenta la salud fisica y psicosocial, ademas de la calidad de
vida del paciente, a la vez que disminuye la morbilidad y mortalidad'.

Como se ha comentado en capitulos anteriores, la hemofilia es una patologia encuadrada dentro
de la denominacién de Enfermedad Rara dada su prevalencia, y en las manifestaciones mas graves
de la enfermedad, requiere una atenciéon y unos cuidados que van mas alld de la prevencién vy el
tratamiento de los episodios hemorragicos. Mantener la calidad de vida de los pacientes con hemo-
filia implica, no solamente la seleccién de la mejor estrategia de tratamiento personalizada a cada
paciente, sino también la atencién a su salud musculo-esquelética, el manejo de sus comorbilidades
y la vigilancia del impacto que produce la enfermedad en su esfera social, en su ambito escolar,
profesional y personal y también, en la vida de sus familiares.

Por todo ello, desde las principales guias de manejo de la hemofilia®*°> se recomienda que la aten-
cion integral al paciente con hemofilia esté a cargo de un equipo multidisciplinar formado por
médicos especialistas en diferentes especialidades como hematélogos, médicos rehabilitadores,
traumatdlogos, etc. asi como profesionales de Enfermeria, fisioterapeutas, trabajadores sociales y
psicdlogos. Posteriormente, en el capitulo 5 se abordard en mayor detalle la formacién y relaciéon
de este equipo multidisciplinar.

Como lider en la coordinacién de todos los profesionales que deben intervenir en la atencién y
cuidado de los pacientes con hemofilia, tanto adultos como pediatricos, se sitda el equipo de He-
matologia.

4.1 El seguimiento del paciente por parte de
Hematologia

Como se ha visto, la hemofilia es una enfermedad poco habitual y compleja en su tratamiento. Por
ello, junto con la necesidad de que la atencién al paciente se lleve a cabo a través de un equipo
multidisciplinar, es importante que los profesionales mas involucrados en este seguimiento cuen-
ten con una cierta experiencia en el manejo de la hemofilia, aungue dicho seguimiento no se lleve
a cabo en alguno de los considerados como Centros de Referencia.

En el proceso del paciente con hemofilia existen algunos puntos criticos que requieren de especial
atencion por parte del equipo de Hematologia y, en su caso, del resto de especialidades vinculadas
a esta atencién integral del paciente. El panel de expertos ha identificado como puntos especial-
mente criticos:
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El diagndstico.

La eleccion del tipo de tratamiento: sustitutivo o no sustitutivo, tipo de factor, etc.
La decision sobre el inicio del tratamiento profilactico.

El desarrollo de anticuerpos inhibidores, en los casos en 1os que se producen.

La adolescencia y los problemas asociados de adherencia al tratamiento que suelen darse
en ese periodo de la vida.

® Integracién social del paciente
e QOrientacioén y asesoramiento planificacién familiar.
® La necesidad de cualquier proceso quirdrgico.

Ademas de la atencidn especifica que debe prestarse en estos momentos identificados como cri-
ticos, el seqguimiento adecuado del paciente hemofilico dependera de la gravedad de la hemofilia;
si se trata de un paciente pediatrico o adulto; si el paciente sigue un tratamiento en régimen de
profilaxis o de demanda y si ha desarrollado o no inhibidores al tratamiento.

En lineas generales, y en base a la experiencia de los expertos, el sequimiento al paciente con he-
mofilia se realizara de la siguiente forma:

Pacientes adultos:

® Adulto con hemofilia grave o moderada sin inhibidor: una visita de seqguimiento, al menos
cada 6 meses.

e Adulto con hemofilia leve: una visita de seguimiento, al menos una vez al afo.
Pacientes pediatricos

e Nifio con hemofilia grave o moderada sin inhibidor: una visita de sequimiento, al menos cada
4 meses.

e Nifio con hemofilia leve: una visita de seguimiento, al menos una vez al afo.

Pacientes adultos o pediatricos con desarrollo de inhibidores: visita de sequimiento, una vez al mes.

Junto con esta periodicidad cuya aceptacion es generalizada, siempre deberd tenerse en cuenta el
criterio clinico del equipo que asiste al paciente que podrd, en base a la situacién del mismo, modifi-
car esta periodicidad. Asimismo, se recomienda una visita de control con el paciente, adulto o nifio,
siempre antes de una cirugia o de un procedimiento invasivo (por ejemplo, bucodental).

Durante estas visitas de control y sequimiento se revisaran los siguientes aspectos3:

El acceso venoso.
Los registros de hemorragias.
La respuesta al tratamiento sustitutivo.

El estado musculo-esquelético del paciente, que serd evaluado con mayor profundidad en la
consulta de sequimiento con Rehabilitacién.

e El desarrollo de inhibidores.

e Estado de salud general y estado emocional y social del paciente.
® Control de infecciones como el VIH, VHC y VHB.

e Salud bucodental.

Junto con el Hematélogo y la enfermera de Hematologia, en estas consultas de seqguimiento debera
intervenir, al menos, el especialista en Rehabilitacion, y todos aquellos especialistas implicados en
el sequimiento del paciente, tratando de sincronizar las visitas para mayor comodidad del paciente .

Ademas de las visitas de seguimiento periddicas, el paciente debe ser consciente de que ha de con-
sultar o informar al equipo de Hematologia responsable de su control, tras un episodio hemorragico.
Para ello, se recomienda establecer cauces de comunicacién entre el Servicio de Hematologia y los

23



24

El seguimiento del paciente con hemofilia

pacientes a través de los cudles estos puedan comunicar los eventos hemorragicos que puedan darse
entre visitas de seqguimiento y que, en buena parte de las ocasiones, podran manejar ellos mismos sin
necesidad de acudir a los centros sanitarios. En este sentido, y para que estos cauces de comunica-
cién no colapsen los que de forma habitual los pacientes utiliza para comunicarse con su Servicio de
Hematologia ante una urgencia o necesidad médica, podria ser Util el uso de un correo electrénico es-
pecifico sélo para notificar episodios hemorrdgicos y que estos puedan incorporarse a la historia del
paciente. En este sentido, y en la medida de lo posible, se recomienda la incorporacién de las nuevas
tecnologias para facilitar la transmisién de la informacién, como pueden ser los diarios electrénicos,
aplicaciones especificas para el control de los pacientes con hemofilia, etc. que permiten un mejor
control en tiempo real y ademas de forma eficiente y cémoda para los pacientes.

En esta misma linea, y tras la experiencia acumulada en el control de los pacientes crénicos a
distancia durante la reciente pandemia de COVID-19, se recomienda evaluar la incorporacién de
las visitas de control virtuales en aquellos pacientes en los que sea viable y aconsejable. Para ello,
deberan desarrollarse los protocolos y normativas necesarios para dotar a la practica de la teleme-
dicina de la seqguridad necesaria, tanto para los pacientes como para los profesionales.

También se recomienda Ilevar a cabo una evaluacioén de la calidad de vida de los pacientes con he-
mofilia en sus visitas de seguimiento con la utilizacién de escalas especificas para ello, faciles de
administrar y econémicas en consumo de tiempo. En este sentido, existen cuestionarios genéricos
para evaluar dicha calidad de vida como son el SF-36°, la Escala EVA’ o el cuestionario HAQ® que
ofrecen una valoracién general del estado de salud, dolor y estado emocional.

Asimismo, existen escalas especificas para valorar la calidad de vida relacionada con la salud en los
pacientes con hemofilia u otros trastornos hematoldgicoss:

e HaemoQol, Canadian Hemophilia Outcomes: Kids' Life Assessment Tool (CHO-KLAT); herra-
mienta para la evaluacién de la calidad de vida de los niflos con hemofilia.

e A36 Hemofilia-QoL.

® Cuestionario Latino-Americano para la Evaluacién de la calidad de vida relacionada con la
Salud en Adultos con Hemofilia (Hemolatin-QoL).

® Escala GAH del Grupo Espafiol de Hematogeriatria, para la evaluacién de la calidad de vida
en pacientes hematolégicos de edad avanzada, HAEM-A-Qol y HAEM-A-Qol Elderly®.

LA CONSULTA DE ENFERMERIA

Aungue no existe una especializacién de Enfermeria en Hematologia, la atencién y cuidado del pa-
ciente con hemofilia, o con coagulopatia congénita en general, requiere de la participacion activa
de profesionales de Enfermeria formados especificamente en este ambito terapéutico y con un
conocimiento adecuado de la enfermedad y su impacto.

En este sentido, se considera recomendable promover la puesta en marcha de una Préctica de
Enfermeria Avanzada para la atencion de los pacientes con coagulopatias, especialmente en los
centros hospitalarios que, aungue no sean centro de referencia nacional, atiendan a pacientes he-
mofilicos como centro de referencia de su Comunidad Auténoma.

Las visitas concertadas con Enfermeria serdn, junto con las visitas pautadas con el hematélogo
y otros especialistas que puedan intervenir en el seguimiento multidisciplinar del paciente, parte
imprescindible dentro del proceso de atencién integral a los pacientes con hemofilia.

CONSULTA DE ENFERMERIA AL DIAGNOSTICO Y CONSULTA DE SEGUIMIENTO

El momento del diagndstico es sin duda uno de los momentos de mayor impacto emocional en el pa-
ciente y también en las familias, dado que la mayor parte de los casos, se diagnostican en la infancia.
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Por este motivo, la valoracién de Enfermeria al diagnéstico un momento fundamental para llevar a
cabo una entrevista en profundidad con las familias para conocer su estilo de vida, su conocimiento
previo de la enfermedad, sus principales necesidades, etc. que sirve de punto de partida para planifi-
car la formacién e informacién que se les debe ofrecer a lo largo de todo el proceso de la enfermedad.

Como ya se ha mencionado, la formacion del paciente acerca de su patologia, su manejo, su sinto-
matologia, el tratamiento, las actuaciones recomendadas ante posibles eventos hemorragico, etc.,
en definitiva, el automanejo de su patologia, es fundamental para conseguir unos mejores resulta-
dos en salud y una buena calidad de vida en el paciente con hemofilia.

Como en la mayor parte de enfermedades crénicas, para conseguir una adecuada concienciacién
del paciente y sus familias acerca de la enfermedad, es fundamental que la formacién y educacién
terapéutica se inicie en el mismo momento del diagnéstico, y se revise y se refuerce en cada
visita de seguimiento.

Asimismo, el desconocimiento de la enfermedad, en el caso de la hemofilia de novo, puede au-
mentar la preocupacion del paciente, o de sus padres en el caso de los nifios hemofilicos. Por ello,
la informacién ofrecida por los profesionales sanitarios en general y de Enfermeria en particular,
puede ser una ayuda fundamental para reducir sentimientos de preocupacion, rabia, decepcién,
culpabilizacion o pena, y estados de animo negativos frecuentes en pacientes que han pasado por
esta experiencia™™,

El programa de educacion sanitaria a llevar a cabo con cada paciente deberd personalizarse a las
necesidades de cada paciente y familia aunque, en general, deben recogerse las siguientes cuestiones:

¢ Informacion sobre la hemofilia y sus manifestaciones: conocer su sintomatologia, las
medidas preventivas a adoptar y las manifestaciones clinicas de la patologia, puede ayudar
al reconocimiento precoz de una hemartrosis u otras manifestaciones hemorragicas. Esto,
junto a la administracion de concentrados de FVIII / FIX, ayudard a un manejo precoz y efi-
caz de cada episodio hemorragico.

¢ Informacion sobre los tratamientos prescritos y adiestramiento en la administracion de
concentrados de factores de coagulacién y otras moléculas. Puesto que la administracion
del factor se realiza por via intravenosa, el objetivo de los profesionales de Enfermeria sera
formar, primero a los padres, y después a los propios pacientes, para que sean capaces de
administrarse la medicacion.

En la formacion acerca del tratamiento, es fundamental insistir desde el principio en la im-
portancia de la adherencia terapéutica, especialmente cuando el paciente inicia el régimen
de tratamiento profilactico. La profilaxis es el principal método preventivo de sangrados y
secuelas y su cumplimiento es fundamental.

® Ensefianza del manejo de catéteres.

® Resolucion de dudas, inquietudes y deteccion precoz de posibles necesidades en el am-
bito emocional o psicosocial para poder ofrecer el apoyo indicado en cada caso a través de
los recursos disponibles.

Junto con la formacidn e informacién a pacientes y familiares y la administracién, al menos en la
primera infancia de los concentrados de factor, en la consulta de Enfermeria se llevard a cabo un
seguimiento de la salud general de los pacientes. En la infancia, y dado que la administracién de
vacunas intramusculares estd desaconsejada en los pacientes con hemofilia, sera en la consulta de
enfermeria hematoldgica donde se llevara a cabo la administracién de vacunas (via subcutdnea) y
el sequimiento del calendario de vacunacién del nifio.

Dadas las caracteristicas especificas de la hemofilia y la atenciéon multidisciplinar que requieren
sus pacientes, el papel a ejercer por parte de los profesionales de Enfermeria en la coordinacién
asistencial sera determinante para asegurar la continuidad asistencial de los pacientes. Aunque el
papel de la figura del “gestor de casos” se abordara posteriormente (capitulo 5) si que debe sefia-
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larse en este punto, que generalmente, esta labor recaera en la enfermera de Hematologia, quien
coordinard a los diferentes especialistas que puedan intervenir en la atencién al paciente, especial-
mente en los casos de pacientes con necesidades especiales.

Finalmente debe destacarse que la labor de los profesionales de Enfermeria en el apoyo y coordina-
cion de Ensayos Clinicos, tanto en el reclutamiento de pacientes y en el seguimiento y control de los
resultados, serd fundamental para poder llevar a cabo la investigacién clinica de nuevas terapias.

MENSAJES
clave

e La atencién integral en la hemofilia fomenta la salud fisica, psicosocial y la calidad de vida,
a la vez que disminuye la morbilidad y mortalidad.

e E| seqguimiento adecuado al paciente dependera de la gravedad de la hemofilia, de la edad,
del régimen de tratamiento y de la presencia o no de inhibidores.

® E| paciente debe consultar o informar al equipo de Hematologia tras un episodio hemorra-
gico grave.

® | as visitas concertadas con Enfermeria seran, junto con las visitas con el hematdlogo y
otros especialistas que puedan intervenir en el seqguimiento multidisciplinar del paciente,
parte imprescindible en proceso de atencidn integral a los pacientes con hemofilia.

® |La formacién del paciente en su patologia y su manejo es fundamental para conseguir los
mejores resultados en salud y una buena calidad de vida.

@
1€l RECOMENDACIONES para mejorar el
Qﬁ seguimiento de los pacientes en Hematologia

® Se recomienda la puesta en marcha de cauces de comunicacion y acceso agiles entre el
paciente y el equipo de Hematologia, de forma que pueda notificar eventos hemorrdgicos,
llevar a cabo consultas o acceder a una valoracion clinica en caso de necesidad.

® Promover el uso de las nuevas tecnologias en la relacién con los pacientes, no sélo para
mantener una via abierta de comunicacidn, sino para poder extender el control y sequi-
miento telematico a través de la telemedicina, en aquellos casos en los que las caracteris-
ticas y situacion clinica del paciente lo permitan. Para ello, sera necesario dotar de un mar-
co normativo adecuado a esta modalidad de consultas no presenciales que contribuiran
a mejorar la calidad de vida de los pacientes (mayor conciliacién con su vida cotidiana) y a
la reduccién de la carga asistencial en consultas.

® Fomentar el uso de escalas y cuestionarios adecuados para medir la calidad de vida de los
pacientes con hemofilia que sirvan para identificar necesidades no cubiertas y poder esta-
blecer pautas para su abordaje.

e Promover la formacion especifica de profesionales de Enfermeria en la atencion a pacien-
tes con coagulopatias para mejorar el control de los pacientes, el cumplimiento terapéutico,
la formacién y educacién terapéutica, la corresponsabilidad del paciente, y el autocuidado.
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e Establecer, siempre que sea posible, consultas concertadas de Enfermeria; al diagndsti-
co y durante el seqguimiento del paciente; con el objetivo de mejorar el control clinico del
paciente, el cumplimiento terapéutico, la formacién y conocimiento de la enfermedad y del
tratamiento, asi como detectar de forma precoz situaciones que requieran una intervencion
en la esfera clinica, psicolégica o social.

4.2 La salud musculo-esquelética del paciente
hemofilico

La artropatia hemofilica es la principal comorbilidad asociada a las personas con hemofilia®** y
que, sin un adecuado abordaje y una buena estrategia de prevencion desde la infancia, empeora
con la edad, generando dolor y una importante pérdida de funcionalidad en los pacientes.

Las manifestaciones clinicas caracteristicas de la hemofilia son los sangrados musculo-esqueléti-
cos, destacando las hemorragias musculares (hematomas) y sobre todo, las articulares (hemartro-
sis). Estas hemorragias suceden en un 70-80% de los casos, en las articulaciones de las rodillas,
codos y tobillos3. Las articulaciones de la rodilla y del tobillo son las que con mayor frecuencia
sufren episodios de hemartros, debido fundamentalmente a los componentes de presidén y trans-
mision de carga que soportan',

A lo largo de las dos primeras décadas de vida, los episodios hemorrdgicos se repiten de forma
frecuente en determinadas articulaciones, provocando un progresivo deterioro articular®®. La ins-
tauracion de los tratamientos profildcticos, considerado como el Gold estandar en el tratamiento
de los pacientes con hemofilia, ha logrado reducir y prevenir en gran medida las secuelas fisicas
invalidantes como la artropatia hemofilica".

