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CONSENSO DE INDICADORES EN HEMOFILIA /

1. INTRODUCCION

La Cuenta de Alto Costo dentro de su plan de trabajo ha participado
y liderado el desarrollo de diferentes estrategias para promover la
adecuadaatencionde pacientesconhemofiliay ofrascoagulopatias
en el pais con el fin de que los responsables de la atencion de esta
poblacion puedan gestionar el riesgo adecuadamente a través de
insumos como del registro de informacion, la implementacion de
programas, la constitucion y organizacion de centros de referencia
y la medicion de dicha gestion a través de indicadores que son el
proposito del presente trabajo.

La gestion del riesgo en los pacientes con diagnostico de Hemofilia
A o B, debe estar encaminada como en ofras patologias a
controlar las complicaciones derivadas de la misma, que pueden
ser modificadas por diversas intfervenciones en salud. A pesar del
origengenéticoenestapatologia, diversosestudioshandemostrado
la influencia que tiene el manejo integral en la disminucion de los
sangrados (musculos y las articulaciones), ademas del manejo
del dolor, la inflamacion, la rigidez y la restriccion de la movilidad,
evitando la afectacion de la funcionalidad y la calidad de vida.

La literatura soporta que alrededor del mundo se han establecido
indicadores para la medicion de resultados de la aftencion de
estos pacientes, aun asi, también se soporta que aunque estan
establecidos dichos indicadores, son muy pocos los centros que
miden confinuamente su gestion y resultados. Por lo anterior la
Cuenta de Alto Costo en cumplimento de su mision y consciente
de la necesidad de medir resultados, plantea vy establece en
el presenfe documento la metodologia llevada a cabo para la
definicion de indicadores y el resulfado del consenso entre todos
los actores del sistema para lograr medir los resultados de las
infervenciones en esta poblacion y establecer una linea de base
pais que permita conocer el estado actual de Colombia de acuerdo
a las connotaciones y caracteristicas propias de su sistema y de
esta manera plantear a futuro comparadores internacionales con
el fin de qgjustar estrategias y promover acciones de mejora en pro
de la calidad de la atencion de los pacientes con estas patologias.

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
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2. PREGUNTA DE CONSENSO

¢, Cudles son los indicadores necesarios para evaluar los resultados
en gestion del riesgo en pacientes con diagnostico de hemofilia A
0 B para aseguradores y prestadores en Colombia?

3. OBJETIVOS

3.1. General

Definir con los diferentes actores del SGSSS* los indicadores
necesarios para la medicion de resulfados en gestion de riesgo en
pacientes con diagnostico de Hemofilia A y B para aseguradores y
prestadores en Colombia (sin detrimento de la libertad de continuar
usando ofros indicadores).

*Participacion presencial y activa: Ministerio de Salud y Proteccion
Social, Superintendencia Nacional de Salud, Liga Colombiana de
Hemofilicos, Asociaciones Cientificas, Aseguradores, Expertos clinicos.
Ofra participacion: Industria farmacéutica participa con envio
de bibliografia vy los prestadores de servicios de salud en trabajo
conjunto con aseguradores.

3.2. Especificos

o Verificar la factibilidad de medir los indicadores definidos en
Colombia.

e Estandarizar la forma de medirlos.

e Establecer los puntos de corte.

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
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4. ALCANCE

» Utilidad y aplicacion en todo el territorio nacional.

o Utiliza la informacion disponible, medicina basada en evidencia y
recomendaciones de expertos.

* Participacion amplia y libre

* No limita a medir ofros indicadores

* Noincluye:
» Eleccion de tratamientos, niinsumos, ni medicamentos
» Confratacion, ni tarifas
» Infraestructura, ni costos, ni pagos

» Nila relacion EPS-IPS, ni con los pacientes.

