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RESUMEN

En el estudio fue efectuado en el consultorio externo de Hematologia
pediatrica sobre; Nivel de conocimiento sobre hemofilia que tienen los padres en el
servicio de consulta externa del Instituto Nacional del Nifio. Con el objetivo de:
Determinar el nivel de conocimientos sobre hemofilia de los padres que acuden al

consultorio de hematologia del Instituto Nacional de Salud del Nifio.

Este estudio se aplico a un total de 11 padres acomparfantes de sus nifios a
consulta externa de pediatria a quienes se les aplic6 como instrumento un
cuestionario nivel de conocimiento sobre hemofilia que tienen los padres en el
servicio de consulta externa del Instituto Nacional del Nifio. Se aplicé el disefio no
experimental, descriptivo transversal, correlacional. Los resultados fueron: El nivel
de conocimiento de los padres de los nifios del servicio de Consulta externa de

Hematologia pediatrica del Instituto Nacional del nifio es mala en un 73%.

Del total de padres acompafiantes, se observa que un 73% de los padres
son del sexo femenino, se observa ademas de que la mayor cantidad de padres
acompanfantes (el 36%) esta en el rango de edad que comprende desde los 26
hasta los 35 afios, de estos (82%) esta recibiendo o ha recibido educacion

superior y el 55% de los padres acompafantes estaba casado.

El 73% nos refieren que no recibieron informacion y que no se realizaron
estudios genéticos, Del total de nifios con hemofilia el 55% de casos fueron

diagnosticados este afo.

PALABRAS CLAVE: Nivel de conocimiento, hemofilia.



SUMMARY

In the study conducted in the outpatient pediatric hematology on; Level of
knowledge about hemophilia who have parents in the outpatient department of the
National Institute of Child. In order to: Determine the level of knowledge about
hemophilia parents attending the hematology clinic of the National Institute of Child
Health.

This study was applied to a total of 11 escort their children to outpatient
pediatric parents who were applied as an instrument a questionnaire level of
knowledge about hemophilia who have parents in the outpatient department of the
National Institute of Child applied no experimental design, descriptive cross-
sectional and correlational. The results were: The level of parental knowledge of
children's services Outpatient Pediatric Hematology of the National Institute of
Child is poor by 73%.

Of all accompanying parents, it is observed that 73% of parents are female,
it is further noted that the largest number of accompanying parents (36%) are in
the age range comprising from 26 to 35 , of these (82%) are receiving or have
received higher education and 55% of the accompanying parent was married.

73% report that we received no information and no genetic studies, the total
number of children with hemophilia were performed 55% of cases were diagnosed
this year

KEYWORDS: Skill level, hemophilia



INTRODUCCION

La hemofilia es una enfermedad de la coagulacién, hereditaria,
cronica, ligada al sexo, cuya evolucion esta caracterizada por las complicaciones
ocasionadas por hemorragias recurrentes que ocasionan discapacidad fisica, que
depende de la gravedad de la enfermedad. Las secuelas y complicaciones de la
hemofilia son producto del manejo inoportuno del tratamiento en calidad, cantidad
y seguridad biolégica, causando una gran carga psiquica y fisica de caracter

invalidante y riesgo de muerte.

La hemorragia en articulaciones y musculos causa dolor intenso, artropatia
(o enfermedad de las articulaciones) crénica y discapacidad, y el sangrado en los

organos principales, como el cerebro, puede causar la muerte.

Aproximadamente 1 de cada 1,000 personas tiene un trastorno
hemorragico. Sin embargo, el 75% recibe un tratamiento inadecuado, no recibe
tratamiento o el tratamiento que recibe no funciona por la presencia de una

complicacion conocida como inhibidor.

Segun estadisticas de la Federacion Mundial de Hemofilia, una de cada 10
mil personas en el mundo padece esta patologia, la que en general es de muy

buen prondstico y que incluso puede llegar a pasar inadvertida durante toda la



vida, siempre y cuando sea controlada de manera adecuada mediante inyecciones
intravenosas que proporcionen el factor de coagulacion especifico que necesite el
paciente. Es precisamente ahi donde radica el problema, ya que se estima que
solo el 25% de los hemofilicos reciben el tratamiento indicado. El resto se trata de
manera inadecuada o simplemente no lo hace. “Sé6lo 60% de los pacientes
latinoamericanos que tienen hemofilia han sido diagnosticados y la prevalencia

varia de pais a pais”, precisa la organizacion.

La Federacion Mundial de la Hemofilial sefiala que el desafio actual es
ayudar a prestar un cuidado integral a todas las familias con hemofilia, la meta
central es, ademas de aplicar el tratamiento sustitutivo adecuado para evitar
secuelas, restaurar su sensacion de bienestar, su derecho a percibirse como
persona, parte de una familia, de un grupo de amigos, con talento y capacidad
para el desarrollo, aun cuando presente una enfermedad que le impone

limitaciones y cuidados.

El cuidado de los nifios con hemofilia en paises desarrollados, esta dirigido
a enfatizar la salud del nifio, no la enfermedad, lo cual es abordado a través de
programas integrales de tratamiento destinados a obtener calidad de vida?. El
conocimiento del estado de salud mental y de los factores psicopatolégicos de
funcionamiento social de los nifios con hemofilia, es de vital importancia para el

desarrollo y adaptacién de ellos a su ambiente familiar, escolar y social.

La calidad de vida en el nifio hemofilico ha emergido como la primera

medida en resultados de salud®, porque permite la interaccion de los indicadores



tradicionales obtenidos desde la percepcion del hemofilico, un ejemplo de ello es
la disyuntiva si el tratamiento profilactico es superior al tratamiento por demanda
en lograr una mejoria en los sintomas dolorosos, actividad fisica, salud mental y
funcionamiento social, aparentemente la balanza se inclina hacia la primera opcién

de tratamiento”’.

El presente trabajo de investigacion, se refiere al estudio sobre los
conocimientos que tienen los padres sobre Hemofilia de los usuarios que asisten a
consulta de Hematologia del Instituto Nacional del nifio. En este trabajo se conoci6
por medio de un cuestionario con alternativas mdltiples, el conocimiento sobre
hemofilia, sus causas, tipos, diagnostico, sintomas, riesgos, complicaciones,
tratamiento, empleo del factor VIl y IX y cuidados que deben tenerlos padres con
su nifio hemofilico. EI campo de investigacion en relacién a la patologia antes
mencionada es uno de los retos que enfrenta el profesional de enfermeria a diario
ya que la Hemofilia es una enfermedad genética recesiva relacionada con el
cromosoma “X” que consiste en la dificultad de la sangre para coagularse
adecuadamente. Por medio de esta pequefia problemética tuvimos la necesidad y
un alto grado de inquietud que nos motivé a realizar este trabajo de investigacion
gue nos permiti6 explorar a fondo la patologia antes mencionada y asi poder

determinar el nivel de conocimiento de los padres.

Las autoras.
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1.1.

CAPITULO |

EL PROBLEMA DE INVESTIGACION

Descripcion del problema.

En el mundo se conocen unas 5 000 enfermedades raras o
huérfanas, segun la Organizacién Mundial de la Salud. A falta de
un registro fiable, las fundaciones formadas por familiares de
enfermos y la mision solidaria Manuela Espejo llevan la cuenta.
Las mas recurrentes son: fibrosis quistica, hemofilia,
osteogénesis imperfecta, mucopolisacaridosis, ictiosis Yy
esclerosis lateral amiotréfica, se las llama raras porque afectan a
uno de cada 10 000 habitantes. El 80% de estos males tiene
causas genéticas, por lo que requieren de un diagndstico en la

primera etapa de la vida. (1)

Aproximadamente 1 de cada 1,000 personas tiene un



trastorno hemorrégico. Sin embargo, el 75% recibe un tratamiento
inadecuado, no recibe tratamiento o el tratamiento que recibe no
funciona por la presencia de una complicacion conocida como

inhibidor @

La hemofilia, la enfermedad de Von Willebrand y otras
deficiencias hereditarias de factores de coagulacién, son
trastornos sanguineos crénicos que no permiten que la sangre
coagule de manera adecuada. Las personas con trastornos
hemorragicos no tienen suficiente cantidad de cierto factor de la
coagulacion, o no tienen una proteina en la sangre que controla
el sangrado, o no les funcionan adecuadamente sus factores de
la coagulacion. La hemorragia en articulaciones y musculos
causa dolor intenso, artropatia (0o enfermedad de las
articulaciones) crénica y discapacidad, y el sangrado en los

organos principales, como el cerebro, puede causar la muerte.

Las personas con hemofilia usan productos para el
tratamiento para mejorar la coagulacion de la sangre y detener o
prevenir un episodio hemorragico. En la actualidad, las personas
con hemofilia gozan de una mejor calidad de vida que nunca,
pero aun asi pueden presentarse complicaciones. Un 15 a un
20% de las personas con hemofilia producira un anticuerpo
(lamado inhibidor) al producto utilizado en el tratamiento o la

prevencion de episodios hemorragicos. Los inhibidores impiden



qgue el producto para el tratamiento funcione. Esto dificulta alun
mas detener un episodio hemorragico. La presencia de un
inhibidor es una de las complicaciones mas graves y costosas de

la hemofilia.

A pesar de los enormes avances logrados durante el
altimo medio siglo, la gran mayoria de las personas con
trastornos de la coagulacidbn que vive en paises en vias de

desarrollo no tiene acceso a una atencion adecuada.

El 75% de las personas con trastornos de la coagulacion
aun recibe tratamiento inadecuado o nulo. El porcentaje es
todavia mayor en el caso de quienes padecen la enfermedad de
Von Willebrand y deficiencias de factor poco comunes, menciona
Abdon Calero, presidente de la Fundacion Hemofilica

Ecuatoriana.

La incidencia a escala mundial es de 1 por cada 10 000
nacidos. En el mundo hay méas de 450 000 pacientes con
hemofilia y en Ecuador sobrepasan los 700, siendo las provincias
de Guayas y Pichincha las que registran el mayor nimero de

pacientes, aclara Calero.

Algunas enfermedades genéticas, como la hemofilia,
radican en el cromosoma X (los trastornos asociados a este

cromosoma afectan sobre todo a los hombres). Otras se deben a



la presencia de un gen anormal en cualquiera de los autosomas;
si el gen es dominante, inevitablemente aparece lo que se llama
un trastorno dominante, mientras que si el gen es recesivo la
enfermedad sélo se expresa cuando el gen defectuoso se hereda
de los dos progenitores (y en este caso se habla de trastorno
recesivo). En los trastornos recesivos, la persona que hereda el
gen anormal en uno solo de los cromosomas homdélogos a veces
no se ve afectada o incluso se beneficia de ello; por ejemplo, los
portadores de los genes de la anemia falciforme y de la talasemia
gozan de cierta proteccion frente a la malaria; ello demuestra que
la presion ambiental puede dar lugar a ventajas reproductivas
para los portadores de un gen y hacer que dicho gen se extienda
en la poblacién, aun cuando sea causa de enfermedad si se

hereda de los dos progenitores.

Las enfermedades genéticas presentan diversa gravedad,
desde las que son mortales antes del nacimiento hasta las que
requieren un tratamiento continuado, y pueden manifestarse en
cualquier etapa de la vida, desde la lactancia hasta la vejez.
Ahora bien, las que se manifiestan ya en el momento del
nacimiento son especialmente gravosas, pues pueden provocar
una muerte prematura o un estado de morbilidad crénica a lo
largo de toda la vida. A nivel mundial, al menos 7,6 millones de

nifios nacen cada afio con malformaciones genéticas o



congénitas graves; el 90% de esos nifios nacen en paises de
ingresos medios o bajos. Es dificil reunir datos precisos sobre la
prevalencia, sobre todo en los paises en desarrollo, debido a la
gran diversidad de enfermedades y a que muchos casos no
llegan a diagnosticarse. En el mundo desarrollado, los trastornos
genéticos y congénitos son la segunda causa mas frecuente de
mortalidad infantil y en la nifiez, con una prevalencia al nacer del
25-60 por 1000, debiéndose precisar que la segunda cifra de esa

horquilla se ha obtenido con series de datos mas completas.

El riesgo de sufrir enfermedades causadas por mutaciones
genéticas afecta a todas las personas. La mayor prevalencia de
enfermedades  genéticas observada en  determinadas
comunidades, sin embargo, puede deberse a algunos factores
sociales o culturales. Entre esos factores cabe citar una tradicion
de matrimonios consanguineos, que se traducen en una mayor
tasa de trastornos autosomicos recesivos, como malformaciones
congénitas, mortinatalidad o retraso mental. Ademas, una edad
materna superior a 35 afios se asocia a una mayor frecuencia de

anomalias cromosdémicas en la descendencia.

Alrededor de 400 mil personas padecen la enfermedad,
transmitida por las mujeres y padecida por los hombres. La falta
de un factor de coagulacion ocasiona que las personas con

hemofilia sufran hemorragias mas prolongadas que el resto de los



individuos, exponiéndose a serios riesgos cuando se producen
cortaduras, contusiones e inflamaciones en la piel. Incluso las
intervenciones quirdrgicas sin un adecuado manejo constituyen

un peligro.

La transmision es de madre a hijos varones debido a las
diferencias existentes en el cromosoma masculino X y que se
conoce principalmente como factor VIl o IX. En general, la
hemofilia se hereda en el 60% de los casos, no puede
contagiarse y a veces puede manifestarse en personas sin
antecedentes en la familia, debido a una mutacion genética de la
madre o del nifio. El gen que codifica la sintesis de la proteina de
los factores VIl y IX se encuentra en el cromosoma X, el cual se
presenta dos veces en la mujer, facilitando que la deficiencia de
un gen pueda complementarse con la del otro. Sin embargo, esta
situacion no se da en los varones, quienes no tienen cémo
subsanar el problema. Por esta razén se dice que la mujer es

portadora y en el hombre se manifiesta.