En general, la afectacion de la salud musculo-esqulética de los pacientes con hemofilia de mayor
edad, aproximadamente mayores de 40 afios que no tuvieron acceso a la profilaxis primaria, es
mayor que en los hemofilicos mas jovenes, que si han sequido pautas de tratamiento profilactico
desde el inicio.

Las continuadas hemartrosis, especialmente cuando no se llevaba a cabo profilaxis o cuando no se
dispone del tratamiento sustitutivo a tiempo, conducen a una sinovitis y a una artropatia degene-
rativa irreversible. En pacientes con una determinada edad la artropatia es algo habitual, mientras
gue en pacientes que comenzaron a utilizar el tratamiento preventivo continuado desde la infancia,
la incidencia es mucho menor e incluso no llega a desarrollarse®.

Sin embargo, es importante que los pacientes mas jovenes tomen conciencia de que

con independencia del régimen de tratamiento que sigan o hayan sequido durante la mayor parte
de su vida, pueden presentar algun grado de artropatia hemofilica y, por lo tanto, de discapacidad
funcional fisica asociada. De ahi la importancia de la prevencién, diagnéstico y tratamiento precoz
adecuado de las lesiones musculares y articulares en el paciente hemofilico.

Las hemartrosis son las lesiones que aparecen con mayor frecuencia y que son el desencadenante
de la artropatia hemofilica. Sin embargo, existen otras lesiones articulares y musculares que tam-
bién son caracteristicas de la hemofilia como la sinovitis y los quistes subcondrales, los hematomas
musculares o los pseudotumores hemofilicos (poco habituales en la actualidad). Todos ellos gene-
ran dolor, deformidades, déficit de movilidad y otras secuelas.

El diagndstico o reconocimiento precoz de la sintomatologia de estos procesos favorecera la inme-
diatez en la administracion del tratamiento farmacoldgico, es decir, de los concentrados de factor
FVIII o FIX en cada caso.
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Junto al tratamiento hematoldgico que previene y trata cualquier episodio hemorragico al que se en-
frenta un paciente, la evaluacién periédica y el tratamiento rehabilitador adecuado, contribuird a man-
tener la salud musculo-esquelética del paciente y a prevenir lesiones y pérdida de movilidad futura.

EL TRATAMIENTO REHABILITADOR EN LOS PACIENTES CON HEMOFILIA.

La hemofilia se considera una enfermedad de base hematoldgica con clinica ortopédica, cuyas
manifestaciones mas frecuentes son la hemartrosis y sus secuelas'.

Por ello, junto al tratamiento y seguimiento del paciente por parte del equipo de Hematologia, el
control y mantenimiento de su salud ortopédica sera también una de las bases del sequimiento del
paciente hemofilico, y en el que participaran tanto el especialista en Rehabilitacion como el fisiote-
rapeuta, el terapeuta ocupacional, el técnico ortoprotésico o el logoterapeuta, cuando se indiguen
estas terapias como parte del tratamiento al paciente.

Como se ha mencionado, la artropatia hemofilica va a estar presente en la vida de los pacientes
en mayor o menor grado. Esto conlleva que muchos de los pacientes desarrollen cierto grado de
discapacidad, dolor y limitacién para llevar a cabo sus actividades diarias. Es también funcién del
médico rehabilitador prevenir la discapacidad y tratarla cuando estd instaurada para favorecer la
autonomia y la integracién social de los pacientes. Para que la afectacion del paciente sea la menor
posible, es necesario instaurar un seguimiento de la salud musculo-esquelética de los pacientes
desde el mismo momento del diagnéstico, generalmente la primera infancia, de forma que, ademas
de prevenir problemas futuros, permita concienciar al paciente sobre la importancia del cuidado
de su salud fisica.

Es por ello que, en los pacientes pediatricos con hemofilia, se recomienda una revision ortopédica
cuando se inicie la deambulacién, generalmente entre un afio y un afio y medio, por parte del es-
pecialista en Rehabilitacion, para conocer la situacion basal del paciente y poder prevenir futuros
problemas articulares, asi como la primera hemartrosis.

A ['Ix-¥] Proceso para la evaluacién ortopédica de nifios hemofilicos

Paciente pedidtrico diagnosticado de 1. Rehabilitacion: revision
hemofilia que inicia deambulacion ortopédica para conocimiento ¢Precisa correccion?
(12-18 meses) de situacion basal del paciente

No Si

v v

3. Control periddico en funcion
de situacion clinica y grado de
gravedad de la Hemofilia.

2. Medidas correctivas
y control segun GPC

I
Inicio: Paciente pediatrico con hemofilia que adn no ha iniciado la deambulacién.
1. El paciente serd evaluado por parte de Rehabilitacion para conocer su estado basal desde el

punto de vista ortopédico, para detectar posibles necesidades y prevenir posteriores problemas
articulares.

2. Encasode que el paciente precise de medidas correctivas, se aplicaran y se efectuara el control
periddico que su situacion clinica y la gravedad de su hemofilia aconsejen.
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3. En caso de no detectar problemas ortopédicos que precisen de correccién, se establecera el
seguimiento periddico en base a su situacién clinica y la gravedad de su hemofilia.

LA CONSULTA DE SEGUIMIENTO

Cualquier paciente con hemofilia deberd llevar un seguimiento por parte del equipo de Rehabilita-
cion, personalizado segun sus necesidades especificas y ajustado al nivel de gravedad y control de
su hemofilia, con el objetivo de mantener en condiciones éptimas su salud musculo-esquelética y
preservar su calidad de vida presente y futura.

En estas consultas de seqguimiento se debera realizar tanto una valoracion fisica como ecografica,
recurriendo a otras pruebas de imagen si fueran necesarias.

La valoracion fisica consistird en:

e Explorar dolor, hinchazén, balance articular y muscular, trofismo muscular, estabilidad arti-
cular, alineaciéon de ejes y propiocepcion.

e Estudio de la columna vertebral.

e Estudio de la biomecdnica del pie.

e Estudio del patrén de marcha.

En ocasiones, los signos y sintomas por si mismos no son suficientemente sensibles para diferen-
ciar un potencial sangrado de otros problemas artropaticos. De ahi la importancia de afadir a la
exploracién fisica el uso de pruebas complementarias de imagen, al menos de la ecografia, u
otras si resultaran necesarias.

Esta doble valoracion, fisica y, al menos, ecografica, debe realizarse tanto en las consultas de sequi-
miento como en los casos en los que el paciente acude a la consulta con sintomas y se sospeche un
sangrado musculo-esquelético, para poder confirmar o descartar el sangrado y dirigir la estrategia
terapéutica correspondiente.

En general, la valoracion clinica de la artropatia hemofilica se lleva a cabo mediante la escala de
Gilbert®. Se trata de una escala acumulativa que suma 0, 16 2 puntos por cada hallazgo. Los cri-
terios que se someten a valoracién son la inflamacién, la atrofia muscular, la deformidad axial (en
rodilla y tobillo), la crepitacién, la movilidad articular, la contractura en flexién y la inestabilidad.

Otras escalas empleadas son las valoracién radioldgica de Arnold y Hilgartner, Petterson® o
Manco-Johnson?.

Para la valoracién del estado de salud ortopédico de la poblacion pediatrica, en el afio 2009 se pu-
blicé la HJSH (Hemophilia Joint Health Score) que intenta ser el punto de partida para uniformizar
la exploracidn fisica en los nifios hemofilicos y la monitorizacion de su estado articular?.

Ademas, se deben utilizar métodos que evallden la repercusiéon funcional de la hemofilia en los pa-
cientes. Estos permiten valorar la dificultad para llevar a cabo actividades bdsicas, instrumentadas o
de ocio de la vida diaria. Entre las herramientas mas utilizadas se encuentra el Haemophilia Activity
List (HAL)? o el Functional Independence Score in Haemophilia (FISH).

Junto con el seqguimiento periédico por parte del equipo multidisciplinar, debe establecerse un
Plan personalizado para cada paciente que haga hincapié en la formacién y concienciacién del
paciente con el objetivo de preservar su salud articular, asi como en los consejos adecuados para
la prdctica de actividad fisica acorde a la situacién clinica y caracteristicas de cada uno de los pa-
cientes (edad, peso, lesiones previas, habito de actividad fisica, etc.).

Los fisioterapeutas participantes en el grupo, con amplia experiencia en el tratamiento y cuidado
de pacientes con hemofilia, confirman con rotundidad que el ejercicio fisico es la Unica terapia que
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realmente disminuye la discapacidad y consecuentemente mejora y mantiene un nivel adecuado
de calidad de vida.

Asimismo, la actividad fisica no solo influye en el bienestar fisico, permitiendo conseguir mayor
masa muscular libre de grasa y un fortalecimiento muscular y estabilidad articular, sino también en
el bienestar psicolégico y emocional.

A la hora de realizar uno o varios deportes se aconseja tener en cuenta la clasificacion de la WFH?>:

® Deportes recomendables: caminar, pasear, ejercicios acuaticos, bicicleta estatica y eliptica,
golf, natacién, pesca o tiro con arco.

® Deportes con precaucién (en los casos de pacientes con tratamiento de profilaxis o con
protecciones): carrera, esqui de fondo, patinaje, remo, tenis, atletismo, baloncesto, “surf”,
voleibol o futbol.

e Deportes no recomendables: alpinismo, boxeo, ciclismo de montafa, futbol americano, hoc-
key, motociclismo o rugby.

Asimismo, y tal y como se ha explicado también en el apartado referido a la consulta de enfermeria,
la formaciéon e informacién al paciente hemofilico debe incluir, entre otras cosas, una clara reco-
mendacién de la actividad fisica, el reconocimiento temprano de posibles lesiones y cémo tratarlas,
el estricto cumplimiento de la profilaxis terapéutica y la concienciacidén acerca de las secuelas que
para la salud mudsculo-esquelética conlleva la artropatia hemofilica en caso de no adoptar las me-
didas de prevencién y cuidado aconsejadas.

En este sentido y de forma especial en los pacientes mas jévenes, quienes tienen menos experien-
cia de hemartrosis como consecuencia del tratamiento profilactico temprano, es fundamental la
informacién y formacién respecto a la importancia del cumplimiento terapéutico, la identificacion
o deteccién de los episodios hemorrdgicos articulares, su prevencién y autocuidado y las secuelas
gue a medio y largo plazo se producen.

De este modo, en la formacién a los pacientes con hemofilia para proteger su salud articular debe
hacerse hincapié en:

e La importancia del estricto cumplimiento terapéutico de la profilaxis como herramienta
fundamental en la prevencién del desarrollo de las hemartrosis.

e Tratamiento de los episodios hemorragicos, que debe ir encaminado a la restauracion total
de la funcionalidad de esa articulacién (rango de movimiento, fuerza, propiocepcion, etc.).
La utilizaciéon de medidas PRICE (Protection, Rest, Ice, Compression and Elevation) de la
articulacién afecta, la administracion de factor en base a criterios médicos (no autotrata-
miento) y un correcto manejo de la articulacién tras la fase aguda puede ayudar a instaurar
la plena funcionalidad articular.

e Concienciaciéon sobre las secuelas y la evolucién del dafio articular; es fundamental para
gue el paciente conozca la importancia de prevenir y tratar correctamente cada proceso
agudo. Conocer, que a consecuencia de la repeticidon de los procesos hemorrdgicos en una
articulacién, se produce un dafio en la misma, hacerlo consciente de la importancia del
tratamiento precoz y del seguimiento adecuado de la profilaxis. Conocer la realidad de las
secuelas fisicas, con conceptos claros y bien explicados, puede contribuir a que el paciente y
sus familiares, puedan comprender la evolucién de la patologia sin un correcto tratamiento.

4.2.1. EL MANEJO DEL DOLOR

Los pacientes con hemofilia pueden sufrir dolores agudos y crénicos de forma frecuente. EI dolor
generalmente estard provocado por el acceso venoso, las hemorragias articulares o musculares,
los procesos post-quirdrgicos o la artropatia hemofilica crénica (3).
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® Dolor provocado por una hemorragia articular o muscular:

- EI factor de coagulacion debe administrarse tan pronto como sea posible para detener
la hemorragia, aunque en ocasiones sera necesario recurrir a otros medicamentos para
controlar el dolor.

= El frio y/o la inmovilizacién también pueden ayudar en el manejo del dolor.

LELIEW Alternativas terapéuticas para el manejo del dolor en el paciente con hemofilia3

Paracetamol/acetaminofén
1 Si no resultan eficaces:
N2

Inhibidor COX-2 (por ej., celecoxib, meloxicam, nimesulida, entre otros;
0
2 Paracetamol/acetaminofén + codeina (3 a 4 veces por dia)
0
Paracetamol/acetaminofén + tramadol (3 a 4 veces por dia)

Morfina: utilice un producto de liberacién lenta con un rescate de liberacién rapida. Aumente
el producto de liberacién lenta si el de liberacién rapida se utiliza mds de 4 veces por dia
1

3

® Dolor post-operatorio:
= Se desaconseja el uso de inyecciones analgésicas intramusculares.

= El dolor post-operatorio debe tratarse junto con el especialista de la Unidad del Dolor o
el anestesidlogo.

= Inicialmente, puede administrarse morfina u otro analgésico narcético por via endove-
nosa y seguir con algun opioide como tramadol, codeina o hidrocodona por via oral. Las
bombas de analgesia controladas por el paciente (PCA) son de gran utilidad.

= Cuando el dolor empieza a ceder, puede recurrirse al paracetamol o acetaminofén.
® Dolor provocado por artropatia hemofilica crénica:

= El tratamiento incluye un plan de actividad adaptado complementado con analgesia tal
como se recoge en la tabla 2 (Nivel 2) (26, 27).

= Los inhibidores COX-2 cumplen una funcién importante y debe evitarse el uso de otros
anti-inflamatorios no esteroides (AINE) (28, 29).

- Si el dolor resulta incapacitante, puede recurrirse a la cirugia ortopédica (30).

= En aquellos pacientes que presenten dolores persistentes, deben derivarse a un equipo
de especialistas en el tratamiento del dolor.
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o
MENSAJES

clave

La artropatia es la principal comorbilidad asociada a las personas con hemofilia.

Todos los pacientes con hemofilia van a presentar algin grado de artropatia hemofilica a lo
largo de su vida.

La hemofilia se considera una enfermedad de base hematoldgica con clinica ortopédica,
cuya manifestacion mas frecuente es la hemartrosis y sus secuelas.

El control y mantenimiento de la salud ortopédica es una de las bases del sequimiento del
paciente hemofilico.

J
1&€d RECOMENDACIONES para mejorar el control de
h la salud musculo-esquelética en el paciente con

hemofilia
® En pacientes pediatricos, se recomienda una revision ortopédica del paciente cuando
inicia la deambulacion (entre un afio y un afio y medio) por parte de Rehabilitacién para
conocer la situacién basal del paciente y poder prevenir futuros problemas articulares asf
como la primera hemartrosis.

e Establecer un plan de sequimiento personalizado para cada paciente, que haga hincapié
en la formacién y concienciacion para preservar su salud articular incidiendo en:

- La necesidad de cumplir de forma estricta con el régimen de profilaxis.
- Reconocimiento precoz de los sangrados articulares y pautas a sequir para su manejo.

- Concienciacion sobre las secuelas de la no adherencia terapéutica o el tratamiento
inapropiado de los sangrados articulares en términos de pérdida de funcionalidad, disca-
pacidad, dolor y afectacién a la vida cotidiana.

= La artropatia hemofilica va a estar presente en la vida del paciente pero con una adecua-
da gestion de la enfermedad, actividad fisica, cumplimiento terapéutico, etc., se puede
reducir su impacto en términos de discapacidad y afectacién a la funcionalidad.

e Fomentar el desarrollo y puesta en marcha de aplicaciones que ayuden al paciente a llevar
un control y sequimiento de su actividad fisica, como medida indispensable para mejorar
la salud musculo esquelética y prevenir y mejorar la discapacidad.

e Establecer las vias clinicas adecuadas, promover |la adecuada dotacién de recursos y definir
procesos formales de coordinacidn, para garantizar el acceso de los pacientes con he-
mofilia a un adecuado tratamiento rehabilitador como complemento de su tratamiento
hematoldgico.
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4.3 La gestion de las comorbilidades

Tal y como se ha sefialado ya en otros apartados del documento, en la actualidad las personas con
hemofilia tienen una esperanza de vida similar a la de la poblacién general?3'. El siglo XXI va a dar
el mayor nimero de ancianos con hemofilia de la historia gracias a este incremento de la esperanza
de vida. Este hecho implica que, con el incremento de la edad, las personas con hemofilia, al igual
que la poblacion en general, sufren también las enfermedades relacionadas con el envejecimiento.
El reto, por lo tanto, estd en dotar de calidad de vida a estos afios.

