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Afrontamiento y mejora de la calidad de vida en
afectados de hemofilia

Management and improvement of the quality of life
in people with hemophilia
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RESUMEN

Durante el último siglo, los espectaculares logros de la medicina han conseguido gran -
des avances en cuanto a la detección, tratamiento y control de las enfermedades crónicas.
Así, enfermedades antaño graves o necesariamente mortales han conseguido ser eficaz -
mente tratadas y controladas. De esta forma, surgió un nuevo tipo de enfermo, cada vez
más numeroso: el de los enfermos crónicos. Con un adecuado diagnóstico, una terapéutica
específica y una óptima adherencia a las prescripciones, este grupo de población no sólo
ha visto incrementada su esperanza de vida, sino que la calidad de ésta ha mejorado sen -
siblemente.

La hemofilia es una enfermedad crónica, congénita/hereditaria y ligada al sexo –padeci -
da por varones y transmitida por mujeres–, que se caracteriza por la insuficiencia de uno o
más factores necesarios para la coagulación sanguínea. Los afectados de hemofilia pade -
cen frecuentemente una particular problemática psicosocial, tanto en la aceptación, enfren -
tamiento, tratamiento y autocontrol de su enfermedad como en lo que se refiere a sus rela -
ciones familiares y sociales, con frecuencia mediatizadas por tal circunstancia. Así, en este
trabajo se expone una propuesta de intervención, desde el punto de vista bio-psico-social,
para lograr afrontar la enfermedad de manera efectiva y mejorar la calidad de vida en los
afectados.
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ABSTRACT

During the last century, the spectacular achievements in medicine have obtained great
advances in the detection, treatment and control of chronic illnesses. For this reason, for -
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INTRODUCCIÓN

La hemofilia no es una enferm e d a d
única, sino un grupo de enferm e d a d e s
h e reditarias o adquiridas por mutación
genética espontánea. El elemento común
es un funcionamiento deficiente de uno o
más factores de coagulación de la sangre ;
siendo las más frecuentes las deficiencias
en el factor VIII (hemofilia A) y en el factor
IX (hemofilia B o enfermedad de Christ-
mas). Además, se han identificado otro s
d e s ó rdenes de la coagulación sanguínea
– relacionados con los factores– que se sue-
len englobar igualmente bajo el nombre
genérico de coagulopatías, aunque siguen
p a t rones distintos a la hemofilia A y B.
E n t re éstos, el desorden más frecuente es
la enfermedad de von Willebrand, cuya
causa es una deficiencia en la proteína lla-
mada factor de von Willebrand (vWf), que
estabiliza el factor VIII y forma parte de la
adhesión de las plaquetas en los vasos
sanguíneos dañados.

La hemofilia es una enfermedad ligada

al sexo; esto es, la mujer es la portadora
y la padecen los hombres (excepto un
número muy escaso de mujeres afecta-
das de hemofilia). Esto se debe a que las
instrucciones para producir factor VIII y
factor IX están siempre localizadas en el
cromosoma X; de forma que en la mujer
que presente tal problema en uno de sus
cromosomas X, su otro cromosoma X
"sano" asume las funciones de ambos.
Por el contrario, en un varón, su otro
cromosoma –el Y– no puede hacerlo, y
padecerá así el trastorno coagulatorio. No
obstante, la enfermedad de von Wille-
brand afecta por igual a hombres y muje-
res. También puede darse el caso de que
la hemofilia aparezca cuando no hay
antecedentes familiares, es decir, no por
transmisión genética sino de forma
espontánea, por mutación de novo de los
genes; esto sucede en alrededor de un
tercio de los casos detectados.

Por lo que respecta a su prevalencia e
incidencia, la aparición de la hemofilia
no parece presentar ningún patrón geo-
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mer serious or even mortal illnesses can be treated and controlled nowadays. In this way,
a growing new kind of sick people have appeared: the chronic ones. This group of people
has not only seen increased their life expectancy but also their quality of life has improved
considerably, by means of an adequate diagnosis, a specific therapy and following the
medical prescriptions strictly. Hemophilia is a congenital/ hereditary chronic illness linked
to sex -suffered by males but passed on by females. It is characterized by the shortage of
one or more of the necessary factors for blood coagulation.

People with hemophilia frequently suffer particular psychosocial problems. In one hand
in relation to the acceptance, facing up and self-control of their illness, and on the other
related to their family and social relationship, which are frequently influenced by this pro -
blem. Thus, there is an intervention proposal in this research, under a bio-psycho-social
point of view, to achievc facing effectively this illness and improving the quality of life of
the affected people.
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gráfico ni de raza. Apro x i m a d a m e n t e ,
o c u r re en 1 de cada 10.000 nacimientos
de niños varones. Según cifras de la
Federación Española de Hemofilia
(2000), en España están censados un
total de 2.470 portadoras de hemofilia A
y B y 4.301 afectados de coagulopatías
congénitas (de los cuales el 39.5% pade-
cen hemofilia A, el 7.2% hemofilia B, el
45.9% la enfermedad de von Wi l l e b r a n d
y el restante 7.4% sufre otros déficit de
c o a g u l a c i ó n ) .

Se trata de una enfermedad crónica
que precisa de un tratamiento adecuado;
éste debería servir para elevar los niveles
plasmáticos del factor deficiente –bien
ante episodios hemorrágicos agudos o
bien de forma preventiva–. Esto se lleva a
cabo mediante la administración externa
por vía intravenosa –trasfusión– de con-
centrados del factor (tratamiento sustitu-
tivo) o mediante la administración de
drogas específicas que promueven su
liberación –DDAVP– (sólo en el caso de
deficiencia moderada). Sin embargo, aun-
que se trasfunda el factor, su eficacia es
limitada en el tiempo ya que se degrada
en pocas horas –la vida media del factor
VIII es de 10-12 horas y la del factor IX
de 16-18 horas– de forma que, en la
actualidad, el tratamiento ha de correr
parejo a la vida del afectado.