La deficiencia principalmente de los factores VIIl o IX -
encargados de la funcion de la coagulacion- causa la hemofilia, la
que se clasifica en leve, moderada o severa, dependiendo de la
respuesta del organismo y del tiempo que el paciente lleve con la
enfermedad sin tratamiento. La hemofilia A (déficit del factor VIII

de coagulacion) afecta al 80% de los hemofilicos, mientras que la



hemofilia B (deficiencia del factor IX) afecta a un porcentaje
menor. También existe la hemofilia C (ausencia de factor Xl) de
muy poca frecuencia y que, a diferencia de las anteriores, afecta

a ambos sexos.

Segun estadisticas de la Federacion Mundial de Hemofilia,
una de cada 10 mil personas en el mundo padece esta patologia,
la que en general es de muy buen prondstico y que incluso puede
llegar a pasar inadvertida durante toda la vida, siempre y cuando
sea controlada de manera adecuada mediante inyecciones
intravenosas que proporcionan el factor de coagulacion
especifico que necesite el paciente. Es precisamente ahi donde
radica el problema, ya que se estima que soélo el 25% de los
hemofilicos reciben el tratamiento indicado. El resto se trata de
manera inadecuada o simplemente no lo hace. “Sélo 60% de los
pacientes latinoamericanos que tienen hemofilia han sido
diagnosticados y la prevalencia varia de pais a pais”, precisa la

organizacion.

En Chile, un censo efectuado en 2007 arrojo que existian
casi 1200 hemofilicos, cifra que en seis afios seguramente ha
aumentado. Mas alld de estos numeros, expertos aseguran que
hay una cantidad indeterminada de personas que podrian
padecer hemofilia leve o moderada y que no han sido

diagnosticados. De los casos documentados, 85% de las



personas presentan hemofilia A y 15% hemofilia B.

Respecto de los casos leves, éstos pueden pasar
inadvertidos hasta una edad adulta, cuando los sangrados se
manifiestan durante una cirugia o traumatismo. En los casos mas
severos se puede presentar sangrado grave sin causa. Los
sintomas suelen ser hematomas frecuentes, epistaxis (sangrado
nasal) y sangrado en las encias. Junto a lo anterior suelen
producirse sangrados incesantes en articulaciones, lo que va
desgastando el cartilago y provocando inmovilizacion de la
extremidad. Es lo que se conoce como artrosis hemofilica. Las
hemorragias cerebrales también constituyen una complicacién

muy seria de la hemofilia y requieren tratamiento de emergencia.

Actualmente, cientificos de todo el mundo siguen
buscando una cura definitiva a este padecimiento, siendo las
terapias genéticas la gran esperanza en este campo de la
medicina. Materias que son analizadas por los expertos en un
gran evento. Se trata del Congreso Mundial FMH, actividad que
es promocionada como el mayor encuentro internacional sobre
trastornos de la coagulacién, cita que es organizada por la

Federacion Mundial de Hemofilia.

En el Perq, el 6,6 % de casos de hemofilia se presentan,

como se ha observado se estd incrementando cada dia, no



1.2

ajenos a esta realidad en el Instituto Nacional del Nifio se
atienden un promedio de 43 nifios de los cuales 40 tienen
hemofilia tipo A y 3 hemofilia tipo B, Habiendo una mayor
incidencia en el sexo masculino, y el principal motivo por el que
acuden a consulta los pacientes hemofilicos, es la hemartrosis y
el control. Los pacientes suelen acudir a la consulta en compafiia
de la madre o el padre, quienes reciben informacién del médico,
mAas no existe un programa educativo dirigido al familiar del
paciente hemofilico, es por ello que nace la inquietud de conocer
cuanto conocimiento tienen los padres sobre la hemofilia.
Habiendo descrito y fundamentado el problema en relaciéon a la
satisfaccion del familiar sobre los cuidados de enfermeria en la
Clinica Pediatrica de la entidad mencionada, se formul6 el

problema de la siguiente manera:

Formulacion del problema.

1.21. Problema general.
¢, Cudl es el nivel de conocimiento sobre hemofilia que
tienen los padres de nifios hemofilicos que acuden al
Consultorio de Hematologia del Instituto Nacional de
Salud del Niflo. Lima. 2014?

1.2.2. Problemas especificos.
a) ¢Cual es el nivel de conocimientos de los padres sobre

hemofilia segun nivel socioeconémico?



b)

d)

9)

h)

)

k)

¢,Cual es el nivel de conocimientos de los padres sobre
hemofilia segun grado de instruccion?

¢ Cuél es el nivel de conocimientos de los padres sobre
hemofilia segun edad y sexo?

¢,Cual es el nivel de conocimientos de los padres sobre
hemofilia segun sexo?

¢ Cuél es el nivel conocimiento de los padres sobre
definicion y tipos de hemofilia?

¢, Cudl es el nivel de conocimiento de los padres sobre
las causas de la hemofilia?

¢,Cual es el nivel de conocimiento de los padres sobre
el diagnéstico de la hemofilia?

¢, Cual es el nivel de conocimiento de los padres sobre
los sintomas de la hemofilia?

¢, Cudl es el nivel de conocimiento de los padres sobre
las complicaciones de la hemofilia?

¢, Cual es el nivel de conocimiento de los padres sobre
el tratamiento de la hemofilia?

¢,Cual es el nivel de conocimiento de los padres sobre
el pronéstico de la hemofilia?

¢, Cual es el nivel de conocimiento de los padres sobre

la administraciéon de factor VIII?

m) ¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los padres sobre

los cuidados del nifio hemofilico?



1.3.

Objetivos generales y especificos.

1.3.1. Objetivo general.

13.2.

Determinar el nivel de conocimientos sobre hemofilia de
los padres que acuden al consultorio de hematologia del

Instituto Nacional de Salud del Nifo.

Objetivos especificos.

¢ Identificar el nivel de conocimiento sobre hemofilia de

los padres segun nivel socioecondémico.

e |dentificar el nivel de conocimiento sobre hemofilia de

los padres segun grado de instruccion.

¢ Identificar el nivel de conocimiento sobre hemofilia de
los padres segun edad y sexo.

¢ Identificar el nivel conocimiento de los padres sobre
definicién y tipos de hemofilia

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre

las causas de la hemofilia.

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre

el diagnadstico de la hemcofilia.

¢ |dentificar el nivel de conocimiento de los padres sobre



los sintomas y complicaciones de la hemofilia.

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre
el tratamiento de la hemofilia.

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre
el prondstico de la hemofilia.

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre
la administracion de factor VIl de la hemofilia

¢ Identificar el nivel de conocimiento de los padres sobre

los cuidados del nifilo hemofilico.

1.4. Hipdtesis.
1.4.1. Hipotesis alterna.
“El nivel de conocimiento de los padres sobre hemofilia es
bueno en un 60%”
1.4.2. Hipétesis nula
“El nivel de conocimiento de los padres sobre hemofilia es

bajo”

1.5. Variables.
Variable Gnica

* Nivel de conocimientos sobre hemofilia.



Variables intervinientes:
* Factores sociodemograficos: edad, sexo, estado civil, grado de

instruccion, lugar de procedencia.

1.6. Justificacién de la investigacion.

Esta investigacion tiene mucha implicancia social en razon de
mejorar el nivel de conocimientos de los padres que acuden a la
consulta externa del servicio de Hematologia del Instituto Nacional
del nifio, ademas tiene implicancias en la practica de enfermeria
porque a través de los resultados de la presente investigacion se
pudo evaluar la competencia de enfermeria en el nivel educativo y
definir el rol de la enfermera en el servicio de hematologia crear un
programa educativo que ayude a los padres y nifios hemofilicos,
ya que cada dia se incrementan casos de estas enfermedades
raras segun OMS el 6,6% en nuestro pais ha ido incrementando
afo tras afio, es por ello que debemos educar a los padres para

evitar riesgos y complicaciones en los nifios.

Los esfuerzos de los profesionales del equipo de salud,
deben ir destinados a mejorar su actitud, mediante educacion y
asistencia integral al paciente hemofilico y su familia, de manera
que se establezca una conducta apropiada para que se logren
metas importantes como son, disminuir el nimero de transfusiones

y emergencias, evitar secuelas o complicaciones, mejoria de su



1.7.

nivel educacional, confianza familiar.

Entonces el determinar cuanto conocen y cémo actian los
padres frente a la hemofilia de sus hijos, nos dio una visién de
como poder guiarlos para que logren mejorar la calidad de vida del

paciente hemofilico y su entorno familiar.

Estamos seguras que los resultados obtenidos podran servir
como marco referencial para futuras investigaciones relacionadas

con el tema tratado.

Viabilidad del estudio.
El estudio efectuado cuenta con los criterios de factibilidad
ya que los recursos humanos, financieros y materiales estuvieron

al alcance de las investigadoras.

La realizacion de este trabajo fue viable ya que se efectud en el
consultorio del Instituto Nacional del Nifio, es aqui donde llegan los
nifios ya diagnosticados con dicha enfermedad para sus controles
ambulatorios por la especialidad por lo que fue viable la realizacion

de nuestro trabajo.

Como todo estudio de investigacion se tuvo que vencer y
controlar adecuadamente las repercusiones éticas, ya que se trata
de un estudio sobre el conocimiento de los padres sobre hemofilia

de nifios que acuden a la consulta externa de hematologia,
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constituyéndose el Instituto Nacional del Nifio una institucién de
salud que esta al servicio de la poblacion en general por lo tanto
hay que prever las consecuencias negativas que podria tener

principalmente para la plana jerarquica del establecimiento.

Limitaciones de lainvestigacion.

El estudio se realizO en el servicio de consulta externa de
pediatria servicio de hematologia, Habiendo revisado la literatura,
en nuestro medio nacional, no se han encontrado otros estudios
de investigacion relacionados al presente.

Los estudios citados en esta investigacion se han efectuado en
otros paises o realidades distintas a la nuestra.

Los resultados de esta investigacion solo pueden ser

inferenciados dentro del ambito donde se realiz6.



2.1.

CAPITULO Il

MARCO TEORICO

Antecedentes Internacionales.

LIC. RAUL MARTINEZ TRIANA, LIC. LIANA M. SIERRA FELIPE;
LIC YAQUELIN CASTILLO DURANZA; LIC.ALBERTO LOY
ESPINOZA Y DRA. DELFINA ALMAGRO VAZQUEZ. Realizaron
un estudio psicosocial en un grupo de pacientes hemofilicos
adultos 18 afios después de haber sido estudiados en su nifiez
se estudiaron las caracteristicas de personalidad, el perfil
psicopatologico, los aspectos psicosociales y el conocimiento
sobre la enfermedad en 19 pacientes hemofilicos adultos que
habian sido evaluados psicolégicamente en su nifiez. Se utilizo la
prueba de los 16 factores de la personalidad, el Inventario

Multifacético de la Personalidad de Minnesota, una entrevista



psicosocial y una encuesta de conocimiento de la enfermedad.
Los sujetos pueden describirse como reservados, emotivos vy
dependientes. EI perfil psicopatolégico de este grupo es
caracteristico de personas con depresion, tristeza, dificultad para
expresar sus sentimientos, inseguridad y necesidad de afecto. El

21 % presentd dificultades para su integracion a actividades
sociales. El 52 % estdn casados. Todos tienen al menos 9no.
grado. El 78 % tiene vinculo laboral activo. Todos poseen buen
dominio de los aspectos esenciales de la enfermedad. En este
grupo se observé una situacion psicosocial mas favorable que la

reportada en este tipo de pacientes décadas atras.

CECILIA CARRUYO-VIZCAINO!, GILBERTO VIZCAINO?
EDGARDO CARRIZO?, MELVIS  ARTEAGA-VIZCAINO?,
SANDRA SARMIENTO? Y JENNIFER VIZCAINO-
CARRUYO*. Actitud de los Individuos Adultos con Hemofilia
hacia su Enfermedad. La salud mental de los individuos con
hemofilia y su entorno familiar, forma parte importante de su
tratamiento integral y el conocimiento de las creencias y la actitud
qgue perciben hacia su enfermedad permitiria influir positivamente
en su mejoria clinica, su respuesta al tratamiento médico y su
calidad de vida. Con fundamento en la “Teoria de la Accion
Razonada” (Azjen y Fishbein, 1980), se aplicé en 43 individuos

con hemofilia un Instrumento Generador de Creencias Salientes,



para obtener informacion sobre lo que piensan acerca de su
enfermedad. Las creencias obtenidas permitieron elaborar vy
aplicar el instrumento final para obtener la actitud denominado
Modelo de Actitud en Pacientes con Hemofilia (MAPACHE). El
72% de los hemofilicos asigné la mayor importancia a los
aspectos clinicos de la enfermedad, el 40% conoce aspectos
generales de la misma, sélo el 18% le da importancia a la
deficiencia del factor VIl o IX y a sus formas de tratamiento y los
aspectos psicosociales son abordados también en baja
proporcion (20%). Al aplicar el MAPACHE se obtuvo una actitud
global ligeramente positiva (4,44 + 1,12 EE) hacia su enfermedad
en la mayoria de los hemofilicos (74,5%). No se encontraron
diferencias significativas entre la actitud y el grado de severidad,
tipo de tratamiento, frecuencia del tratamiento e incapacidad
fisica. En base a los resultados de las creencias y la actitud de
los hemofilicos hacia su enfermedad, se recomienda que se haga
mayor énfasis en la atencion a su salud mental y la de su entorno
familiar; ademas es importante la formacion de un equipo
multidisciplinario de atencién integral que oriente sus esfuerzos
hacia medidas preventivas para evitar secuelas propias de la
enfermedad y mejorar la calidad de vida de los individuos con

hemofilia.