@EMEXE Distribucidn por edades de los pacientes con hemofilia

2005 2011
%
1% 3% Age 12% | | 2% Age Age
<41 a5 <30
= 30-49
W 41-60 ! W 45-64
=60 m>65 |

=75

Data from the American Thrombosis Data from Centers of Disease Control and Data from Centers of Disease Control and
and Hemostasis Network (ATHN) Prevention Universal Data Collection Study Prevention Universal Data Collection Study

Fuente: Angellini D, Sood SL 2015%

Segun los datos recogidos por el Instituto Nacional de Estadistica a través de Encuesta Nacional
de Salud del afio 2017%, las enfermedades crénicas o de larga duracion mas frecuentes entre la
poblacién espafiola mayor de 65 afos son la artrosis, la hipertensién arterial, hipercolesterolemia,
dolores de espalda y las cataratas en el caso de las personas de mds 75 afos. Estas mismas pato-
logias asociadas a la edad, se dan también en las personas con hemofilia.

Cada vez mds, las comorbilidades relacionadas con la edad, crénicas o agudas, tales como la en-
fermedad cardiovascular, la hipertension, la diabetes, el cancer, la obesidad o las demencias; son
observadas en pacientes con hemofilia. EI abordaje de estas patologias en ellos suponen un reto
para los sistemas sanitarios debido a la poca informacién clinica disponible todavia.

Junto con las patologias mas vinculadas al envejecimiento, existen otras afectaciones asociadas
a los pacientes con hemofilia de mayor edad cuya atencién se aborda también en este Programa
de Atencidn Integral. Nos referimos a las infecciones viricas, fundamentalmente por el Virus de la
Inmunodeficiencia Humana (VIH) y el virus de la Hepatitis C (VHC).

4.3.1 LA ATENCION DE LAS INFECCIONES VIiRICAS ASOCIADAS

La introduccidn de los concentrados de factores de coagulacion en el tratamiento de la hemofilia a
principios de la década de los 70 supuso un importante avance en el tratamiento de la enfermedad
y ademas, y como consecuencia, trajo consigo el desarrollo de programas de tratamiento preventi-
vo y domiciliarios, impensable hasta ese momento. Para los pacientes mas jévenes supuso una ver-
dadera revolucién, al permitir una integracién social y escolar que hasta entonces no era posible.

Sin embargo, pronto pudo comprobarse que esta nueva modalidad de tratamiento no estaba exen-
ta de complicaciones, algunas de ellas muy severas3“.

En el mundo de la hemofilia, la década de los 80 fue una década dramética en cuanto a la transmi-
sién de virus transfusionales, concretamente el VHC y el VIH.
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Tras superar este periodo, actualmente, tanto la eliminacién de la posibilidad de transmisién de
agentes infecciosos en el tratamiento de la hemofilia, como la mejora en los métodos de diag-
néstico y tratamiento de las infecciones viricas (que cldsicamente han golpeado a las personas
que viven con la enfermedad), hace que hoy en dia, la preocupacién se centre, sobre todo, en las
personas de mas edad que estuvieron expuestas a estos riesgos; asi como de sus parejas, que en
ocasiones también sufrieron la infeccién transmitida por via sexual.

Gracias a los nuevos tratamientos, la hepatitis C se ha erradicado del colectivo de pacientes hemo-
filicos y de sus familiares, pero quedan secuelas en forma de hepatopatias crdonicas que necesitan
de un seguimiento especifico y de una coordinacién entre especialistas para garantizar un correcto
abordaje y tratamiento.

El diagnostico precoz de patologia tumoral (hepatocarcinoma) puede permitir un tratamiento efi-
caz con altas probabilidades de éxito (incluyendo la posibilidad del trasplante hepatico). El fomento
de formas de vida saludables, evitando en lo posible el uso/consumo de agentes hepatotdxicos,
puede contribuir a mejorar la calidad de vida de este colectivo.

Por lo que respecta al VIH, hoy en dia también esta controlado con pautas de tratamiento cdmodas
y poco toxicas.

En general, el sequimiento y control de los pacientes con hemofilia infectados por VIH, puede es-
paciarse en el tiempo, y acotarlo a una revisién semestral o anual en las personas con la infecciéon
controlada, haciendo que coincidan, cuando sea posible con su revision por parte de Hemato-
logia, de forma que el estilo de vida se altere lo menos posible, y que el estigma asociado a este
proceso se minimice al maximo.

En el grupo de personas mas jévenes, seria muy deseable la educacion en salud sexual, destina-
da a evitar los comportamientos de riesgo que favorecen la transmisién de estas infecciones.

En este sentido, deben buscarse activamente sintomas que sugieran la presencia de una Infec-
cion de Transmision Sexual (ITS), y hacerse un cribado periddico de estas infecciones en los
colectivos potencialmente expuestos, como se realizan en la poblacién general.

Se recomienda aprovechar cualquiera de las visitas del paciente hemofilico, para poder hacer un
diagndstico y tratamiento precoces de cualquier sospecha de ITS en un momento determinado.

4.3.2 ATENCION A LOS PROCESOS ORTOPEDICOS LIGADOS A LA EDAD

Las patologias ortopédicas ligadas constituyen la comorbilidad mas frecuente en las personas con
hemofilia®. Entre ellas, la degeneracidn en las articulaciones, la osteoporosis, la atrofia muscular, la
sarcopenia y las alteraciones en el equilibrio y la marcha; son las mds habituales en este colectivo
de pacientes.

El impacto de la edad en la artropatia hemofilica, conlleva un detrimento de la capacidad funcional
del individuo.

A su vez, esta afectacion ortopédica implica un incremento del dolor crénico en estos pacientes asi
como un importante impacto en el equilibrio y la marcha incrementando el riesgo de caidas.

Asi pues, la puesta en marcha de estrategias adecuadas para el manejo del dolor en los pacientes
con hemofilia, especialmente en aquellos de mayor edad debe ser uno de los aspectos a abordar
por el equipo multidisciplinar.

Algunas manifestaciones ortopédicas de la hemofilia, tales como la osteoporosis, aparecen de for-
ma frecuente en los pacientes de mayor edad, a pesar de que su etiologia no parece estar suficien-
temente claras.
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En todo caso, la falta de actividad fisica, y otros factores como el déficit de vitamina D, parecen estar
relacionados con esta mayor frecuencia de osteoporosis observada en este colectivo de pacientes.
Asimismo, la presencia de infecciones virales o la artropatia pueden comprometer la masa ésea®.

Por todo ello, junto con el abordaje del dolor, se recomienda evaluar el riesgo de fractura en pacien-
tes con hemofilia y osteoporosis empleando escalas predictivas como FRAX3E,

La practica reqular de ejercicio, el abordaje del dolor, la puesta en marcha de estrategias para la preven-
cién de caidas, la vigilancia de los niveles de calcio y vitamina D, asi como el cumplimiento terapéutico
del tratamiento profilactico; son algunas de las recomendaciones a sequir en el manejo de las patolo-
gias de manifestacion ortopédica en los pacientes con hemofilia, especialmente de mayor edad.

4.3.3.EL MANEJO DEL RIESGO CARDIOVASCULAR

Tal y como ya se ha recogido, el aumento de la esperanza de vida en la poblaciéon con hemofilia ha
conllevado la aparicién de las comorbilidades asociadas al envejecimiento que también se dan con
la edad en la poblacién sana.

Entre ellas, la enfermedad cardiovascular (ECV) y los factores de riesgo asociados a esta, son unas
de las patologias que de forma mas frecuente se asocian a la edad.

Los pacientes con hemofilia parecen tener menos riesgo de mortalidad por cardiopatia isquémica,
aungue el nimero de fallecimientos por esta causa va en aumento332404142,

La coagulopatia congénita complica el manejo de la enfermedad cardiovascular en los pacientes
con hemofilia, por el tratamiento antitrombdtico/antiagregante que suele utilizarse en pacientes
sin problemas de coagulacién. Asi, es fundamental un tratamiento adaptado a cada situacion cli-
nica, prescrito de forma coordinada y consensuada entre el especialista en Hematologia y el espe-
cialista en Cardiologia.

En los casos de sindrome coronario agudo que requieran una intervencién coronaria se debe ajus-
tar el factor de coagulacién antes y después del procedimiento. Adicionalmente, y en base a lo
recogido por la Guias de practica clinica en el ambito de la Cardiologia, los pacientes con hemofilia
sometidos a cirugia coronaria podran recibir heparina conforme lo establecido en los protocolos
estandarizados de tratamiento cardiolégico, e inhibidores de glico- proteina IIb/llla que se utilizan
durante las intervenciones coronarias percutaneas con colocacion de un stent. En este caso, y si
es quirurgicamente viable, se prefiere el acceso a través de la arteria radial en lugar de la femo-
ral3434445 Durante la terapia antiplaguetaria dual se deben administrar concentrados de factor con
el objeto de alcanzar un nivel minimo de seguridad. Asimismo, no se recomienda el uso prolongado
de aspirina para los casos de hemofilia grave, aungue su uso podria darse en pacientes sujetos a
profilaxis intensiva regular?e.

Como en el conjunto de la poblacién, también en los pacientes con hemofilia los factores de riesgo
cardiovascular (RCV) como la edad, la diabetes mellitus (DM), obesidad, tabaguismo, hipertensién
arterial (HTA) e hipercolesterolemia; son predictores de enfermedad cardiovascular.

Es por ello por lo que también con los pacientes con hemofilia, se deben establecer programas de
prevencion, deteccidn precoz y cribado sobre los factores de RCV.

e Hemofiliay DM

La prevalencia de la DM en pacientes con hemofilia no estd bien documentada, aunque en
algun estudio se ha identificado su mayor prevalencia en una cohorte de personas con hemo-
filia leve34.

En general, se recomienda en pacientes de edad avanzada con hemofilia, y especialmente en
aquellos con sobrepeso, controlar el nivel de glucosa al menos una vez al afio.
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® Sobrepeso y obesidad:

El sobrepeso y la obesidad son factores de riesgo cuya prevalencia estd incrementandose.
La falta de actividad fisica derivada de la artropatia hemofilica puede conllevar una mayor
tendencia al sobrepeso. Por este motivo, ademas de por su eficacia para preservar la salud
musculo-esquelética, debe prescribirse la practica reqular de actividad fisica. Si fuera necesa-
rio se debe consultar al especialista en nutricion.

® Hemofiliay HTA:

Se ha descrito que los pacientes con hemofilia suelen presentar una mayor incidencia de HTA
gue la poblacién general®484°,

Dado el mayor riesgo de hemorragias asociado a la HTA, los pacientes hipertensos con hemo-
filia deben recibir el tratamiento adecuado para el control de la presiéon arterial. En general,
si no se presentan mas factores de RCV, se recomienda mantener la presion sistdlica <140
mmHg vy la diastdlica <90 mmHg?3.

® Hemofilia e hipercolesterolemia:

En base a los estudios publicados, la prevalencia de dislipemia entre la poblacién con hemo-
filia presenta tasas muy variables, que van entre el 12 y el 26%. Es importante resaltar que la
hemofilia no protege de la arteriosclerosis*® por lo que los pacientes con hemofilia e hiperco-
lesterolemia deben ser tratados con los mismos farmacos que la poblacién en general®°.

4.3.4 LA COORDINACION CON ATENCION PRIMARIA EN LA PREVENCION Y
CONTROL DE FACTORES DE RIESGO

Como se ha reiterado, en la actualidad la esperanza de vida de los pacientes con hemofilia se acer-
ca a la media de la poblacidn en general. Este hecho, junto con el incremento de la prevalencia de
enfermedades asociadas a la edad entre la poblacién con hemofilia, va a llevar aparejado un cam-
bio en los roles de los profesionales implicados en el sequimiento a estos pacientes.

A la vez que los nuevos tratamientos estan contribuyendo a extender el uso de estrategias profi-
lacticas y a reducir y espaciar las infusiones a las que los pacientes deben someterse para la admi-
nistracién de concentrado de factor. También sus visitas presenciales de control en los servicios de
Hematologia se van a ver modificadas y/o sustituidas por otras formas de seguimiento gracias al
uso de tecnologias, telemedicina, etc.

El desarrollo de nuevas patologias esta motivando la implicacién de profesionales de otras espe-
cialidades en el sequimiento de los pacientes con hemofilia, que participaran de forma coordinada
con Hematologia, en su control y tratamiento.

Todo ello conlleva para los pacientes, una nueva forma de relacionarse con el sistema sanitario; una
relacion que antafio practicamente se circunscribia al equipo de Hematologia y al ambito hospita-
lario, y que ahora, también se va a ampliar al nivel asistencial de la Atencién Primaria, cuyo papel
va a resultar fundamental, como ya lo es en el caso de la poblacién en general, en la prevencion,
deteccion y control de las patologias asociadas a la edad y de los factores de riesgo.

En este sentido, resulta necesario desarrollar un plan de accion formativo entre los profesionales
de Medicina de Familia y Pediatria sobre el manejo de las patologias congénitas, y de la hemofilia
en particular, en el ambito de la AP y de la necesaria coordinacién con el equipo de Hematologia.

Asimismo, junto con la necesidad de establecer cauces formales de relacion entre AP y el ser-
vicio de Hematologia de referencia para facilitar la colaboracién en el sequimiento de los pacien-
tes con hemofilia, se recomienda consensuar y difundir unas recomendaciones a los equipos de
Atencién Primaria para colaborar en dicho sequimiento.
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Estas recomendaciones deberian incluir informacién practica sobre:

® Control de los factores de riesgo asociados a la enfermedad cardiovascular:

= Tension arterial. Se recomienda su control reqular. El equipo de AP debera disponer de
informacién sobre los niveles de presion arterial aconsejados en el paciente con hemofilia.

= Sobrepeso y/o obesidad. Se recomienda el control de la glucosa al menos una vez al afio
en poblacién adulta.

= Tabaquismo
= Hipercolesterolemia

® Indicaciones en materia de interacciones entre tratamientos (por ejemplo, para evitar el
mayor riesgo hemorrdgico que pueden producir algunos farmacos como los AINESs).

e Informacion sobre la administracion de vacunas, especialmente a los pacientes pediatricos.

® Formacion a los profesionales de enfermeria para la administracion de concentrados de
factor en los casos en los que esta administraciéon no pueda realizarse en el domicilio del
paciente ni en el hospital.

Asimismo, se ha considerado necesario recomendar incluir a los pacientes con coagulopatias en
los programas de cribado y prevencioén primaria dispuestos para la poblacién general, contando
con el asesoramiento de Hematologia en lo que se precise.

4.3.5 NUEVOS RETOS EN EL SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON HEMOFILIA
4.3.5.1 Procesos oncoldgicos

Aligual que sucede con las enfermedades cardiovasculares, en los Ultimos afios se estd observando
un aumento de la incidencia de patologias oncolégicas asociadas al envejecimiento, en los pacien-
tes con hemofilia.

Antes de la disponibilidad universal de factores de coagulacién en la década de los 70, muchos
pacientes con hemofilia morian antes de llegar a adultos a consecuencia de las hemorragias. En la
actualidad, las causas mas frecuentes de mortalidad en los pacientes con hemofilia son las mismas
gue en la poblacidén en general: enfermedades cardiovasculares, cancer vy, en Espafia, también las
demencias.

A la vista de los datos epidemioldgicos, es cierto que existen algunas formas de cdncer que, por
estar relacionadas con la comorbilidad infecciosa de la hemofilia (VHC y/o VIH) pueden presentarse
con mas frecuencia entre la poblacién hemofilica.

Se ha reportado una incidencia mayor de Linfoma no Hodgkin en pacientes VIH positivos frente a
los VIH negativos en el andlisis de series histdricas (36,5 veces superior en VHI+), aunque también
se aprecia una reduccion de esta incidencia tras la introduccién de la terapia antirretroviral de gran
actividad (HAART). Asimismo, el hepato-carcinoma asociado al VHC ha presentado una mortalidad
1,5 veces mayor en pacientes con hemofilia®.

En el aflo 2009, Miesbach et al, reportaron una prevalencia de cadncer 5 veces mayor en un grupo
de poblacién hemofilica frente a uno de poblacién general pareada por edad (28% vs. 5.2%), con
carcinomas hepaticos, préstata y colon como formas mas frecuentes®.

En todo caso, es importante seflalar que, en general, la hemofilia no predispone al cancer.

Sin embargo, el problema surge en el manejo del tratamiento oncolégico, en donde la profilaxis
con FVIIl y FIX tiene que adaptarse de forma importante para evitar complicaciones hemorrdgicas
derivadas del tratamiento de la neoplasia.
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Tanto ante pruebas diagnosticas invasivas como ante la administracion de tratamientos antitumo-
rales, deberdn establecerse pautas y esquemas terapéuticos de alta proteccién para la prevencion
de hemorragias.

Es muy importante remarcar que la presencia de hemofilia no debe ser un motivo para deses-
timar tratamientos intensivos, ya que el tratamiento de reemplazo con factores es actualmente
muy eficaz.

4.3.5.2 Atencion a los procesos de demencia

En general, la demencia esta aun poco estudiada en los pacientes adultos con hemofilia. Parece
ser que, entre la poblacién hemofilica mayor, se ha apreciado alta prevalencia de disfunciones
cognitivas leves aparentemente relacionadas con microsangrados y otros factores de riesgo car-
diovascular.

