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RESUMEN

La hemofilia es un padecimiento hemorragico crénico que puede afectar
severamente la calidad de vida de las familias de quienes la padecen. Por
lo que, el objetivo de la presente fue evaluar y describir el impacto
multidimensional de la hemofilia en un grupo de progenitores de pacientes
pediatricos con este padecimiento. Se aplicd un cuestionario de datos
sociodemograficos y el PedsQL™ “Mddulo de Impacto familiar” a 180
padres y madres de pacientes pediatricos (nifios y adolescentes) con
hemofilia. Se encontraron puntajes moderados de impacto en las areas de
funcionamiento familiar (66.6/100), calidad de vida relacionada con la
salud (69.8/100) y puntaje total (66.1/100); asi mismo se encontraron
diferencias estadisticamente significativas en el tipo de afectaciéon que
reportaron progenitores de nifios y adolescentes. Se concluye que el area
de preocupaciéon es la mas afectada y que la edad de los pacientes
(adolescentes) es una variable que inciden en la percepcién de calidad de
vida.
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Familiares Cuidadores.

BIOPSYCHOSOCIAL REPERCUSSIONS OF
HEMOPHILIA IN PRIMARY CAREGIVERS

ABSTRACT

Hemophilia is a chronic hemorrhagic condition that can severely affect the
quality of life of the families of those who suffer from it. Therefore, the aim
of this research was to evaluate and describe the multidimensional impact
of hemophilia in a group of parents of pediatric patients with this condition.
A sociodemographic data questionnaire and the PedsQL™ "Family Impact
Module" were applied to 180 fathers and mothers of pediatric patients
(children and adolescents) with hemophilia. Moderate impact scores were
found in the areas of family functioning (66.6/100), health-related quality of
life (69.8/100) and total score (66.1/100); statistically significant differences
were also found in the type of affectation reported by parents of children
and adolescents. It is concluded that the area of concern is the most
affected and that the age of the patients (adolescents) is a variable that
affects the perception of quality of life.

Keywords: Hemophilia A, Hemophilia B, Children, Adolescents,
Caregivers

El marco tedrico del presente estudio es la psicologia de la salud, considerada como
area afirmada dentro de la variedad de interdisciplinas del ambito psicoldgico. El estudio
de las enfermedades cronicas desde esta perspectiva ayuda a comprender algunos
factores de riesgo que atentan directamente sobre el estado de salud del individuo. La
Psicologia de la Salud se ha definido como el conjunto de contribuciones educativas,
cientificas y profesionales de la disciplina de la psicologia a la promocion y
mantenimiento de la salud, la prevencion y el tratamiento de la enfermedad, la
identificacion de los correlatos etiolégicos y diagndsticos de la salud, la enfermedad y las
disfunciones relacionadas, analisis y mejora del sistema sanitario y formacion de politicas
sanitarias (Matarazzo, 1980).

Una de las enfermedades cronicas de especial interés para la psicologia de la salud es
la Hemofilia, ya que padecer una enfermedad de este tipo, puede afectar los niveles de
calidad de vida, modificar los estilos de vida individuales y familiares, causar
modificaciones estructurales y funcionales en la familia, entre otras repercusiones
(Osorio, Olvera, Bazan y Gaitan 2016; Osorio y Grafia 2017). La hemofilia es una

enfermedad genética de caracter recesivo, no contagiosa, es una enfermedad croénica
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hereditaria, ligada al sexo que se caracteriza por la insuficiencia de uno o mas factores
necesarios para la coagulacion sanguinea. Se clasifica en grave (<1%), moderada (1%-
5%) o leve (5-40%), en funcion del nivel de deficiencia del factor de coagulacién y
dependiendo del nivel de éste, habra manifestaciones hemorragicas espontaneas o bien
sangrados excesivos cuando se produzca algun tipo de traumatismo (Liras, 2008). Este
padecimiento se estima que afecta a 1 de cada 10,000 varones nacidos vivos para la
hemofilia Ay 1 de cada 50,000 para la hemdfilia del tipo B (Pruthi, 2005; FHRM, 2016;
Osorio-Guzman, Gutiérrez-Gonzalez, Bazan-Riveron, Nufez-Villegas y Fernandez-
Castillo, 2017; Federacion Mundial de Hemofilia, 2018) y sin un tratamiento adecuado,
su evolucidn esta caracterizada por complicaciones ocasionadas por hemorragias
recurrentes que pueden originar discapacidad fisica y en muchas ocasiones puede estar
en riesgo la vida de las personas que la padecen (Osorio, Marin, Bazan y Ruiz, 2013).
Comunmente se sospecha que una persona tiene hemofilia debido a que se llegan a
presentar moretones durante la nifiez, asi como hemorragias espontaneas, tanto en
articulaciones como en tejidos blandos. El diagnéstico de hemofilia puede darse en el
primer aio de vida, cuando el paciente empieza a caminar; pero muchos pacientes
pueden vivir sin conocer que la padecen, a menos que sufran algun traumatismo. Cerca
del 70% de los pacientes tienen historia familiar de hemofilia, mientras que el 30%
restante se debe a nuevas mutaciones.