MARICELA OSORIO GUZMAN?, MERCEDES LUQUE COQUI?,



GEORGINA EUGENIA BAZAN RIVERON?® Y RICARDO CARLOS
GAITAN FITCH4FACULTAD DE ESTUDIOS SUPERIORES
IZTACALA UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
estudiaron las propiedades psicométricas del cuestionario calidad
de vida en pacientes pediatricos con hemofilia México. Una
enfermedad que causa un gran impacto en las personas
diagnosticadas, asi como en la familia y el entorno social, es sin
duda la hemofilia. La hemofilia es una enfermedad hemorragica,
hereditaria, monogénica, recesiva y ligada al sexo. El presente
estudio describe y presenta las caracteristicas psicométricas del
Cuestionario Calidad de Vida en Pacientes Pediatricos con
Hemofilia México (QoLHMex). Participaron en el estudio de
validacion 89 varones con una media de 8.6 afios de edad (DS=
1.96); el 76.4% con hemofilia A, y el 23,6% hemofilia B. El 27%
presentd una severidad leve, el 51.7% moderada y el 21.3%
severa. Los resultados indican que el QoLHMex presenta
consistencia interna elevada (0=0.95), una correlacién moderada

baja con el EuroQoL.

Sandra Sarmiento!?, Cecilia Carruyo de Vizcaino?, Edgardo
Carrizo®, Jennifer Vizcaino C*, Melvis Arteaga-Vizcaino?,
Gilberto Vizcaino®. realizaron una investigacion de caracter
prospectiva, descriptiva y analitica, mediante la aplicacién de un

instrumento denominado Encuesta de Salud Mental «Domingo»



(ESMD), a 34 nifios hemofilicos con edades comprendidas entre
los 5y 13 afios que asisten al Instituto Hematolégico de Occidente-
Banco de Sangre del Estado Zulia en la ciudad de Maracaibo, al
occidente de Venezuela. Treinta de ellos estaban clasificados
como hemofilia A y 4 como hemofilia B. Segun el grado de
afectacion clinica, 9 eran hemofilia severa (<1% del factor
deficiente), 14 hemofilia moderada (de 1 a 5% de factor deficiente)

y 11 hemofilia leve (>de 5% del factor deficiente).

2.1.2. ANTECEDENTES NACIONALES

No se encontraron trabajos de investigacion a nivel
nacional.

2.1.3. ANTECEDENTES LOCALES

No se encontraron trabajos de investigacion a nivel

nacional.

2.2. Teorias Bésicas.

1. EL CONOCIMIENTO

1.1. Definicién:

El conocimiento es la suma de hechos y principios que se
adquieren y retienen a lo largo de la vida como resultado de

las experiencias y aprendizaje del sujeto. El aprendizaje se



caracteriza por ser un proceso activo que se inicia con el
nacimiento y contindia hasta la muerte, originando cambios en
el proceso de pensamiento, acciones o actividades. Estos
cambios son observables en la conducta del individuo y
actitudes frente a problemas de la vida diaria, estas
conductas irhn cambiando conforme aumenten los
conocimientos aunado con la importancia que se le dé lo

aprendido y se lleve a cabo a través de dos formas:

La Informal, mediante las actividades ordinarias de la vida,
es por este sistema que las personas aprenden sobre el
proceso salud — enfermedad y suele completarse con otros

medios de informacion;

La formal, viene a ser aquélla que se imparte en las escuelas
donde se organizan los conocimientos cientificos mediante un

plan curricular.

El problema del conocimiento ha sido histéricamente un
problema tratado por filosofos y psicélogos ya que es una
piedra angular en la que descansa la ciencia y la tecnologia
de cada tipo de sociedad, su acertada comprension depende
de la concepcion del mundo que se tenga. Al respecto

Rossentall da la siguiente definicion:

“Proceso en virtud del cual la realidad se refleja y se



reproduce en el pensamiento humano y condicionado

por las leyes del devenir unido a la actividad practica”.

Hoy en dia esta claro que el conocimiento es la reproduccién
de la realidad en el cerebro humano, que se manifiesta bajo
la forma de pensamiento y que en Ultima instancia es

determinado por la actividad practica.

El conocimiento es un proceso dialéctico de reflejo y
penetracion a los fendmenos y procesos, sean estos
naturales o sociales, proceso iniciado hace millones de afos

y que contindan hasta nuestros dias.!

Que se da principalmente en tres etapas y tres niveles
intimamente vinculados. El descriptivo, el conceptual y el
tedrico, proceso en el que el hombre ha ido y sigue
estableciendo conceptos, hipotesis leyes y teorias en su afan
como ya se ha dicho de conocer, explicar, predecir y

transformar el mundo.

En la construccion del conocimiento se vinculan
diferentes niveles de abstraccion, el primer nivel donde el
conocimiento se inicia surge en el momento en que los
organos de los sentidos entran en contacto con el medio
exterior, dando como resultado el conocimiento comun o

empirico espontaneo que se obtiene por intermedio de la
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practica que el hombre realiza diariamente.

Un segundo momento en este proceso es aquel en que
surgen las conceptualizaciones apoyados por el material
empirico a fin de elaborar ideas y conceptos, ver las
interrelaciones sobre los procesos y objetos que se estudian.
En el tercer nivel de conocimientos, el pensamiento adquiere
Su maxima expresion y autonomia de la realidad inmediata ya
que se establece conexiones entre conceptos teodricos
abstractos con la finalidad de explicar y predecir los procesos
y fendbmenos, sean naturales o sociales. Es la utilizacion del
conocimiento cientifico que el hombre ha logrado conocer,
dominar la naturaleza y en ese proceso ha logrado su propia

transformacion, su humanizacion. 1

El ser humano y el conocimiento

Cuando el ser humano se enfrenta al mundo circundante sea
este natural o social, entre él y los objetos o fendmenos
objetivos del conocimiento, se establece lo que se llama una
relacion cognoscitiva Para el ser humano esta relacion se
produce en dos niveles inseparables: Concreto (de relacion
directa o inmediata entre el sujeto, con el que se obtiene un

conocimiento sensorial en base a la actividad de los 5



sentidos) y abstracto ( de relacion indirecta entre el sujeto y el
objeto obteniendo un conocimiento abstracto en funcion de la
actividad pensante que se cristaliza en conceptos, juicios y

raciocinios). *

El ser humano que conoce la realidad es un individuo
concreto, de carne y hueso, que conoce la realidad solo en la
medida que actua sobre ella, modificarla y adecuarla a sus
necesidades, ahora bien este individuo que conoce y aprende
la actividad no es autosuficiente, se halla incluido en un red
de relaciones sociales, formando parte de una clase social y
experimentando en forma permanente un condicionamiento y
una influencia social. Al mismo tiempo tiene su propio mundo
subjetivo, su peculiar modalidad sensorial perceptiva, su
forma propia de emocionarse ante los eventos externos que
de una u otra forma se consolida en el proceso de vinculacion
con los demas seres humanos, por ello cuando el individuo
conoce la realidad sobre la que opera moviliza
simultaneamente pautas sociales y personales de caracter
subjetivo, y como resultado obtiene informacion sobre la
realidad, es decir estructura las formas gndsticas del
pensamiento (creencias y conocimientos), si enfatiza e si
mismo obtiene una creencia (estructura cognitiva

distorsionada por la subjetividad), priorizado por la



subjetividad; por el contrario priorizando las propiedades del
objeto, elabora un conocimiento (modulacion o reflejo real de

las caracteristicas de la realidad).!

Asi los conocimientos constituyen la adecuada
modelacion de los objetos y fendémenos reales de la
conciencia humana, representan la adquisicibn de datos
verificados y verificables acerca de los fenbmenos y procesos
tanto de la naturaleza, la sociedad como el pensamiento, es
decir implican la posesion de la informacion comprobada

sobre el mundo exterior.

De este modo, la actividad del conocimiento es una
inmersion en la realidad con el proposito de reflejarla o
moderarla para dominarla y adecuarla a las necesidades
humanas, por eso, es que el saber avanza de la ignorancia al
conocimiento, de la superficie a la esencia de los fenbmenos,
del rasgo al conjunto, de lo particular a lo general, del hecho

alaley.

El conocimiento también es el entendimiento, inteligencia,
razon natural. Aprehension intelectual de la realidad o de una
relacion entre los objetos, facultad con que nos relacionamos
con el mundo exterior, Conjunto de ideas, enunciados,

saberes sobre un tema o sobre una ciencia.
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1.4.

La adquisicion del conocimiento estd en los medios
intelectuales de un hombre (observacion, memoria,
capacidad de juicio, etc.). A medida que crece el
conocimiento se da tanto el cambio cualitativo por haber en
ello un incremento de reorganizacion del conjunto y de

adquisicion de los mismos.

Caracteristicas del Conocimiento:

- Su fin es alcanzar una verdad objetiva.
- Es un proceso dialéctico basado en la contemplacion viva

sensacion, percepcion y representacion.

- Asimila el mundo circulante.

Clasificacion del conocimiento:

Conocimiento Vulgar: Llamado conocimiento ingenuo,
directo es el modo de conocer, de forma superficial o
aparente se adquiere contacto directo con las cosas o
personas que nos rodean. Es aquello que el hombre aprende
del medio donde se desenvuelve, se trasmite de generacion
en generacion.

Conocimiento Cientifico: Llamado conocimiento critico, no
guarda una diferencia tajante, absoluta, con el conocimiento
de la vida cotidiana y su objeto puede ser el mismo. Intenta

relacionar de manera sistematica todos los conocimientos



adquiridos acerca de un determinado ambito de la realidad.
Es aquel que se obtiene mediante procedimientos con
pretension de validez, utilizando la reflexion, los
razonamientos logicos y respondiendo una busqueda
intencional por la cual se delimita a los objetos y se previenen

los métodos de indagacion?

2. HEMOFILIA

2.1.

2.2.

Definicion

La hemofilia es un trastorno hemorragico congénito vinculado
al cromosoma X, con una frecuencia de aproximadamente
uno en 10,000 nacimientos, o del factor IX (FIX) (hemofilia B),
relacionada con mutaciones del gen del factor de
coagulacion.

El nimero de personas afectadas a escala mundial se calcula
en cerca de 400,000.

La hemofiia A es mas comun que la hemofilia B, y
representa del 80 al 85% del total de casos.

La esperanza de vida de personas nacidas con hemofilia que
tienen acceso a tratamiento adecuado debe aproximarse a la
normal, con el tratamiento disponible actualmente.*
Diagnostico de la hemofilia

El diagnéstico preciso es importante e indispensable para el
tratamiento eficaz. Deberia sospecharse hemofilia en

pacientes que presenta un historial de:



e Propension a moretones durante la nifiez temprana;
e Hemorragias espontaneas (particularmente en
articulaciones y tejidos blandos); y

e Hemorragia excesiva posterior a traumatismo o cirugia.

Si bien generalmente el historial de hemorragias abarca toda

la vida, algunos nifios con hemofilia severa podrian no

presentar sintomas de hemorragias sino hasta después del

primer afio de edad o posteriormente, cuando empiezan a

caminar y explorar su mundo. Los pacientes con hemofilia

leve podrian no presentar hemorragias excesivas a menos
gue sufran un traumatismo o cirugia.

e Usualmente se obtiene wun historial familiar de
hemorragias. La hemofilia por lo general afecta a los
varones del lado materno. No obstante, los genes tanto del
FVIII como del FIX son proclives a nuevas mutaciones, y
casi un tercio de todos los pacientes pudiera no tener un
historial familiar con estos trastornos.

e Las pruebas de deteccion sefalaran un tiempo de
tromboplastina parcial activada prolongado (TTPA) en
casos graves y moderados, aunque podrian no sefalar
prolongacion en caso de hemofilia leve. El diagnostico

definitivo depende de la prueba de factor para demostrar la



deficiencia de FVIII 6 FIX.

e La gravedad de las manifestaciones hemorragicas en la

hemofilia generalmente esté correlacionada con el nivel de

factor de coagulacion, como se muestra en el siguiente

cuadro.

2.3. Manifestaciones hemorragicas de la hemofilia

Localizacion de la hemorragia Graves
* Articulaciones (hemartrosis)

» MUsculos/tejidos blandos

* Boca/encias/nariz

* Hematuria

Incidencia de las diferentes

hemorragia

* Hemartrosis: 70%-80%

Que ponen en peligro lavida

« Sistema nervioso central (SNC)
+ Gastrointestinal (Gl)

* Cuello/garganta

* Traumatismo grave

localizaciones de la

» MUsculos/tejidos blandos: 10%-20%

 Otras hemorragias importantes: 5%-10%

* Hemorragias en el sistema nervioso central (SNC): < 5%

Incidencia de hemorragias en diferentes articulaciones

* Rodilla: 45%

» Codo: 30%

* Tobillo: 15%



* Hombro: 3%
* Mufieca: 3%
» Cadera: 2%

» Otras: 2%

2.4. Complicaciones cronicas de la hemofilia
» Complicaciones musculo-esqueléticas:

- Artropatia hemofilica cronica;
O Sinovitis cronica;

O Artropatia deformante;

- contracturas;
- formacion de pseudo tumores (en huesos y tejidos
blandos);
- fracturas;
* Inhibidores contra FVIII/FIX;
* Infecciones relacionadas con transfusiones, motivo de
preocupacion en personas con hemofilia:
- Virus de la inmunodeficiencia humana (VIH);
- virus de la hepatitis B (VHB);
- virus de la hepatitis C (VHC);
- virus de la hepatitis A (VHA);
- parvovirus B19;
- otras.

2.5 Cuidados integrales



La hemofilia es un trastorno relativamente poco comun, pero

complejo en términos de diagndstico y tratamiento. El

tratamiento Optimo de estos pacientes, especialmente de

quienes presentan manifestaciones graves de la enfermedad,

requiere mas que el tratamiento y la prevencion de

hemorragias agudas.

Los aspectos clave para mejorar la salud y la calidad de vida

incluyen:

e Prevencion de hemorragias;

e tratamiento a largo plazo de dafios articulares vy
musculares, y de otras secuelas de las hemorragias;

e manejo de las complicaciones del tratamiento, incluyendo:

- Desarrollo de inhibidores; e
- infeccion(es) viral(es) transmitida(s) por hemoderivados,
gue requiere(n) tratamiento a largo plazo.
Estos objetivos de tratamiento se alcanzan mas
eficazmente con el apoyo de un equipo de profesionales
de la salud que proporcionen cuidados integrales.