Sin duda la concurrencia de hemofilia y demencia va a ser una circunstancia en aumento en los
proximos afos y sobre la que habrdn de desarrollarse, tanto estudios epidemiolégicos que aporten
informacidn sobre su prevalencia, como pautas de manejo que deberian ser abordadas de forma
conjunta entre Hematologia, Geriatria y Neurologia.

@
MENSAJES

clave

® Enlaactualidad, la esperanza de vida de los pacientes con hemofilia se sitUa practicamente
al mismo nivel que la de la media de la poblacién en general.

® Con los pacientes hemofilicos, se deben establecer programas de prevencién, deteccién
precoz y cribado de los factores de RCV.

e E|l impacto de la edad en la artropatia hemofilica, conlleva un detrimento de la capacidad
funcional del individuo.

® | a hemofilia no predispone al cdncer y su presencia no debe ser un motivo para desestimar
tratamientos intensivos.

® | a concurrencia de hemofilia y demencia va a ser una circunstancia en aumento y deberd
estudiarse desde el punto de vista epidemioldgico y clinico.
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o
1&€) RECOMENDACIONES para mejorar la atencién a

&B las comorbilidades en el paciente con hemofilia

® Mejorar la vigilancia de algunas patologias y factores de riesgo cardiovascular, tanto des-
de el punto de vista de la prevencién, su deteccién precoz y su manejo. Para ello, se reco-
mienda establecer vias de coordinacidon y colaboracion con los equipos de Atencién Primaria.

® Consensuar y difundir unas recomendaciones a los equipos de Atencion Primaria para co-
laborar en el sequimiento del paciente con Hemofilia. Estas recomendaciones deben incluir:

= Indicaciones en materia de interacciones entre tratamientos (por ejemplo, para evitar
el mayor riesgo hemorragico que pueden producir algunos fdrmacos como los AINES).

= Informacion sobre la administracién de vacunas, especialmente a los pacientes pediatricos.

= Formacién a los profesionales de enfermeria para la administracion de concentrados
de factor en los casos en los que esta administracién no pueda realizarse en el domicilio
del paciente ni en el hospital.

- Control de patologias asociadas, relacionadas con el incremento del RCV como Ia
HTA, obesidad, tabaquismo, hipercolesterolemia, DM, etc.

e Establecer protocolos para el abordaje del dolor ortopédico y para evaluar la artrosis, la
osteoporosis, la sarcopenia y las alteraciones en el equilibrio y la marcha, que son cada
vez mas habituales en este colectivo de pacientes.

e Promover el desarrollo de estudios de prevalencia y quias de manejo para la atencion de
las patologias oncoldgicas o las demencias en los pacientes con hemofilia como nuevos
retos en la atencion a este colectivo de pacientes.

e Establecer cauces o foros de coordinacion y colaboracion entre Hematologia y Oncologia para
optimizar la atencién y tratamiento de los procesos oncoldgicos en los pacientes con hemofilia.
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5. La planificacion sanitaria

y la coordinacion asistencial

5.1 El equipo multidisciplinar

La atencidn a la hemofilia precisa de la colaboraciéon y coordinacion entre distintos perfiles y es-
pecialidades para alcanzar una adecuada asistencia integral de las necesidades del paciente asi
como el manejo 6ptimo tanto de la hemofilia como de las patologias que pueden aparecer de forma
concurrente.

Asimismo, el establecimiento de cauces formales de relacién entre los diferentes profesionales que
intervienen en el proceso asistencial del paciente con hemofilia, contribuirdn a asequrar la conti-
nuidad asistencial del paciente, ademas de lograr un adecuado cumplimiento terapéutico.

Estos cauces de colaboracién deben implicar tanto a las diferentes especialidades del dmbito hos-
pitalario como al dmbito de la Atencién Primaria.

Para la mejor coordinacién y sincronizacién de los recursos y una mayor comodidad de los pacien-
tes, se recomienda la puesta en marcha de herramientas de gestién o vias clinicas que impliquen a
todos los profesionales que intervienen en el control y sequimiento del paciente hemofilico.

STV FW{ La coordinacion asistencial para una atencién integral al paciente con hemofilia

Hematologia :
= Urgencias : Farmacia Facultativo + Enfermeria especializada/ :
- Ginecologia/Obstetricia : Hospitalaria Prdctica Avanzada :

Medicina de Familia
Pediatria de AP

= Salud Mental \ /
= Odontologia :

Rehabilitacion:

" Hepatologia : Facultativo +
= Cardiologia - Fisioterania. ———p Traumatologia

pia, (Cirugfa)
= Especialistas en Dolor : Terapia Ocupacional, ‘
- Geriatria Ortoprotésica Esfera escolar
= Pediatria Asociaciones de
- Radiologia : Psicologia Medicina Interna : pacientes
= Odontologia : PACIENTE (Enfermedades infecciosas) -

= Cirugia maxilofacial

Junto con las especialidades que de una forma mds habitual participan en la atencién al paciente con
hemofilia, cada vez serd mas habitual involucrar a otros profesionales, como oncélogos, geriatras o
neurdlogos; ante el crecimiento de la incidencia de determinados procesos en este grupo de pacientes.
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Asimismo, serd importante establecer mecanismos de comunicacién y acceso rapido de los pacien-
tes a su equipo asistencial a través de medios como el teléfono, atendido en la medida de lo posible
por Enfermeria especializada en el cuidado a los pacientes con coagulopatias; y el acceso telema-
tico a través del correo electrénico para consultas o para la notificaciéon de eventos hemorrdgicos
automanejados por el paciente de forma domiciliaria.

Asimismo, se recomienda acordar consensuar y difundir con los profesionales de Urgencias los pro-
cedimientos a sequir con los pacientes de hemofilia que acuden al servicio de Urgencias; asi como
establecer mecanismos para la atenciéon urgente no programada de los pacientes con hemofilia que
precisan atencion/valoracion tanto por parte de Hematologia como por parte de otras especialida-
des como Rehabilitacién, Traumatologia, etc.

5.2 El profesional gestor de casos

La figura del gestor de casos o enfermera de enlace, es un rol profesional cada vez mas extendido,
gue cobra especial relevancia en los casos en los que intervienen profesionales de diferentes espe-
cialidades y en los que el paciente es un enfermo crénico, y que por lo tanto, va a acudir de forma
recurrente a los servicios sanitarios.

El objetivo de esta figura gestora es conseqguir una mayor continuidad en los cuidados, mayor
eficiencia y mayor satisfaccién en el paciente. Su misién es ayudar al paciente y su familia a des-
envolverse en el sistema de salud, solucionando en cada momento las necesidades del paciente
de la forma mas eficiente posible, evitando la discontinuidad en el proceso, lagunas asistenciales,
duplicidades, etc.

Dadas las caracteristicas del paciente con hemofilia, se recomienda la puesta en marcha de la figura
del gestor de casos que, idealmente, sera desempefiado por un profesional de Enfermeria con for-
macion especifica en la atencién a los pacientes con coagulopatias congénitas como la hemofilia.

Para el profesional gestor de casos el foco debe ser el paciente, no su patologia, ya que su diag-
nostico principal puede venir acompafado por otros procesos que precisen también de atencién
por parte del sistema.

En base a lo recogido por algunos de los manuales editados en los que se recogen las principales
funciones de los profesionales de enlace o gestor de casos, en el caso de los pacientes con hemofi-
lia, dichas funciones podrian resumirse en las que se describen a continuacién’

e Potenciar la coordinacion entre especialistas en la atencién integral al paciente, tanto en
el dmbito hospitalario como en el seguimiento complementario que pueda llevarse desde
Atencion Primaria.

® Mejorar la continuidad de cuidados en su domicilio.

e Detectar de forma precoz posibles necesidades que presente el paciente, tanto clinicas
como de tipo emocional o social, para poder articular los mecanismos necesarios para la
derivacién del paciente a los recursos que puedan satisfacer estas necesidades.

5.3 Los centros de referencia

El Ministerio de Sanidad puso en marcha un sistema para la acreditaciéon de Centros, Servicios o
Unidades de Referencia (CSUR) del SNS, con los objetivos de:

e Consequir una atencién integral de las patologias y procedimientos de baja prevalencia.
® Mejorar la equidad en la atencidn a estos procesos de alta complejidad.

e Caminar hacia la excelencia en el acceso a los servicios que requieren un alto nivel de espe-
cializacién y experiencia.
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® Generar evidencia cientifica y clinica para asegurar una atencién sanitaria de calidad, sequra
y eficiente.

Los CSUR son aquellos centros, servicios o unidades que dedican una buena parte de su actividad a
la atencién de determinadas patologias o grupos de patologias y que han sido acreditados como tales
por parte del Ministerio de Sanidad en base a los requisitos dispuestos en el Real Decreto 1302/2006.

En base al decreto que los regula, los CSUR deben ofrecer cobertura sanitaria en aquellas presta-
ciones para las que estan acreditados y para todo el territorio del SNS, en condiciones de igualdad,
independientemente del lugar de residencia del paciente. Asimismo, deben proveer una atencion
multidisciplinar, que comprenda el diagndstico, la definicién de las estrategias terapéuticas y de
seguimiento y, ademas, actuar de consultor para aquellas unidades clinicas que atienden habitual-
mente a estos pacientes. De esta forma, los CSUR actulan a su vez como agentes de formacion a
otros profesionales de otros centros sanitarios del SNS.

Asimismo, los centros de referencia deben asegurar la continuidad asistencial en el proceso de
transicion de los pacientes desde la edad pedidtrica a la adulta y coordinar a su vez esta continui-
dad entre niveles asistenciales.

En todo caso, existen otros centros que cumplen con los requerimientos europeos para ser con-
siderados centros u hospitales de referencia para el tratamiento de los pacientes con hemofilia
aungue no cuenten con la acreditacion que lo identifica como CSUR. Estos centros cuentan con
la especializaciéon multidisciplinar necesaria para proporcionar una atencién especializada a los
pacientes con hemofilia.

Tal y como se ha remarcado a lo largo del documento, y siendo el motivo principal del abordaje de
este Programa de Atencidn Integral, el manejo de las coagulopatias congénitas y, en concreto de Ia
hemofilia, es complejo y precisa de la colaboracién de un equipo multidisciplinar con formacién y
experiencia especifica en este cometido.

Este hecho, unido a que las coagulopatias congénitas son consideradas, en general, como enferme-
dades raras dada su prevalencia; justifica la designacion de centros de referencia para su atencion.

El SNS cuenta con cuatro CSUR para la atencién de las coagulopatias congénitas en Espafia situa-
dos en los hospitales de: La Paz en Madrid; Vall d'Hebrén en Barcelona; La Fe en Valencia y Virgen
del Rocio en Sevilla.

El propdsito principal de estos centros de referencia serd ofrecer a los pacientes una atencion
integral y de calidad, garantizar los tratamientos de profilaxis, y el manejo de complicaciones orto-
pédicas y del desarrollo de inhibidores, tanto en la edad pediatrica como en la edad adulta?.

Sin embargo, desde el punto de vista de la planificacién sanitaria, y con la necesidad de conciliar
la vida escolar, profesional o social del paciente con Hemofilia, se debe tratar de hacer compatible
el acceso a la atencién de excelencia, junto con el control y sequimiento de su enfermedad crénica
por parte de un centro de proximidad a su lugar de residencia habitual. Este hecho pasa por esta-
blecer cauces de relacion fluida entre profesionales, que permitan la formacion y especializa-
cion de un mayor nimero de sanitarios en la atencion a estas patologias; la puesta en marcha
de flujos de pacientes y vias clinicas que faciliten la movilidad de los pacientes y su derivacion
entre centros, asi como el uso de las nuevas tecnologias que permitan el uso de telemedicina.

En base a todo lo expuesto, los miembros del panel de expertos han llevado a cabo algunas reco-
mendaciones que permitan una planificacion sanitaria que conjugue el acceso de los pacientes a
un equipo de atencidn sanitaria de referencia en su patologia, junto con la accesibilidad que ofrece
el control rutinario en un centro de mayor proximidad.

e E| diagndstico y la pauta de tratamiento debe establecerse en una unidad de referencia,
mientras que el sequimiento puede llevarse a cabo en un servicio de proximidad para el pa-
ciente, en coordinaciéon con la unidad de referencia siempre que sea necesario.
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e |La figura del gestor de casos es fundamental para que los pacientes fluyan por el sistema,
asegurando su continuidad asistencial.

® | a puesta en marcha de modelos de dispensacién farmacéutica en casa (home delivery) o
en centros de proximidad para el paciente, favorece que el sequimiento a los pacientes pue-
da llevarse a cabo fuera de los centros de referencia.

® Debe verse a los CSUR como unidades de referencia no sélo para los pacientes, sino tam-
bién para los profesionales, de forma que actlen como consultores para los profesionales
de otros centros.

e Esindispensable crear el Registro Nacional de Pacientes, de forma que se tenga constancia
de todos ellos, donde son atendidos, qué tratamiento tienen prescrito, etc.

® Es necesario la elaboracion y sequimiento de un Plan Nacional de Atencidn a la Hemofilia.

La especializacion que requiere la atenciéon a alguna de las enfermedades raras, precisa de una “n" de
pacientes minima. Por ello, a dia de hoy, y articulando las medidas de coordinacién sefialadas, no pa-
rece que sean necesarios mas centros de referencia para la atencién de las coagulopatias congénitas.

5.4 Los registros de pacientes

Un registro de pacientes es un censo que recopila informacién sobre personas con diagnésticos o
factores de riesgo especificos de una enfermedad. Los registros recogen datos, fundamentalmente
clinicos, y contribuyen a la evaluacién de resultados en salud. Ademas, contribuyen a conocer y
poner de manifiesto de forma mas real la prevalencia de la enfermedad, las necesidades de los pa-
cientes y la prediccion de las necesidades futuras. Por tanto, a la hora de establecer un programa
especifico para atender de forma integral la hemofilia, debe contemplarse la puesta en marcha de
un registro nacional de pacientes.

En Espafa no existe un registro de pacientes con hemofilia. Este hecho dificulta la toma de decisio-
nes relativas a la planificacién sanitaria, vigilancia de resultados, reclutamiento de pacientes para
ensayos, etc.

Contar con un registro nacional de pacientes conllevaria muchos beneficios para el manejo de la
hemofiliad.

Los registros pueden ser liderados por Organizaciones de Pacientes, Sociedades Cientificas, la
Administracién Sanitaria o bien optar por sistemas mixtos. En todo caso, se recomienda que la
informacién sea accesible a aquellas instituciones que asi lo soliciten de forma justificada, en aras
de mejorar el conocimiento sobre la enfermedad, la investigacion de nuevas opciones terapéuticas
y la atencién a los pacientes con hemofilia.

5.5 La coordinacion fuera del ambito sanitario

LA ESFERA ESCOLAR

El momento de iniciar la vida escolar puede suponer para los padres de un nifio con hemofilia un
momento de inseguridad y estrés emocional afiadido. Se recomienda establecer una buena comu-
nicacion entre la familia y el entorno escolar, y los padres pueden ofrecer una informacién clara
y practica sobre este trastorno de la coagulaciéon, que facilite la integracién normalizada del nifio,
aunque la decisién de informar es exclusivamente de ellos*.

Por parte del panel de expertos que ha trabajado en el Programa de Atencién Integral al Paciente
con Hemofilia, se ha manifestado la necesidad de establecer mecanismos de coordinacién con la
esfera escolar que vayan mas alld de la interlocucién individual entre la familia y el centro escolar.
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Por ello se deberian establecer programas de formacién especifica al profesorado en los centros
en los que se cuente con algun alumno con hemofilia, por parte del coordinador de enlace o bien
desde la Asociacién de Pacientes mas cercana.

Se considera también recomendable incluir en esta colaboracion tanto a los profesionales del Servi-
cio de Urgencias como del equipo de AP mas préximos al centro, para que puedan prestar una asis-
tencia inmediata en el caso de que se presente una circunstancia que precise de atencién sanitaria.

Las personas que estén en contacto con el nifio hemofilico en el &mbito escolar deberian disponer
de informacion acerca de*:

Informacién acerca de la hemofilia; qué es y cdmo se manifiesta.

Teléfonos de personas de contacto para casos de emergencias y ayuda inmediata, tanto
del entorno familiar como del Servicio de Urgencias de referencia mds préximo al centro
escolar).

Informacién sobre primeros auxilios ante caidas, pequefas heridas, contusiones, etc. que no
precisen de atencién sanitaria.

Botiquin adaptado a las necesidades del paciente hemofilico.
Informacidén sobre la actividad fisica indicada.

EL AMBITO SOCIOSANITARIO

El aumento de la esperanza de vida en los pacientes con hemofilia va a precisar del establecimien-
to de cauces de relacién especificos con el dmbito no sanitario mas alla de la esfera escolar. Asi,
en el futuro préximo, deberdn establecerse protocolos de actuaciéon para personas con hemofilia
de edad avanzada que vivan en residencias de la tercera edad o cuyo cuidado no esté a cargo de
familiares si no de cuidadores formales.

MENSAJES
clave

La atencién a la hemofilia precisa de la colaboracién y coordinacién entre distintos perfiles
y especialidades para alcanzar una adecuada asistencia integral de las necesidades del pa-
ciente.