En lo que se refiere al tratamiento para la hemofilia, el principal es la restitucion del factor
de coagulacion deficiente (factor VIII para la hemofilia A o factor IX para la hemofilia B)
(Secretaria de Salud, 2016; Federacion Mundial de Hemofilia, 2020), dichos factores son
eficaces dependiendo de la dosis determinada, el lugar de la hemorragia y su gravedad.
El objetivo principal es controlar las hemorragias, asi como la aparicién de inhibidores
(Giangrande, 2012).

Por otro lado, debido a que en el presente trabajo se hace referencia a las repercusiones
biopsicosociales de la hemofilia en la calidad de vida de las familias de pacientes con
este padecimiento, se hace necesario hablar de este concepto. Asi, la calidad de vida
(CV) se define como una percepcion de bienestar fisico, psicolégico y social, la cual se

constituye a partir de dos dimensiones, una objetiva (recursos materiales, las relaciones
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armonicas con el ambiente fisico y social y con la comunidad) y una subijetiva (percepcion
de sobre los aspectos objetivos anteriormente descritos) (Urzua y Caqueo-Urizar, 2012;
Gilabert, 2015).

Mientras que la Calidad de Vida Relacionada con la Salud (CVRS) es aquella evaluacion
subjetiva de la influencia del estado de salud, los cuidados sanitarios y la promocién de
la salud. Las dimensiones mas importantes que incluye la CVRS son: el funcionamiento
social, fisico y cognitivo; la movilidad, el cuidado personal y el bienestar emocional
(Rajmil, Estrada, Herdman, Serra, y Alonso, 2014; Martinez-Triana, Garcia, Zaneti-Diaz,
Machado-Almeida y Castillo-Gonzalez, 2020).

Dado que este constructo es de suma importancia en la psicologia de la salud, existen
diversos instrumentos que se han disefiado con el fin de poder evaluarla, uno de los mas
utilizados, por sus excelentes caracteristicas psicométricas es el Inventario de Calidad
de Vida Pediatrico (PedsQL™) desarrollado por Varni, Sherman, Burwinkle, Dickinson y
Dixon (2004). Este se ha aplicado de forma extensa en diversas poblaciones y contiene
modulos especificos para varias enfermedades crénicas y situaciones clinicas.

Otro de los conceptos fundamentales en este estudio es el de familia, la cual es definida
como la forma de organizacion basica para la supervivencia biologica y afectiva de los
individuos, y se configura alrededor de las funciones de conyugalidad y sexualidad,
reproduccion bioldgica y social, subsistencia y convivencia (Cogollo-Jiménez, Amador-
Ahumada y Villadiego-Chamorro, 2019; Siguenza, Bufiay y Guaman, 2017).

Existen diversas formas en las que se estructura la familia, dicho perfil depende de la
sociedad, la cultura y el periodo historico en el que se encuentre, por lo que la estructura
familiar ha variado con respecto a su forma en cuanto a funciones, composicion, ciclo de
vida y rol de los padres (Oliva y Villa, 2013; Cid, Montes de Oca y Hernandez, 2014;
Suarez-Palacio y Vélez-Munera, 2018). Es decir, la conformacion de la familia se debe
en gran parte a la situacion econdmica, politica, demogréfica, cultural, etcétera, puesto
que estos factores afectan y han afectado la estructura, el funcionamiento y la manera en

que las personas se relacionan entre si.
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Debido al creciente aumento de enfermedades cronicas en el mundo, se ha vuelto usual
la presencia de una enfermedad crénica dentro de las familias y con ello la necesidad de
cuidados especiales.