2.5.1. Equipo de cuidados integrales
Idealmente, los pacientes con hemofilia deberian recibir
tratamiento en un centro de cuidados integrales que
cuente con los servicios de los siguientes miembros

esenciales del equipo:



* Hematologo(s);

 Coordinador de enfermeria;

* Fisioterapeuta; y

* Trabajador social.

Estos miembros del personal deberian tener

conocimientos y experiencia en el tratamiento de

trastornos de la coagulacion. Los miembros esenciales del

equipo deberian tener acceso a los siguientes recursos de

apoyo:

= Un laboratorio de coagulacion con capacidad para
pruebas de factor de coagulacién y deteccion de
inhibidores; concentrados de factor de coagulacion
adecuados; ya sea derivados de plasma o
recombinantes; y si los concentrados de factor de
coagulaciéon no estan disponibles, un banco de sangre
con experiencia en la preparacion de plasma fresco

congelado (PFC) y crioprecipitado.

Deberia haber especialistas disponibles como asesores,
conforme sea necesario, y éstos deberian incluir, entre
otros:

« Cirujano ortopédico;

* Fisiatra/reumatoélogo;

* Terapeuta ocupacional;



» Odontélogo;

* Genetista;

* Infectblogo; e

* Inmundlogo.

En centros donde hay muchos pacientes con problemas

musculoesqueléticos crénicos causados por hemorragias

frecuentes, el cirujano ortopédico deberia formar parte del
equipo esencial. Otros especialistas podrian también ser
miembros del equipo esencial, dependiendo de las
necesidades de la poblacion de pacientes atendida.

2.5.2. Funciones del programa de cuidados integrales

Proporcionar o coordinar cuidados y servicios a pacientes

y familiares:

- Los pacientes deberian tener una consulta con todos los
miembros del equipo por lo menos una vez al afio (los
nifos cada seis meses), y tanto el paciente como todas
las personas que le administran tratamiento deberan
conocer su programa de tratamiento integral.

- Los centros mas pequefios y los médicos familiares
pueden proporcionar cuidados cotidianos en coordinacion
y en consulta con el centro de cuidados integrales,
particularmente en el caso de pacientes que viven a gran
distancia del centro de tratamiento de hemofilia mas

cercano. La comunicacion es importante.



- Proporcionar instruccién a pacientes y miembros de la
familia (padres, conyuge, hijos y otros), a otros
trabajadores de la salud, a escuelas y al lugar de trabajo,
a fin de garantizar que se cubran las necesidades de la
persona con hemofilia.

- Realizar investigacion para perfeccionar el conocimiento
y mejorar el tratamiento de este trastorno. Debido a que
el nimero de pacientes en cada centro puede ser
limitado, la investigacion clinica podria realizarse mas
eficazmente junto con otros centros de hemofilia.

-Es muy importante documentar el tratamiento
administrado y la medicion de los resultados a largo
plazo, especialmente lo relacionado con la funcién

musculo-esquelética.

2.5.3. La familia

Debido a que la hemofilia es un padecimiento vitalicio,
puede poner en peligro la vida y su tratamiento es costoso,
afecta considerablemente muchos aspectos de la vida
familiar. Por lo tanto, es importante que padres, conyuges
y otros miembros de la familia sean participantes
instruidos, comprensivos y activos en todos los aspectos
del cuidado del paciente.

El equipo de cuidados integrales deberia contar con



recursos para apoyar a los familiares de una persona con
hemofilia. Esto puede incluir la identificacion de recursos y
estrategias para ayudarlos a enfrentar:
. Riesgos y problemas de la vida cotidiana,
particularmente del tratamiento de hemorragias;
. Cambios durante las diferentes fases de
crecimiento y desarrollo del paciente;
. Problemas relacionados con la escuela y el
empleo; y
. Riesgo de procrear otro nifio con el padecimiento y

las opciones disponibles.

Lo anterior se logra por medio de instruccion y asesoria,
asi como mediante la identificacion y el uso de recursos
comunitarios. Se alienta a todos los miembros de la familia
a que participen con el equipo de cuidados integrales a fin
de satisfacer mejor las necesidades del paciente.
2.5. Tratamiento de la hemofilia
2.5.1. Principios del cuidado
Los principios generales de la atencion para el
tratamiento de la hemofilia incluyen los siguientes:
e El objetivo debe ser la prevencién de hemorragias.
= Las hemorragias agudas deben recibir tratamiento

precoz (dentro de las primeras dos horas, en la medida



de lo posible).

La terapia en el hogar sélo debe utilizarse para el
tratamiento de episodios hemorragicos
leves/moderados.

Todas las hemorragias graves deben recibir tratamiento
en un entorno clinico u hospitalario.

Deben administrarse concentrados de reemplazo de
factor de coagulacién o desmopresina a fin de lograr
niveles de factor adecuados antes de cualquier
procedimiento invasivo.

En la medida de lo posible, los pacientes deben evitar
traumatismos, modificando su estilo de vida.

Debe recomendarse a los pacientes evitar el uso de
medicamentos que afectan la funcién plaquetaria,
particularmente  acido  acetilsalicilico  (AAS) vy
medicamentos anti-inflamatorios no esteroides (AINE),
excepto ciertos inhibidores COX-2. El uso analgésico de
paracetamol/ acetaminofén constituye una alternativa
segura.

Deben evitarse inyecciones intramusculares,
flebotomias dificiles y punciones arteriales.

Debe fomentarse el ejercicio cotidiano a fin de
desarrollar musculos fuertes, proteger articulaciones vy

mejorar la condicion fisica.



= Deben evitarse los deportes de contacto y fomentarse la

natacion y el ciclismo, con el equipo adecuado.®

2.5.2. Tratamiento de hemorragias

Durante un episodio hemorragico agudo, debe
realizarse una evaluacion a fin de determinar el
lugar de la hemorragia y debe administrarse
tratamiento precoz.

Los pacientes por lo general reconocen los
primeros sintomas de una hemorragia, aun antes
de la manifestacion de sefiales fisicas; con
frecuencia tienen una sensacion de cosquilleo o
“aura”. El tratamiento en este momento detendra
la hemorragia de manera precoz, lo que resultara
en menor dafo tisular y menor uso de
concentrados de factor de coagulacion.

Todos los pacientes deben llevar consigo
identificacion facilmente accesible que indique
tipo de padecimiento, gravedad, presencia de
inhibidores, tipo de tratamiento usado y datos
para comunicarse con el meédico/clinica que lo
atiende.

Esto facilitara el tratamiento en caso de

emergencia y evitara investigaciones



innecesarias antes de poder administrar
tratamiento.

- En episodios hemorragicos graves,
especialmente en cabeza, cuello, térax y regiones
abdominales y gastrointestinales, los cuales
podrian poner en peligro la vida, el tratamiento
debe iniciarse de inmediato, aun antes de
completar la evaluacion.

- Si la hemorragia no cesa a pesar del tratamiento
adecuado, debera vigilarse el nivel de factor de
coagulacion y verificarse la presencia de
inhibidores, si dicho nivel fuera inesperadamente
bajo.

En pacientes con hemofilia A de leve a
moderada, la administracion de desmopresina
(DDAVP) puede elevar el FVIII a niveles

suficientes (de 2 a 8 veces los niveles basales).®

2.5.3. Tratamiento coadyuvante
Las siguientes estrategias de tratamiento son
importantes, particularmente donde los
concentrados de factor de coagulacion son limitados
0 no estan disponibles y podrian disminuir la

cantidad de productos de tratamiento requerida.



La terapia RHCE (reposo, hielo, compresion y
elevacion) constituye un importante tratamiento
coadyuvante para hemorragias musculares y
articulares, aunada al incremento de los niveles
de factor con concentrados de factor de
coagulacion o desmopresina, en casos de
hemofilia A leve. Los musculos y articulaciones
que presentan la  hemorragia pueden
mantenerse en reposo mediante cabestrillos,
yeso o el uso de muletas o silla de ruedas. La
aplicacion de paquetes frios o de hielo es dutil
para disminuir la inflamacion, pero el hielo
deberd aplicarse envuelto en una toalla y no
directamente sobre la piel. Se recomienda la
aplicacion de hielo durante 20 minutos, cada
cuatro a seis horas, hasta que cedan la
inflamacion y el dolor.

Los medicamentos antifibrinoliticos (por ejemplo,
acido tranexamico, acido aminocaproico)
administrados durante cinco a diez dias son
eficaces como tratamiento coadyuvante para
hemorragias en mucosas (por ejemplo, epistaxis,
hemorragia bucal) y ayudan a disminuir el uso de

productos coagulantes en extracciones dentales.



Estos medicamentos deben evitarse en caso de
hemorragia renal ya que coagulos no disueltos
en pelvis renal y uréteres podrian comportarse
como calculos, ocasionando colico ureteral y
nefropatia  oclusiva. Los  medicamentos
antifibrinoliticos no deben administrarse junto
con concentrados de complejo de protrombina
activados o no activados debido a posibles
complicaciones trombdéticas

- Algunos inhibidores COX-2 pueden usarse con
prudencia para inflamaciones articulares
posteriores a una hemorragia aguda y en casos

de artritis cronica.’

2.5.4. Terapia en el hogar
La terapia en el hogar permite acceso inmediato al
tratamiento y, por ende, tratamiento precoz 6ptimo.
Idealmente, esto se logra con concentrados de
factor de coagulacion u otros productos liofilizados
seguros que pueden almacenarse en un refrigerador
casero y reconstituirse facilmente. No obstante, la
terapia en el hogar es posible aun con
crioprecipitado (aunque puede ser dificil), siempre

gue los pacientes cuenten con un congelador



sencillo pero confiable en el hogar; no obstante, los

concentrados no deben congelarse.®

e EI tratamiento en el hogar debe ser supervisado
estrechamente por el centro de cuidados
integrales e iniciarse después de ensefanzas
preparatorias e instruccion adecuada. Puede
instaurarse un programa de certificacion y
supervisarse la técnica durante visitas integrales.

e La ensefianza debe incluir reconocimiento de una
hemorragia y sus complicaciones mas comunes,
calculo de dosis, preparacién, almacenamiento y
administracion de concentrados de factor;
técnicas de asepsia, realizacion de puncién
venosa (0 acceso al catéter venoso central),
mantenimiento  de  registros, asi como
almacenamiento y eliminacion adecuados de
agujas y manejo de derrames de sangre.

e Estimulo, apoyo y supervision son clave para el
éxito de la terapia en el hogar y deben realizarse
evaluaciones  periddicas de  necesidades
educativas, técnicas y cumplimiento. Puede
instituirse  un  programa de recertificacion

periodica.



e Los pacientes y sus parientes deben mantener
registros de hemorragias que incluyan fecha y
lugar de la hemorragia, dosis y numero de lote
del producto utilizado, asi como cualquier efecto
secundario.

e La atencién en el hogar puede iniciarse con nifios
pequefios que cuentan con acceso Venoso
adecuado y familiares motivados que han
recibido capacitacién apropiada.

e Los nifios mayores y adolescentes pueden
aprender la auto-infusién con el apoyo de su
familia.

e Un dispositivo de implantacibn para acceso
venoso (Port-A-Cath) puede facilitar el
tratamiento mediante inyecciones; no obstante,
puede relacionarse con infecciones locales y
trombosis. Por lo tanto, riesgos y beneficios
deben valorarse y discutirse con el paciente y/o

los padres.

2.5.5. Profilaxis
La profilaxis consiste en la administracion de
factores de coagulacion a intervalos regulares a fin

de evitar hemorragias y debe ser el objetivo de



todos los programas para el cuidado de la hemofilia

hasta que haya una cura disponible.

- La préctica de la profilaxis primaria se concibio a
partir de la observacion de que pacientes con
hemofilia moderada y nivel de factor de
coagulacion > 1% rara vez padecen
hemorragias espontaneas y tienen mucho mejor
preservacion de la funcion articular. El
reemplazo profilactico del factor de coagulacion
ha demostrado ser atil aun cuando los niveles
de factor no se mantienen por arriba del 1%
durante todo el tiempo.

- En pacientes con hemorragias repetidas,
particularmente en articulaciones especificas
(articulaciones diana), la profilaxis secundaria a
corto plazo durante cuatro a ocho semanas
puede utilizarse para interrumpir el ciclo
hemorragico. Esto puede combinarse con
fisioterapia intensiva o sinoviortesis.

- La administracién profilactica de concentrados
de factor de coagulacion es recomendable antes
de participar en actividades con alto riesgo de
lesiones, a fin de evitar hemorragias.

- Actualmente, el protocolo de profilaxis mas



comunmente sugerido es la infusion de 25 a 40
Ul/kg de concentrados de factor de coagulacion,
tres veces por semana para quienes padecen
hemofilia A y dos veces por semana para
guienes padecen hemofilia B. No obstante, debe
reconocerse que se siguen muchos protocolos
de profilaxis diferentes, aun dentro de un mismo
pais, y que todavia queda por definir el régimen
ideal. Actualmente se evalian diversos
protocolos de profilaxis con terapia de
reemplazo de factor.

En el caso de nifios pequerios, dicho régimen a
menudo (pero no siempre) requiere la insercion
de un dispositivo de acceso venoso que debe
mantenerse escrupulosamente limpio a fin de
evitar complicaciones infecciosas y que debe
lavarse adecuadamente después de cada
administracion para prevenir la formacion de
coagulos en el catéter.

Los riesgos y morbilidad relacionados con tales
dispositivos deben valorarse en comparacion
con las ventajas del inicio de la profilaxis a una
edad temprana.

La profilaxis primaria, como se practica en la



actualidad, constituye un tratamiento oneroso y
s6lo puede realizarse si  se dedican
considerables recursos al cuidado de la
hemofilia, como ocurre en paises desarrollados,
0 con unos cuantos pacientes que pueden
permitirsela en paises en vias de desarrollo. Sin
embargo, se ha demostrado que la profilaxis
disminuye las hemorragias articulares, preserva
la funcion articular y mejora la calidad de vida.
Por lo tanto, es rentable a largo plazo porque
elimina los altos costos relacionados con el
tratamiento  subsiguiente de articulaciones
dafnadas.