La figura del gestor de casos cobra especial relevancia en los casos en los que intervienen
profesionales de diferentes especialidades.

Los CSUR son aquellos centros, servicios o unidades que dedican una buena parte de su
actividad a la atencién de determinadas patologias o grupos de patologias y que han sido
acreditados como tales por parte del Ministerio de Sanidad.

El SNS cuenta con cuatro CSUR para la atencion de las coagulopatias congénitas en Es-
pafia situados en el Hospital Universitario La Paz en Madrid; Hospital Universitario de Vall
d'Hebrdén en Barcelona; Hospital Universitario y Politécnico La Fe en Valencia y el Hospital
Universitario Virgen del Rocio en Sevilla.

Los registros de pacientes contribuyen a conocer mejor y poner de manifiesto la prevalencia de
una enfermedad, las necesidades de los pacientes y la prediccién de las necesidades futuras.
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1&€) RECOMENDACIONES en materia de coordinacion

h y planificacidén asistencial

® Promover la puesta en marcha de herramientas de gestion o de vias clinicas que impliquen y

coordinen a todos los profesionales que intervienen en el control y sequimiento del paciente
hemofilico.

Establecer mecanismos de comunicacién y acceso rapido de los pacientes al sistema sa-
nitario a través de:

- Teléfono de contacto con el servicio de Hematologia/ unidad de Trombosis y Hemosta-
sia, atendido en la medida de lo posible, por Enfermeria especializada en el cuidado a los
pacientes con coagulopatias.

- Acceso telematico (correo electrdnico) al servicio de Hematologia/ unidad de Trombosis
y Hemostasia, para consultas y notificacién de eventos hemorrdgicos automanejados por
el paciente de forma domiciliaria.

= Acordar consensuar y difundir con los profesionales de Urgencias los procedimientos a
sequir con los pacientes de hemofilia que acuden al servicio de Urgencias.

- Establecer mecanismos para la atencion urgente de los pacientes con hemofilia que
precisan atencion/valoracion por parte de otras especialidades como Rehabilitacién,
Traumatologia, etc.

Apostar por la puesta en marcha de la figura del gestor de casos, como elemento funda-
mental para la adecuada coordinacién entre profesionales y entre centros de seguimiento/
tratamiento del paciente.

Establecer vias de colaboracion entre los profesionales de los centros o unidades de re-
ferencia para la atencion a las coagulopatias congénitas y los profesionales de otros
servicios de Hematologia para colaborar en el seqguimiento y control de los pacientes. En
esta linea se propone que el diagndstico y la pauta de tratamiento pueda establecerse en
una unidad de referencia, mientras que el sequimiento pueda llevarse a cabo en un servicio
de proximidad para el paciente, en coordinacién con la unidad de referencia siempre que sea
necesario.

Promover la creacion del Registro Nacional de Pacientes con hemofilia y que este sea acce-
sible a aquellos profesionales o entidades que lo precisen.

Llevar a cabo acciones encaminadas a consequir la elaboraciéon y seqguimiento de un Plan
Nacional de Atencion a la Hemofilia.

Establecer programas de colaboracion con la esfera educativa y poner en marcha progra-
mas de formacién especifica al profesorado en los centros en los que se cuente con algun
alumno con hemofilia en los que se debe implicar también, tanto a los profesionales de los
Servicios de Urgencias como del equipo de AP mas préximos al centro escolar.

Bibliografia:

1. Andalucia J de. Manual de la Gestién de Casos en Andalucia: Enfermeras gestoras de casos en el
hospital. 2006

2. https://www.mscbs.gob.es/ profesionales/ CentrosDeReferencia/ docs/ Fesp/ Fesp68R.pdf).
Evatt, B. La guia para desarrollar un censo nacional de pacientes. Federacién Mundial de Hemofilia. Afio: 2005

4. Alvarez E, Bayén MP, Carnero J, Curats R, Ferndndez M.A, Fernéndez C, Garcia S, Sdnchez A. Gufa de
apoyo al paciente hemofilico y a sus familia. Afio 2018. Disponible en: http://fedhemo.com/wp-content/
uploads/2018/02/Guia-de-apoyo-al-paciente-hemof%C3%ADlico-y-a-sus-familias.pdf

47



48

o El tratamiento
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El objetivo principal del tratamiento en un paciente con hemofilia es, en primer lugar, prevenir vy,
cuando esto no sea posible, tratar los episodios hemorragicos que puedan sufrir mediante la admi-
nistracion de concentrados de FVIIl o FIX o desmopresina (en el caso de hemofilia A leve y algunos
casos de hemofilia A moderada'.

Los episodios hemorrdagicos deben ser tratados de forma precoz, preferiblemente en las primeras
dos horas; por los que siempre es recomendable que los pacientes sean capaces de autoadminis-
trarse su concentrado de factor en su domicilio. Para ello, es imprescindible que los pacientes, o
familiares en el caso especialmente de los nifios, tengan la formacién adecuada para llevar a cabo
la administraciéon domiciliaria. Asimismo, también es fundamental el reconocimiento precoz de un
episodio hemorrdgico, para poder actuar con la maxima rapidez y reducir las consecuencias del
mismo. Los pacientes suelen reconocer una serie de sintomas caracteristicos (sensaciéon de hormi-
gueo) que preceden a la hemartrosis y que se conocen como “aura”. El momento en el que aparece
este aura, es cuando debe administrarse el tratamiento con concentrado de factor"?3,

Los episodios hemorrdgicos graves no deben tratarse en el domicilio, aunque si es aconsejable que
el paciente se administre una dosis de factor antes de acudir al centro hospitalario con el objetivo
de reducir las consecuencias de la hemorragia.

El tratamiento con concentrados de factor en pacientes con hemofilia puede sequir un patrén a
demanda; es decir, administrarse tratamiento cuando haya evidencia de hemorragia; o profilactico,
lo que supone un tratamiento continuo cuyo objetivo es mantener los factores de coagulacién en
niveles normales que permitan la prevencion de episodios hemorrdgicos.

El protocolo preventivo puede consistir en una profilaxis primaria, establecido antes de que el
paciente sufra evidencias de deterioro musculo-articular o mas de una hemorragia en una articu-
lacion grande; una profilaxis secundaria, que se inicia cuando aun no existe evidencia de deterioro
musculo-articular, pero ya se han producido dos o0 mas sangrados en articulaciones grandes; o una
profilaxis terciaria, que se inicia cuando ya existe evidencia de afectacién musculo-esquelética®*.

La profilaxis primaria es el tratamiento de eleccion en los pacientes con hemofilia grave y debe
mantenerse, preferiblemente, durante toda la vida del paciente'=.

EL DESARROLLO DE INHIBIDORES

La administracién de los concentrados de factor puede traer como consecuencia la aparicién de
aloanticuerpos anti-factor, conocidos como inhibidores, de la misma manera que en cualquier in-
dividuo la exposicion a un antigeno frente al cual no se ha desarrollado tolerancia puede despertar
una reaccién de tipo inmune. La aparicién de inhibidores frente al FVIII o FIX es la complicacion
mas temida que puede aparecer en los pacientes con hemofilia'.
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Los inhibidores reducen la eficacia del tratamiento sustitutivo, incrementan el coste del tratamien-
to y ademds, aumentan la morbilidad asociada a la hemofilia.

La aparicién de inhibidores sucede principalmente en pacientes afectos de hemofilia A y en aque-
llas formas mas graves de la enfermedad. En pacientes con HA grave, la frecuencia de aparicidén de
inhibidores oscila entre un 20-33% (aunque puede llegar hasta un 50% si se consideran los inhibi-
dores transitorios de baja respuesta) y en hemofilias moderadas y leves, alrededor de un 5- 10%.
En hemofilia B esta cifra se sitla en el entorno del 3% en sus formas graves®.

IELIERE] Frecuencia en la apariciéon de inhibidores®

Grave Moderada Leve Total
Hemofilia A 20,7% 6,62% 1,95% 8,19%
Hemofilia B 3,85% 0,0% 0,0% 1,3%

Los inhibidores aparecen durante las etapas iniciales del tratamiento, generalmente durante las
primeras 50 exposiciones y, especialmente, durante los primeras 20 dias de exposicion; tras trata-
mientos intensivos (de mas de 5 dias a dosis altas) y, en ocasiones, cuando la administracién de los
factores coincide con fendmenos inflamatorios que estimulan el sistema inmune, como vacunacio-
nes, episodios hemorragicos graves, cirugias o infecciones'.

En el futuro préximo, es de esperar que los farmacos desarrollados a partir de terapia génica ofrez-
can una nueva alternativa terapéutica a los pacientes con hemofilia.

6.1 La personalizacién del tratamiento

Tal y como demuestra la evidencia cientifica, la personalizacion de la profilaxis mejora los resultados
del tratamiento de la hemofilia. Frente a los protocolos de tratamiento a demanda, basados en dosis
fijas ajustadas al peso del paciente, la profilaxis debe individualizarse tanto como sea posible, en fun-
cion de las caracteristicas del paciente (edad, el acceso venoso, el fenotipo de sangre o la actividad
fisica) y a las caracteristicas del tratamiento para ofrecer la pauta éptima para cada paciente.

IELIERY Aspectos a tener en cuenta en la individualizacién del tratamiento

Paciente Tratamiento

Edad Tipo de factor

Peso Posologia

Aclaramiento plamatico indice de recuperacién in vivo
Patrén de sangrados Nivel pico

Actividad fisica Nivel valle

Estado articular Semivida plasmatica
Adherencia Tiempo hasta alcanzar nivel diana
Grupo sanguineo Distribucion extravalvular
Mutacién gen F8 Eficacia

Nivel factor von Willebrand Seqguridad

Farmacocinética individual Farmacocinética poblacional

Fuente: Elaboracidn propia a propuesta del Panel de Expertos.
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La farmacocinética del FVIII y el FIX presenta una elevada variabilidad entre pacientes con hemo-
filia A y B. La monitorizacién farmacocinética permite conocer los parametros farmaco-cinéticos
individuales para ajustar mejor la profilaxis del paciente, consiguiendo una mayor proteccion frente
a la aparicién de sangrados.

Desde el panel de expertos que ha participado en el Programa de Atencién Integral al Paciente
con Hemofilia se recomienda la aplicacién de un enfoque de profilaxis centrada en el paciente, que
tenga en cuenta de manera integrada la farmacocinética individual de cada paciente, las variables
clinicas (patrén sangrados, estado articular y actividad fisica) y la conveniencia del paciente; con
la finalidad de alcanzar el objetivo de sangrado cero.

El Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia ha aplicado este enfoque en la individuali-
zacion del tratamiento de la hemofilia durante los Ultimos afios a un total de 195 pacientes tratados
con 18 concentrado de factor diferentes (FVIIl y FIX), realizando mas de 450 estudios farmaco-ci-
néticos.

Los resultados preliminares han demostrado que los pacientes que eliminan mas rapidamente el
FVIII tienen una mayor tendencia a desarrollar sangrados. Tras un afio de profilaxis personalizada
a su farmacocinética, se ha observado que se reduce el nimero de sangrados espontaneos, lo que
pone de manifiesto que una pauta de profilaxis guiada por el andlisis farmaco-cinético es efectiva,
ayuda a optimizar la posologia, disminuye el nUmero de sangrados espontaneos y reduce el con-
sumo de FVIIL

La integracién del farmacéutico hospitalario en el equipo asistencial de la Unidad de Hemostasia y
Trombosis, contribuird a la extension de la individualizacién del tratamiento profildctico, al fomen-
to de la practica de métodos innovadores para el control de la adherencia, asi como al desarrollo
de proyectos de investigacién.

La cooperacién entre especialistas del equipo asistencial y la Farmacia Hospitalaria permitird una
optimizacién de los tratamientos asi como el analisis de su impacto en la mejora de los resultados
en salud de los pacientes.

La incorporacién a la vida cotidiana de herramientas como las pulseras y aplicaciones de control
de la actividad, son una oportunidad de mejora en el dmbito de la individualizacién de la profilaxis
en relacién a la actividad fisica que lleva a cabo cada paciente, mejorando asi el control de los san-
grados y permitiendo una mayor actividad fisica de forma sequra.

Algunos de los beneficios que se han percibido con la aplicacién de la profilaxis personalizada son:

® Un mejor ajuste de la frecuencia de dosificacién y del nivel valle objetivo en funciéon del pa-
tron de sangrados, el estado articular, el estilo de vida y la actividad fisica y las preferencias
del paciente.

® E|uso de modelos poblacionales facilita el empleo de la farmacocinética en la practica clini-
ca al disminuir el nimero de muestras y dar mas flexibilidad.

e Permite detectar la asociacién entre la apariciéon de sangrados y los niveles de factor, ayu-
dando a conocer la causa de sangrado para actuar sobre ella.

® Ayuda a establecer recomendaciones de actividad fisica en funcién del grado de cobertura
a lo largo de la semana, adaptandose a cada paciente.

® Fomenta la formacién del paciente, en cuanto a la importancia de ser adherente al trata-
miento.

® Reduce potencialmente los costes generales del tratamiento al consequir la optimizacion
del mismo.

® Realiza el cambio (switch) guiado por farmacocinética entre diferentes tratamientos, como
el paso de los FVIII con vida media estandar a los de vida media extendida.
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6.2 La adherencia al tratamiento

Se entiende por adherencia el grado hasta el cual la conducta del paciente, en términos de tomar
medicamentos, sequir dietas o realizar cambios en el estilo de vida, coinciden con la prescripcion
clinica’.

La no adherencia al tratamiento provoca mal control de la enfermedad, aumento del coste sanita-
rio, peor resultado clinico y pérdida de la calidad de vida relacionada con la salud®®.

Actualmente existe una baja adherencia a los tratamientos crénicos que oscila entre un 30-70%
con una media del 50 % en los paises desarrollados. Esto hace que disminuya la efectividad del far-
maco, aumenten las posibilidades de efectos adversos, interacciones y mayores costes sanitarios.

En el tratamiento de la hemofilia, tal y como se ha reiterado a lo largo del documento, la adherencia
y el cumplimiento terapéutico es un aspecto fundamental para reducir la probabilidad de sangra-
dos y reducir la morbilidad asociada a estos.

No sélo es importante recalcar la importancia del cumplimiento terapéutico en términos de adhe-
rencia farmacoldgica sino también, en lo que respecta a las pautas de actividad fisica y vida salu-
dable que tienen un importante impacto en el mantenimiento de la calidad de vida de los pacientes
con hemofilia.

Por ello, se recomienda en primer lugar, trabajar de forma adecuada la formacién y concienciacion
del paciente para que este asuma la responsabilidad que tiene con el cumplimiento de las pautas
terapéuticas y su comportamiento activo frente al cuidado de su salud. Asi como, en un segundo
lugar, poner en practica herramientas innovadoras que ayuden a controlar la adherencia de los
pacientes con su tratamiento.

En esta labor de control de la adherencia deberan participar todos los profesionales que intervie-
nen en la atencién al paciente: facultativos, enfermeria y farmacéuticos.

En una revisién bibliografica llevada a cabo por un grupo de trabajo de enfermeras del servicio
regional de salud de Castilla y Ledn (SACYL) se tratd de identificar intervenciones eficaces de en-
fermeria en la mejora de la adherencia de los pacientes.

De forma general, las estrategias que aparecen mas frecuentemente descritas en la literatura cien-
tifica podrian agruparse en las siguientes categoriasion 21314

® Reduccién de la complejidad del tratamiento; menos farmacos, menos dosis, menor fre-
cuencia de las administraciones, etc.

e Informacién/educacién del paciente; aunque los resultados de su eficacia son heterogé-
neos, si parece razonable asegurarse de que el paciente dispone de la informacién adecua-
da sobre su tratamiento y sobre la importancia de cumplir con su pauta de administracién.

® Intervenciones sobre el comportamiento. Parece que cuando el paciente percibe que el
cumplimiento le va a reportar beneficios en su evolucién, es mas adherente que en caso
contrario. Las intervenciones conductuales mas comunes son los recordatorios ya sea por
correo, teléfono, email o mediante visitas domiciliarias.

® Motivacién del paciente, por ejemplo a través de técnicas grupales.
® Apoyo social y familiar.

® Mejora de la comunicacién profesional-paciente.

® Técnicas combinadas.

En todo caso, si que parece que la continuidad en la atencién junto con un exhaustivo seqguimiento
del paciente parece mejorar la adherencia®.
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6.3 La optimizacion del tratamiento farmacolégico

Cuando hablamos de optimizacién en el tratamiento de pacientes con hemofilia los objetivos que
se persiguen son la individualizaciéon del mismo, la disminucién del nimero de sangrados, la reduc-
cion al minimo posible de las administraciones, la mejora de la calidad de vida y la mejora de la
eficiencia.

Las ventajas de la puesta en marcha de un modelo para la optimizacién del tratamiento de los
pacientes con hemofilia se puede encontrar tanto en los aspectos relacionados con el paciente, en
cuanto a la mejora de la calidad de vida y la satisfaccidn con la atencidn sanitaria; en aspectos cli-
nicos como la obtencién de mejores resultados en salud, mejor manejo de la enfermedad y mayor
seguridad para el paciente; como en los aspectos econdmicos, ya que la optimizacién reduce costes
(directos e indirectos) y contribuye a la sostenibilidad del sistema sanitario.