La hemofilia presenta distintos grados
en cuanto a su severidad, clasificándose
en: leve, moderada y severa. La severidad
está en función del nivel de actividad del
factor afectado y no necesariamente de
su presencia. Las personas "sanas" pre-
sentan un nivel de factor activo de entre
un 50% y un 200%, dependiendo esto no
sólo de la variabilidad individual sino
también del momento del ciclo vital (en
las embarazadas es más elevado), del
grado de actividad física, etc. Por el con-
trario, en las personas afectadas de coa-
gulopatías el grado de severidad no suele
variar a lo largo de sus vidas. Se conside-
ra hemofilia leve a cifras entre 5 y 50%
de factor activo, moderada entre 1 y 5% y

severa cuando se tiene menos de un 1%
de factor activo. El grado de severidad
incide directamente en las repercusiones
padecidas, complicaciones, nivel de
impacto y terapéutica.

Las manifestaciones son, esencialmen-
te, de tipo hemorrágico, inflamatorio y
doloroso. No obstante, la hemofilia es
una enfermedad con síntomas bastante
impredecibles: la presentación de hemo-
rragias puede suceder por muy diferentes
razones o estar asociada a circunstancias
diversas (traumatismos –incluso leves–,
roces, crecimiento, actividad física, tos o
estornudos, estrés, factores climáticos,
etc). Además, no siempre las hemorragias
se producen por una causa obvia y evi-
dente. La facilidad, frecuencia e intensi-
dad de las hemorragias dependen, funda-
mentalmente, del grado de severidad del
trastorno: a mayor severidad acostum-
bran a suceder más hemorragias en
general y espontáneas –por causas des-
conocidas o sin motivo aparente– en par-
ticular.

En cuanto a la localización de las
hemorragias, cualquier parte del cuerpo
puede sufrirlas (articulaciones, múscu-
los, garganta, cuello, cabeza, ojos, apara-
to digestivo, etc.), bien en forma de
hemorragia externa visible o de hemorra-
gia interna. Las más frecuentes son las
producidas en el interior de las articula-
ciones (hemartros) y en grandes grupos
musculares, constituyendo más del 80%
del total.

A largo plazo, las complicaciones más
frecuentes son las artropatías (produci-
das a consecuencia de los episodios repe-
tidos de hemorragias intraarticulares)
que pueden llegar a ser severa o total-
mente incapacitantes incluso a edades
muy tempranas. Además, por su elevado
índice de mortalidad –entre el 20 y el
50%– y las frecuentes secuelas necrológi-
cas que ocasiona en los supervivientes
–alrededor del 50%– es de destacar la
complicación en forma hemorragia intra-
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craneal, que presenta una incidencia de
entre un 2.6 y un 13.8% de la población
hemofílica (Torchet, Rothschild, Tapon
Bretandiere, Orliaguet, Charron, Zerah y
Gazengel, 1998)

REPERCUSIONES Y PROBLEMAS
ASOCIADOS A LA HEMOFILIA

Si cualquier enfermedad constituye un
factor estresante y repercute negativa-
mente sobre el bienestar y la calidad de
vida, tanto más cuando tiene un carácter
crónico. La hemofilia no es ajena a este
hecho; al afectado –y a su familia– se le
plantean múltiples demandas de ajuste
que le exigen un proceso continuo de
adaptaciones y cambios en su estilo de
vida, suponiendo un considerable impac-
to en el hacer cotidiano, hábitos, activi-
dades, etc. En un interesante estudio,
Huszti, Elkin y Holland (1998) hallan
diferencias significativas en los informes
de padres de niños hemofílicos en rela-
ción con los emitidos por padres de niños
sanos en cuanto a un peor estado físico,
más limitaciones físicas y mayor canti-
dad de tiempo dedicado a sus hijos. En
otro trabajo, Huszti, Gage, Cowan, Hud-
son, Kioney y Sexauer (1998) encuentran
que, en la muestra estudiada, un 51% de
padres de niños hemofílicos manifiestan
que la hemofilia afecta a las actividades
de sus hijos algunas veces o siempre. Por
su parte, numerosos estudios (Miners,
Sabin, Ebraim y Lee, 1998; Royal y Kro-
ner, 1998) atestiguan que, con respecto a
la población general, las personas afecta-
das de hemofilia refieren experimentar
niveles significativamente más bajos de
calidad de vida percibida.

Por su carácter genético, la hemofilia
suele diagnosticarse de forma temprana
en los primeros años de la vida del niño
(aunque en casos moderados o leves
puede pasar más tiempo hasta ser detec-
tada). Así, cuando los padres son infor-
mados de que su hijo está afectado de
una enfermedad crónica –sobre la cual si

conocen algo suele ser de una forma
imprecisa, vaga y errónea– el impacto en
ellos acostumbra a ser muy alto. Este
impacto emocional repercute en una eva-
luación errónea de la realidad, minimi-
zando o maximizando la importancia o la
severidad de la misma. Sus sentimientos,
actitudes, creencias, comportamientos,
etc. serán fundamentales para proceder
apropiadamente con la enfermedad y,
por ende, para garantizar un adecuado
desarrollo del niño. Por esta razón, pres-
taremos especial atención al impacto y
repercusiones que ocasiona en los padres
la hemofilia de su hijo.

Un problema esencial es la desinfor-
mación: tanto en lo referente a mitos,
creencias erróneas de la enfermedad...
("uno se desangra rápidamente, a borbo-
tones"; "es provisional, se curará";
"hemofilia es otra forma de llamar al
SIDA"; etc.) como a pautas idóneas para
su cuidado y tratamiento ("tendrá que
estar continuamente hospitalizado"; "le
tienen que poner sangre casi todos los
días"; etc.)

