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Background: Hemophilia is a hemorrhagic disease characterized by the
deficiency of either coagulation factor VIII or IX. It impacts negatively in
people’s quality of life and it causes side effects, such as depression.
The objective was to describe and analyze the health-related quality of
life (HRQoL) and depression levels in a group of 50 pediatric patients
with hemophilia (PPwH) and their parents. The specific objectives were:
to analyze the correlation between HRQoL levels reported by patients
and their parents, and to analyze the correlation between HRQoL levels

Methods: Descriptive, cross-sectional and correlational study with a
group of 50 PPwH and their parents. The Pediatric Life Quality Question-
naire [PedsQLTM 4.0] was completed by PPwH and their parents and
the Children’s Depression Inventory (CDI) was answered only by PPwH.
Results: The average age of PPwH was 10.66 years (SD = 2.61) and
that of parents was 36.28 years (SD = 6.4). 82% suffered from hemo-
philia A and 70% suffered from severe hemophilia. 78% of participants
felt at risk or at high risk with regards to their quality of life, and, concern-
ing their depression levels, we found moderate symptoms in 54% and

Conclusions: The HRQoL and depression levels we found are alarm-
ing. They show the importance of evaluating objective and subjective
indicators; in addition, we emphasize the need of assisting the severe

| término calidad de vida es un concepto uti-

lizado por disciplinas como la economia, la

politica, la medicina, la psicologia, entre otras;
este abarca indicadores tanto objetivos como subjeti-
vos entre los que se encuentran la calidad del medio
ambiente, el entorno residencial, los valores, las rela-
ciones y el apoyo social, las relaciones familiares, la
situacién laboral, la situacion econdmica, el estado
emocional, la religion, la espiritualidad, el ocio, la cul-
tura, la salud® y, por lo tanto, se enfatiza que es un
término multifactorial.

De esta manera la calidad de vida se conceptua-
liza como el bienestar resultante de una construccion
personal (subjetiva), en la que interactian mdltiples
dimensiones o subsistemas, como los esquemas valo-
rativos, cognitivo-emocionales y de comportamiento
en los que se relacionan las creencias, las actitudes,
las practicas espirituales, la dieta, el ejercicio fisico y
las pautas de comunicacién familiar y social, lo cual
proporciona como resultado una realidad dindmica y
cambiante.?

Dentro de este gran constructo han surgido estudios
que sugieren la necesidad de enfocar con mayor pre-
cision lo que sucede con el individuo en el area de la
salud. Por ello ha surgido el término calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS), la cual ha sido defi-
nida como el valor asignado a la duracién de la vida,
modificado por oportunidades sociales, percepciones,
estados funcionales y discapacidad, provocados por
enfermedades, accidentes, tratamientos o politicas.!
Aqui se analizan aspectos como la percepcién de la
salud, experimentada y declarada por el paciente, par-
ticularmente en las dimensiones fisica, mental, social, y
la percepcion general de la salud;® ademas deben tenerse
en cuenta el estado o funcionamiento fisico, psicolégico
y social, el bienestar mental y social, las percepciones
de la enfermedad y la satisfaccion en estos aspectos.*56

Una de las areas en las que se han realizado un
gran nimero de investigaciones en estos constructos
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Introduccion: la hemofilia es una enfermedad hemo-
rragica caracterizada por la deficiencia del factor VIII o
IX de la coagulacion. Impacta negativamente la calidad
de vida de las personas y tiene efectos como la depre-
sion. El objetivo fue describir y analizar los niveles de
calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) y
depresion en una muestra de 50 pacientes pediatricos
con hemofilia (PPcH) y sus padres. Los objetivos espe-
cificos fueron analizar la correlacion entre los niveles
de CVRS reportada por PPcH y sus padres, y analizar
la correlacion entre la CVRS y la depresion en PPcH.