Para la identificacion de los pacientes en los que se puede optimizar el tratamiento, se sometié a
consideracion de expertos el modelo que un grupo de 16 farmacéuticos hospitalarios de diferentes
centros del SNS habian desarrollado a lo largo de varias sesiones de trabajo durante los afios 2019
y 2020 y que, posteriormente, fue validado por un grupo de trabajo formado por farmacéuticos
hospitalarios y hematdélogos.

El modelo propone partir de una identificacién de pacientes cuyos tratamientos sean optimizables.
Para ello se propone tener en cuenta el perfil del paciente, criterios farmaco-cinéticos, farma-
co-econdmicos y otros criterios que pueden influir en la eleccién del tratamiento mas ajustado a
las necesidades de cada paciente.

Propuesta de anélisis para la identificacién de pacientes con tratamiento
optimizable

IDENTIFICACION DE

PERFIL DE PACIENTE OTROS CRITERIOS

PACIENTES OPTIMIZABLES

CRITERIOS CRITERIOS
FARMACOCINETICOS FARMACOECONOMICOS

En el andlisis del perfil del paciente deberan tenerse en cuenta criterios relacionados con la admi-
nistracién del tratamiento, para reducir el nimero de infusiones e incrementar la adherencia, me-
jorando el dia a dia del paciente; y criterios relacionados con el estado de salud y la calidad de vida
del paciente que han de tener presente la percepcion de eficacia del tratamiento, su conciencia
respecto a los beneficios obtenidos y su compromiso con el cuidado de su salud.

Asimismo, en cuanto a los criterios farmaco-cinéticos deberd analizarse la farmacocinética indivi-
dual de cada paciente. Por lo que respecta a los fdrmaco-econdmicos, debera atenderse a la reduc-
cion de costes no sélo directos, sino también indirectos, es decir, una menor morbilidad genera una
menor carga asistencial.

Finalmente hay otros criterios relacionados con las preferencias del paciente que también debe-
ran ser tenidos en cuenta a la hora de la identificacién de los pacientes candidatos a optimizar su
tratamiento.
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MENSAJES
clave

® E| objetivo principal del tratamiento en un paciente con hemofilia es, en primer lugar prevenir
y, cuando esto no sea posible, tratar los episodios hemorragicos mediante la administracion de
concentrados de factor.

e La administracién de los concentrados de factor puede traer consigo la aparicion de aloanti-
cuerpos anti-factor, conocidos como inhibidores. La aparicién de inhibidores frente al FVIIl o FIX
es la complicacion mas temida que puede aparecer en los pacientes hemofilicos.

® | a personalizacién de la profilaxis mejora los resultados del tratamiento de la hemofilia.

® Lano adherencia al tratamiento provoca mal control de la enfermedad, aumento del coste sani-
tario, peor resultado clinico y pérdida de la calidad de vida relacionada con la salud.

J
1&) RECOMENDACIONES para mejorar y optimizar el
h tratamiento en los pacientes con hemofilia

® Se recomienda, siempre que los recursos humanos disponibles lo permitan, la implicacién de
un profesional de Farmacia Hospitalaria en el equipo asistencial para alcanzar la atencién
Optima e integral del paciente asi como la personalizacion del tratamiento profilactico en cada
uno de ellos.

e Fstablecer mecanismos que faciliten y aseqguren el cumplimiento terapéutico de los pa-
cientes, como también, poner en marcha procedimientos que permitan su seguimiento por
parte de los diferentes agentes implicados en su atencién (Enfermeria, farmacéuticos hospi-
talarios, facultativos, trabajadores sociales, asociaciones de pacientes, etc.) asi como la parti-
cipacion de estos en mejorar la concienciacion sobre la importancia de la adherencia.

® Con el objetivo de que los pacientes alcancen el mejor nivel de calidad de vida posible, se
recomienda trabajar para asequrar el acceso equitativo a la innovacion farmacolégica
disponible en funcién de la situacidn clinica y biopsicosocial de cada paciente.

® Esrecomendable la puesta en marcha de mecanismos que faciliten la retirada de farmacos
por parte de los pacientes que ayuden a mejorar el acceso a los mismos y el cumplimiento
terapéutico, evitando desplazamientos al centro hospitalario a través de mecanismos como la
"telefarmacia” o el home delivery.

¢ Impulsar el acceso al estudio farmaco-cinético de todos los pacientes con hemofilia para
definir el tratamiento de forma personalizada, optimizar el mismo, y ajustar la dosis necesaria
a las circunstancias propias de cada paciente.

e Fomentar el desarrollo y uso de las aplicaciones para teléfonos méviles que, en funcioén del
estudio farmaco-cinético, informen al paciente del nivel estimado de factor que tiene en un
momento dado y asi poder adaptar sus actividades al mismo.

® Se recomienda la puesta en marcha de iniciativas que permitan la optimizacion del trata-
miento en los pacientes de Hemofilia A y Hemofilia B en base al perfil del paciente, y a
criterios fdrmaco-cinéticos, farmaco-econdmicos y otros, que puedan ser tenidos en cuenta
en la individualizacién del tratamiento.
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7. Las necesidades

de los pacientes

La hemofilia, como enfermedad crénica y compleja, tiene un impacto en los pacientes que va mas
alld del ambito estrictamente clinico, afectando a cada uno de los aspectos de la vida de los pacien-
tes y de su entorno.

Desde la infancia y durante la vida adulta, la enfermedad y el tratamiento estdn muy presentes en
los diferentes dmbitos de la vida de los pacientes y de sus familias.

Ante esta realidad, es conveniente que las necesidades del paciente con hemofilia se contempleny
se aborden desde una perspectiva bio-psico-social.

Desde un abordaje integral, el impacto de la enfermedad en la vida del paciente podrd gestionarse
e integrarse para consequir la menor afectaciéon posible a su cotidianeidad.

A lo largo del documento se han tratado de recoger, de forma directa o indirecta, las diferentes
necesidades que presenta el paciente con hemofilia, asi como sus familiares especialmente en los
primeros afios de vida cuando la gestion de la enfermedad depende, fundamentalmente, de los pa-
dres. De hecho, un adecuado afrontamiento de la enfermedad durante la infancia por parte de los
padres, tanto desde el punto de vista clinico y de cuidados como emocionalmente, dard lugar a un
adulto con hemofilia capaz de manejar su enfermedad y el impacto de esta en su esfera personal,
con la suficiente solvencia y responsabilidad, sin impedirle llevar una vida normal y de calidad.

De forma resumida, podria decirse que la principal necesidad de los pacientes con hemofilia
podria ser resumida en tener un acceso aqil a un equipo multidisciplinar para la atencion inte-
gral de su patologia y capaz de proporcionarle las herramientas necesarias para gestionar su
enfermedad tanto desde el punto de vista clinico como emocional.

Las recomendaciones recogidas en este Programa de Atencion Integral a los Pacientes con
Hemofilia van dirigidas a cubrir de manera 6ptima y en las mejores condiciones de equidad a
lo largo de todo el SNS, esta necesidad de abordaje multidisciplinar e integral.

A continuacién, se concretan mas algunas de las necesidades expuestas por los pacientes, que
vienen a complementar lo recogido a lo largo de todo este documento.

7.1 Necesidades sanitarias

Como ya se ha sefialado, los pacientes con hemofilia precisan de un acceso agil a un equipo multi-
disciplinar con experiencia en el tratamiento de los pacientes con hemofilia o coagulopatias con-
génitas.
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Tal y como se ha identificado anteriormente, este equipo debe estar conformado por el Hematélo-
go y la enfermera de hematologia con formacién especifica en el cuidado de pacientes con coagu-
lopatias, el especialista en Traumatologia, Rehabilitacién, Psicologia, fisioterapeuta, internista, far-
macéutico hospitalario, asi como tener establecido unos cauces de coordinacién y relacion fluida
con otras especialidades que pueden intervenir en momentos especificos del proceso asistencial u
otras de las identificadas en el capitulo dedicado a la coordinacién asistencial.

Es necesario mencionar de nuevo la importancia de la formacién del paciente, y de la necesidad
de tener en cuenta la relevancia que a lo largo de la vida del paciente debe darse a la informacién
clinica que se ofrece al paciente.

En esta labor educativa, deben participar todos los profesionales gue intervienen en el proceso
asistencial, con especial relevancia por parte del hematdlogo y la enfermera de Hematologia, asfi
como de aquellos especialistas encargados de velar por la salud musculo-esquelética del paciente,
entre los que se encuentran sea el médico rehabilitador, el fisioterapeuta, el traumatélogo o el
reumatadlogo.

Como paciente crénico, el hemofilico se convertira en un paciente experto, capaz de adoptar una
postura activa en cuanto a la toma de decisiones respecto a su enfermedad, fortaleciendo la rela-
cion médico paciente y la toma de decisiones compartidas.

Esta informacidn sanitaria debe incluir de forma especifica la informacién sobre los tratamientos
disponibles y aconsejados para cada caso clinico, de forma que el paciente conozca las alternativas
terapéuticas disponibles.

Cabe destacar en este punto la importante labor educativa y formativa que llevan a cabo las aso-
ciaciones de pacientes. En el caso concreto de la hemofilia, FEDEHEMO, la Federacién Espafiola de
Hemofilia, lleva a cabo una importante tarea en este sentido.

A través de su web (www.fedhemo.com) y de su actividad cotidiana desarrollan actividades educa-
tivas y de apoyo a los pacientes y familias que, ademas de ofrecer recursos formativos acerca de la
hemofilia y otras coagulopatias congénitas, suponen un importante apoyo para quienes las sufren.

Entre los aspectos sanitarios, de forma reiterada tanto pacientes como profesionales, ponen el
acento en una necesidad asistencial que, en la actualidad, no se encuentra cubierta de manera 6p-
tima por parte del sistema publico de salud y que deberia ser tenida en cuenta en el caso concreto
de los pacientes con hemofilia. Se trata de la salud bucodental.

LA ATENCION BUCODENTAL A LOS PACIENTES CON HEMOFILIA

Para las personas con hemofilia es fundamental contar con una buena higiene oral, a fin de preve-
nir las enfermedades periodontales y las caries que dan lugar al sangrado de encias'?.

Los pacientes deben someterse a controles dentales de forma reqular, desde el comienzo de la den-
ticion'. Asimismo, es aconsejable que los pacientes de entre 10 y 14 afios se sometan a una revisién
de ortodoncia a fin de evaluar si existe algun problema relacionado con la superposicién de piezas
dentales que pueda ocasionar enfermedades periodontales.

Para facilitar este control exhaustivo de la salud bucodental en los pacientes hemofilicos, se reco-
mienda evaluar por parte de los distintos sistemas regionales de salud la financiacion de la
salud bucodental completa para este colectivo de pacientes.

Es importante recordar que, antes de cualquier intervencién dental, deberd solicitarse consejo te-
rapéutico al hematdlogo, en especial en caso de hemofilia grave y ain mds cuando existe inhibidor.
Se aconseja, por lo tanto, la coordinacion entre el odontélogo y el hematdlogo para asegurar una
atencién bucodental seqgura a los pacientes con hemofilia.
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Asimismo habrd que advertir a los pacientes de que deben informar inmediatamente al dentista
y/o al hematdlogo de cualquier sintoma como inflamacién, disfagia o ronguera que aparezca unas
horas después de una manipulacién dental'3.

En el caso de los pacientes portadores de una prétesis articular, las GPC recomiendan la adminis-
tracion de profilaxis antibidtica antes de la intervencién bucodental.

7.2 Necesidades psicoldégicas y emocionales

En reiterados apartados de este documento, se ha hecho mencidn al impacto que la hemofilia pue-
de tener en los pacientes en el ambito psicosocial. Se trata de una enfermedad crénica, hoy por hoy
incurable, que condiciona la vida del paciente y de su entorno, con un tratamiento invasivo y dolo-
roso. Ademas, hay que tener en cuenta que, durante los primeros afios, es la familia la encargada
de manejar la situacién porque el paciente es demasiado pequefio para asumirlo.

Por ello, es necesario plantear un abordaje emocional como parte esencial del tratamiento y aten-
cién integral, que incorpore tanto al paciente como a sus familiares, para que las interferencias de la
enfermedad no impidan un desarrollo evolutivo normalizado en cualquiera de las etapas de la vida.

EL APOYO PSICOLOGICO A LOS PACIENTES CON HEMOFILIA

El diagnostico de una enfermedad como la hemofilia, crénica y hereditaria, supone un impacto para
cualquier paciente y familia. Implica un proceso de crisis y desorganizacién inicial que se ha deir
canalizando para lograr una aceptacion de la misma, y finalmente, una adaptacién. Que permita un
manejo y afrontamiento adecuado clinico como psicosocial que suponga la integraciéon normaliza-
da al entorno.

En general, los afectados de hemofilia padecen un impacto psicosocial, tanto en la aceptacion de la
enfermedad, en su enfrentamiento a la misma, con el tratamiento y en el automanejo; como tam-
bién en lo que se refiere a la influencia de la enfermedad en sus relaciones familiares y sociales®.

Tal y como se ha descrito en algunos estudios, los padres de nifios hemofilicos refieren que sus
hijos presentan un peor estado fisico, con mas limitaciones® y la mayoria de ellos manifiestan que
la hemofilia afecta a las actividades de estos, algunas veces o siempre®.

Por lo que respecta a la poblaciéon adulta con hemofilia, también ellos mismos refieren experi-
mentar niveles significativamente mas bajos de calidad de vida percibida en comparacién con la
poblaciéon general’.

Una adecuada formacién, y unas herramientas que permitan hacer frente a la enfermedad y a sus
consecuencias, contribuiran a alcanzar mejores resultados en salud y mejor calidad de vida para
los pacientes.

Por ello se recomienda, en la medida de lo posible, atender esta necesidad de una forma gra-
dual, empezando por la atencién a los padres de los nifios con hemofilia recién diagnosticados
e ir extendiendo la atencién a lo largo de todas las etapas de su vida.

Es necesaria la puesta en marcha de programas de atencién psicoldégica desde la infancia, que ayu-
den a los padres del nifio con hemofilia a aceptar el diagndstico, para lo que es importante que se
les aporte gradualmente la informacién bdsica sobre la hemofilia, y que les ayude a adaptarse a la
situacién, y luego puedan transmitir esa responsabilidad y autonomia de forma creciente a su hijo'.

Las actuaciones, enfoque y necesidades de apoyo especifico irdn evolucionando con el tiempo y
adaptandose en relacién a la edad y circunstancias que vaya atravesando el paciente y sus familias.
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En este sentido, el programa de intervencién para el apoyo psicosocial del paciente con hemofilia y
su familia no serd igual en los primeros afios del paciente que durante la adolescencia.

En Garcia-Dasi et al. (2016)8 se ofrecen algunas recomendaciones sobre las areas de trabajo priori-
tarias para el trabajo de apoyo psicolégico a las familias en el momento del diagndstico, durante la
infancia del paciente y en su adolescencia.

El apoyo psicosocial en el momento del diagnostico

En esta fase es importante facilitar la comunicacion entre la familia y el equipo médico, para que se
conforme una alianza que ayude a la familia en la aceptacion de la enfermedad, la comprension de
sus caracteristicas y la toma de las primeras decisiones con respecto al tratamiento del paciente y
sus implicaciones.

Asimismo es importante prestar apoyo especifico para acompafar a la familia en el impacto que
supone el diagndstico, las reacciones e implicaciones del mismo.

Desde este momento habrd que trabajar en la importancia de la adherencia terapéutica, para que
esta sea percibida como una tarea importante para el paciente y la familia.

Es importante sefialar que cada familia es distinta y presenta unas caracteristicas especificas. Por
ello, el profesional debe escuchar, percibir y apoyar las necesidades de cada familia. La clave en
este momento es guiar, apoya e informar®.

El apoyo psicosocial en la infancia

La actitud que el paciente perciba de sus padres frente a la enfermedad en esta época serd la que
probablemente repita y sea transferida a cualquier ambito; familiar, escolar; en el que el nifio se
relacione.

En estos primeros afios, los padres descubrirdn aspectos bioldgicos y médicos de la hemofilia que
todavia no han tenido la oportunidad de experimentar y, en consecuencia, serd también un periodo
de toma de decisiones en el que necesitaran del apoyo psicosocial adaptado a sus necesidades para
poder afrontarlas en condiciones éptimas.

En este sentido, el aprendizaje de la administracién del factor de tratamiento por via intravenosa
serd uno de los momentos criticos para los padres, que generara problemas de estrés y ansiedad,
ante el miedo de hacer dafio a su hijo.

En estos primeros afios del nifio con hemofilia, los padres deberdn tomar decisiones acerca del ini-
cio del tratamiento profildctico. Este inicio se produce en edades muy tempranas, entre el primer y
segundo afio de vida del paciente, cuando en muchos casos los nifios no han presentado episodios
de sangrado, lo cual conlleva que los padres no perciban la gravedad o vulnerabilidad de sus hijos
ante estos eventos. Este hecho dificultard la toma de decisiones.