5. METODOLOGIA

Se redlizdb una invitacion a la reunion de apertura la cual fue
enviada a todos los actores del SGSSS entre representantes de las
aseguradoras en salud, Ministerio de Salud y Proteccion Social,
Superintendencia Nacional de Salud, Defensoria del Pueblo,
Asociacion Colombiana de Hemato -Oncologia de Adultos vy
Asociacion Colombiana de Hematfo - Oncologia Pediatrica,
Liga Colombiana de Hemofilicos y ofros hematdlogos expertos.
La participacion en el proceso también se hizo extensiva a otfros
expertos tematicos para trabagjo virtual conjunto alos aseguradores
y a la industria farmacéutica con aportes bibliograficos. De igual
forma se puso en conocimiento de la Federacion Mundial de Ia

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
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Hemofilia sobre el trabajo en curso para sus aportes bibliograficos
y sugerencias. Para la realizacion del consenso fueron necesarias
las siguientes etapas:

a. Reunion inicial:

Se realizd la apertura con la presentacion de la contextualizacion
sobre la metodologia adoptada para la realizacion del consenso.
Posteriormente algunos de los invitados compartieron sus
experiencias frente a la medicion de indicadores en hemofilia al
interior de sus entidades con el fin de dar a conocer alos asistentes
el estado del arte de la aplicacion de estas mediciones en el
pais. Luego se expuso el proposito y la metodologia del consenso,
ademas de presentarlos avances alcanzados en la revision tedrica
y la propuesta de objetivos generales y especificos, la pregunta y
alcance los cuales fueron sometidos a lectura y discusion grupal
en lo concerniente aredaccion, claridad y pertinencia. Al final de
la reunion se llegd a consenso absoluto en estos aspectos entre
los asistentes.

Se establecido un grupo de revision para la siguiente etapa. Los
inferesados en formar parte de estos grupos se inscribieron para
participarenlarevision de literaturay aportar al presente documento.

b. Revisién de la literatura:

Se realizd una blUsqueda juiciosa de la literatura en bases de
datos medicas como Pubmed, Cochrane, Scielo, feniendo en
cuenta los siguientes términos de busqueda: Hemophilia, blood
disorder, management program, indicators, care mangement, risk
management, outcome indicators, functional scores, quality of
life measurement, mortality, bleeding frequency in  haemophilia
A, haemophilia B, tfreatment outcome, economic data/cost and
outcome: haemophilia A, haemophilia B, arthroplasty/replacement,
analyses/costs.

En la mayor parte de las bases de datos se tfuvo en cuenta los
siguientes filtros: publicaciones de los 10 Ulfimos anos, blusqueda

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
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en humanos, sin restriccion de idiomas. Se obfuvieron en general
alrededor 450 titulos con los cuales se siguid el siguiente proceso
para la seleccion:;

 Revision de fitulos: se revisaron los titulos de cada articulo
identificado por la bUsqueda de la literatura y se tomo la
decision de rechazar aquellos que: 1. Fueran una carta o
editorial. 2. Claramente no incluyeran un grupo, condicion o
resulfados de interés.

 Revision de abstracts: se revisaron los abstracts de los titulos
seleccionados y se excluyeron aquellos que: 1. Fueran una
carta o editorial. 2. No se relacionaran con la pregunta de
interés. 3. No incluyera un resultado de interés.

 Revision de articulos: se revisd brevemente cada articulo
para asignarlo a la respuesta de la pregunta. Se excluyeron
aquellos en los cuales ni la metodologia ni los resulfados
soportaban la respuesta a la pregunta.

Cada documento fue evaluado por su relevancia para dar
respuesta a cada pregunta y su calidad metodologica. Se extrajo
la informacion mas representativa o aquella que diera respuesta
a la pregunta planteada y se consolidd en una matriz  de
recomendaciones.