Métodos: estudio descriptivo, transeccional y correla-
cional. Participaron 50 PPcH y sus progenitores, los
cuales asistieron a consulta en un hospital del tercer
nivel. Se aplicd el Cuestionario de Calidad de Vida

Pediatrica (PedsQL™ 4.0) a PPcH y padres, y el Cues-
tionario de Depresion Infantil (CDI) solo a PPcH.
Resultados: la media de edad de los pacientes fue de
10.66 afos (desviacion estandar [DE] = 2.61) y la de
los padres 36.28 (DE = 6.4); el 82% padecia hemofilia
Ay el 70% tenia hemofilia severa. El 78% de los parti-
cipantes se sinti6 en riesgo o alto riesgo respecto a su
calidad de vida y en cuanto a los niveles de depresion
se encontrd sintomatologia moderada en el 54% y sin-
tomatologia severa en el 10%.

Conclusiones: los niveles de CVRS y depresion encon-
trados son preocupantes. Se evidencia la importancia
de evaluar indicadores objetivos y subjetivos, y ademas
se deben canalizar los casos graves detectados y se
sugieren actividades para atender estos problemas.

Resumen

se orienta al estudio de los efectos y condiciones psi-
coldgicas relacionadas con las enfermedades cronicas,
ya que padecer una enfermedad de este tipo requiere
cuidados, tratamiento, informacion y apoyos especia-
les durante un tiempo prolongado.” Un padecimiento
en el que es imperante estudiar esos conceptos es la
hemofilia, dado que causa un gran impacto en las per-
sonas diagnosticadas, asi como en su familia y en su
entorno social.

La hemofilia es una enfermedad hemorragica
caracterizada por la deficiencia funcional o cuan-
titativa del factor VIII (hemofilia A) o del factor IX
(hemofilia B) de la coagulacion, esto debido a un
defecto en los genes que se encuentran localizados en
el brazo largo del cromosoma X. Los hombres son los
principales afectados y las mujeres son quienes portan
y transmiten la enfermedad. De acuerdo con el grado
clinico, la hemofilia se clasifica en leve (de 5 a 30 %),
moderada (de 1 a 5%) y severa (menos de 1%), esto
segun el nivel funcional circulante del factor VIII o
IX de la coagulacion.® Aproximadamente el 70% de
los pacientes con hemofilia cuentan con antecedentes
familiares. El 30% restante corresponde a mutaciones
de novo.%10

El tratamiento consiste en la administracion por
via intravenosa del factor de la coagulacion deficiente
(VI o IX) o agentes de puenteo (CCPa concentrados
de complejo protrombinico o FVIIr), ya sea derivados
plasmaticos o de origen recombinante.? En México,
la Federacion de Hemofilia de la Republica Mexi-
cana AC reporta, hasta julio de 2015, a 5221 personas
registradas.1-12

Cuando el paciente con hemofilia no recibe un tra-
tamiento adecuado en cantidad y seguridad bioldgica,
se pueden presentar limitaciones en las actividades
diarias, continuas e inesperadas hospitalizaciones o
visitas ambulatorias frecuentes; ademas, este padeci-
miento requiere de cuidados especificos diarios, lo que
conlleva a que no siempre las personas que la padecen
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puedan participar en actividades cotidianas de compa-
fieros o coetaneos. Esto ocasiona, segin autores como
Jones,’3 Sarmiento et al.,** y Osorio et al.,'® dificul-
tad en el crecimiento y el desarrollo integral de estos
pacientes. Ademas, esta enfermedad puede ocasionar
incapacidad fisica crdnica y sus consecuencias van
mas alla de las manifestaciones clinicas del paciente,
porque afecta su actitud y todo lo relacionado con su
entorno psicosocial.1®

Una de las posibles consecuencias de esta “depri-
vacion psicosocial” en los pacientes con enfermeda-
des cronicas en general y en la hemofilia en particular
es la depresion.t”