Además, aunque conozcan la etiología
genética o espontánea de la enfermedad,
ésta repercute en ellos de forma ambigua
y contradictoria. Y así, íntimamente pue-
den atribuir el origen de la enfermedad
de "su" hijo a la más variada gama de
causas, convicciones irracionales contra
las que es difícil luchar. Por ejemplo, son
frecuentes los sentimientos victimistas:
("¿por qué ha tenido que tocarnos preci-
samente a nosotros?"). Estos sentimien-
tos provocan indefensión, desesperanza y
pérdida de control percibido ("estamos a
merced del destino y no podemos hacer
nada para remediar lo que ha designado
para nosotros").

Por otra parte, son muy habituales los
sentimientos de culpa a tres niveles. En
primer lugar, por la hemofilia en sí: cre e r
que la enfermedad es culpa suya y buscar
íntimamente una "causa" directa, ligada a
ellos, a la que poder atribuirla –especial-
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mente durante el embarazo– ("¿qué des-
cuido, erro r... hemos tenido?; ¿qué "peca-
do" cometimos?; ¿qué hicimos de malo?;
ha sido por nuestra culpa y hemos sido
"castigados"). En segundo lugar, por no
haber prevenido las hemorragias ("somos
unos malos padres, descuidados, irre s-
ponsables... por no haber protegido al
niño de un golpe o accidente que ha ter-
minado en hemorragia"). Por último, por
no haber detectado una hemorragia inter-
na o sus síntomas ("teníamos que haber-
nos dado cuenta"). Para intentar compen-
sar de alguna manera todos estos pensa-
mientos y sentimientos mortificadore s
pueden, por ejemplo, buscar alguna form a
de "autopenitencia": no permitirse "disfru-
tar", no pensar en sí mismos, "desvivirse"
por el hijo prestándole atención y cuida-
dos desmedidos, etc.

Igualmente, pueden tener sentimien-
tos de vergüenza y temor al rechazo y
reaccionar intentando ocultar o esconder
la enfermedad. También, en los tiempos
cercanos al diagnóstico, pueden sentir
rabia o resentimiento "contra el mundo".

En definitiva, es frecuente encontrar
en ellos resignación, impotencia e incluso
abatimiento, depresión y desesperación
respecto al futuro, que pueden manifes-
tarse en conductas de escape o huida,
repercutiendo por ejemplo en la reticen-
cia o negativa a tomar parte activa en la
terapéutica, delegando "esa responsabili-
dad" en los profesionales.

Todo esto incide sobremanera en la
forma de comportarse con el hijo, desa-
rrollando patrones de conducta inade-
cuados respecto a él que dificultan su
normal desarrollo emocional y psicoso-
cial. De esta forma, por parte de los
padres es frecuente:

— Estigmatizar al niño: tratándole y
haciéndole creer que "es" difere n t e ,
está en inferioridad de condiciones y
su vida no puede seguir los cánones
de los demás niños. De esta form a ,

el niño termina asumiendo su papel
de "enfermo", anclándose en él y
resignándose a su supuesta inferio-
ridad, sin intentar siquiera "aventu-
rarse" a llevar una vida norm a l .

— Sobreproteger: ejercer una "vigilan-
cia" constante sobre el hijo y limi-
tar su actividad, no permitiéndole
explorar su mundo ni realizar jue-
gos, ejercicios o actividades con
otros niños. Las intenciones de los
padres son buenas al intentar pro-
teger lo mejor posible a su hijo y
evitarle dolor y sufrimiento; pero
ésta es una pauta de comporta-
miento inadecuada. Primero por-
que es imposible –aun teniendo
máximo cuidado– eliminar todas
las lesiones o hemorragias y,
segundo, porque infunde en el niño
pasividad, inseguridad y dependen-
cia extrema respecto a ellos y redu-
ce las posibilidades de que esta-
blezca relaciones interpersonales
con sus iguales, favoreciendo así el
aislamiento social (al restringir la
extensión y solidez de su red de
relaciones sociales) y obstaculizan-
do una integración social adecuada
y un desarrollo emocional normal.

Relacionado con  esto, Hanegby
(1998) constata que los niños
hemofílicos realizan menos activi-
dad física que los niños sanos y
experimentan significativamente
más soledad percibida en el con-
texto escolar; además, la percep-
ción de soledad –tanto general
como en la escuela– ejerce un efec-
to negativo sobre la capacidad per-
cibida de manejo de la hemofilia.
Por otra parte, un interesante tra-
bajo (Báñez, Garrido, Peña, Monse-
rrat, Sanromán y Moreno, 1998)
refleja que el 52% de los niños
hemofílicos encuestados perciben
que sus padres les prestan un cui-
dado exagerado cuando juegan.
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— Reaccionar con excesiva ansiedad
ante eventuales golpes o caídas del
hijo. Así, un 44.5% de los niños
hemofílicos participantes en el cita-
do estudio de Báñez et al. (1998)
aseguran que sus padres respon-
den con desmesurada ansiedad a
sus golpes o heridas.

— Actuar de manera permisiva. Igual-
mente, suele observarse en los
padres una excesiva permisividad
frente al hijo, que se manifiesta en
una carencia o inconsistencia en
cuanto a normas, reglas, etc., per-
mitiendo al niño incumplirlas siste-
máticamente, cediendo para no
contrariarlo, consintiéndole actitu-
des y conductas que no les tolerarí-
an en otro caso, complaciéndolo lo
máximo posible en cuanto a capri-
chos, regalos, etc. Esto repercute
en la personalidad del hijo, auspi-
ciando un niño intolerante, capri-
choso, mimado, con baja capacidad
de esfuerzo y escasa tolerancia a la
frustración, etc.