Posteriormente atravéesdelinstrumento GRADE se midio lacalidad
y la fuerza de las recomendaciones no solo frente al diseno del
estudio sino a la aplicabilidad de dichas recomendaciones vy
sus resulfados. A confinuacion, se presenta la herramienta
de cdlificacion con los documentos que resulfaron mejor
calificados y algunos de ellos que no cumplieron la calificacion
de calidad pero pueden tenerse en cuenta. No se incluyen aqui
los documentos con mala calificacion.

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
www.cuentadealtocosto.org 15
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c. Discusién Virtual:

A partir del 30 de Junio de 2015 se da inicio al envio de
la literatura  enconfrada al grupo de revisores con el fin de dar
inicio a la lectura y a la discusion de los indicadores para evaluar
la adecuada gestion de riesgo en hemofilia. Se reciben aportes
de algunos de los revisores y se incluye dicha literatura a la base
bibliografica para ser compartida con el grupo de frabgjo. El 15
de Julio se envia al grupo revisor el documento preliminar para su
revision y aporte previo al cierre de consenso.

d. Reunién de cierre:

Se realizd la invitacion a la reunion de cierre de consenso para el
dia 22 de Julio de 2015 a la cual se convocaron representantes
de las aseguradoras en salud, enfidades gubernamentales y no
gubernamentales, hematbdlogos expertos, expertos en metodologia
de desarrollo de estandares tecnicos y epidemidlogos. Se llevd
a cabo la reunion dando apertura con la presentacion de los
resulfados preliminares del primer reporte de informacion de
hemofilia. Posteriormente se expuso la metodologia llevada a
cabo, un resumen de la evidencia encontrada y de la evaluacion
de la misma y posteriormente se presentaron los indicadores
propuestos para evaluar la gestion del riesgo. La metodologia
usada fue a través de votacion con el sistema Turning point donde
el indicador propuesto quedaba incluido en el listado si posterior
a la votacion se contaba con mas del 50% de la votacion a favor,
solo podia votar un represéentate por cada entidad. Cada uno
de los indicadores fue discutido en cuanto a su importancia en la
medicion, la forma propuesta de medicion, al significado de su
resultado y en cuanto alos puntos de corte propuestos para evaluar
cada uno de ellos. De los 10 indicadores llevados para discusion
se seleccionaron 9 y se propuso al final de la reunion incluir 2
indicadores adicionales para un total de 11 indicadores que se
describiran en las recomendaciones del presente documento.

Cuenta de Alto Costo. Fondo Colombiano de Enfermedades de Alto Costo.
22 www.cuentadealtocosto.org



CONSENSO DE INDICADORES EN HEMOFILIA ,/

e. Ajuste final y publicacion:

De acuerdo a las recomendaciones dadas por los participantes
revisores durante el cierre de consenso se readlizan gjustes al
documento y alos indicadores.

Debido a que para la mayoria de indicadores es dificil establecer
un comparador debido alas situaciones propias de la enfermedad
y del sistemna de salud de nuestro pais, es necesario medir la linea
de base de acuerdo al registro de informacion realizado en
el presente ano por la Cuenta de Alto Costo y a partir de estos
resultados iniciar el ejercicio de establecer punto de corte para
cada uno de los indicadores.

Posterior al calculo de los indicadores, se llevaron a cabo dos
reuniones para la revision por parte de expertos tematicos con
el fin de aclarar y ajustar la seleccion de variables para obtener
resultados confiables para el pais.

6. RESULTADOS DE BUSQUEDA DE EVIDENCIA

La evidencia encontrada por los revisores soporta la medicion de
diferentes indicadores en su mayoria enfocados en desenlaces
clinicos para pacientes con hemofilia severa y que por lo tanto
reciben factor de la coagulacion. Si bien estos desenlaces clinicos
hacen parte de la gestion del riesgo de aseguradores y prestadores,
es importante tener en cuenta que en el amplio contexto en el
que se desenvuelve la atencion de estos pacientes vale la pena
analizar el ambito organizacional con el fin de medir que ofras
estrategias de connotacion administrativa permiten que se lleve a
cabo la adecuada atencion de estos pacientes.