- Se requieren estudios de rentabilidad para
identificar dosis minimas a fin de reducir el costo
de la atencion y permitir el acceso a la profilaxis

en mas lugares del mundo.®

2.5.6. Cirugia
Los siguientes aspectos son de vital importancia
cuando se realizan cirugias no prioritarias en
personas con hemofilia:
- Los procedimientos quirdrgicos deben realizarse

en coordinacion con un equipo experimentado



2.6. Inhibidores

en el tratamiento de la hemofilia.

La intervencion debe realizarse en un centro,
con apoyo de laboratorio adecuado para la
supervision confiable del nivel de factor de
coagulacion.

La cirugia debe planearse a principios de la
semana y al inicio del dia a fin de contar con el
apoyo adecuado de laboratorio y banco de
sangre, en caso necesario.

Debe garantizarse la disponibilidad de
suficientes cantidades de concentrados de
factor de coagulacion antes de realizar una
cirugia mayor en personas con hemofilia.

La dosis y duracion de la cobertura con
concentrado de factor de coagulacion depende

del tipo de cirugia®

Cerca del 10 al 15 por ciento de los pacientes con

hemofilia A y del uno al tres por ciento de los pacientes

con hemofilia B pueden desarrollar inhibidores persistentes

gue dificulten el tratamiento con concentrados de factor.

Debe tenerse en cuenta lo siguiente:

- La mayoria de los pacientes que desarrollan inhibidores



lo hacen de manera precoz: dentro de los primeros 10 a
20 dias posteriores a la exposicion.

Los pacientes mas propensos a desarrollar inhibidores
son los que padecen defectos génicos severos tales
como supresiones o inversiones de genes, mutaciones
sin sentido y del marco de lectura.

Los inhibidores pueden ser transitorios a pesar de la
terapia de reemplazo de factor especifica continua, por
lo general cuando el titulo es bajo (< 5 UB).

Los pacientes cuyos titulos de inhibidores son 6 5 UB
(de alta respuesta) tienden a presentar inhibidores
persistentes. Si no reciben tratamiento durante un
periodo largo, los titulos podrian bajar, pero habra una
respuesta anamnésica recurrente en un lapso de tres a
cinco dias cuando se reinicie el tratamiento.

En el caso de nifios, deben realizarse pruebas de
deteccién de inhibidores una vez cada tres a 12 meses,
o cada 10 a 20 dias de exposicién, lo que ocurra
primero; para adultos, de acuerdo con las indicaciones
clinicas.

También deben realizarse pruebas de deteccion de
inhibidores antes de cirugias y cuando la respuesta
clinica al tratamiento adecuado sea menor a la ideal.

Titulos muy bajos de inhibidores podrian no detectarse



con la prueba Bethesda, sino con una mala
recuperacion y/o una vida media reducida (T-1/2) luego
de infusiones de concentrado de factor.

Tratamiento de hemorragias

El tratamiento de hemorragias en pacientes con
inhibidores debe realizarse en consulta con un centro
experimentado en el manejo de tales pacientes y todas
las hemorragias graves deben recibir tratamiento en
estos centros.

La eleccion del producto de tratamiento debe basarse
en titulos del inhibidor, registros de respuesta clinica al
producto, y lugar y naturaleza de la hemorragia.

Los pacientes con inhibidores de baja respuesta pueden
recibir tratamiento con terapia de reemplazo de factor en
dosis mucho mas elevadas, de ser posible, a fin de
neutralizar el inhibidor con una actividad de factor
excesiva y detener la hemorragia.

Los pacientes con historial de inhibidores de alta
respuesta, pero con titulos bajos pueden recibir
tratamiento similar al administrado en una emergencia,
hasta que ocurra una respuesta anamnésica,
generalmente en un lapso de 3 a 5 dias, que impedira
continuar el tratamiento con concentrados de factor.

Con un nivel de inhibidores de 65 UB, hay pocas



probabilidades de que la terapia de reemplazo de factor
especifica sea eficaz para vencer al inhibidor si no se

administran infusiones continuas de altas dosis.®

2.7. Asesoria genética/diagndstico prenatal
La asesoria genética es parte importante del cuidado de la
hemofilia para ayudar a personas con hemofilia, portadoras y
sus familiares a tomar decisiones mejor informadas respecto
a procrear cuando existe la posibilidad de tener un hijo con
hemofilia. Incluye una amplia gama de pruebas de
diagnostico y deteccion de EI diagndstico prenatal
generalmente se ofrece cuando se consideraria la
terminacion del embarazo si se detectara un feto afectado.
No obstante, también puede realizarse para ayudar a la
familia a estar preparada y para planear el parto. Es preferible
evitar el parto apoyado por instrumentos si el feto padece
hemofilia.®
o La prueba o biopsia de vellosidades corionicas (CVS por
sus siglas en inglés) es el principal método de diagndstico
prenatal y puede realizarse a las 10-11 semanas de
gestacion. No debe realizarse antes ya que es probable
gue la biopsia precoz esté relacionada con anormalidades
en las extremidades del feto.

o La amniocentesis puede realizarse a las 12-15 semanas



de gestacion.

o Todos los métodos invasores usados para el diagnéstico
prenatal pueden causar hemorragia feto-materna, y debe
administrarse inmunoglobulina anti-D si la madre es Rh
negativo.

o Debido a que estos procedimientos se realizan al inicio del
embarazo, antes de que el nivel de Factor VIII se haya
elevado considerablemente, podria requerirse apoyo
hemostatico a fin de prevenir hemorragias maternas si los

niveles de factor maternos son inferiores al 50%.

2.8. Vacunacion
Las personas con trastornos de la coagulacion deben ser
vacunadas, pero deben recibir las vacunas por via
subcutanea, no intramuscular. Deben tenerse en cuenta los
siguientes puntos:

* Las vacunas con virus vivos (como la vacuna oral de polio y
la de sarampién, paperas y rubéola o MMR) deben evitarse
en personas con infeccién por VIH.

* Las personas con hemofilia que presentan VIH deben recibir
vacunas anuales contra neumococo e influenza.

*La inmunizacion contra las hepatitis A y B es importante
para todas las personas con hemofilia y puede

administrarse mediante inyecciones subcutaneas, en lugar



de intramusculares.

*Los miembros de la familia que manipulan productos de
tratamiento también deberian vacunarse; no obstante, esto
es menos esencial para personas que usan productos
inactivados viralmente’

2.9. Vida cotidiana del paciente hemofilico

Las personas con hemofilia pueden ejecutar tareas normales

y, por ende, debe animarseles a que participen en actividades

productivas y recreativas en sus hogares, lugares de trabajo y

areas recreativas.

Las personas con hemofilia deben tener la certeza de que

cuentan con atencion y apoyo moral de otras personas a fin

de evitar que se aislen y padezcan depresion.

Las siguientes son directrices béasicas para los diferentes

grupos/personas involucrados.’

Para la persona con hemofilia

Debe animarse a la persona con hemofilia a:

= Aceptarse a si misma como una persona con hemofilia que

puede desempefiarse con éxito en la sociedad, a pesar de
este trastorno cronico.

= Aceptar sus propias fortalezas y limitaciones y no culparse

a si misma o a otros por tener hemofilia.
e Pensar y actuar positivamente. Continuar con sus tareas.

= Sentirse confiada para compartir con un familiar o amigo



los sentimientos y experiencias relacionados con su
enfermedad.

= Siempre contar con numeros telefénicos o direcciones de
personas, clinicas y centros de salud que pueden
proporcionar informacion inmediata y atencion médica

necesaria, cuando se requiera.

Para la familia

e El paciente y todos sus familiares deben reconocer y
aceptar la presencia de la hemofilia entre la familia.

e Cada miembro de la familia debe recibir por lo menos
informacion béasica sobre las dimensiones fisica,
psicoldgica y economica de la hemofilia.

e Los miembros de la familia que no padezcan hemofilia
deben estar disponibles para proporcionar, de ser
necesario, apoyo emocional, fisico y espiritual al miembro
con hemofilia.

e Los miembros de la familia deben estar conscientes de los
cambios emocionales o de actitud de la persona con
hemofilia ya que éstos pueden indicar estrés relacionado
con episodios hemorragicos, dolor fisico o dificultades
emocionales que podrian requerir intervencion inmediata.

e Los miembros de la familia, como proveedores de

cuidados, deben tratar de conservar la calma cuando el



paciente  presenta hemorragias, dolor y otras
manifestaciones y sintomas de la hemofilia, a fin de
demostrar que esta enfermedad puede atenderse con
calma en el hogar o en cualquier otro lado.

e Los miembros de la familia deben saber reconocer los
casos en los que se requiera atencion médica u
hospitalizacion y estar disponibles para prestar ayuda
inmediata con el objeto de evitar, de cualquier forma
posible, complicaciones mayores.

e Siempre debe animarse a la persona con hemofilia a
socializar con otros miembros de la familia y de la
comunidad.

e Deben fomentarse actividades tanto interiores como al aire
libre, con menor riesgo de lesiones o dafio para la persona
con hemofilia.

e Un nifio pequefio con hemofilia que es muy activo
generalmente presenta numerosos moretones. Los padres

podrian ser erroneamente acusados de abusar del menor.

Para la comunidad
e La comunidad en la que se ha identificado un miembro
con hemofilia debe recibir informacién e instruccién
basicas sobre el padecimiento, siempre que el

paciente y la familia estén de acuerdo con ello. De esta



forma, los miembros de la comunidad tendrdn mas
voluntad y disponibilidad para responder a las
necesidades de las persona con hemofilia. Los
miembros de la comunidad deben estar perfectamente
informados de que la hemofilia no es una enfermedad
contagiosa, y por lo tanto, debe animarse a una
persona con hemofilia a participar en cualquier

actividad comunitaria.8

2.10. Cuidado odontoldgico

Para las personas con hemofilia, una buena higiene oral es

indispensable a fin de prevenir enfermedades gingivales y

periodontales.

o Los dientes deben cepillarse por lo menos dos veces al dia
para controlar la placa bacteriana.

o Debe utilizarse un dentifrico que contenga fluoruro.

o Los enjuagues bucales de triclosan o clorhexidina también
pueden ayudar a reducir la placa.

o La seda dental o los cepillos interdentales ayudan a
reducir la placa.

o Las personas con trastornos de la coagulacién necesitan
de una estrecha colaboracion entre su médico y su
dentista a fin de recibir atencion odontolégica segura e

integral.



Las pautas para el tratamiento odontoldgico periddico de

personas con trastornos de la coagulacion son las siguientes:

= Las citas con el dentista para nifios con trastornos de la

coagulacion, asi como la instruccion en cuidados orales

preventivos de nifios y proveedores de cuidados, deben

iniciarse cuando empiezan a salir los dientes del bebé.

= Inyecciones profundas, procedimientos quirdrgicos -—

particularmente los que involucran al hueso (extracciones,

implantes dentales)— o bloqueos anestésicos locales solo

deben realizarse después de que el nivel de factor de

coagulacién se ha elevado adecuadamente.®

Las infecciones orales deben recibir tratamiento con
antibidticos antes de realizar cualquier
procedimiento quirdrgico.

Se requiere una evaluacion dental integral a la edad
de 12 6 13 afios a fin de planear acciones futuras y
decidir la mejor forma de prevenir los problemas
causados por dientes superpuestos, terceros
molares mal ubicados u otros dientes.

En el caso de personas con hemofilia leve o
moderada, el tratamiento dental no quirtrgico puede
realizarse bajo cubierta antifibrinolitica (acido
tranexdmico o acido aminocaproico), pero debe

consultarse a un hematélogo antes de realizar



cualquier otro procedimiento.

En el caso de personas con hemofilia A leve (FVIII

> 5%), es posible realizar raspados algunos
procedimientos de cirugia menor bajo cubierta de
desmopresina (DDAVP).

En el caso de personas con hemofilia severa, se
necesita terapia de reemplazo de factor antes de
cirugias, inyecciones de bloqueo local, o raspados.
La goma de fibrina y las soluciones de &cido
tranexamico para enjuagar y tragar, usadas antes y
después de extracciones dentales, constituyen
métodos seguros y rentables para ayudar a
controlar hemorragias.

El uso tdpico del &cido tranexamico reduce
considerablemente la hemorragia.

Se recomiendan 10 ml de una solucién al 5% usada
como enjuague bucal por dos minutos, cuatro veces
al dia, durante siete dias. Puede utilizarse en
combinacion con tabletas orales de &cido
tranexamico durante hasta cinco dias.

Analgésicos contra el dolor como el AAS u otros
AINE, por ejemplo indometacina, pueden agravar
las hemorragias. El paracetamol/acetaminofén y la

codeina constituyen analgésicos alternos seguros.



Luego de una extraccion dental, debe ingerirse una
dieta de liquidos frios y sélidos picados durante
cinco a 10 dias. No se debe fumar.

Siempre debe informarse inmediatamente al
dentista/hematdlogo de cualquier inflamacion,
dificultad para tragar (disfagia) o ronquera.

La presencia de infecciones transmitidas por la
sangre en personas con hemofilia no debe afectar
su acceso al cuidado odontoldgico.

Debe administrarse profilaxis con antibidticos a

pacientes con prétesis articulares de reemplazo.

Deben tomarse todas las precauciones que se tomarian

en caso de una cirugia.