— Presentar dificultades o deficien-
cias en el proceso de comunica-
ción. Es frecuente encontrar una
falta de comunicación o una comu-
nicación inadecuada entre padres e
hijos, bien porque los padres no
sean totalmente sinceros con el
niño respecto a su enfermedad
(para así intentar protegerlo, que
no se asuste, que no se preocupe,
que no sufra...) o bien porque los
hijos no sepan o no quieran com-
partir sus experiencias. De acuerdo
con los resultados de Monserrat,
Carrasco, Báñez, Garrido y Sanro-
mán (1998), en la muestra estudia-
da, la mayor parte de los adoles-
centes hemofílicos presentaban
una pobre capacidad asertiva; esto
es, no eran capaces de expresar y
compartir sus necesidades, senti-
mientos, deseos, pensamientos,

etc. de forma apropiada. Así, un
48.9% presentaban respuestas
pasivas y un 28.9% respuestas
agresivas.

De la misma forma, empírica-
mente, numerosos estudios obser-
van que hay sustanciales divergen-
cias entre las percepciones que
padres e hijos tienen sobre los mis-
mos acontecimientos. Así, Peña,
Sanromán y González (1998) corro-
boran esto en la muestra por ellos
estudiada: según los padres, sus
hijos hemofílicos: un 40% siempre
les informan de sus problemas de
salud, golpes, etc., un 85% no es
capaz de asumir las tareas domici-
liarias de autocuidado y un 37%
tiene un buen nivel en lo que res-
pecta a conocimientos sobre la
hemofilia. Sin embargo, por lo que
a los hijos respecta, el 100% de sus
ellos afirman participar siempre a
sus padres sus problemas de
salud, heridas, golpes... Y, objetiva-
mente, los autores comprueban
que el 100% de los niños son capa-
ces de manejar adecuadamente las
tareas de autocuidado, pero sus
conocimientos sobre la hemofilia
resultan ser mucho más escasos de
lo que sus padres referían. Otro
estudio (Huszti, Gage et al., 1998)
comprueba que, por lo que se refie-
re a la percepción del dolor, los
niños afirman padecer un dolor
mayor y más intenso del que sus
padres creen.

— Otra importante repercusión a la
que no podemos dejar de referirnos
por su gran impacto personal y
familiar es, precisamente, la per-
cepción de dolor. Los hemofílicos
experimentan con frecuencia dolor
agudo o crónico, circunstancia que
mengua ostensiblemente su cali-
dad de vida. Suele padecerse acom-
pañando a procesos inflamatorios
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como consecuencia de hemorragias
intraarticulares y se hace crónico
en caso de artropatía. Según el alu-
dido trabajo de Huszti, Gage et al.
(1998), el 13% de los padre s
a f i rman que sus hijos sufren dolor
más de una vez por semana; pero la
mayoría –el 88%– cree que el dolor
de sus hijos está controlado adecua-
damente. Sin embargo, como se ha
señalado con anterioridad, esto con-
trasta con la experiencia subjetiva
de sus hijos, que manifiestan sentir
más dolor y con mayor intensidad
de lo que sus padres piensan. En
una muestra de 43 adolescentes
hemofílicos, Monserrat et al. ( 1 9 9 8 )
e n c o n t r a ron que sólo el 50% de
ellos mostraban una capacidad ade-
cuada para soportar el dolor y las
situaciones desagradables.

— Por último, señalar que la vida esco-
lar del niño hemofílico suele tam-
bién verse resentida. Las fre c u e n t e s
visitas al hospital y otros pro b l e m a s
físicos redundan en días de escuela
p e rdidos (y su equivalente en el tra-
bajo de los padres). Este absentismo
escolar habitualmente afecta de
f o rma negativa en sus re s u l t a d o s
e s c o l a res. Tusell y Molho (1998)
encuentran que un 11.4% de los
niños hemofílicos de su muestra
habían faltado a clase durante el
año anterior debido a pro b l e m a s
ortopédicos (esta cifra no es muy
elevada ya que no se incluye en ella
el absentismo relacionado con otras
causas). En el ya citado trabajo de
Huszti, Gage et al. (1998), los auto-
res recogen que el 31% de los niños
hemofílicos en edad escolar por ellos
estudiados había repetido curso.

Por su parte, en un intere s a n t e
estudio longitudinal con una mues-
tra de 333 niños y adolescentes
hemofílicos llevado a cabo por
U s n e r, Donfield, Sirois, Gomperts,

Bale y Mitchell (1998), los autore s
encuentran que quienes padecían
dificultades de coordinación y loco-
moción puntuaron significativa-
mente más bajo en el test We c h s l e r
que aquéllos sin problemas de
movilidad, tanto en la línea base
como a lo largo de los cuatro años
del estudio (y esto para pruebas de
lectura, deletreo y aritmética). Así
mismo, cuando se pre s e n t a b a
algún problema agudo de movili-
dad, los promedios de quien lo
padecía disminuían significativa-
mente. A la luz de estos re s u l t a d o s
y para su explicación, los autore s
s u g i e ren dos posibles razones: en
primer lugar, que los problemas de
movilidad –debidos a hemorragias
f recuentes o prolongadas– obstacu-
licen el óptimo aprovechamiento de
las oportunidades académicas,
sociales y culturales que el entorn o
o f rece al niño, hecho que podría
re p e rcutir de manera negativa en
su desarrollo intelectual. En segun-
do lugar, que el malestar, dolor, etc.
–sufridos durante las hemorragias
ocasionales o crónicamente en
f o rma de artropatías– pro d u c i r í a n
una merma en la atención o en la
motivación hacia las tareas que se
están llevando a cabo, involucrán-
dose menos en ellas.