Ademas de la bibliografia consultada, se solicitd el apoyo de la
Federacion Mundial de la Hemofilia y de clinicos expertos con el fin
de ampliar el marco soportado por la literatura y poder incluir una
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serie de indicadores que desde la perspectiva organizacional son
fundamentales en el desarrollo de esta herramienta de medicion
feniendo en cuenta que en el marco del concepto de gestion
del riesgo emitido por el Ministerio de Salud y Proteccion Social
se incluyen no solo la evaluacion de desenlaces clinicos sino el
seguimiento, monitorizacion, adecuacion de redes de atencion
entre otras estrategias trazadoras.

El termino indicador, fiene inmerso el concepto de medir o
evaluar. Algunos autores han definido que “un indicador es una
expresion cuantitativa del comportamiento de las variables o
caracteristicas del producto o servicio generados mediante un
proceso, en una organizacion” (1), también se ha definido como
“una medida cuantitativa que puede usarse como guia pard
confrolar y valorar la calidad de las actividades, es decir, la forma
particular (normalmente numérica) en la que se mide o evalua un
criterio” (32). Por lo anterior, la formulacion de indicadores que
permitan evaluar los resulfados en gestion del riesgo en pacientes
con diagnostico de hemofilia A o B, estan estrechamente ligados
al componente clinico de la patologia, al estado de salud de las
personas y a la calidad de la atencion en salud que estas han
recibido. Con respecto a lo anferior, se conocen dos grandes
grupos de indicadores: los de proceso y los de resultado, los cuales
se articulan y complementan; asi, los indicadores de proceso
evaluan acciones que estan encaminadas a modificar aspectos
en salud y se constituyen una linea de base para fomar decisiones.
Es aqui, donde los indicadores de resultado complementan a los
de proceso, ya que reflejan como las acciones realizadas influyen
directamente en la salud de las personas.

Asi, se han definido los indicadores de proceso como la medida de
la enfrega apropiada (o inapropiada) de la atencion médica ala
poblacion en riesgo y los indicadores de resulfados, como aquellos
que fratan de representar las medidas de mejora de la salud (o
deterioro), atribuible a la atencion médica, sobre la base de los
resultados clinicos de salud (2).

Se podria decir que en hemofilia, los indicadores de resultado se han
agrupado en 2 grandes grupos: resulfados a largo plazo y resultados
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a corto plazo. Los primeros, se relacionan con la calidad de vida,
la mortalidad, la esperanza de vida, la funcionalidad y evaluacion
del sistema musculo esquelético, la adquisicion de infecciones,
entre ofros. Los indicadores a corto plazo se corresponden con
los episodios de sangrado, con el diagnostico, con el uso del
factor de coagulacion y el desarrollo de inhibidores, la atencion
interdisciplinaria, el absentismo laboral o escolar, entre otros.
Algunos ensayos clinicos controlados, realizados en pacientes con
hemofilia A en profilaxis, han utilizado como resulfados primarios el
estado de las arficulaciones y el nUmero de eventos de sangrados.
Como resultados secundarios, se han identificado la incidencia de
dano articular, el nUmero de infusiones, el uso total de factor, la
calidad de vida, entre otfros (3).

Francoise Boehleny colaboradores realizaron un revision sistematica
con el fin de identificar indicadores para medicion de resultados
en las personas con hemofilia ya que plantean que los indicadores
se han limitado a la evaluacion de laboratorios (niveles de factor
VIl o IX) y resultados clinicos (como la frecuencia de sangrado),
la morbilidad (por ejemplo los vinculados con artropatia) y la
mortalidad; y proponen que debido a innovadores tratamientos
para personas con hemofilia, existe la necesidad de considerar
ofras medidas de resultado, como la deteccion temprana vy la
cuantificacion de articulaciones afectadas, la calidad de vida y
andlisis econdomicos o de costo- utilidad. (4)

Dentro de la discusion que los investigadores plantean, afirman que
los sistemas de puntuacion estan claramente recomendados por
expertos en el cuidado de la hemofilia. Sin embargo, la mayoria
de los centros no lo hacen ya sea por falta de tiempo, falta de
recursos especializados y la falta de dinero. Por lo antferior plantean
la importancia de proponer medidas minimas de resultado que se
pueden hacer de forma rufinaria para seguimiento frecuente.