Una vez que se le diagnostica algun tipo de enfermedad a un miembro de este grupo
primario, por lo general son los familiares los que proporcionan los cuidados informales o
primarios, siendo la mujer la que en la mayoria de los casos esta al cuidado del hogar y
asume la responsabilidad, la cual generalmente se extiende por afios o incluso por toda
la vida del paciente (Grau y Fernandez, 2010).

Si bien el estar al cuidado de una persona con una enfermedad cronica puede traer
satisfacciones por apoyar a alguien que necesita ayuda, también puede acarrear una
serie de repercusiones negativas en los ambitos psicologico, social, laboral e incluso
sentimental y familiar; ejemplo claro es lo mencionado por algunos autores (Barrera,
2000; Casas, Hernandez, Solano, Castiblanco y Carrillo, 2018) quienes afirman que
aquellos que cuidan a personas con enfermedades crénicas, se ven expuestos a muchas
emociones y sentimientos encontrados; algunos positivos, como los sentimientos de
satisfaccion por contribuir al bienestar del ser querido; y otros negativos como la
sensacion de impotencia, culpabilidad, soledad, preocupacion, tristeza o cansancio.
También la esfera socioecondmica se ve afectada, ya que la continua atencién y cuidados
traen consigo que el descanso, el compartir con amigos y salir de vacaciones se vea
disminuido, ya que pasan el dia cuidando a su familiar. Asi mismo, deben estar al
pendiente de la alimentacion, higiene, medicamentos, acompafarlos al médico, al
hospital, etcétera.

Por lo tanto, a la luz de lo antecedentes anteriormente descritos se torna indispensable
analizar las repercusiones en los cuidadores primarios de pacientes con hemofilia, por lo
que el objetivo del presente trabajo fue evaluar y describir el impacto multidimensional de
la hemofilia en un grupo de progenitores de pacientes pediatricos de la Ciudad de México

y el Estado de México.
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Método.

Participantes.

En la investigacion participaron 180 padres y madres de pacientes pediatricos -nifios de
8 a 12 afios o adolescente de 13 a 18 afos- con hemofilia de diferente tipo y grado clinico
(26 hombres y 154 mujeres), todos sabian leer y escribir y aceptaron voluntariamente ser
parte de la investigacion firmando un consentimiento informado. El proyecto general del
cual se deriva este trabajo fue revisado y aprobado por el Comité de Bioética de la Carrera
de Psicologia de la Facultad de Estudios Superiores Iztacala, UNAM [Oficio
CE/FESI/062014/1008].

Instrumentos.

Se aplicaron dos cuestionarios:

Uno disefiado ad hoc para obtener datos sociodemograficos de los pacientes con
hemofilia y sus progenitores incluyendo preguntas sobre aspectos clinicos del
padecimiento; también se aplicd el PedsQL™, Mdédulo de Impacto familiar desarrollado
por Varni y cols (2004); que esta constituido por 36 items divididos en 6 escalas que
miden el auto-reporte de la funcionalidad de los padres y 2 escalas que miden la
funcionalidad familiar reportada por los progenitores. El instrumento tiene una
confiabilidad de 0.90 (Villaruel y Lucio, 2010). Existen tres medidas que se pueden
obtener del instrumento: A) El Puntaje total del Impacto; el cual se obtiene sumando los
36 items del test; B) Puntaje del Impacto en la Calidad de Vida relacionado con la salud,
el cual incluye los 20 items de las primeras 4 escalas y C) El Puntaje en el area de
repercusiones familiares, en el cual se suman los 8 items de las dos ultimas escalas.
Andlisis de datos

Se llevd a cabo un analisis descriptivo de las variables sociodemograficas de la muestra;
se calcularon y describieron los puntajes de cada una de las escalas que componen el
instrumento; y se compararon los puntajes del instrumento de acuerdo con la edad del
paciente (nifios de 8 a 12 anos o adolescente de 13 a 18 afios) por medio de la t de
Student para grupos independientes. Para apoyar el andlisis de datos se uso el programa
estadistico SPSS 25.
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Resultados.