Las personas con hemofilia o tendencias
hemorragicas congénitas constituyen un grupo
prioritario para el cuidado dental y oral, dado que
una hemorragia posterior a un tratamiento
odontoldgico puede causar complicaciones graves o
hasta mortales. EI mantenimiento de una boca
saludable y la prevencion de problemas dentales es
de suma importancia, no sélo para la calidad de
vida y la nutricion, sino también para evitar los

peligros de la cirugia®



2.11. Deportes y hemofilia

o Las actividades deportivas deben fomentarse a fin de
promover el fortalecimiento de los musculos y una
mayor autoestima. La eleccion de los deportes debe
reflejar las preferencias de la persona, su habilidad,
condicion fisica, costumbres locales y recursos
disponibles.

e Deben fomentarse actividades de bajo impacto como
la natacion y el golf. No se recomiendan los deportes
de contacto como futbol, rugby, box y luchas. Antes de
practicar actividades deportivas, el paciente debe
hablar con su médico sobre la conveniencia de éstas,
el equipo protector y la profilaxis previa necesaria.

e Deben fomentarse programas deportivos organizados,
en vez de actividades no estructuradas, para las que
pudiera no contarse con equipo protector vy

supervision.3

2.3. DEFINICIONES CONCEPTUALES

CONOCIMIENTO DE LOS PADRES:

Es toda informacion que posee los padres en relacién a la hemofilia

el cual sera obtenido mediante la aplicacién de un cuestionario y



valorado en conocimiento alto, medio y bajo.

HEMOFILIA:

Enfermedad hereditaria, cronica de la sangre ligada al sexo, cuya
evolucidn se caracteriza por hemorragias recurrentes debido a las

alteraciones en alguno de los factores de coagulacion.



CAPITULO Il

MARCO METODOLOGICO

3.1. TIPO DE INVESTIGACION

El presente estudio fue de nivel descriptivo ya que contribuye
a la solucién de un problema practico, tipo cuantitativo, método
descriptivo correlacional de corte transversal y prospectivo , es de
tipo cuantitativo, pues trata de medir de manera numérica los
resultados de investigacion, enfatiza los atributos de la experiencia
humana acerca del conocimiento sobre la hemofilia.

El nivel es descriptivo porque busca soluciones a las
necesidades o problemas de la poblacién y permitira también
mejorar la practica del personal de salud en cuanto a la
informacion que se brinda a los padres de nifios hemofilicos.

El método que se empleo fue el descriptivo ya que nos

permite mostrar la informacion de acuerdo a la realidad, de corte



transversal porque en un determinado tiempo, medimos el nivel de
conocimientos de los padres sobre la hemofilia, favoreciendo con
ello la veracidad de los hallazgos, asi como las conclusiones de la

presente investigacion.

3.2. DISENO Y ESQUEMA DE INVESTIGACION
Se utiliz6 el disefio no experimental, descriptivo

transversal, correlacional que responde al siguiente esquema:

M1 O1
Donde.
M1 = Padres de niflos con hemofilia que acuden a la
consulta externa de hematologia
01 = Medicion a la muestra.

3.3. POBLACION Y MUESTRA
La poblacién de estudio estuvo constituida por el total de padres

gue acudan a consulta externa de hematologia del Instituto

Nacionaldel Nifo.



CUADRO N° 01

Poblacién Total de padres Muestra
Hemofilia Tipo A 8 8
Hemofilia Tipo B 2 2

TOTAL 10 10

FUENTE: Oficina de Estadistica del INSN

Se utiliz6 el criterio de trabajar con la poblacion total por

considerar que esté al alcance del investigador.

El tipo de muestreo que se utilizO es el no probabilistico
intencional porque se selecciondé a la consulta externa de

hematologia.

La poblacion estuvo constituida por todos los padres con hijos
hemofilicos que acudieron al consultorio de hematologia en Mayo

del 2014.

No se aplicaron técnicas de muestreo, ya que se estudid al
total de los padres que cumplieron con el criterio de inclusién, por

lo tanto el universo corresponde con la muestra.

Caracteristicas de la poblacién:

Criterios de Inclusién:

e Padres con hijos que tengan Hemofilia


http://www.monografias.com/trabajos11/tebas/tebas.shtml
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e Padres que acudan al consultorio externo de hematologia del
Instituto Nacional de salud del Nifio en el mes de Mayo del

2014.

e Padres que acepten participar en el trabajo de investigacion

Criterio de Exclusioén:

e Padres con hijos que no tengan Hemofilia y que acudan a la

consulta fuera del mes de estudio.

e Padres que tengan limitaciones para comunicarse(sordo-mudos)

UBICACION DE LA POBLACION EN ESPACIO Y TIEMPO:

Ubicacién en el espacio:

El estudio se realiz6 en la sala de espera del consultorio externo

de Hematologia del Instituto Nacional de Salud del Nifio.

Ubicacién en el tiempo:

La duracién del estudio fue durante el mes de Mayo del 2014

MUESTRA Y MUESTREO:

Unidad de Anéalisis:

Los padres con hijos que tengan Hemofilia.



Unidad de Muestreo:

Unidad seleccionada igual que la unidad de andlisis.

Marco Muestral:

Se conto con la lista de los pacientes que acuden al consultorio

externo de hematologia del Instituto Nacional de Salud del Nifio.

Tamaiio Muestral:

La muestra esta conformada por los 11 padres que acudieron
al consultorio externo de hematologia del Instituto Nacional de

Salud del nifo.

Tipo de Muestreo:

La seleccién de la muestra fue mediante el muestreo no
probabilistico, por conveniencia, teniendo en cuenta los criterios de

inclusion y exclusion.

3.4. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS (Ver anexo

N°03)

Para la recoleccién de datos del nivel de conocimientos de los
padres sobre hemofilia se utilizé como instrumento un cuestionario

el cual consta de las siguientes partes: Introduccion, datos



generales en relacién a los padres y el contenido propiamente
dicho, 12 preguntas de opcion multiple y 3 preguntas abiertas
(Anexo 3). El cual fue validado mediante el juicio de expertos
(Anexo 5), en la que participaron profesionales en el area de
Pediatria, Salud del Nifio, Nutricion, Investigacién, cuyas
recomendaciones fueron tomadas en cuenta para mejorar la

elaboracioén del instrumento.

Luego se realizé la Prueba Piloto, la cual permitié realizar la Validez
del instrumento mediante la prueba estadistica Item y la
Confiabilidad del instrumento conocimientos se realiz6 mediante la
prueba estadistica R y R Comander y del instrumento practicas

mediante la prueba Alfa de Crombach (Anexo 04).

Para la recoleccion de datos se realizO previamente el tramite
administrativo mediante oficios a fin de obtener la autorizacion
respectiva para ejecutar el trabajo. Luego se coordind para el inicio
de la recoleccion de datos, posteriormente los datos obtenidos
fueron procesados previa elaboracion de la Tabla de Cédigos y la
Tabla Matriz a fin de presentar los resultados en gréficos y/o

cuadros/tablas estadisticas para su analisis e interpretacion.

Para medir la variable se asignd un puntaje a las respuestas de los
padres para los conocimientos. Para esto se elaboré un patrén de

respuestas. La categorizaciéon de la variable conocimiento se realizé



mediante la escala de Stanones obteniéndose lo siguiente:

Para conocimientos: 30 puntos (10 items)

Conocimiento alto: 30 —18 puntos

Conocimiento medio: 17 — 10 puntos

Conocimiento bajo: 9 — 0 puntos

Para establecer la relacién entre variables se utiliz6 la prueba

estadistica del Ji cuadrada.

3.5. TECNICAS DE RECOJO, PROCESAMIENTO Y PRESENTACION

DE DATOS

3.5.3. Validacién de los instrumentos.

La validacion del instrumento se realizé mediante el juicio de
expertos. Para validar el instrumento se recurri6 a 3
expertos profesionales con grado de magister y que
cumplieron el papel de expertos y revisaron los instrumentos
validandolo, para ello emitieron observaciones respectivas,
opiniones que sirvieron para mejorar el instrumento; estas
observaciones fueron levantadas y pasaron a una segunda
revision y una vez aprobado se procedid a la aplicacion a

las unidades de analisis respectivas.



Los puntajes fueron sometidos a la prueba binomial
encontrandose que la concordancia es significativa no
supera los valores establecidos para p < 0.05 (VER ANEXO

03).

La confiabilidad del instrumento se determind a través de la
aplicacion de una prueba piloto que se realizé a 5 padres
del consultorio de Hematologia; luego con los resultados se
realizo la prueba del Alfa de Crombach, obteniéndose como
resultado que ALFA=0.75 este valor indica que el
instrumento tiene una confiabilidad de 75% con un error de

25%.

La validez estadistica del conocimiento se realizo a través
del Item tes-r- Pearson, cuyo resultado de correlacion fue R
> 0.70 son aceptables. (VER ANEXO 03) quedando asi el

instrumento valido y confiable.

Técnicas de procesamiento y analisis de datos.

El

procedimiento que se sigui6 para la aplicacion de los

instrumentos de recoleccién de datos fue:

e Para aplicar los instrumentos a la muestra de estudio se

procedi0 a realizar la coordinacion con el personal del



consultorio de hematologia, para identificar a cada elemento de

estudio que conforman la muestra.

e Para aplicar los instrumentos a las unidades muéstrales se tuvo
gue emplear dias distintos, esta aplicacion se hizo a través de la
técnica de entrevista individual y segun la disponibilidad de

tiempo de los respondientes.

Tratamiento estadistico.

e Luego de aplicar los instrumentos se recogié y verifico la

informacioén para prevenir falta de datos.

e Posterior a la aplicacion de los instrumentos de informacién se
elabor6 una sabana de tabulacion electronica y registro los
datos del contenido, para luego convertilos en datos

procesados.

e Luego se procedié a la construccion de las tablas en blanco
donde se convirtieron los datos tabulados en datos puntuales y

porcentuales para su presentacion final en el informe de Tesis.

e Luego de procesar la informacion se procedié a realizar el
analisis e interpretacion de los resultados y aplicar la prueba de

contraste de hipétesis para confirmar o rechazar el enunciado.



e Se procedio luego a establecer las conclusiones del estudio y

las sugerencias respectivas.



CAPITULO IV

RESULTADOS



CUADRO N°1

Sexo de los Padres

Nro. Porcentaje
Masculino 3 27%
Femenino 8 73%
Total 11 100,0%

Sexo de los Padres

| Masculino
‘ 27%

\ /

Femenino
73%

Del total de padres acompafantes, se observa que un 73% de los
padres son del sexo femenino, esto debido a que son las madres de
familia las que asisten con mayor frecuencia a la consulta externa
llevando a sus hijos, mientras que solo un 27% de los entrevistados

fueron los padres (sexo masculino).



CUADRO N° 2

Edad de los padres

Nro. | Porcentaje
De 15 a 25 afios 4 36%
De 26 a 35 anos 3 27%
De 36 a mas 4 36%
Total 11 100,0%

Edad de los padres

Se observa ademas de que la mayor cantidad de padres acompafiantes
(el 36%) esta en el rango de edad que comprende desde los 26 hasta
los 35 afios, una cantidad seguida en similar proporcion por un 36% de
padres de familia cuya edad esta comprendida entre los 36 afios a mas,

finalmente con una pequefia proporcion de 27% estan los padres cuya

edad esta entre los 26 a 35 afos.




CUADRO N° 3

Grado de Instruccién de los Padres

Nro. Porcentaje
Ninguno 0 0%
Primaria 2 18%
Secundaria 9 82%
Superior 0 0%
Total 11 100,0%

Grado de Instruccién de los Padres

Secundaria Primaria
82% 18%

En lo que respecta al grado de instruccion de los padres acompafiantes
observamos que la mayoria de estos (82%) ha recibido educacién
secundaria, mientras que una menor proporcién compuesta por 18% de

los padres ha recibido s6lo educacion recibié sélo educacion primaria.



CUADRO N° 4

Estado Civil de los Padres

Nro. Porcentaje
Casado(a) 6 55%
Divorciado(a) 0 0%
Padre o Madre 5 45%
soltero(a)
Total 11 100,0%

Estado Civil de los Padres

Padre o Madre
soltero(a)
45%

Casado(a)
55%

Por otra parte, se encontr6 que en su gran mayoria, el 55% de los
padres acompafantes estaba casado, luego se observa que el 45%) de

los padres acompafiantes son padres o madres solteros(as).



CUADRO N°5

Segun Miembros de familia que sufren de hemofilia

Nro. Porcentaje
Madre 0 0%
Padre 1 9%
Hermano(a) 1 9%
Abuelos 0 0%
Hijos 1 9%
Ninguno 8 73%
Total 11 100,0%

Segun Miembros de familia que sufren de hemofilia

80%

70%
60%
50%
40%
30%

20% | 9% | | 9% | 9%
10%
> .

Madre Padre Hermano(a) Abuelos Hijos Ninguno

0%

Cabe destacar ademas que segun miembros de familia que padecen de
hemofilia, el 73% de padres refieren que ningin miembro de la familia

padece de hemofilia.



CUADRO N° 6

Informacién recibida sobre Hemofilia

Nro. Porcentaje
Si 3 27%
No 8 73%
Total 11 100,0%

Informacion recibida sobre Hemofilia

80%
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En lo que respecta a la Informacién recibida sobre Hemofilia a los

padres acompafantes hallamos que el 73% nos refieren que no

recibieron informacion y soélo el 27% de los padres acompafantes

refieren que si recibieron informacion sobre la hemofilia.




CUADRO N° 7

Orientacién genética

Nro. Porcentaje
Si 3 27%
No 8 73%
Total 11 100,0%

Orientacién genética

En lo que respecta a la Informacion recibida sobre orientacion genética

a los padres acomparfantes de nifios con hemofilia hallamos que el 73%

nos refieren que no recibieron informacién y sélo el 27% de los padres

acompafantes refieren que si recibieron informacion sobre orientaciéon

genética.




CUADRO N° 8

Se realizaron estudios genéticos

Nro. Porcentaje
Si 3 27%
No 8 73%
Total 11 100,0%

Se realizaron estudios genéticos

Finalmente, concerniente a si le realizaron estudios genéticos el 73%
refiere que no le realizaron estudios genéticos y so6lo el 27 % si le

realizaron estudios genéticos.



