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Introduccidn: la hemofilia es una condicién médica que conduce a un defecto hemostatico, con
manifestaciones clinicas que se presentan en los casos severos desde el primer afio de vida. Los
pacientes con diagndstico de hemofilia severa y moderada con patron de severo, se benefician de
tratamiento de profilaxis: aplicacion de factor de manera continua y regular, con el fin de prevenir
los episodios de sangrado. Puede ser primaria, secundaria o terciaria dependiendo de la edad de
aparicion y/o el grado de compromiso articular, lo cual se considera un estandar de cuidado. El
abordaje de esta condicidn, por su baja frecuencia, debe incluir elmanejo porlas diferentes disciplinas
que constituyen un programa de hemofilia. El objetivo es describir la poblacién en profilaxis y los
desenlaces en un programa integral de atencion en hemofilia.

Materiales y métodos: se incluyeron hombres nifios y adultos con diagndstico de hemofilia Ay B
severa o moderada con patrén de severa en profilaxis, evaluados en un programa de hemofilia en
el periodo comprendido entre el 1° de enero de 2015 al 31 de diciembre de 2019. Se efectud analisis
estadistico descriptivo.

Indicadores clinicos: frecuencia de artropatia (calificada mediante herramientas de evaluacién
clinicay por ecografia articular con método HEAD-US); porcentaje de pacientes con cero sangrados;
incidencia de inhibidores; tasa anual de sangrados (TAS) definido como nimero total de eventos de
sangrado de pacientes en profilaxis sobre el nimero total de persona en profilaxis en un periodo de
un afo, y tasa anual de hemartrosis (TAH) definido como el nimero total de eventos de hemartrosis
de pacientes en profilaxis sobre el nUmero de pacientes en profilaxis en un periodo de un afio.

Indicadores de seguimiento interdisciplinario: porcentaje de pacientes con evaluaciones del equipo
(psicologia, trabajo social, enfermeria, terapia fisica, odontologia, ortopedia, hematologia, quimico
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farmacéutico); porcentaje de pacientes en autoinfusién; porcentaje de cumplimiento de profilaxis
definido como dosis aplicadas/formuladas, y porcentaje de incumplimiento de citas: nimero de citas
incumplidas/citas asignadas, este dato medido desde el segundo semestre de 2016 al 2019
Resultados: 30 pacientes se encontraban en profilaxis en el 2015 y 42 en el 2019. En el primer afio de
andlisis la poblacién pedidtrica correspondia al 70 % y la de adultos fue del 30 % y para el afio final de
analisis 48 % niflos y 52 % adultos. La mediana de articulaciones comprometidas fue de tres. En el afio
2015 el 23 % de los pacientes tuvo cero sangrados y al final del periodo evaluado 38 %; para el final
del andlisis hubo un incremento de 1.6 veces de pacientes con cero sangrados. La tasa de sangrado
anual fue de 2.5 y disminuyd a 0.93 en el dltimo afio. La tasa anual de hemartrosis 1.5 al primer afio
y disminuyd al 0.47. No se presentaron casos nuevos de pacientes con inhibidores en el periodo de
observacion.

Las valoraciones interdisciplinarias se realizaron en mas del 88 %. El entrenamiento en autoinfusion
fue del 88 % de los pacientes. El porcentaje de adherencia al régimen de profilaxis es mayor del 90%
en todos los periodos. El incumplimiento de citas totales fue del 10 al 14 %. El mayor porcentaje de
inasistencia fue en las consultas diferentes a hematologia.

Conclusioén: la poblacién de pacientes con hemofilia en profilaxis fue de predominio pedidtrico en el
inicio del andlisis de la cohorte, y posteriormente aumenta la proporcion de adultos por migracion
y transicidn de los pacientes de nifios a adultos. En el presente estudio se muestran los desenlaces
de la poblacidn con mayor severidad de la enfermedad; se evidencia un incremento en los pacientes
con cero sangrados en la medida en que transcurre el tiempo en profilaxis, asi como una disminucién
en los desenlaces de tasa anual de sangrado y tasa anual de hemartrosis, lo que evidencia que el
seguimiento interdisciplinario es pilar fundamental para los pacientes que reciben la profilaxis.
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Figuras y tablas

Seguimiento cohorte profilaxis hemofilia Ay B

Aiio 2015 n (%) | 2016 n %) | 2017 n (%) | 2018 n (%) [ 2019 n (%)
NOmero pacientes 30 37 42 44 42
Nifios 21 (7O) |21 (57) |24 (57) 23 (52) |20 (48)
Adultos 9 (30) |16 (43) |18 (43) 21 (48) |22 (52)
Mediana de edad (afios) 14 15 16 16 22
Promedio de articulaciones

comprometidas 2,5 2,9 3 2,8 2.8

% cero sangrados 7 (23) |9 (30) |24 (57) 19 [43) |16 (38)
TAS (tasa anual de

sangrada) 2.5 1,9 1,39 1,34 0,52
TAH (tasa anual de

hemartrosis) 1,5 0,86 0,7 0,68 0,47
Pacientes con atencidn

interdisciplinaria 29 (94) |31 (80) |36 (78) 39 (89) [37 (88)
Auto infusién en Profilaxis | 26 (BO) |28 (76) |32 (76) 34 (77) |37 (88)
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