De acuerdo con el analisis descriptivo de la muestra, se encontré que el 14% fueron
varones y el 86% mujeres. La edad promedio fue de 38.4 (D.T=7.5) y el rango de edad
es de 22 a 63 anos. Los datos del nivel de estudios de los padres se pueden consultar
en la tabla 1, donde se puede observar que la mayoria de los padres cuentan con
educacion secundaria (40%), seguido por los padres que cursaron la preparatoria (30%;
Tabla 1).

Escolaridad Porcentaje
Primaria 12
Secundaria 40
Preparatoria 30
Profesional 18

Tabla 1. Nivel de estudios de los padres

Respecto a la categorizacion de los pacientes hubo 115 nifios y 65 adolescentes, los
resultados indican que la edad promedio fue de 11.9 afios (D.T.=3.4); el tipo de hemofilia
que padecian era el 86% hemofilia A y el restante (14%) hemofilia B. En cuanto al grado
clinico, se encontré que mas de la mitad de los participantes tienen hemofilia severa
(58%), seguida por los pacientes con hemofilia moderada (29%) y finalmente los de
hemofilia leve (13%). El 53% de los participantes tenian antecedentes familiares, siendo

abuelos y tios los mas comunes.

Impacto de la hemofilia en los cuidadores primarios.

De la aplicacién del PedsQL™ Médulo de Impacto Familiar, se desprende que los niveles
de calidad de vida generales de los cuidadores participantes son moderados, lo que
implica algunos problemas en la funcionalidad de los padres en las diferentes areas
evaluadas. Como se puede observar en la tabla 2, la media del puntaje total de impacto
es moderado (66.1/100), lo que indica que hay repercusiones en todas las areas, sin

embargo, estas estan medianamente controladas. En cuanto al indice general de impacto
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en la calidad de vida relacionada con la salud de las madres y padres participantes, la
media es mayor a la anterior (69.8/100), e indica que hay repercusiones biopsicosociales
y que también estan en proceso de ser manejadas/controladas. En lo que se refiere al
puntaje total del area de funcionamiento familiar la media (66.6/100) revela un
funcionamiento regular en el desempefio de las actividades diarias y en las relaciones de
los miembros de este grupo primario. Los datos anteriores refieren que el funcionamiento
familiar se altera por la presencia de una enfermedad crénica en uno de sus miembros
(en este caso un hijo con hemofilia) pues si bien, se encuentran en puntajes moderados,
existen repercusiones en la muestra estudiada.

También se puede observar que la sub-area con mayores repercusiones es la de
preocupacion, la cual hace referencia al desasosiego que provocan en los padres el
tratamiento de la enfermedad de sus hijos, la efectividad de este, los efectos secundarios

y sobre todo la incertidumbre por lo que les depara el futuro (Tabla 2).

Sub-escalas # items Media D.T

Puntaje total del impacto 36 66.1 17.7
Puntaje Calidad de Vida Relacionada con la Salud 20 69.8 18.5
Salud y actividades Fisicas 6 66.7 21.6
Estado Emocional 5 66.5 22.6
Actividades Sociales 4 73.6 231
Pensamiento y concentracién 5 72.8 225
Comunicacién 3 69.7 24

Preocupacion 5 459 232
Puntaje Funcion Familiar 8 66.6 22.6
Actividades Diarias 3 62.1 28.6
Relaciones Familiares 5 709 23.2

Tabla 2. Medias de los puntajes y desviaciones estandar de las escalas del
PedsQL™ Modulo de Impacto Familiar
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Respecto a la sub-area con el puntaje mas alto (actividades sociales) tuvo una
media de 73.6/100, lo que indica que los padres reportan no sentirse aislados, no
tener dificultades en conseguir apoyo de los demas y que pueden hallar el tiempo
para llevar a cabo actividades sociales. La siguiente es el area de pensamiento y
concentracion (72.8/100) donde los padres reportan no tener dificultades para
recordar lo que se les dice y para mantener su atencidén en alguna actividad.

Por otra parte, en la tabla 3, se muestran los resultados de la t de Student aplicada
para analizar las diferencias significativas tomando en cuenta la variable edad de
los pacientes (nifilos de 8 a 12 afios o adolescente de 13 a 18 anos). En ella se
puede observar que el puntaje total de impacto, el puntaje de la calidad de vida
relacionada con la salud y el puntaje de funcién familiar reportado es diferente. En
lo que se refiere a las sub-areas hay diferencias estadisticamente significativas en

salud y actividades fisicas y en relaciones familiares (Tabla 3).