PAUTAS PARA UNA INTERVENCIÓN
PSICOSOCIAL

Como se ha comentado hasta aquí, la
hemofilia, de alguna manera, altera la
cotidianidad de la vida, tanto de quien la
padece como de sus familiares y allega-
dos. En sus implicaciones y repercusio-
nes intervienen sobremanera variables
psicológicas, sociales, culturales, econó-
micas, etc. Por ello, es impensable abor-
dar su tratamiento, exclusivamente,
desde una perspectiva biomédica y así,
para su comprensión, se hace necesario



un planteamiento interactivo, donde se
tengan en cuenta las relaciones de inter-
dependencia entre todos esos factores en
un modelo bio-psico-social que contem-
ple las variables en su conjunto.

A la hora de implementar un progra-
ma de intervención en ambos, padres y
niños hemofílicos, tales consideraciones
no pueden soslayarse. Desde nuestra
experiencia, y teniendo en cuenta estas
premisas, esbozaremos una serie de pun-
tos que pueden incidir positivamente en
la aceptación, afrontamiento y manejo
personal y familiar de la hemofilia.

Objetivos

Información, educación, adaptación,
afrontamiento, autocontrol, prevención,
(de aquellas situaciones y conductas que
impliquen elevado riesgo), anticipación
(saber conservar la calma y actuar ade-
cuadamente), autocuidado y promoción
(promover la autoeficacia percibida para
el manejo de situaciones y desarrollar
competencias sociales, especialmente la
asertividad).

¿Qué hacer y cómo hacerlo?

— I n f o rmación: Hay que proveer de
i n f o rmación clara, exacta y re a l i s t a
para que, tanto el afectado como su
familia, destierren las cre e n c i a s
irracionales o erróneas sobre el tras-
t o rno y sus re p e rcusiones, lo conoz-
can y comprendan adecuadamente,
sepan reaccionar ante sus manifes-
taciones y dominen su tratamiento.
Sin embargo, informar y educar no
s i e m p re son tareas fáciles y se
impone la adecuación al nivel cultu-
ral, edad y otras características del
afectado y sus allegados.

Los programas educativos pue-
den ser muy diversos; prevalecien-
do siempre el principio de claridad,
sinceridad y flexibilidad y un estilo
comunicativo sencillo y directo,

creando un clima de confianza y
seguridad en el que el afectado y
su familia sean capaces de expre-
sar sus dudas, incertidumbres, etc.
No obstante, para niños y adoles-
centes, la información-formación
presentada de una manera amena
y divertida para captar su atención
y en un contexto más bien informal
ha demostrado ser muy eficaz. De
esta forma, utilizar juegos de mesa
diseñados a propósito y otras acti-
vidades lúdicas es una herramienta
educativa de gran ayuda. Una de
ellas es el "Factormatch" (Cygan,
1998). Se trata de un juego en el
que se pretende estimular el apren-
dizaje a través de la discusión
entre los participantes, utilizando
pequeñas "cartas" con dibujos que
representan distintos aspectos del
cuidado de la hemofilia. Otros jue-
gos –como el "Jeopardy" (Osip y
Page, 1998)– se desarrollan a modo
de concursos televisivos; consisten
en turnos de preguntas específicas
sobre la hemofilia y su cuidado a
responder individualmente o por
equipos para obtener puntos que
suban a los respectivos marcado-
res.

— Una de las principales ventajas que
proporciona la adecuada informa-
ción y educación en hemofilia es
aprender a conocer y reconocer los
síntomas y las manifestaciones
fisiológicas: los padres han de
aprender a observar al niño hemo-
fílico y éste, bajo los auspicios de
aquéllos, tiene igualmente que
aprender a auto-observarse. Sólo
de esta forma serán capaces de
crear un clima familiar de normali-
dad, seguridad y calma en el que-
hacer diario y saber no sólo reac-
cionar adecuadamente a tales sín-
tomas y manifestaciones sino, lo
que es más importante, saber anti-
ciparse convenientemente a ellos.
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— Por otra parte, inicialmente suele
ser frecuente encontrar actitudes
negativas respecto al autocuidado
de la enfermedad, por lo que han de
fomentarse actitudes favorables que
dirijan  el desarrollo de habilidades
de c o p i n g para manejar la situación-

ción, ya que poseer una buena
capacidad de coping contribuye a
una percepción menos estresante y
aversiva del medio. Para ello han
de desarrollarse estrategias de
afrontamiento y habilidades en el
manejo de la enfermedad: antici-
parse y prever las eventualidades
en la medida de lo posible, minimi-
zar la asunción de riesgos innece-
sarios, aprender a conservar la
calma ante las situaciones estre-
santes –especialmente caídas y gol-
pes–, saber reaccionar adecuada-
mente y de una forma flexible, etc.

— Así mismo, se ha de promover en el
niño y su familia el papel activo en
el manejo diario de su vida, hacién-
dole comprender que su parte de
responsabilidad es absolutamente
personal y no puede –ni debe– ser
delegada en otras personas, ni
siquiera en los profesionales: cada
cual tiene su parte de re s p o n s a b i l i-
dad. Tanto los padres como el niño
tendrán que ser capaces de tomar
decisiones cotidianas relativas al
cuidado de la enfermedad e, igual-
mente, habrán de ser capaces de
participar en la toma de decisiones
respecto a las metas y objetivos del
tratamiento. La convivencia diaria
con la enfermedad la realiza la fami-
lia, no los facultativos, por lo que es
importante que ésta no sólo com-
p renda dichas cuestiones, sino que
se crea autoeficaz para el manejo de
la hemofilia. Esto le otorgará la per-
cepción de control sobre ella.