La depresion es un trastorno psicoldgico frecuente
que se caracteriza por la presencia de tristeza, pérdida
de interés o placer, sentimientos de culpa o falta de
autoestima, trastornos del suefio o del apetito, sensa-
cion de cansancio y falta de concentracion.!® Se trata
de un trastorno con una alta prevalencia que actual-
mente se considera una de las causas para vivir con
discapacidad.1%2021.22 | 3 depresion se puede clasi-
ficar en tres niveles diferentes. EI primer nivel es el
sintomatolégico, el cual se caracteriza por la presencia
de tristeza, pérdida de interés, sentimientos de culpa
o falta de autoestima. El segundo nivel es el sindro-
mico, en el que, ademas de existir un estado de animo
como la tristeza, se presentan sintomas como proble-
mas de suefio o apetito, sensacién de cansancio y falta
de concentracion, irritabilidad, sensacion subjetiva
de malestar e impotencia frente a las exigencias de la
vida; asimismo, siempre estan presentes sintomas de
tipo cognitivo o somatico.232425 E| tercer nivel es el
nosoldgico, es decir, se trata de un trastorno depresivo
gue no es consecuencia de otro trastorno o condicion,
al cual se denomina trastorno depresivo.?’ Segun el
enfoque y esquema que se utilice pueden existir dis-
tintas formas de entender la depresién, es decir, como
el producto de un estado o episodio especifico en la
vida del individuo, o bien, como parte de la estructura
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de la personalidad que el individuo ha desarrollado a
lo largo de su vida.2®

En el &mbito clinico-hospitalario es posible tener
una amplia gama de elementos activadores de la
depresion; por ejemplo, el desarrollo de una enfer-
medad crénica o la irrupcion de un evento adverso,
encontrarse hospitalizado, ser intervenido quirirgica-
mente, sufrir un dafio fisico permanente, perder alguna
funcion, etcétera. Estos elementos pueden alterar las
capacidades o el desempefio personal cotidiano.2

El objetivo general de esta investigacion fue des-
cribir y analizar los niveles de calidad de vida rela-
cionada con la salud y la depresidn en una muestra de
50 pacientes pediatricos con hemofilia que asistieron,
junto con sus padres, a consulta en el Hospital Gene-
ral “Gaudencio Gonzéalez Garza” del Centro Médico
Nacional La Raza. De este objetivo general se des-
prenden dos objetivos especificos: 1) analizar la corre-
lacion entre los niveles de calidad de vida relacionada
con la salud reportada por pacientes con hemofilia (y
sus padres) y 2) analizar la correlacion entre la cali-
dad de vida relacionada con la salud y la depresion en
pacientes con hemofilia.

Métodos

Participaron 50 varones con hemofilia A y B, con
diferentes grados clinicos de esa enfermedad (leve,
moderada y grave). Los pacientes tuvieron de 8 a 16
afios de edad y asistieron a consulta externa en el hos-
pital mencionado; todos cumplieron con las siguien-
tes caracteristicas: tener por lo menos seis meses de
haber sido diagnosticados con hemofilia, asistir a con-
trol médico regularmente y tener capacidad cognitiva
normal. La muestra fue elegida a partir del muestreo
casual o incidental.

El tipo de disefio que se implement6 fue expost-
facto, descriptivo, transeccional y correlacional .2

En relacién con los instrumentos de evaluacion,
se elabor6 un cuestionario para recolectar informa-
cién general sobre el padecimiento y los datos demo-
graficos de los pacientes con hemofilia y sus padres.
Ademas, se aplicaron los cuestionarios PedsQL ™28:29
a pacientes y progenitores, los cuales constan de 23
items divididos en cuatro dominios: funcionamiento
fisico, emocional, social y escolar. Las respuestas se
contestan en una escala tipo Likert de cinco opciones.
La consistencia interna de la escala de nifios es de 0.90
y la escala para padres de 0.93. También se empled
el Cuestionario de Depresion Infantil CDI,* el cual
consta de 27 items, cada uno de ellos enunciado en
tres frases que recogen la distinta intensidad o fre-
cuencia de la presencia del sintoma. El CDI evalla
dos escalas: disforia (humor depresivo, tristeza, pre-

ocupacion, etcétera) y autoestima negativa (juicios de
ineficacia, fealdad, maldad, etcétera), y proporciona
una puntuacion total de depresién. Tiene un indice de
consistencia interna de 0.66.

La muestra se seleccion6 a partir del registro del
servicio de Hematologia Pediatrica. Se les explico
a los pacientes y a los familiares en qué consistia su
participacion y se les solicité a todos que firmaran el
consentimiento informado. Los instrumentos se apli-
caron en la sala de la Consulta Externa de Hematolo-
gia. El proyecto fue revisado y aprobado por Comité
de Bioética de la Facultad de Estudios Superiores Izta-
cala de la Universidad Nacional Auténoma de México
(UNAM). Se disefi6 la base datos en el programa
SPSS, y se procedi6 a la captura y andlisis de las res-
puestas obtenidas.