Area/ Puntajes Media Media Prueba Grados de Nivel de
Niflos Adolescentes t libertad significancia

Puntaje total del impacto 68.35 62.11 2.29 178 .02

Puntaje Calidad de Vida

Relacionada con la Salud  72.09 65.94 217 178 .03

Salud y Actividades 69.93 61.22 2.638 178 .00

Fisicas

Puntaje Funcion Familiar 69.12 62.26 1.96 178 .05

Relaciones Familiares 73.48 66.46 1.96 178 .05

Tabla 3. Prueba t de Student para muestras independientes, comparacion entre los
puntajes de los padres dependiendo de la edad del paciente

Estos datos indican diferencias en las secuelas que sufren los padres y madres de
nifos y adolescentes. Siendo los progenitores de estos ultimos quienes presentan

repercusiones mas evidentes en las areas mencionadas.

Conclusiones.

Con base en los resultados de este estudio, se puede afirmar que en la muestra
estudiada hay afectaciones moderadas en todas las areas que mide el instrumento,
donde las areas de preocupacion y actividades diarias fueron las de mayor impacto.

Esto debido a que la presencia de un hijo con una enfermedad cronica constituye
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un factor potencial que puede llegar a perturbar el funcionamiento familiar e
indirectamente es probable que ese funcionamiento determine la reaccion del
paciente ante su padecimiento.

Isidro (2002), menciona que cuando los padres son informados que su hijo tiene
una enfermedad crénica, esta informacion repercute en la manera en que los
progenitores evaluan la realidad, en esta investigacion se corrobora esta
informacion ya que los datos muestran puntajes medios en todas las areas.

Las habilidades de adaptacidn que tienen los padres y la familia en general, son de
suma importancia en las enfermedades crénicas, esta adaptacién dependera de la
capacidad que tengan para crear contextos sociales y familiares inmediatos que se
caractericen por la colaboracién y los recursos de apoyo (Pérez, Mercado y
Espinosa, 2011; Del Angel-Garcia, Leén-Hernandez, Méndez-Santos, Pefarrieta-
De Cordova y Flores-Barrios, 2020), de acuerdo a los resultados de este estudio y
observando especificamente la puntuacién total del area funcion familiar, se
encontré que los padres refieren no tener dificultades para relacionarse con sus
familiares y para aceptar apoyo de ellos, lo que habla de las habilidades adaptativas
que han desarrollado.

Como se refirié anteriormente, el area de preocupacion es la que mas influye en las
repercusiones biopsicosociales negativas -ya que obtuvo la media mas baja-, esto
indica que, a pesar de los esfuerzos y habilidades desarrolladas por los padres en
varios ambitos, éstos, no dejan de preocuparse por la efectividad del tratamiento,
los efectos secundarios, la reaccién de los demas hacia el padecimiento vy
principalmente por el futuro que les espera a sus hijos. Desafortunadamente esta
repercusiéon negativa esta directamente relacionada con el funcionamiento de
algunas Instituciones de Salud Publica donde hay atencién no adecuada, desabasto
de medicamento y pocos profesionales capacitados en el area hematolégica.

En lo que respecta a las diferencias en las repercusiones biopsicosociales de
acuerdo a la edad de los hijos, se puede plantear que los puntajes mas bajos
obtenidos por padres y madres de adolescentes podrian deberse a que la
autonomia de los chicos genera que ellos ya no controlen el tratamiento; en esta

etapa los adolescentes presentan conductas de rebeldia y muchas veces le restan
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importancia a la adherencia al tratamiento y a las indicaciones médicas, ademas es
muy probable que en este periodo, abandonen las actividades culturales y/o
deportivas que los padres y el equipo multidisciplinario habian
fomentado/recomendado; datos similares fueron reportados por otros autores
(Osorio y Grafa, 2017).

Con base a lo encontrado en esta investigacion se propone que se disefien talleres
y actividades con los progenitores para dar seguimiento a las areas afectadas -
sobre todo al area de preocupaciones- en la que, si bien es cierto, no se puede
intervenir directamente en el campo, si se puede ensefar a los padres a defender
asertivamente sus derechos como usuarios de los servicios de salud y/u

orientandolos a acudir a asociaciones que puedan apoyarlos en este proceso.
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