— Alentar e incentivar una comunica-
ción familiar abierta y sincera. Para

ello es útil trabajar para mejorar
las habilidades comunicativas ver-
bales y no verbales –especialmente
la asertividad– a fin de aprender a
expresar y compartir de forma ade-
cuada los sentimientos, pensa-
mientos, necesidades, observacio-
nes, preocupaciones, temores, etc.

— Fomentar actitudes positivas re s p e c-
to a comportamientos saludables
que, pro g resivamente, se vayan con-
virtiendo en hábitos y estilos de vida
saludables. Tiene especial re l e v a n c i a
saber fomentar una actitud favorable
respecto a la práctica deportiva. El
e j e rcicio físico y el deporte suele ser
visto por los padres como un elemen-
to peligroso y amenazante para la
integridad física y el bienestar gene-
ral de su hijo; sin embargo, la prácti-
ca de actividades deportivas (de las
recomendables y permitidas) es fun-
damental para fortalecer su aparato
m ú s c u l o-esquelético y es un factor
coadyuvante para evitar o minimizar
las hemorragias, además de favore-
cer la socialización del niño y su inte-
gración en el grupo de iguales.

— Incidir en la importancia de una
óptima integración social y escolar
del niño, que sólo se logrará satis-
factoriamente si se le trata con nor-
malidad, se le enseña a convivir
con su enfermedad y a manejarla
de forma eficaz y se le permite
desarrollar autonomía e indepen-
dencia a través de la participación
activa en la toma de decisiones, del
contacto e interacción con otros
niños, etc. En este aspecto, convie-
ne señalar la necesidad de que
otras personas que conviven habi-
tualmente con el niño (profesores,
compañeros, amigos...) conozcan
con objetividad y sin dramatismos
su realidad, para que así sepan
tratarlo adecuadamente, esto e s ,
como a uno más con algunas carac-
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terísticas peculiares. En ese senti-
do, Tomaz, Aguino y Antunes
(1998) implementaron en São
Paulo (Brasil) un programa de
información en la escuela dirigido
tanto a profesores como al resto del
personal. Tras su intervención,
constataron un mayor interés,
acercamiento, entendimiento y
comprensión hacia la hemofilia por
parte de aquellos profesionales y
una optimización de la integración
de los niños hemofílicos en su
comunidad escolar.

— Otro punto esencial es fomentar la
adherencia terapéutica, muy espe-
cialmente a protocolos profilácticos
(y a tratamientos de inmuno tole-
rancia –supresores de los inhibido-
res–). Es bien conocido que en
cualquier persona, aún "sana", es
difícil conseguir que dé el paso de
la información a la acción; esto es,
del conocimiento de pautas benefi-
ciosas para su estado de salud
general y, por ende, para su cali-
dad de vida a la puesta en práctica
de las mismas –que venimos deno-
minando conductas de salud–. Sin
embargo, es aún más difícil –y más
importante– que persevere en ellas
y las integre en su vida diaria, con-
virtiéndolas en hábitos cotidianos y
estilos de vida saludables. Pues
bien, en el enfermo crónico, en este
caso en el afectado de hemofilia,
dicho aspecto es primordial por las
repercusiones que tiene para su
bienestar.

Y así, la adherencia terapéutica
merece consideración aparte ya
que, si bien la adherencia al trata-
miento a demanda –es decir, una
vez que se presenta el episodio
hemorrágico– (tanto autotratamien-
to en el domicilio como acudiendo
a un centro hospitalario) suele ser
elevada, no se puede decir lo
mismo de la adherencia a los pro-

tocolos profilácticos. Estos consis-
ten, grosso modo, en la administra-
ción preventiva de forma continua
y por vía intravenosa de concentra-
dos del factor de coagulación defi-
ciente, para así poder reducir o eli-
minar los episodios hemorrágicos
al mantener permanentemente los
niveles plasmáticos del factor al
menos en el 1%; por ello están
especialmente aconsejados en ca-
sos de hemofilia severa. La profila-
xis puede ser primaria –aplicada
desde que, en la infancia, aparecen
las primeras manifestaciones y no
existen aún lesiones articulares– o
secundaria –cuando ya ha apareci-
do algún tipo de afección articular,
aunque sea inicial–. Y si bien la
profilaxis secundaria ralentiza la
progresión de la lesión (Aledort,
Hishmeyer y Pettersson, 1994),
sólo la profilaxis primaria se ha
revelado eficaz para evitar a largo
plazo las secuelas de la enferme-
dad (especialmente artropatías) y
mejorar la calidad de vida de los
afectados y sus familias (Berntorp,
Boulyjenkov y Brettler, 1995;
Butler, 1998; Liesner, Khair y
Hann, 1996; Nilsson; Royal et al.,
1998).

Las ventajas de los tratamientos
p rofilácticos frente los tratamientos
a demanda son sustanciales, tanto
desde el punto de vista individual
( reducción de episodios hemorrági-
cos y/o dolorosos, disminución del
riesgo de artropatías y otras compli-
caciones, decremento en los niveles
de absentismo escolar y laboral,
mejoras en el estado de salud, la
calidad de vida y la satisfacción
vital, etc.), como socioeconómico
( m e rma de los gastos médicos, des-
censo en el número de consultas,
u rgencias, hospitalizaciones, etc.).
En una investigación al re s p e c t o
(Gringeri, 1998), 40 niños con
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hemofilia severa y con al menos un
episodio hemorrágico en los seis
meses anteriores al estudio pero sin
lesiones articulares, fueron distri-
buidos al azar en dos grupos, a
s a b e r, tratamiento a demanda y
tratamiento de profilaxis primaria.
Después de un periodo de segui-
miento de un año, ninguno de los
niños del grupo profiláctico pre s e n-
tó episodios hemorrágicos. Por su
parte, Royal et al. (1998) llevaron a
cabo un vasto estudio intern a c i o n a l
en 566 pacientes hemofílicos trata-
dos en 16 centros europeos. Se les
pasó el SF-36, para evaluar ocho
dimensiones de la calidad de vida
p e rcibida en aspectos de salud. Los
resultados reflejan que los pacien-
tes tratados mediante pro f i l a x i s
– f rente a los tratados a demanda–
p u n t u a ron significativamente más
alto en la dimensión de salud men-
tal y re f i r i e ron menos dolor y mejor
estado general de salud.