CUADRO N° 9

Hace cuénto tiempo diagnosticaron hemofilia

Nro. | Porcentaje
Este afo 6 55%
Hace 2 afios 2 18%
Hace 3 afios 0 0%
Hace 4 afios 1 9%
Hace 5 afios 2 18%
Total 11 100%

Hace cuanto tiempo diagnosticaron hemofilia

50%

50%
40%

30%

10%
0%

Este afio Hace 2 afios  Hace 3 afios  Hace 4 afios  Hace 5 afios

Del total de nifios con hemofilia el 55% de casos fueron diagnosticados
este afio, el 18% hace 5 afios igualmente con el mismo porcentaje hace
2 afos y solo un 89% hace 4 afios, como podemos observar el nimero

de casos por afio se van incrementando.



CUADRO N° 10

Nivel de conocimiento sobre hemofilia

Nro. Porcentaje
Bueno 1 9%
Regular 2 18%
Malo 8 73%
Total 11 100%

Nivel de conocimiento

Regular
‘ 18%

El estudio nos refiere que el 73% de los padres tiene un nivel de
conocimiento malo; el 18% tiene un nivel de conocimiento regular y sélo

un 9% de los padres tiene un nivel de conocimiento bueno.



CAPITULO V

DISCUSION DE RESULTADOS

El consultorio de hematologia pediatrica del hospital del nifio es
un servicio donde se atienden pacientes con problemas hematologicos,
con diversos diagnésticos, quienes han recibido el tratamiento
especifico para su enfermedad, entre ellos los pacientes con hemofilia,
guienes segun el estudio realizado muchos de estos nifios fueron
diagnosticados en el presente afio, como podemos observar la hemofilia
esta comprendida dentro de una enfermedad huérfana, que van
incrementando a diario.

Los cuidados de enfermeria que se brindan dentro del servicio

estan limitados ya que no hay enfermeras en este servicio s6lo hay un



médico quien realiza la consulta a diario de 20 pacientes
aproximadamente no satisfaciendo las necesidades de educacion, porlo
gue podemos decir en la consulta externa no existe un programa
educativo dirigida a los nifios y familiares del cuidado del paciente
pediatrico hemofilico.

En el estudio efectuado en este servicio se pudo llegar a las
conclusiones siguientes: El nivel cognitivo sobre hemofilia de los padres
es mala en un 73%. El 73% de los padres son del sexo femenino,
esto debido a que son las madres de familia las que asisten con mayor
frecuencia a la consulta externa llevando a sus hijos, mientras que sélo
un 27% de los entrevistados fueron los padres (sexo masculino). Se
observa ademas de que la mayor cantidad de padres acomparfantes (el
36%) esta en el rango de edad que comprende desde los 26 hasta los
35 afos, en lo que respecta al grado de instruccion de los padres
acompafiantes observamos que la mayoria de estos (82%) esta
recibiendo o ha recibido educacion secundaria; el 55% de los padres
acomparfantes estaba casado, el 45% de los padres acompafantes son
padres o madres solteros(as).

El 73% de padres refieren que ningin miembro de la familia
padece de hemdfilia, y el 9% de los padres si padece de hemofilia como
sabemos segun la bibliografia que la mujer es la portadora de esta
enfermedad y que los varones padecen de esta enfermedad.

En lo que respecta a la Informacién recibida sobre Hemofilia por

los padres acompafnantes hallamos que el 73% nos refieren que no



recibieron informacion y solo el 27% no recibié informacion de la misma
proporcion en cuanto a pruebas genéticas.

Del total de nifios con hemofilia el 55% de casos fueron
diagnosticados este afio, el 18% hace 5 afios igualmente con el mismo
porcentaje hace 2 afios y solo un 89% hace 4 afos, como podemos

observar el nUmero de casos por afio se van incrementando

No se han encontrado estudios relacionados a la variable
principal del estudio, pero si estudios referentes como el de; Sandra
Sarmiento?, Cecilia Carruyo de Vizcaino?®, Edgardo Carrizo®, Jennifer
Vizcaino C?#, Melvis Arteaga-Vizcaino®, Gilberto Vizcaino®. realizaron
una investigacion de caracter prospectiva, descriptiva y analitica,
mediante la aplicacion de un instrumento denominado Encuesta de
Salud Mental «<Domingo» (ESMD), a 34 nifios hemofilicos con edades
comprendidas entre los 5 y 13 aflos que asisten al Instituto
Hematolégico de Occidente-Banco de Sangre del Estado Zulia en la
ciudad de Maracaibo, al occidente de Venezuela. Treinta de ellos
estaban clasificados como hemofilia A y 4 como hemofilia B. Segun el
grado de afectacion clinica, 9 eran hemofilia severa (<1% del factor
deficiente), 14 hemofilia moderada (de 1 a 5% de factor deficiente) y 11
hemofilia leve (>de 5% del factor deficiente).

Asi mismo se cita el estudio efectuado por: Maricela Osorio

Guzman?, Mercedes Lugue Coqui?, Georgina Eugenia Bazan Riverén® Y



Ricardo Carlos Gaitan Fitch* Facultad de estudios superiores Iztacala
Universidad Nacional Autbnoma de México estudiaron las propiedades
psicométricas del cuestionario calidad de vida en pacientes pediatricos
con hemofilia México. Una enfermedad que causa un gran impacto en
las personas diagnosticadas, asi como en la familia y el entorno social,
es sin duda la hemcofilia. La hemofilia es una enfermedad hemorréagica,
hereditaria, monogénica, recesiva y ligada al sexo. El presente estudio
describe y presenta las caracteristicas psicométricas del Cuestionario
Calidad de Vida en Pacientes Pediatricos con Hemofilia México
(QoLHMex). Participaron en el estudio de validacion 89 varones con
una media de 8.6 afios de edad (DS= 1.96); el 76.4% con hemofilia A, y
el 23,6% hemofilia B. El 27% presenté una severidad leve, el 51.7%
moderada y el 21.3% severa. Los resultados indican que el QoLHMex
presenta consistencia interna elevada (0=0.95), una correlacién

moderada baja con el EuroQoL.

En un estudio efectuado por LIC. RAUL MARTINEZ TRIANA, LIC.
LIANA M. SIERRA FELIPE, LIC YAQUELIN CASTILLO DURANZA,
LIC.ALBERTO LOY EPINOSA Y DRA. DELFINA ALMAGRO VAZQUEZ.
Realizaron un estudio psicosocial en un grupo de pacientes hemofilicos
adultos 18 afios después de haber sido estudiados en su nifiez se
estudiaron las caracteristicas de personalidad, el perfil psicopatolégico,
los aspectos psicosociales y el conocimiento sobre la enfermedad en 19

pacientes hemofilicos adultos que habian sido evaluados



psicolégicamente en su nifiez. Se utilizo la prueba de los 16 factores de
la personalidad, el Inventario Multifacético de la Personalidad de
Minnesota, una entrevista psicosocial y una encuesta de conocimiento
de la enfermedad. Los sujetos pueden describirse como reservados,
emotivos y dependientes. El perfil psicopatoldégico de este grupo es
caracteristico de personas con depresion, tristeza, dificultad para
expresar sus sentimientos, inseguridad y necesidad de afecto. El 21 %
presentd dificultades para su integracion a actividades sociales. El 52 %
estan casados. Todos tienen al menos 9no. grado. El 78 % tiene vinculo
laboral activo. Todos poseen buen dominio de los aspectos esenciales
de la enfermedad. En este grupo se observé una situacion psicosocial

mas favorable que la reportada en este tipo de pacientes décadas atras.

En el estudio CECILIA CARRUYO-VIZCAINO?, GILBERTO
VIZCAINO2, EDGARDO CARRIZO2, MELVIS ARTEAGA-VIZCAINO?
SANDRA SARMIENTO3Y JENNIFER VIZCAINO-CARRUYO?*. Actitud
de los Individuos Adultos con Hemofilia hacia su Enfermedad. La salud
mental de los individuos con hemofilia y su entorno familiar, forma parte
importante de su tratamiento integral y el conocimiento de las creencias
y la actitud que perciben hacia su enfermedad permitiria influir
positivamente en su mejoria clinica, su respuesta al tratamiento médico
y su calidad de vida. Con fundamento en la “Teoria de la Accion
Razonada” (Azjen y Fishbein, 1980), se aplic6 en 43 individuos con

hemofilia un Instrumento Generador de Creencias Salientes, para



obtener informacién sobre lo que piensan acerca de su enfermedad. Las
creencias obtenidas permitieron elaborar y aplicar el instrumento final
para obtener la actitud denominado Modelo de Actitud en Pacientes con
Hemofilia (MAPACHE). El 72% de los hemofilicos asigné la mayor
importancia a los aspectos clinicos de la enfermedad, el 40% conoce
aspectos generales de la misma, sélo el 18% le da importancia a la
deficiencia del factor VIII o IX y a sus formas de tratamiento y los
aspectos psicosociales son abordados también en baja proporcion
(20%). Al aplicar el MAPACHE se obtuvo una actitud global ligeramente
positiva (4,44 + 1,12 EE) hacia su enfermedad en la mayoria de los
hemofilicos (74,5%). No se encontraron diferencias significativas entre
la actitud y el grado de severidad, tipo de tratamiento, frecuencia del
tratamiento e incapacidad fisica. En base a los resultados de las
creencias y la actitud de los hemofilicos hacia su enfermedad, se
recomienda que se haga mayor énfasis en la atencion a su salud mental
y la de su entorno familiar; ademas es importante la formacion de un
equipo multidisciplinario de atencion integral que oriente sus esfuerzos
hacia medidas preventivas para evitar secuelas propias de la

enfermedad y mejorar la calidad de vida de los individuos con hemofilia.



CAPITULO VI

CONCLUSIONES

El nivel cognitivo sobre hemofilia de los padres es malo en un
73% del servicio de consulta externa de hematologia pediatrica
del Instituto de Salud del Nifio.

El 73% de los padres son del sexo femenino, esto debido a que
son las madres de familia las que asisten con mayor frecuencia a
la consulta externa llevando a sus hijos, mientras que so6lo un
27% de los entrevistados fueron los padres (sexo masculino).

La mayor cantidad de padres acompafantes (el 36%) esta en el
rango de edad que comprende desde los 26 hasta los 35 afios

El grado de instruccion de los padres acompafiantes observamos
gue la mayoria de estos (82%) esta recibiendo o ha recibido

educacioén secundaria.



El 55% de los padres acompafnantes son casado y el 45% de los
padres acomparfantes son padres o madres solteros(as).

El 73% de padres refieren que ningdn miembro de la familia
padece de hemofilia, y el 9% de los padres si padece de
hemofilia como sabemos segun la bibliografia que la mujer es la
portadora de esta enfermedad y que los varones padecen de esta
enfermedad.

En lo que respecta a la Informacién recibida sobre Hemofilia por
los padres acompafantes hallamos que el 73% nos refieren que
no recibieron informacion y solo el 27% no recibié informacién de
la misma proporcion en cuanto a pruebas genéticas

Del total de nifios con hemofilia el 55% de casos fueron
diagnosticados este afio, el 18% hace 5 afios igualmente con el
mismo porcentaje hace 2 afios y solo un 9% hace 4 afios, como
podemos observar el numero de casos por afio se van

incrementando.



CAPITULO VII

SUGERENCIAS

Se sugiere al personal directivo de la Institucién crear el
programa de educacion a los pacientes y padres con hemofilia.
Se sugiere al personal de enfermeria a crear un programa para el
familiar acompafante del paciente hemofilico.

Se sugiere fortalecer el programa educativo con material
adecuado y comprensible de los nifios y padres del paciente

hemofilico.
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ANEXO N° 01

MATRIZ DE CONSISTENCIA

NIVEL DE CONOCIMIENTO SOBRE HEMOFILIA QUE TIENEN LOS PADRES DE NINOS QUE ACUDEN AL CONSULTORIO DE
HEMATOLOGIA DEL INSTITUTO NACIONAL DE SALUD DEL NINO LIMA 2013

PROBLEMA OBJETIVO HIPOTESIS VARIABLE METODOLOGIA
GENERAL GENERAL TIPO DE ESTUDIO:
¢Cudl es el nivel de conocimientos | -Determinar el nivel de conocimientos | “El nivel de conocimiento Nivel aplicativo cuantitativo.
sobre hemofilia que tienen los padres de | sobre hemofilia de los padres que | de los padres sobre | Esta DISENO:

nifos hemofilicos que acuden al
consultorio de hematologia del instituto
nacional de salud del nifio. Lima. 2013?

acuden al consultorio de hematologia
del Instituto Nacional de Salud del
Nifio.

SECUNDARIO
¢ Cudl es el nivel de conocimientos de los
padres sobre hemofilia segin nivel
socioeconémico?
¢ Cudl es el nivel de conocimientos de los
padres sobre hemofilia segun grado de
instruccién?
¢ Cudl es el nivel de conocimientos de los
padres sobre hemofilia segin edad y
sexo?
¢Cuél es el nivel conocimiento de los
padres sobre definicion y tipos de
hemofilia?
¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre las causas de la hemofilia?
¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre el diagndstico de la
hemofilia?

¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre los sintomas vy
complicaciones de la hemofilia?

¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre el tratamiento de Ila
hemofilia?

¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre la administracion de factor
VII?

¢ Cudl es el nivel de conocimiento de los
padres sobre los cuidados del nifio
hemofilico?

ESPECIFICOS
-ldentificar el nivel de conocimiento
sobre hemofilia de los padres segun
nivel socioeconomico.
-ldentificar el nivel de conocimiento
sobre hemofilia de los padres segun
grado de instruccion.
-ldentificar el nivel de conocimiento
sobre hemofilia de los padres segun
edad y sexo.
-ldentificar el nivel conocimiento de
los padres sobre definicion y tipos
de hemofilia
-ldentificar el nivel de conocimiento
de los padres sobre las causas de
la hemofilia.
-ldentificar el nivel de conocimiento
de los padres sobre el diagndstico
de la hemofilia.
-ldentificar el nivel de conocimiento
de los padres sobre los sintomas y
complicaciones de la hemdfilia.
-ldentificar el nivel de conocimiento
de los padres sobre el tratamiento
de la hemofilia.
-ldentificar el nivel de conocimiento

de los padres sobre la
administracion de factor VIII de la
hemofilia

«|ldentificar el nivel de conocimiento
de los padres sobre los cuidados
del nifio hemofilico

hemofilia es adecuado en
un 60%”

“A mayor conocimiento de
los padres sobre hemofilia
mejor calidad de vida de
los nifios hemofilicos”.

investigacion
so6lo tiene una
variable

Nivel de
conocimientos
sobre
Hemofilia

Segun la naturaleza de las

variables se utilizara la
investigacion descriptiva
correlacional de corte

transversal

POBLACION DE ESTUDIO.
Poblacién.