También serd en estos afios cuando los padres deban decidir sobre el cuidado del nifio durante el
tiempo de su jornada laboral. Tanto si se opta porgue el nifio permanezca en casa al cuidado de una
tercera persona, o por un centro escolar infantil, los padres deberdn proporcionar la informacién
necesaria sobre la hemofilia, los riesgos y pautas de actuacion de la forma clara y precisa.

Tal y como ya se ha indicado que debe hacerse en la etapa previa, trabajar con los padres la impor-
tancia de la adherencia al tratamiento sera también uno de los objetivos principales de esta etapa.
La literatura indica que la buena adherencia se adquiere durante la infancia®®.

En resumen, los principales objetivos del apoyo psicosocial a los pacientes y familiares en esta
época deben centrarse en:

® Promover un conocimiento adaptativo de la hemofilia y su manejo
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Ofrecer soporte a la familia del nifio con hemofilia en las primeras experiencias con la en-
fermedad que se dardn en esta edad como los sangrados, inicio de nuevos tratamientos,
hospitalizaciones, etc.

Acompafar y formar a la familia en el momento del inicio de la profilaxis e incidir en el
adiestramiento en la autoadministracién del tratamiento.

Trabajar en la concienciacién sobre la importancia de la adherencia, promoviendo la alianza
entre el paciente y su equipo asistencial, para minimizar los problemas de cumplimiento
terapéutico en la adolescencia.

Promover habitos de vida saludables y el mantenimiento de una actividad fisica adaptada
a las caracteristicas del paciente.

Apoyar y guiar al niflo con hemofilia en el inicio de su autonomia y la concienciacion sobre
su enfermedad y los limites de su cuerpo ayudandole a desarrollar estrategias adaptativas
a sus condiciones.

Promover la integracién social del nifio con hemofilia fortaleciendo la relacién y coordina-
cion entre la esfera sanitaria, escolar y familiar.

El apoyo psicosocial en la adolescencia:

La transicién entre la infancia y la adolescencia supone un momento de cambio, en el que se va a
completar la definicién de la identidad social e individual de la persona.

En esta época el paciente con hemofilia deberd asumir de forma auténoma la responsabilidad de
su autocuidado.

Las recomendaciones a sequir para proporcionar el apoyo adecuado en esta etapa serdné®:

Evaluar en detalle el conocimiento que el paciente tiene sobre la enfermedad vy las herra-
mientas para su manejo.

Valorar el impacto de la hemofilia en la vida diaria del paciente asi como en sus planes de
futuro.

Potenciar su involucracién en el manejo y cuidado de su hemofilia, el conocimiento de la
enfermedad y los riesgos que esta implica.

Promover una comunicacién eficaz de sus necesidades para poder adaptar su tratamiento
a las mismas.

Trabajar con los padres el traspaso de la responsabilidad sobre el manejo de la enfermedad
hacia su hijo, asumiendo un papel secundario en beneficio del paciente y de su autonomia.

De manera mas global, la Guia de manejo de la hemofilia de la WHF recomienda? desarrollar un
programa de intervencién que haga hincapié en:

Ofrecer toda la informacidén posible respecto a los aspectos fisicos, psicolégicos y emocio-
nales que rodean la enfermedad de forma que tanto el paciente como sus familiares puedan
comprender.

Ser abiertos y sinceros con el paciente y sus familiares con respecto al impacto de la enfer-
medad y sus cuidados.

Permitir que el paciente y sus familiares trabajen con sus emociones y hagan las preguntas
gue necesiten.

Hablar con los nifios afectados y no solo con sus padres. Los nifios, por lo general entienden
bastante sobre su enfermedad y pueden gestionar sus emociones.

Si hay hermanos, recordar a los padres que no desatiendan a los que gozan de buena salud.

Alentar a los pacientes a que participen en actividades de ocio tanto en casa como en el
ambito escolar o laboral.

Buscar y ofrecer el apoyo de las organizaciones de pacientes o grupos de pacientes expertos.



Programa para la atencion integral al paciente con hemofilia

Del mismo modo, deberd establecerse una adecuada relacién con la esfera social a través de traba-
jadores sociales, terapeutas ocupacionales, etc. en caso de que se detecten situaciones que requie-
ran de una intervencién de estas disciplinas.

La atencién y apoyo emocional al paciente con hemofilia debe desarrollarse a lo largo de toda su
vida, no sélo la infancia, aunque esta pueda ser una de las etapas de mayor vulnerabilidad y mayor
necesidad, especialmente por parte de las familias.

Aun asi, no debe descuidarse la atencién psicosocial a los pacientes a lo largo de su vida, en otros
momentos vitales como la adolescencia o la edad adulta, en los que las necesidades de informa-
cion, formacién y apoyo estaran relacionadas con otros aspectos como la relacién entre la enfer-
medad y la sexualidad, la conciliacién de la vida laboral, etc.

Asimismo, debe atenderse también al colectivo de mujeres portadoras, ya que en algunas de ellas
pueden aparecer sentimientos de culpabilidad ante la enfermedad transmitida a su hijo con el con-
secuente impacto en la vida afectiva y familiar.

En definitiva, serd recomendable el poder disponer de los mecanismos necesarios para el acceso
a la atencién psicoldgica de los pacientes con hemofilia. En este sentido, puede resultar util el di-
sefiar un mapa de recursos disponibles para el acceso a esta atencidn psicosocial, que no siempre
podra prestarse en los centros sanitarios en los que se lleva a cabo el sequimiento hematoldgico
del paciente, pero si para que desde alli puedan ser derivados o los pacientes sepan a dénde acudir
y los profesionales a dénde derivar. En este mapa deben tenerse en cuenta tanto los recursos dis-
ponibles en el sistema sanitario como los generados en el marco de las asociaciones de pacientes,
grupos de pacientes expertos, grupos de apoyo familiar, etc.

En este sentido, es importante destacar el papel realizado por las asociaciones de pacientes tam-
bién en este dmbito, las cuales cuentan entre sus actividades y servicios este apoyo psicosocial a
los pacientes y familias; como también llevan a cabo actividades de ocio tales como los albergues
para padres de nifios con hemofilia, campamentos formativos para nifios adolescentes y jévenes
en verano, etc.

7.3 Necesidades en el ambito laboral, escolar y social

Anteriormente, en el capitulo dedicado a la coordinacidn asistencial, ya se ha puesto de manifiesto
la necesidad de establecer cauces de comunicacién con la esfera escolar en aguellos centros en los
que hay algun nifio escolarizado con hemofilia.

Concretamente, se harecomendado que sean los padres en primer lugar los que informen al centro
de las caracteristicas de su hijo, el cual no necesita una atencién especial sino en algunos aspectos.
En estos casos, a solicitud de las familias pueden llevar algun informe con recomendaciones basi-
cas del hematdlogo o bien ser acompafiados por un miembro de la Asociacién de pacientes. En se-
gundo lugar, también se pueden ofrecer algunas acciones formativas al profesorado y/o direccion,
y ofrecer unas pautas concretas sobre cdmo actuar ante cualquier evento que pueda requerir de
asistencia al niflo con hemofilia, unas indicaciones o sobre cémo debe estar dotado el botiquin del
centro escolar para poder dar respuesta a las necesidades del nifilo con hemofilia.

En este sentido, FEDHEMO cuenta con un cuadernillo para profesores cuya difusiéon puede resultar de
ayuda en los casos en los gue no existan protocolos de actuacién establecidos con el sistema sanitario.

Por lo que respecta al ambito laboral, por parte de los pacientes existe una reivindicacidon necesa-
ria y sobre la que, a consideracion del panel de expertos que ha formado parte de este programa
de Atencidn Integral, deberia poder llevarse a cabo una reflexién asi como disponer de las herra-
mientas necesarias para poder atenderla. Se trata del reconocimiento de la hemofilia y todas las
coagulopatias congénitas en el nuevo baremo de valoracion de la discapacidad.
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La hemofilia genera una discapacidad, en muchos casos, invisible, algo que, unido a su baja preva-
lencia, hace que sea una patologia poco tenida en cuenta en la politicas publicas, en los medios de
comunicacién y desconocida por la opinién publica.

También seria conveniente llevar a cabo iniciativas que contribuyan a dar visibilidad a la hemofilia y
gue permitan generar soluciones para las necesidades no cubiertas de los pacientes. En este senti-
do, tener en cuenta circunstancias especiales como los pacientes con menores a su cargo o padres
con nifios con hemofilia, las dificultades afiadidas de los pacientes en el acceso al mercado laboral o
poder contar con mecanismos para la jubilaciéon anticipada; son algunas de las reivindicaciones que
en el plano laboral y social persiguen los pacientes y que se deben dar a conocer a las diferentes
administraciones.

MENSAJES
clave

e Como enfermedad crénica y compleja, el impacto de la hemofilia en los pacientes va mas alld
del ambito estrictamente clinico.

e La atencion psicoldgica al paciente hemofilico es una necesidad que debe ser cubierta en un
modelo de atencidn integral al paciente.

® Para las personas con hemofilia, es fundamental contar con una buena higiene oral a fin de
prevenir las enfermedades periodontales y las caries que dan lugar al sangrado de encias y a
intervenciones odontolégicas con riesgo de sangrado.

® Las organizaciones de pacientes desarrollan una importante labor en materia de formacion,
informacion, apoyo y acompafiamiento a los pacientes con hemofilia y sus familiares.

J
1&€) RECOMENDACIONES para atender otras
h necesidades de los pacientes

o Difundir las actividades Ilevadas a cabo por las organizaciones de pacientes e implicarlas
en la planificacion de planes de salud, propuestas de mejora de procesos asistenciales asf
como otras actuaciones que puedan ser puestas en marcha para la mejora de la atencién de
la hemofilia.

® Promover la evaluacion por parte de los sistemas regionales de salud de la financiacion de la
asistencia de salud bucodental completa a los pacientes con hemofilia a lo largo de toda su
vida.

® Promover la puesta en marcha de los mecanismos necesarios para el acceso a la atencion
psicolégica de apoyo en los momentos cruciales de la enfermedad: ayuda a las familia en el
diagndstico, adolescencia, madres portadoras ante el deseo de maternidad, etc.

e Disefiar un mapa de recursos disponibles para el acceso a la atencion psicosocial para que
los pacientes sepan a donde recurrir, y los profesionales a déonde derivar. En este mapa deben
tenerse en cuenta tanto los recursos disponibles en el sistema sanitario como los generados
en el marco de las asociaciones de pacientes, grupos de pacientes expertos, grupos de apoyo
familiar, etc.
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® Promover las acciones oportunas para que la hemofilia y otras coaqulopatias congénitas
sean reconocidas en el baremo de discapacidad.
® Poner en marcha acciones de comunicacién, con la colaboracion de profesionales, pacien-

tes y gestores sanitarios, para dar visibilidad a la hemofilia, dar a conocer la enfermedad,
desterrar mitos sobre la misma y luchas contra la estigmatizacion de los pacientes.
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m Propuesta de indicadores para
la evaluacion de la puesta en marcha

del Programa de Atencion Integral al
Pacientes con Hemofilia Asistencial

8.1 Las recomendaciones del panel

El grupo de expertos que ha participado en la definicion del Programa de Atencién Integral al Pa-
cientes con Hemofilia Asistencial ha propuesto, a lo largo de este documento, 33 recomendaciones
para contribuir en la optimizacién y mejora del proceso asistencial de la hemofilia.

®
1&€) RECOMENDACIONES para la optimizacion del
a diagndstico en la hemofilia

e Acordar, entre las Sociedades Cientificas de Hematologia y Hemoterapia y las de Medicina de
Familia y Pediatria de Atencién Primaria herramientas accesibles para los profesionales de
Atencion Primaria (algoritmos descargables en APPs, sistemas informaticos, etc.), para que
puedan establecer la sospecha clinica de Hemofilia en el diagnéstico diferencial ante una
clinica hemorragica patolégica.

e Establecer vias clinicas para el diagnéstico temprano en el ambito hospitalario ante la
sospecha de Hemofilia o de coagulopatia, en las que estén implicadas aquellas especialidades
en las que de forma mas habitual puede presentarse un caso no diagnosticado: Neonatologia,
Obstetricia, Pediatria, Urgencias, Anestesia, Cirugia, Medicina Interna, Traumatologia o He-
matologia.

® Asequrar la creacion, el mantenimiento y actualizacién de un registro de madres portadoras
en los centros hospitalarios o dreas/departamentos de salud, que permita desde un adecua-
do seguimiento y acompafiamiento durante el periodo de gestacién, una asistencia al parto
adecuada para prevenir complicaciones y un diagndéstico precoz de la hemofilia en el recién
nacido.

® Establecer las medidas oportunas para asegurar el acceso a estudios genéticos a pacien-
tes y familiares para alcanzar un manejo éptimo de la hemofilia en el paciente hemofilico,
diagnosticar posibles hemofilias leves en el entorno familiar del paciente, asi como detectar
mujeres portadoras que aseguren la calidad de la atencién a las mujeres portadoras.
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@
1&€) RECOMENDACIONES para mejorar el control de la

h salud musculo-esquelética en el paciente con
hemofilia

® En pacientes pediatricos, se recomienda una revision ortopédica del paciente cuando inicia
la deambulacién (entre un afio y un aflo y medio) por parte de Rehabilitacion para conocer
la situacion basal del paciente y poder prevenir futuros problemas articulares asi como la
primera hemartrosis.
e Establecer un plan de seguimiento personalizado para cada paciente, que haga hincapié en
la formacién y concienciacion para preservar su salud articular incidiendo en:
- La necesidad de cumplir de forma estricta con el régimen de profilaxis.
- Reconocimiento precoz de los sangrados articulares y pautas a seguir para su manejo.
= Concienciacion sobre las secuelas de la no adherencia terapéutica o el tratamiento ina-
propiado de los sangrados articulares en términos de pérdida de funcionalidad, discapa-
cidad, dolor y afectacién a la vida cotidiana.
- La artropatia hemofilica va a estar presente en la vida del paciente pero con una adecua-

da gestion de la enfermedad, actividad fisica, cumplimiento terapéutico, etc., se puede
reducir su impacto en términos de discapacidad y afectacién a la funcionalidad.

® Fomentar el desarrollo y puesta en marcha de aplicaciones que ayuden al paciente a llevar
un control y seguimiento de su actividad fisica, como medida indispensable para mejorar la
salud musculo esquelética y prevenir y mejorar la discapacidad.

e Establecer las vias clinicas adecuadas, promover la adecuada dotacién de recursos y definir
procesos formales de coordinacion, para garantizar el acceso de los pacientes con hemo-
filia a un adecuado tratamiento rehabilitador como complemento de su tratamiento hema-
tolégico.

J
&)\ RECOMENDACIONES para mejorar la atencion a

d
Qﬁ las comorbilidades en el paciente con hemofilia

® Mejorar la vigilancia de algunas patologias y factores de riesgo cardiovascular, tanto des-
de el punto de vista de la prevencién, su deteccién precoz y su manejo. Para ello, se reco-
mienda establecer vias de coordinacidon y colaboracion con los equipos de Atencién Primaria.

® Consensuar y difundir unas recomendaciones a los equipos de Atencion Primaria para co-

laborar en el sequimiento del paciente con Hemofilia. Estas recomendaciones deben incluir:

= Indicaciones en materia de interacciones entre tratamientos (por ejemplo, para evitar
el mayor riesgo hemorragico que pueden producir algunos fdrmacos como los AINES).

= Informacion sobre la administracién de vacunas, especialmente a los pacientes pediatricos.

= Formacién a los profesionales de enfermeria para la administracion de concentrados
de factor en los casos en los que esta administraciéon no pueda realizarse en el domicilio
del paciente ni en el hospital.

- Control de patologias asociadas, relacionadas con el incremento del RCV como la
HTA, obesidad, tabaquismo, hipercolesterolemia, DM, etc.
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e Establecer protocolos para el abordaje del dolor ortopédico y para evaluar la artrosis, la
osteoporosis, la sarcopenia y las alteraciones en el equilibrio y la marcha, que son cada
vez mas habituales en este colectivo de pacientes.

® Promover el desarrollo de estudios de prevalencia y guias de manejo para la atencion de

las patologias oncolégicas o las demencias en los pacientes con hemofilia como nuevos
retos en la atencion a este colectivo de pacientes.

e Establecer cauces o foros de coordinacién y colaboraciéon entre Hematologia y Oncologia para
optimizar la atencién y tratamiento de los procesos oncolégicos en los pacientes con hemofilia.

@
1&€) RECOMENDACIONES para mejorar la coordinacion
h asistencial en la atencion a la hemofilia

® Promover la puesta en marcha de herramientas de gestion o de vias clinicas que impliguen
y coordinen a todos los profesionales que intervienen en el control y seguimiento del pa-
ciente hemofilico.

e Establecer mecanismos de comunicacion y acceso rapido de los pacientes al sistema sa-
nitario a través de:

- Teléfono de contacto con el servicio de Hematologia/ unidad de Trombosis y Hemosta-
sia, atendido en la medida de lo posible, por Enfermeria especializada en el cuidado a los
pacientes con coagulopatias.

- Acceso telematico (correo electrdnico) al servicio de Hematologia/ unidad de Trombosis
y Hemostasia, para consultas y notificacién de eventos hemorragicos automanejados por
el paciente de forma domiciliaria.