Sin embargo, y a pesar de las
ventajas referidas, la adherencia no
es siempre la óptima y necesaria:
frecuentemente, los afectados no
mantienen las pautas de comporta-
miento idóneas que la terapia de
profilaxis requiere. En su estudio
McMahon, Smith, Lakshmandass y
Smith (1998) encontraron que el
26% de los pacientes monitorizados
interrumpieron por su cuenta el
tratamiento profiláctico al menos
una vez.

Por tanto, es necesario pregun-
tarse sobre las barreras que obsta-
culizan esta adherencia a la profi-
laxis. Probablemente, la principal
es la dificultad e incomodidad para
llegar a los accesos venosos perifé-
ricos e incluso el deterioro de tales
ante venipunciones intensivas. Por
ejemplo, en el referido estudio de
McMahon et al. (1998) el 50% de
los pacientes de la muestra tratada

profilácticamente tuvo problemas
con los accesos venosos. Éste es
un serio inconveniente que puede
ser subsanado mediante la inser-
ción quirúrgica de catéteres o
reservorios subcutáneos; sin em-
b a rgo, estas opciones, aunque prác-
ticas, no están aún exentas de
complicaciones, fundamentalmente
de tipo infeccioso. Otras razones
–éstas más de tipo psicosocial– que
suelen ser aducidas para no man-
tener la adherencia son: falta de
convicción sobre su utilidad; temor,
aversión o rechazo a pincharse casi
a diario (en niños, los padres pue-
den "ceder" a que no se pinche por
lo que de disgusto y malestar pro-
duce en el hijo, optando así por los
beneficios a plazo inmediato sobre
los beneficios a largo plazo); aban-
dono voluntario por "encontrarse
bien"; falta de aceptación o "nega-
ción" de la realidad (el tratamiento
le recuerda continuamente que
está afectado por una enfermedad
crónica), etc.

¿Cómo mejorar la adhere n c i a ?
Los problemas referidos pueden
subsanarse con un programa de
intervención que incluya, al menos,
los siguientes puntos: 1) Pro p o rc i o-
nar información adecuada re s p e c t o
al autotratamiento vigilado y la pro-
filaxis para crear expectativas positi-
vas respecto a su eficacia y las ven-
tajas asociadas, alentando la comu-
nicación bidireccional y el f e e d b a c k
para que expresen sus dudas, mie-
dos, preocupaciones, necesidades,
dificultades, etc.; 2) Formación y
e n t renamiento en las pautas idóne-
as y 3) Generar o incrementar la
autoeficacia percibida para el mane-
jo del autotratamiento vigilado y la
p rofilaxis –fundamentalmente me-
diante persuasión verbal, experien-
cia vicaria y los propios logros de
ejecución–. Este es un aspecto clave,
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ya que la autoeficacia percibida es
un poderoso motivador de la con-
ducta humana (Bandura, 1987)

— Por último, nos re f e r i remos a cómo
a f rontar y proceder con el dolor. Es
ampliamente reconocido el carácter
no unitario de la experiencia dolo-
rosa: el dolor es un fenómeno com-
plejo, en el que intervienen no solo
aspectos neurofisiológicos sino
también psicológicos y sociocultu-
rales. Así, variables como la aten-
ción, sugestión, tipos de pensa-
mientos, creencias, valores cultura-
les, etc. desempeñan un papel fun-
damental en la experiencia subjeti-
va de dolor. Ya Melzack y Casey
(1968) re s e ñ a ron tres dimensiones
i n t e rdependientes implicadas en la
experiencia dolorosa: la sensorial-
discriminativa (sensaciones físicas),
la motivacional-afectiva (sentimien-
tos emocionales) y la cognitivo-e v a-
luativa (pensamientos y cre e n c i a s ) .
En los afectados de hemofilia –ade-
más de enfatizar la importancia de
p revenir tanto como sea posible los
episodios hemorrágicos– una vez
a p a recido el fenómeno doloro s o ,
lejos de tener que ser "sufrido y
soportado" pasivamente por el
e n f e rmo o, en el mejor de los casos,
ser aliviado farm a c o l ó g i c a m e n t e ,
hoy podemos utilizar múltiples
herramientas psicológicas y psico-
sociales para el manejo del mismo,
de cuya validez existe probada evi-
dencia experimental.

No es aquí momento de porm e n o-
rizar la descripción de estas técnicas
y sus particularidades; sirva, sin
e m b a rgo, citar la efectividad clínica
para reestructurar el sistema de per-
cepción del dolor de las técnicas
para incrementar la autoeficacia de
a f rontamiento del dolor, el b i o f e e d -
b a c k, el control de la respiración, el
e n t renamiento en relajación, la ima-
ginación guiada, la visualización...

DEL PRESENTE AL FUTURO:
ESPERANZAS, FRUSTRACIONES Y
OTRAS CONSIDERACIONES

En la actualidad están teniendo lugar
importantes avances en investigación,
especialmente en lo que se refiere a inge-
niería genética molecular y a terapia
génica, que se espera puedan, a medio
plazo, transformar las hemofilias severas
en formas leves e incluso curar la enfer-
medad. Por lo que respecta a la ingenie-
ría genética, la aplicación de la tecnología
recombinante ha permitido desde 1992
obtener concentrados de factor de origen
no humano, los cuales ofrecen considera-
bles ventajas sobre los de origen humano
(minimización y/o eliminación del riesgo
de infecciones y contagios, producción
del factor en grandes cantidades, reduc-
ción de costes económicos, etc.) Sin
embargo, presentan también severos
inconvenientes a los cuales aún no se ha
logrado dar solución como la creación de
anticuerpos (inhibidores) frente al factor.
Por eso, la ingeniería genética en el
campo de la hemofilia actualmente vuel-
ca sus esfuerzos en la producción de
nuevos factores de coagulación recombi-
nantes de segunda generación.