Posteriormente se realiz6 un andlisis de tipo des-
criptivo, a fin de presentar las caracteristicas de la
muestra; ademas, se hizo uso de estadisticos de corre-
lacién para comprobar la existencia de asociaciones
entre variables.

Resultados

Datos de los pacientes

La media de edad de los pacientes fue de 10.66 (des-
viacion estandar [DE] = 2.61); el 82% present6 hemo-
filia tipo A y el 18% restante, hemofilia tipo B. En
relacion con el grado clinico el 8% padece hemofilia
leve; el 22%, moderada; y el 70%, severa. La media de
la edad del diagnostico reportada fue de 20.24 meses
y los datos fluctuaron desde recién nacido hasta los
12 afios. En cuanto al tipo de tratamiento que reci-
bieron se encontré que el 100% afirmé ser atendido
con factor. Respecto al nimero de hospitalizaciones
en los Ultimos seis meses, el 72% de los participantes
no tuvo, el 22% fue hospitalizado una sola vez, el 4%
dos veces y otro 2% cinco veces y el nimero de hos-
pitalizaciones fluctué de cero a cinco en este periodo.
En lo que se refiere a la escolaridad el 76.9% de los
participantes estaba en la primaria, 17.3% cursaba
la secundaria y el 5.8% restante ya estaba cursando
bachillerato. Respecto a la préactica de algin deporte,
el 50% de los nifios afirmaron no hacer o no haber
hecho con regularidad ninguna actividad fisica, el
26% practicaba natacion, 10% basquetbol, 4% bici-
cleta, 6% ejercicio solo en deportes de la escuela,
el 2% banda y el 2% restante ejercicios de liga. Los
participantes que reportaron tener antecedentes fami-
liares de hemofilia representaron el 64%. Respecto al
nimero de hermanos el 20 % no tenia, 36% tenia uno,
30% tenia dos y el resto tres o cuatro.
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Datos de los progenitores

Lamedia de edad de los padres fue de 36.28 (DE = 6.4).
En lo que se refiere a la escolaridad la mayoria de ellos
tenia estudios de secundaria (38%) y de bachillerato
(38%), mientras que de primaria solo el 10% y de uni-
versidad 14%.

Percepcion de calidad de vida relacionada con
la salud

A partir de los datos se obtuvo que segun el autorre-
porte de los nifios, 52% consider6 que estaba en alto
riesgo, mientras que segun lo reportado por los padres
el porcentaje aumento a 64% (figura 1).

Estos datos demuestran que segln la percepcion
de pacientes y sus padres un alto porcentaje de los
pacientes con hemofilia tienen mala calidad de vida y
se sienten vulnerables.

Como se puede observar en el cuadro I, la media
maés alta en el autorreporte de los nifios es en el fun-
cionamiento social (media = 75.7), seguida de la salud
fisica (media = 71.8), mientras que en los padres la
media mas alta estuvo en la salud fisica (media = 68.7),
seguida del funcionamiento emocional (media = 64.2).

Con base en estas medias, se puede afirmar que
para los nifios el area que representa mayor problema
es su funcionamiento escolar (media = 57.1) y mani-
fiestan que tienen problemas principalmente porque
faltan a la escuela, porque no se sienten bien o bien
porque tienen que ir al doctor o al hospital. La media
que le sigue es la del funcionamiento emocional (63.6)
y el principal problema manifestado es que les preo-
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Figura 1 Porcentajes de los niveles de calidad de vida
relacionados con la salud de acuerdo con la percepcion
de los pacientes y sus padres

cupa lo que les pueda pasar, ademas de que se sienten
asustados y con miedo.

Respecto a los padres, también la media méas baja
esta en el area escolar, aunque los problemas que ellos
refieren son que a sus hijos les cuesta trabajo poner
atencion en clase y estar al corriente con las tareas y
las actividades. La siguiente area es en el funciona-
miento social, en aspectos como “Percibo que mi hijo
tiene problemas para llevarse bien con otras personas”
y “Creo que otros jovenes pueden burlarse de mi hijo”.