= Acordar consensuar y difundir con los profesionales de Urgencias los procedimientos a
sequir con los pacientes de hemofilia que acuden al servicio de Urgencias.

- Establecer mecanismos para la atencion no programada urgente de los pacientes con
hemofilia que precisan atencion/valoracion por parte de otras especialidades como
Rehabilitacion, Traumatologia, etc.

® Apostar por la puesta en marcha de la figura del gestor de casos, como elemento funda-
mental para la adecuada coordinacién entre profesionales y entre centros de sequimiento/
tratamiento del paciente.

e Establecer vias de colaboracion entre los profesionales de los centros o unidades de re-
ferencia para la atenciéon a las coagulopatias congénitas y los profesionales de otros
servicios de Hematologia para colaborar en el seqguimiento y control de los pacientes. En
esta linea se propone que el diagndstico y la pauta de tratamiento pueda establecerse en
una unidad de referencia, mientras que el seqguimiento pueda llevarse a cabo en un servicio
de proximidad para el paciente, en coordinacién con la unidad de referencia siempre que sea
necesario.

® Promover la creacion del Registro Nacional de Pacientes con hemofilia y que este sea acce-
sible a aquellos profesionales o entidades que lo precisen.

® | levar a cabo acciones encaminadas a consequir la elaboracion y sequimiento de un Plan
Nacional de Atencidon a la Hemofilia.

e Establecer programas de colaboracién con la esfera educativa y poner en marcha progra-
mas de formacion especifica al profesorado en los centros en los que se cuente con algun
alumno con hemofilia en los que se debe implicar también, tanto a los profesionales de los
Servicios de Urgencias como del equipo de AP mas préximos al centro escolar.
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1&) RECOMENDACIONES para mejorar y optimizar el

h tratamiento en los pacientes con hemofilia

6

Se recomienda, siempre que los recursos humanos disponibles lo permitan, la implicacion de
un profesional de Farmacia Hospitalaria en el equipo asistencial para alcanzar la atencién
Optima e integral del paciente asi como la personalizacion del tratamiento profilactico en cada
uno de ellos.

Establecer mecanismos que faciliten y aseguren el cumplimiento terapéutico de los pa-
cientes, como también, poner en marcha procedimientos que permitan su seguimiento por
parte de los diferentes agentes implicados en su atencién (Enfermeria, farmacéuticos hospi-
talarios, facultativos, trabajadores sociales, asociaciones de pacientes, etc.) asi como la parti-
cipacion de estos en mejorar la concienciacién sobre la importancia de la adherencia.

Con el objetivo de que los pacientes alcancen el mejor nivel de calidad de vida posible, se
recomienda trabajar para asegurar el acceso equitativo a la innovacion farmacolégica
disponible en funcién de la situacién clinica y biopsicosocial de cada paciente.

Es recomendable la puesta en marcha de mecanismos que faciliten la retirada de farmacos
por parte de los pacientes que ayuden a mejorar el acceso a los mismos y el cumplimiento
terapéutico, evitando desplazamientos al centro hospitalario a través de mecanismos como la
“telefarmacia” o el “home delivery".

Impulsar el acceso al estudio farmaco-cinético de todos los pacientes con hemofilia para
definir el tratamiento de forma personalizada, optimizar el mismo, y ajustar la dosis necesaria
a las circunstancias propias de cada paciente.

Fomentar el desarrollo y uso de las aplicaciones para teléfonos méviles que, en funcion del
estudio farmaco-cinético, informen al paciente del nivel estimado de factor que tiene en un
momento dado y asi poder adaptar sus actividades al mismo.

Poner en marcha iniciativas que permitan la optimizacion del tratamiento en los pacientes de
Hemofilia A y Hemofilia B en base al perfil del paciente, y a criterios farmaco-cinéticos, farma-
co-econdmicos y otros, que puedan ser tenidos en cuenta en la individualizacion del tratamiento.

1&€) RECOMENDACIONES para la atencién adecuada
de otras necesidades de los pacientes

Difundir las actividades llevadas a cabo por las organizaciones de pacientes e implicarlas
en la planificacion de planes de salud, propuestas de mejora de procesos asistenciales asf
como otras actuaciones que puedan ser puestas en marcha para la mejora de la atencién de
la hemofilia.

Promover la evaluacion por parte de los sistemas regionales de salud de la financiacion de la
asistencia de salud bucodental completa a los pacientes con hemofilia a lo largo de toda su
vida.

Promover la puesta en marcha de los mecanismos necesarios para el acceso a la atencion
psicolégica de apoyo en los momentos cruciales de la enfermedad: ayuda a las familia en el
diagndstico, adolescencia, madres portadoras ante el deseo de maternidad, etc.

Disefiar un mapa de recursos disponibles para el acceso a la atencion psicosocial para que
los pacientes sepan a dénde recurrir, y los profesionales a dénde derivar. En este mapa deben
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tenerse encuentra tanto los recursos disponibles en el sistema sanitario como los generados
en el marco de las asociaciones de pacientes, grupos de pacientes expertos, grupos de apoyo
familiar, etc.

® Promover las acciones oportunas para que la hemofilia y otras coaqgulopatias congénitas

sean reconocidas en el baremo de discapacidad.

® Poner en marcha acciones de comunicacién, con la colaboracién de profesionales, pacien-

tes y gestores sanitarios, para dar visibilidad a la hemofilia, dar a conocer la enfermedad,
desterrar mitos sobre la misma y luchas contra la estigmatizacién de los pacientes.

Para facilitar el acceso a las principales recomendaciones recogidas en este documento, se han
resumido estas 33 propuestas en un conjunto de diez, entre las que de forma agrupada se recoge
lo que seria el Decdlogo de recomendaciones del Programa de Atencién Integral al paciente con
hemofilia para mejorar su atencién, sequimiento y tratamiento en el SNS.

Decalogo de recomendaciones para la mejora de la
atencion integral al paciente con hemofilia

1.

Promover el establecimiento de cauces, vias clinicas y mecanismos de coordinacién en-
tre las diferentes especialidades y disciplinas que deben intervenir en el seguimiento a los
pacientes con hemofilia, incluyendo entre estos profesionales a profesionales de Enfermeria
con formacion especifica en la atencién a pacientes con coagulopatias, Psicologia y Salud
bucodental. Para mejorar la coordinacién entre los distintos equipos y la continuidad asis-
tencial a los pacientes se recomienda la puesta en marcha de la figura del gestor de casos.

Establecer mecanismos de coordinacion con los equipos de Atencion Primaria, tanto
Medicina de Familia como de Pediatria, para facilitar la sospecha diagndstica, la derivacién
y la colaboracidn en el seguimiento de los pacientes, especialmente a través de la vigilancia
de factores de riesgo y el cribaje de posibles patologias ligadas a la edad o asociadas a su
diagndstico principal.

Asegurar el acceso de los pacientes con hemofilia al seguimiento y tratamiento persona-
lizado de Rehabilitaciéon, como complemento de su tratamiento hematoldgico, para mante-
ner su salud musculo-esquelética desde el inicio de la deambulacién y durante toda la vida.

Disefiar protocolos especificos para el diagnéstico y seguimiento de las comorbilidades
ligadas a la hemofilia y aquellas ligadas a la edad que estan creciendo entre la poblacidn
con hemofilia gracias al incremento de la esperanza de vida de los pacientes. En este sen-
tido, ademas se recomienda promover la realizacion de estudios epidemiolégicos y guias
de practica clinica para el manejo de procesos oncoldgicos o de demencia en pacientes con
hemofilia.

Establecer cauces de relacion fluidos entre los centros o unidades de referencia para el
tratamiento de la hemofilia y los servicios de Hematologia de otros centros hospitalarios
para permitir el sequimiento éptimo de los pacientes en su centro de proximidad, aunque el
diagndstico y pautas para el tratamiento se lleven a cabo en un centro o unidad de referencia
en el tratamiento de las coagulopatias.

Promover el desarrollo de actuaciones estratégicas para la planificacién asistencial en la
hemofilia como el disefio e implementacién de un Plan Nacional de Atenciéon a la Hemofilia
gue recoja también la creacién de un Registro Nacional de Pacientes.

Mejorar la coordinacion entre la esfera sanitaria y la esfera social, estableciendo meca-
nismos de coordinacién y acciones formativas sobre la hemofilia con centros escolares y
centros y residencias de la tercera edad.
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8. Promover la puesta en marcha de mecanismos innovadores para el control de la adheren-
cia terapéutica, asi como de iniciativas que faciliten este cumplimiento tales como el home
delivery, programas de formacion especificos, visita de atencién farmacéutica, etc.

9. Impulsar el estudio farmaco-cinético de todos los pacientes para conseguir una persona-
lizacidn y optimizacién del tratamiento para mejorar la calidad de vida de las personas con
hemofilia asi como para aseqgurar el acceso a la mejor opcion terapéutica disponible para la
situacidén clinica y caracteristicas de cada paciente.

10.Promover y colaborar con actuaciones que generen conocimiento sobre la hemofilia entre
la opinién publica y concienciacion acerca de las necesidades no cubiertas de los pa-
cientes tales como la atencién bucodental gratuita o el reconocimiento de la hemofilia en
el baremo de discapacidad.

8.2. Propuesta de indicadores

El objetivo del Programa de Atencidn Integral a los Pacientes con Hemofilia, es que estas propues-
tas de intervencién puedan ser llevadas a la préctica.

Con el objeto de poder medir sus resultados, se han definido una serie de indicadores medibles
vinculados a los principales objetivos de actuacion identificados y que resumen el porqué de esta

iniciativa:
e Abordar el sequimiento a los pacientes con hemofilia atendiendo a las nuevas necesidades de
los pacientes y a la atencidn integral y multidisciplinar de las mismas en el conjunto del SNS.

® Generar conocimiento acerca de la hemofilia y las principales necesidades no cubiertas de
los pacientes.

® Mejorar la experiencia del paciente, su satisfaccidn con el sistema sanitario y la calidad de
vida percibida.

PROPUESTA DE INDICADORES DE EVALUACION

(o JIM\L| Abordar el seqguimiento a los pacientes con hemofilia atendiendo a las nuevas
necesidades de los pacientes y a la atencidn integral y multidisciplinar de las
mismas en el conjunto del SNS

Objetivo Indicador Calculo

Existencia de unidad o consulta
multidisciplinar con protocolos de

coordinacién definidos para la atencién a St

los pacientes con hemofilia

Existencia de herramientas de gestion
1. Mejorar o vias clinicas para la lmpllgacmn. de S{/NO
la atencién todos los profesionales que intervienen
integral y en seguimiento del paciente
multidisciplinar Porcentaje de pacientes
a los pacientes . : . con diagnéstico genético,
con hemoflia. Porcentaje de pacientes con hemofilia con

sobre el total de pacientes
diagnosticados de asma.
OBJETIVO: +80%

diagnéstico genético

Participacion en programas de calidad )
de laboratorio del [aboratorio del centro SI/NO
asistencial.
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Objetivo

Indicador

Calculo

1. Mejorar

la atencion
integral y
multidisciplinar
a los pacientes
con hemoflia.

Existencia de protocolos fomales para
el estudio de alargamientos de TPTa y
clinica hemorragica anormal.

SI/NO

Existencia de protocolo de atencién
en Urgencias de pacientes con
coaqgulopatias.

Si/NO

Existencia de profesionales de
Enfermeria especializados en el cuidado
a pacientes con coagulopatias.

Si/NO

Acceso a médico rehabilitador para
tratamiento de lesiones agudas en
menos de siete dias

SI/NO

Acceso a médico rehabilitador para
seqguimiento de lesiones crénicas

Si/NO

Existencia de protocolos del manejo del
dolor en pacientes con hemofilia

Si/NO

Existencia de mecanismos de
coordinacion con Atencion Primaria
para el seqguimiento del paciente con
Hemofilia: difusién de recomnedaciones,
consulta telefénica, protocolos de
derivacion, etc.

SI/NO

Existencia de protocolos para el cribado
de patologias oncoldgicas en pacientes
con hemofilia

SI/NO

Porcentaje de pacientes con hemofilia
a los que se ha practicado cribaje de
patologias oncolégicas

Porcentaje de pacientes

con hemofilia a los que se

ha practicado cribaje de
patologias oncoldgicas sobre
el total de pacientes con
hemofilia mayores de 50 afios

Acceso a psicélogo para atencion
psicosocial de los pacientes con hemofilia

Porcentaje de pacientes que
han accedido a atencién
psicosocial en el centro
respecto al total de pacinetes
con hemofilia

Acceso a psicélogo para atencion
psicosocial de las personas que ejrecen
de cuidadoras de los pacientes con
hemofilia

Porcentaje de personas
cuidadoras de pacientes con
hemofilia que han accedido
a atencién psicosocial en el
centro, respecto al total de
pacinetes con hemofilia

Adherencia terapéutica: dosis olvidadas
de tratamiento profildctico

Comparacién entre el n° de
dosis olvidados de tratamiento
profilactico actual con el dato
del registro anterior
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Objetivo Indicador Célculo
Adherencia terapéutica: existencia de )
acciones especificas de control de la SI/NO
adherencia
Comparacién entre n° de
Numero de sangrados registrados en sangrados registrados por lo
pacientes con hemofilia pacientes y el dato del registro
anterior
Comparacién entre n° de
Pacientes con hemofilia en tratamiento pacientes con hemofilia en
1. Mejorar profilactico tratamiento profilactico y el
la atencién dato del reqgistro anterior
integral y Comparacién entre el n°

multidisciplinar
a los pacientes
con hemoflia.

Acceso a controles ecograficos
articulares de los pacientes con hemofilia

de controles ecograficos
articulares a pacientes con
hemofilia y el dato del registro
anterior

Acceso de los pacientes a escalas de
valoracion fisica, funcional y radioldgica

Porcentaje de pacientes
con hemofilia a los que se
ha aplicado una escala de
valoracion fisca, funcional y
radiolégica frente al total de
pacientes con hemofilia

Acceso a atencion odontolégica dentro
del equipo multidisciplinar

Si/NO

(o] I\ B2 Generar conocimiento acerca de la hemofilia y las principales necesidades no

cubiertas de los pacientes

2. Mejorar el
conocimiento
sobre la
hemofilia y las
necesidades no
cubiertas de los
pacientes

NUmero de talleres formativos sobre
hemofilia para pacientes y familiares en el
ambito de referencia.

Comparacién entre el n°
actual y el del registro
anterior

Numero de acciones formativas para
profesionales sobre hemofilia en el ambito
de referencia

Comparacién entre el n°
actual y el del registro
anterior

Numero de acciones de divulgacion sobre
la hemofilia para instituciones y opinion
publica como Jornadas, reuniones, etc. en el
ambito de referencia

Comparacién entre el n®
actual y el del registro
anterior

Existencia de mecanismos de coordinacion
entre el ambito asistencial y los centros

Si/NO
escolares de la zona en los que haya alguna
persona con hemofilia escolarizada.
Existencia de acciones formativas para .
P SI/NO

pacientes dirigidas por "paciente experto"
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Objetivo

Indicador

Calculo

2. Mejorar el
conocimiento
sobre la
hemofilia y las
necesidades no
cubiertas de los
pacientes

Acceso de los pacientes con hemofilia a apps
gue faciliten el control de su enfermedad

Comparacién entre el n°®
actual y el del registro
anterior

Colaboracion con la/las Asociacién/es de
Pacientes del ambito de referencia.

Comparacién entre el n°®
actual y el del registro
anterior

(o]J[-14)/: B! Mejorar la experiencia del paciente, su satisfaccion con el sistema sanitario y la

calidad de vida percibida

Objetivo

Indicador

Calculo

3. Mejorar la
satisfaccion y
la experencia
del paciente

Satisfaccion de los pacientes con hemofilia
con el centros asistencial

Evolucién del indice

de satisfaccion de los
pacientes con hemofilia
en base a las encuestas de
satisfaccion

Existencia de servicio de dispensacion de

farmacos a domicilio. S
Existencia de mecanismos para contacto
rapido por parte del paciente con el equipo S{/NO

asistencial para consulta de dudas, notificacién
de sangrados, etc. (teléfono, mail...)

Acceso a cuestionarios para medir la
calidad de vida que permitan identificar
necesidades no cubiertas en los pacientes
con hemofilia

Porcentaje de pacientes
con hemofilia a los que

se ha efectuado un
cuesionario sobre calidad
de vida respecto al total de
pacientes con hemofilia

Porcentaje de pacientes que desarrollan
discapacidades funcionales

Porcentaje de pacientes con
hemofilia que desarrollan
discapacidades respecto

al total de pacientes con
hemofilia

Ndmero de dias anuales de incapacidad
temporal de los pacientes con hemofilia

Comparacion entre el n° actual
y el del registro anterior

Pacientes que solicitan un cambio en el
tratamiento

Porcentaje de pacientes
con hemofilia que solicitan
cambio en el trtamiento
con respecto al total de
pacientes con hemofilia

Disponibilidad de atencién de Enfermeria a
domicilio

Si/NO

Existencia de protoclos para la identificacién
y atencién activa a las portadoras mediante
estudios genéticos extensivos.

SI/NO