Por su parte, la terapia génica preten-
de introducir el gen carente en los enfer-
mos. Ya se ha conseguido el aislamiento,
secuenciación y clonación del gen involu-
crado para el factor VIII y el factor IX, así
como la persistencia y/o amplificación
del gen en las células escogidas. Además,
los resultados obtenidos con animales
indican que también se está logrando
parcialmente la implantación de células
con el gen clonado, su multiplicación y
funcionamiento adecuado –que pasa por
la liberación de la proteína deficitaria–.
No obstante, los progresos científicos vin-
culados a la manipulación y alteración
genética plantean importantes inquietu-
des éticas y no permanecen ajenos al
debate y a la polémica internacional.

Por otra parte, estos avances tampoco
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pueden eclipsar la importancia de la
atención personalizada y de la interven-
ción psicosocial en los afectados de
hemofilia que son, por encima de todo,
personas y no sujetos clínicos.

Además, estos sofisticados adelantos
de la "ultratecnología" no deben hacernos
olvidar que en la actualidad todavía unas
280.000 personas –¡el 80% de quienes
padecen hemofilia en el mundo!– no reci-
ben tratamiento adecuado: son los hemo-
fílicos de los países pobres o en vías de
desarrollo, cuyo presupuesto no llega
para prestarles cobertura y atención
específica.

Otra cuestión importante –que, por
tener entidad propia, no abordamos en
este trabajo pero que no podemos obviar–
es el elevado porcentaje de afectados de
hemofilia que fueron en su día (funda-
mentalmente al principio de los ochenta)
contagiados por el virus de inmunodefi-
ciencia humana (VIH) y por el virus de la
hepatitis en sus distintos tipos, especial-
mente del tipo C (VHC), descubierto en
1989. Por ejemplo, entre 1980-83 en el
Hospital de La Paz de Madrid fueron
infectados con el VIH 257 hemofílicos
–un 59% de la población hemofílica aten-
dida– (Bernal, Ortiz, Jiménez, García-
Albert, Magullón y García-Saiz, 1998;
Ortiz, Jiménez, Magullón y García Saiz,
1998). En el caso de la hepatitis C todos
los estudios revelan que la prevalencia es
aún mayor; en algunas muestras, casi
un 100% de los hemofílicos tratados
habitualmente con infusión de factor
antes de la introducción de métodos de
inactivación viral fueron contagiados con
el virus (Fundació Privada Catalana de
l’Hemofilia, 1996; Tagariello, Pontisso,
Alberti, Belvini, Are, Salviato, Davoli y
Traldi, 1998). Estos hechos requieren
una consideración especial en cuanto a
la intervención psicosocial en dicha
población (planificación de programas
especiales de información, educación y
apoyo, manejo del estrés y la desesperan-

za, prevención de conductas de riesgo
sexuales y no sexuales, etc.)

CONCLUSIONES

Las ideas pergeñadas en este trabajo
pueden compendiarse en los siguientes
aspectos referidos a la intervención psi-
cosocial en los afectados de hemofilia: 1)
ofrecer programas informativos y/o edu-
cativos que pertrechen al hemofílico y a
su familia de información precisa y rea-
lista sobre el trastorno, sus manifestacio-
nes, sus repercusiones y su tratamiento;
2) desarrollar habilidades de coping en el
afrontamiento, manejo y autocuidado de
la enfermedad, fomentando el papel acti-
vo y la asunción de la parte de responsa-
bilidad correspondiente; 3) desarrollar
habilidades comunicativas para fomentar
e incentivar una comunicación adecuada
y eficaz; 4) fomentar actitudes positivas
respecto a comportamientos, hábitos  y
estilos de vida saludables; 5) alentar e
impulsar la autonomía e independencia
del hemofílico, especialmente del enfermo
infantil, que impida la sobreprotección, la
estigmatización y el aislamiento y facilite
su óptima integración social y escolar 6)
promover la adherencia terapéutica,
haciendo especial hincapié en generar o
incrementar la autoeficacia percibida
para el manejo de los protocolos profilác-
ticos; 7) promover el conocimiento y el
entrenamiento en técnicas de afronta-
miento y manejo del dolor.

Todas las características descritas en
este trabajo implican que la atención y el
tratamiento de la hemofilia no pueden
llevarse a cabo únicamente mediante un
planteamiento estrictamente médico
(concepción clásica en la que la enferme-
dad crónica ha de "sufrirse" pasivamente
y lo mejor que puede hacer el enfermo es
mantener el tratamiento medicinal o far-
macológico prescrito). Muy al contrario,
se demanda un enfoque multidisciplinar
que pueda incidir en la mejora de la cali-
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dad de vida de los afectados, de forma
que el propio paciente sea el agente acti-
vo en el control de la enfermedad y
asuma responsabilidades en el cuidado
de la misma. Tal enfoque integral en la
consideración y el abordaje de la hemofi-
lia y su terapéutica exige abarcar tanto
aspectos médicos como psicosociales, y

no de forma independiente sino comple-
mentaria, interrelacionada y holista. Por
ello, se ha de luchar contra la sectoriza-
ción o atomización excesiva en la acome-
tida del trastorno y auspiciar la coordi-
nación entre los diferentes servicios
implicados y la formación de equipos
multidisciplinares.
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