Respecto a la concordancia entre los reportes de los
pacientes y sus padres se calculd la r de Pearson y se
obtuvo un indice igual a r = 0.3, p < 0.05, por lo que
se puede afirmar que concuerda lo que afirman ambos

Cuadro | Valor minimo, méximo, media y desviacién estandar (DE) de las puntuaciones obtenidas en el instrumento

PedsQLTM! por los pacientes y sus padres

Escalas n Minimo Méaximo Media DE

Informe de los nifios
Puntuacién general 50 26 92.4 67.6 12.6
Salud fisica 50 25 96.88 71.8 15.4
Salud psicosocial 50 26.7 90 65.5 12.6
Funcionamiento emocional 50 25 100 63.6 17.5
Funcionamiento social 50 25 100 75.7 15.7
Funcionamiento escolar 50 10 90 57.1 20.2

Informe de los padres
Puntuacion general 50 33.7 93.48 64.3 0.8
Salud fisica 50 18.75 100 68.7 21.1
Salud psicosocial 50 30 91.7 61.9 15.2
Funcionamiento emocional 50 25 95 64.2 18.9
Funcionamiento social 50 30 100 63.5 18.3
Funcionamiento escolar 50 5 100 58 21.3
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entrevistados. Se calculd la t de Student para ver si
habia diferencias en las diferentes areas y si estas eran
estadisticamente significativas, y encontramos que no.

Por otra parte, las principales correlaciones en
los datos reportados por los pacientes, fueron: el
puntaje total de calidad de vida y la edad del nifo
(r=0.28, p <0.05), lo que indica que habra un nivel
mas alto de CVRS conforme el nifio crezca; entre el
puntaje total y la escolaridad (r = 0.34, p < 0.05), lo
que implica que a mayor escolaridad habra una mejor
comprension de la enfermedad, y, finalmente, otra
correlacion interesante es entre el puntaje total y el
nimero de hermanos (r = 0.35, p < 0.05). Esto indica
que los pacientes que reportan mejor calidad de vida
relacionada con la salud tienen hermanos. Todas estas
asociaciones son leves significativas.

En cuanto a las correlaciones de las respuestas
otorgadas por los padres, se encontr6 una asociacion
negativa baja significativa entre el puntaje total, la
severidad y las hospitalizaciones, ambas con un indice
r=-0.32, p <0.05, lo que indica que a mayor seve-
ridad de la enfermedad la calidad de vida sera menor
y que a mayor niimero de hospitalizaciones la calidad
de vida tendra menores puntajes. Otra asociacion inte-
resante es entre el indice total y la practica del deporte

Cuadro Il Frecuencia y porcentajes de los datos brutos
obtenidos por los pacientes con hemofilia en el Cues-
tionario de Depresion Infantil

Puntaje  Frecuencia Porcentaje PRl
acumulado

0 1 2 5
4 2 4 6
5 1 2 8
! 8 6 14
8 5 10 24
9 6 12 36
10 2 4 40
11 5 10 50
12 2 4 54
13 6 12 66
14 4 8 74
15 3 6 80
16 2 4 84
17 2 4 88
18 1 2 90
19 2 4 04
20 2 4 08
22 1 2 100
Total 50 100

(r=20.30, p <0.05); esto indica que a mayor actividad
fisica, habra mejores niveles de calidad de vida rela-
cionada con la salud.

Niveles de depresién en pacientes pediatricos
con hemofilia

Para la interpretacion de los datos obtenidos en el
Cuestionario de Depresion Infantil (CDI), se utilizaron
las puntuaciones directas del mismo.3° Con base en los
asertos de Friedman y Butler,’! el valor 19 determi-
naba depresion severa, mientras que una puntuacion
de 10 o mas deberia considerarse como indicativa de
depresién moderada.??

De acuerdo con lo anterior se tiene que el 36% de
los participantes no presentd sintomatologia depre-
siva, el 54% present6 sintomas depresivos moderados
y un 10% sintomas de depresién grave (puntajes bru-
tos obtenidos de 19 a 22) (cuadro II).

Como se puede observar, solo el 36% de los pacien-
tes no presentan sintomas depresivos. De lo anterior se
puede destacar que en este tipo de enfermedad crénica
existe este problema, lo que puede implicar un dete-
rioro de la calidad de vida de los pacientes.