A confinuacion, se realizard una breve exposicion de algunos
ejemplos documentados de diversos estudios readlizados en
pacientes con hemofilia, evaluando distintos procesos y resulfados
en esta poblacion.
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Frecuencia de Sangrado

Dado que el sangrado es el sello distintivo de la hemofilia (2), la
frecuencia del sangrado, se ha documentado como uno de los
principales indicadores de gestion de riesgo en los pacientes con
hemofilia. Documentar las hemartrosis, el nUmero de episodios, la
localizacion y las razones, el tipo de tratamiento (dosis, nUmero e
intervalo), la respuesta al tratamiento, son un parametro importante
para evaluar la eficacia al fratamiento (2).

La mayoria de los estudios, hacen una diferenciacion teniendo en
cuenta el tipo de fratamiento, es decir, el nUmero de sangrados
articulares asociados con cada uno de los esquemas de manejo
de la hemofilia A, es decir, a demanda y en profilaxis (5).

En pacientes hemofilicos con profilaxis dentro de los indicadores
identificados se encuentran el numero de nuevos episodios
de sangrado en pacientes con profilaxis (6), el numero de
sangrados por anho, inferpretondolo como el numero de
eventos hemorragicos dividido por de tiempo en el regimen
de tratamiento, en anos; ademas del nUmero de sangrados
articulares por ano (7), construyéndose de forma mas especifica;
el numero total de pacientes con sangrados y el numero de
sangrados observados (7). El nUmero anual de sangrados (8) (9)
(10) (11), con menor frecuencia, se ha estudiado el nUmero de
sangrados por mes (12), algunas veces en sitios de sangrado
especificos (articulacion diana, las articulaciones, los musculos,
los fejidos blandos sangra).

Latasa anual de sangrado, siendo el sangrado en las arficulaciones,
la manifestacion predominante de enfermedad grave, la tasa de
hemorragias articulares durante mucho tiempo ha sido considerado
como un medida directa e inmediata no solo la gravedad de
la enfermedad, sino también de la eficacia de la terapia que se
administra durante los Ultimos 12 meses (13).

La definicion de sangrado de acuerdo Fisher y Collins (7) hace
referencia al evento de sangrado que requiere tratamiento con
FVIII y el cual fue descrito con fecha, hora, lugar (articular o no
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articular) y causa (fraumatica o no traumatica). La causa de la
hemorragia podria ser registrada como traumatica, espontanea o
desconocido. Esta informacion permite medir la tasa anual de
sangrado por paciente lase calcula como el numero de sangrados
dividido el nUmero de dias en estudio * 365,24 (14).

La Agencia Europea de Medicamentos, refiere que dentro de los
resulfados de eficacia a corto plazo en los pacientes con hemofilia,
se deberian incluir medidas relacionadas con las hemorragias
arficulares o el nUumero total de hemorragias. También sugieren la
importancia de hacer una diferenciacion entre los re sangrados y
los nuevos sangrados, como medida de eficacia (15).

Ofros indicadores sugeridos son la determinacion de la edad del
primer sangrado articular y la esperanza de vida, asi como el
numero anual de hemorragias articulares en la profilaxis (16)

Desarrollo de Inhibidores

El desarrollo de inhibidores es la complicacion mas seria en
los pacientes con hemofilia (17) La presencia de un inhibidor
no incrementa la mortalidad pero complica el fratamiento e
incrementa la mortalidad relacionada a la enfermedad porgue no
responde a la terapia estandar (17).