Padres de familia de nifios
hemofilicos que acuden a
consulta externa de
hematologia del Instituto
Nacional del Nifio numero de
10 al mes.

MUESTRA.

La muestra estara
constituida por 10 padres de
familia de nifios con
hemofilia.

INSTRUMENTO:
Cuestionario-

TECNICA DE
RECOLECCION DE
DATOS.

Entrevista




OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

ANEXO N° 02

VARIABLE DEFINICION DEFINICION DIMENSIONES INDICADORES MEDICION
CONCEPTUAL OPERATIVA
DE LA VARIABLE
Nivel de Es la suma de | Es toda informacion que Hemofilia v" Que es la hemofilia
conocimiento hechos y principios | poseen los padres que Definicién v ¢Qué tipos de hemofilia hay? Bueno

sobre Hemofilia | que adquieren los acuden al consultorio Tipos v ¢Cuéles son la causas que produce 31-50
padres alo largo de | De hematologia del Causas la hemofilia
la vida de manera Instituto nacional del nifio
formal e informal sobre Hemofilia, en los Signos y sintomas
sobre Hemofilia en aspectos de: causas, tipos, v Cuédles son los sintomas y signos de Regular
los aspectos de: signos y sintomas, Diagnostico la hemofilia 16 -30
causas, tipos | tratamiento, cuidados
diagndstico, | especiales. v ¢Qué pruebas se realizan para
tratamiento, manejo diagnosticar la hemofilia?
de Factor VIl y IX Bajo
,cuidados v ¢Cuéles son las complicaciones de 01-15
especiales. Tratamiento la hemofilia?

Cuidados v ¢ Cudl es el tratamiento
v ¢Qué es el factor 8 como lo prepara
y administra.
v" Cudles son, Los cuidados de

enfermeria paciente hemofilico




ANEXO N° 03
INSTRUMENTO
UNIVERSIDAD NACIONAL HERMILIO VALDIZAN “‘“““”\'/”""‘“

ESCUELA DE POSTGRADO
SEGUNDA ESPECIALIZACION EN ENFERMERIA PEDIATRICA

CUESTIONARIO

INTRODUCCION:

Buenos dias, somos estudiantes de la Universidad Nacional Hermilio Valdizan. En esta oportunidad se esté realizando
una entrevista a todos los padres de nifios con hemofilia con el objetivo de obtener informacién sobre sus conocimientos
de la enfermedad de sus hijos como parte de un estudio de investigacion titulado “Nivel de conocimiento sobre hemofilia
que tienen los padres de nifios hemofilicos que acuden al consultorio de hematologia del Instituto nacional de salud del
nifo”, para lo cual solicitamos su colaboracion, marcando con sinceridad a la informacién solicitada.

e INSTRUCCIONES
1. Con letra claray legible llene los espacios en blanco.
2. Enlas preguntas con alternativas multiples marque con un aspa la respuesta que Ud. Considere lacorrecta.
3. Si Ud. tuviera alguna duda sobre las preguntas, consulte con el encuestador quien estara dispuesto a
orientarlo.
I DATOS DEMOGRAFICOS GENERALES:
Sexo: Femenino () Masculino ()
Edad: 15-25() 26 a 35 () 36 amas( )
Grado de instruccion: ..o
Estado civil: Casado(a) () Divorciado(a) () Madre o padre soltero(a) ( )
Ocupacion: .................
Direccion: ...........c.c......
Procedencia: ..............

NoasrwdbE

I. DATOS ANTECEDENTES FAMILIARES

1. Numero de hijos que tiene: sexo masculino () sexo femenino ()
2. Algun miembro de la familia padece de hemofilia
3. Madre (si) (no)
4. Padre (si) (no)
5. Hermano(a) (si) (no)
6. Abuelos (si) (no)
7. Recibi6 usted informacion sobre la hemofilia
Si
No
8. Recibi6 usted orientacion genética
Si
No
9. Se realizaron estudios genéticos
Si
No

10. Hace cuanto tiempo diagnosticaron hemofilia a su nifio :

IV. CONOCIMIENTOS SOBRE HEMOFILIA:

1) La Hemofilia es una enfermedad:
a) Contagiosa
b) Prevenible
¢) Hereditaria
d) Accidental
e) Adquirida

2) Ud. cree que la hemofilia :
a) Se cura facilmente
b) Es contagiosa
¢) Una enfermedad cronica de la sangre
d) Un enfermedad inmuno prevenible
e) No sé

3) ¢Qué tipos de hemofilia conoce?
a)A,B
b)B,C
c)C
d) Todas
e) No sé



4)

5)

6)

7

8)

9)

La hemofiliatipo A es causada por:

a) Falta del factor de coagulacion 9
b) Falta del factor de coagulacion 8
c) Falta del factor de coagulacién 11
d) Todas las anteriores

e) Ninguna de las anteriores

Los principales signos y sintomas de la hemofilia son :

a )Hematomas extensos, sangrado dentro de los
musculos y las articulaciones

b) Sangrado espontaneo (sangrado repentino dentro
del cuerpo sin que haya un motivo claro)

¢) Sangrado durante mucho tiempo tras cortarse,
sacarse una muela o someterse a una cirugia

d) Sangrado durante mucho tiempo tras sufrir un
accidente, particularmente luego de una lesion en la
cabeza

e) Todas

El sangrado dentro de una articulacién o un musculo provoca:

a) Dolor o “una sensacion extrafia” - hinchazén

b) Dolor y rigidez

c) Dificultad para utilizar una articulacion o musculo
d) Todas

e) Ninguna

Las hemorragias internas se presentan en:

a) Rodillas, los codos, y los tobillos,

b) Rodillas, codos, cadera

¢) Musculos del brazo superior y del antebrazo, el masculo
de psoas, del muslo, y de la pantorrilla.

d) Todas

e) Ninguna

¢ Qué andlisis se piden para el diagnéstico de la hemofilia?

a) Signos y sintomas

b Hemograma+ Perfil de coagulacion

d) Grado de actividad del factor

d) Grado de actividad del factor + perfil de coagulacion

f) Todas

Cuando el hijo varon hereda un cromosoma con un gen dafiado en el
factor 8 de la coagulacién presentara:

a) Hemofilia tipo B

b) Hemofilia tipo A
c)Hemofilia tipo C

d) Ninguna de las anteriores
e) Todas las anteriores

10) Marque larespuesta falsa acerca de la hemofilia:

a) La madre contagia de hemofilia al hijo varén

b) La mujer es portadora del gen que produce la hemofilia
¢) Las mujeres también pueden tener hemofilia, pero muy
rara vez

d) Todas las afirmaciones son correctas

e) Todas las afirmaciones son falsas

11) Cuando el padre tiene hemofilia:

a) Todos los hijos varones heredan hemofilia

b) Sdlo las hijas mujeres presentan hemofilia

c¢) Todas las hijas mujeres seran portadoras del gen
causante de la hemofilia.

d) Todas las anteriores

e)Ninguna de las anteriores

12) ¢Ud. cree que la hemofilia tiene cura?

a) Si
b) No
c) No sé



13)

14)

15)

16)

17)

18)

19)

20)

21)

Acerca del tratamiento de la hemofilia:

a) El tratamiento consiste en reemplazar el factor de
coagulacién que falta en la sangre.

b) No existe tratamiento para la hemofilia,

¢) El factor de coagulacion se recibe por la boca,

d) Sélo b es verdad,

e) Todas las anteriores,

Segun la severidad la hemofilia se puede clasificar en :
a) Aguda y crénica

b) Grave, moderada y leve

c) Alta, media, baja

d) Todas las anteriores

e) Ninguna de las anteriores

No es una emergencia cuando el nifio presenta
a) Dolor abdominal sin causa aparente.

b) Sangre en la orina o heces

c) Dolor en articulaciones o musculos

d) Todas las anteriores

e) Ninguna de las anteriores

Con un tratamiento y cuidado adecuado el nifio con hemofilia:
a) Puede llevar una vida normal

b) No hay probabilidades de ir al colegio

¢) Puede tener una vida social

dAyC

e) Ninguna de las anteriores

La hemofilia se diagnostica a través de:
a) Examenes de laboratorio.

b) Informacion proporcionada al médico
¢) Examen fisico al paciente

d) Irritabilidad del paciente

e)A ByC.

Alguno de sus familiares con hemofilia recibié algun tratamiento parenteral Factor VIl por la
venas en su domicilio

a) Sl

b) NO

Ud. Sabe en cuanto tiempo debe administrarse el FACTOR VIl o IX
a) 10 minutos
b) 20 minutos
¢) 30 minutos
d) 40 minutos
e) 50 minutos

¢ Qué cuidado debe tener al preparar el facto VIl o IX con el diluyente?
a) El factor debe estar lechoso

b) El factor debe estar amarrillo

c) El factor debe esta transparente

d) Ninguna

e) Todas

Los pacientes con hemofilia deben tener una alimentacion equilibrada y evitar subir de peso ya que
las articulaciones de las rodillas estan muy sensibles por las hemorragias que aparecen, es por ello
que deben consumir.

a) Alimentos ricos en hierro

b) Vitaminas del complejo B

c¢) Proteinas, cobre, acido félico,

d) Vitamina C y vitamina K.

e) Todas



22) ¢Cudles son los cuidados que debe tener en cuenta con el nifio hemofilico?

a) En la medida de lo posible, los pacientes deben evitar
traumatismos, modificando su estilo de vida.

b) Evitar el uso de medicamentos que afectan la funciéon
plagquetaria acido acetilsalicilico (AAS) y medicamentos anti-
inflamatorios no esteroides (AINE).

c) El uso analgésico de paracetamol/ acetaminofén
constituye una alternativa segura.

d) Deben evitarse inyecciones intramusculares, flebotomias
dificiles y punciones arteriales.

e) Todas

23) Enrelacion alos ejercicios.
a) No debe realizar ejercicios
b) Debe fomentarse el ejercicio cotidiano a fin de desarrollar
musculos fuertes, proteger articulaciones y mejorar la
condicion fisica.
c) Todas
d) Ninguna

24) Los nifios son nifios y, desgraciadamente, los accidentes seran frecuentes.

Se debe Tomar precauciones como, marque lo correcto con una (X)
a) Buena proteccién con almohadones en la cuna, proteger

las esquinas de los muebles

b) Pafales dobles para proteger las nalgas en las

caidas,casco para nifios cuando comienza a caminar,

proteger codos y rodillas

c) Evite la sobreproteccion, pues un nifio con hemofilia debe

tener un desarrollo y un crecimiento emocional y social

normal.

d) Deben avisar de cualquier golpe en la cabeza aunque no

sienta ninguna molestia

e) No sabe

25) En cuanto a los ejercicios coloque verdadero (V) o falso (F)

a) Debe estar controlado directamente por especialistas que conozcan lo que
es la hemofiliay sus riesgos. ()

b) Iniciar el deporte de una manera paulatina y progresiva. ()

¢) Intentar realizar deportes que, con el menor esfuerzo posible se movilicen la
mayor parte de grupos musculares y articulaciones. ()

d) Evitar las sobrecargas y dejar tiempo entre cada sesion para la
recuperacion. Es méas importante la calidad del ejercicio que la cantidad. (
)

e) Evitar deportes de alto riesgo y practicarlos dependiendo de su condicion
fisica, edad, etc. ()

NIVEL DE CONOCIMIENTOS BUENO: 19 -25

NIVEL DE CONOCIMIENTOS REGULAR: 9- 18

NIVEL DE CONOCIMIENTOS BAJO: 0-8




ANEXO N°04
GRADO DE CONCORDANCIA ENTRE LOS JUECES SEGUN PRUEBA
BINOMIAL

CUESTIONARIO CONOCIMIENTO DE LA HEMOFILIA

PREGUNTA 1 2 3 NUMERO DE VALOR
ERRORES BINOMIAL
1 0 1 0 1 0,02
2 0 0 0 0 0,00
3 0 0 0 0 0,00
4 0 0 1 0 0,02
5 0 0 0 0 0,00
6 0 0 0 0 0,00
7 0 0 0 0 0,00
8 0 0 0 0 0,00
9 0 0 0 0 0,00
10 0 0 0 0 0,00
11 0 0 0 0 0,00
12 0 0 0 0 0,00
13 0 0 0 0 0,00
14 0 0 0 0 0,00
15 0 0 0 0 0,00
16 0 0 0 0 0,00
17 0 0 0 0 0,00
18 0 0 0 0 0,00
19 0 0 0 0 0,00
20 0 0 0 0 0,00
21 0 0 0 0 0,00
22 0 0 0 0 0,00
23 0 0 0 0 0,00
24 0 0 0 0 0,00
25 0 0 0 0 0,00

Se ha considerado:
0: si la respuesta es positiva
1: si la respuesta es negativa

si p < 0.5 el grado de concordancia es significativo de acuerdo a los resultados
obtenidos por cada juez los resultados son menores de 0.5 por lo tanto el grado
de concordancia es significativa para determinar la validez del instrumento

Por lo tanto se demuestra que, segun la evaluacion del Juicio de Expertos,
todos los items tiene una concordancia significativa (p = 0.02) comprobandose
la validez del instrumento.



ANEXO N° 05

DETERMINACION DE LA VALIDEZ DEL INSTRUMENTO
CUESTIONARIO DE CONOCIMIENTO DE HEMOFILIA

Resumen del procesamiento de los casos

N %
Validos 10 100,0
Casos Excluidos? 0 ,0
Total 10 100,0

Estadisticos de
fiabilidad
Alfa de N de
Cronbach? | elementos

0,821 24