Se calcul6 la correlacion entre los puntajes tota-
les de la calidad de vida relacionada con la salud
y los puntajes obtenidos en el CDI y el resultado
fue una correlacion negativa leve significativa
(r = —0.34; p < 0.05), lo que sugiere que a meno-
res puntajes en el instrumento de depresion (lo que
indica ausencia de sintomatologia depresiva) hay
mayores puntajes en el instrumento PedsQLTM.!
Esto corrobora la afirmacion de que la depresion esta
correlacionada con bajos niveles de calidad de vida
relacionada con la salud.

Se analizaron también las correlaciones entre la
presencia de sintomas depresivos con algunas varia-
bles demogréaficas y se observaron dos correlaciones:
una con la edad del paciente y otra con su escolari-
dad; ambas son correlaciones bajas negativas y sig-
nificativas (r = —0.34, p < 0.05; r =-0.44, p < 0.05,
respectivamente).

Conclusiones

Si tomamos en cuenta que la hemofilia es una enfer-
medad de gran impacto social que genera un alto costo
en su atencion y en la demanda de servicios hospita-
larios,’® es necesario llevar a cabo investigaciones que
analicen la calidad de vida relacionada con la salud
para determinar desde el punto de vista del paciente, y
de su cuidador, como se siente y como esta viviendo
el padecimiento. Se deben analizar también los fac-
tores de riesgo que puedan desencadenar una depre-
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sion en estos usuarios; lo anterior debido a que no hay
estudios realizados con esta poblacion en México; es
decir, se desconoce la existencia empirica de indicado-
res de depresion en enfermedades como la hemofilia y
su efecto en la calidad de vida tanto de los pacientes
menores de edad como en la de sus cuidadores, lo que
permitira tener bases que permitan tomar decisiones y
disefiar nuevas estrategias de atencion.

Ademas, este tipo de estudios permitird compren-
der a cabalidad que el tratamiento médico adecuado
(aunque es fundamental) no abarca la totalidad de la
persona, ya que como se observo, aunque estos pacien-
tes tienen acceso a su tratamiento (todos reciben fac-
tor) y acuden periodicamente a consultas de control,
se sienten vulnerables y algunos de ellos manifiestan
sintomas depresivos.

Uno de los principales hallazgos de este estudio es
que segun la percepcion de los pacientes y sus padres
un alto porcentaje de los pacientes con hemofilia estan
en alto riesgo 0 en riesgo y tienen mala calidad de
vida, lo cual debe plantearse como un problema que
debe ser resuelto multidisciplinariamente en las insti-
tuciones donde son atendidos. Ademas, los pacientes
perciben dificultades en areas muy sensibles para su
desarrollo, como el &rea escolar y el &rea emocional, y
mencionan dificultades muy concretas que tienen que
ver con su desempefio como alumnos, pero relaciona-

das directamente con el tratamiento de su enfermedad
(faltar a clase por asistir al hospital o por sentirse mal).
Por su parte, los padres manifiestan que tienen mayo-
res niveles de preocupacion en el area social, ya que,
seglin su percepcidn, los pacientes tienen pocas habi-
lidades para relacionarse con sus iguales y ademas son
constantemente objeto de burlas.

Otro punto relevante que se corrobora con los pre-
sentes datos son los niveles elevados de depresion
reportados en la literatura para pacientes pediatricos
con alguna enfermedad cronica®183334 y se afirma que
la propia enfermedad, su tratamiento, las ausencias
escolares, las continuas hospitalizaciones, etcétera,
pueden ser consideradas como factores de riesgo, por lo
que se tiene que dar seguimiento a los pacientes detec-
tados con este problema, y hacer una canalizacién al
area correspondiente. Ademas, es necesario programar
diferentes actividades (talleres y campamentos, por
ejemplo) que aborden las problematicas detectadas con
pacientes y sus familiares para dar respuesta pronta y
oportuna a estas dificultades.

Declaracién de conflicto de interés: las autoras han com-
pletado y enviado la forma traducida al espafiol de la
declaracion de conflictos potenciales de interés del Comité
Internacional de Editores de Revistas Médicas, y no fue
reportado alguno que tuviera relacién con este articulo.
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