Algunos estudios sugieren que “la mayoria de los inhibidores se
desarrollan de forma femprana en la trayectoria del fratamiento
después de una mediana de 10 exposiciones al factor y que
los inhibidores son menos frecuentes en pacientes que han
recibido mas de 150 exposiciones con reemplazo de factor” (2).
Por lo cual, los indicadores relacionados con la presencia de
inhibidores se encuentran relacionados con los esquemas para
el famizaje de inhibidores, sugiriendose especificamente que en
los pacientes con hemofilia severq, se realice un famizaje dos
veces al ano (2).

Ademas, el tfratfamiento y seguimiento a estos pacientes, donde
el éxito del tratamiento, estd dado por un nivel de inhibidor
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indetectable (<0,6 UB), la recuperacion factor >= 66%, una vida
media del factor >=6 horas y la ausencia de exposicion adicional,
después de la anamnesis (17).

Uso de concentrado del factor - costos

Otro aspecto relevante, en el momento de abordar la hemofilig,
es lo relacionado con el factor de coagulacion. Algunos estudios,
lo han evaluado como las unidades de concentrado de factor de
coagulacion, usado por cada paciente por ano (6). El Ministerio
de Sanidad Espanol, hace el andlisis, por un lado, como el uso
del factor en unidades internacionales (Ul) y por ofro lado, como
el indice de consumo, calculado como el uso del factor de
coagulacion como unidades de factor per capita expresada en
unidades internacionales (18).

Ofros estudios, se han cenfrado en la realizacion de andlisis
de costos para estudiar este aspecto. Se sabe que los costos
del tratamiento se han medido por el consumo del factor de
coagulacion, demostrado que el costo del factor de coagulacion,
abarca alrededor del 90% de los costos directos e indirectos de
fratamiento, independientemente de la estrategia de tratamiento
utilizado (8) (10).

Calidad de vida

La bibliografia reciente ha documentado que la evaluacion de
resultados de la atencion en salud, debe incluir la perspectiva del
paciente. Asi la Red Europea de Hemofilia (European Haemophilia
Network -EUHANET) sugiere, que es importante la medicion de la
calidad de vida (6) en los pacientes con hemofilia, como resulfado
a largo plazo.

Diferentes instfrumentos para evaluar la calidad de vida se han
disenado, sin embargo difieren en aspectos como el alcance,
la poblacion (adultos, nifos o adolescentes), la forma de
administracion (auto administrado, cuestionario, o administracion
por computador, o por entrevista), el propodsito de la evaluacion
(descriptivo, evaluativo, o predictivo), y el método por el cual fue
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desarrollado (19). Los 4 instrumentos mas utilizados en adultos son el
Sickness Impact Profile (SIP), el Nottingham Health Profile (NHP), the
World Health Organization Quality of Life Assessment (WHOQOL), y
el SF-36 Health Survey, para nihos, ofras escalas también han sido
desarrolladas (19),(13) (20).

La calidad de vida relacionada con la salud, se ha identificado
como medida de resultado, ya que permite la fusion entre los
indicadores clinicos y las medidas indirectas en salud (21).

Respecto alosinstrumentos utilizados para medir la calidad de vida
relacionada con la salud en los adultos con hemofilia, se conoce el
HAEMO-QOL-A, el cualincluye 6 dimensiones: la funcionalidad fisica,
los problemas psicosociales, el rol, el miedo y las preocupaciones,
el afecto y las preocupaciones relacionadas con el fratamiento,
ha sido utilizado en diversos paises y esta disponible en varios
idiomas (19). También se conoce el Hemofilia-QolL el cual incluye
ademas de las anteriores, la valoracion del dano articular, el dolor,
la satisfaccion y las dificultades con el fratamiento y la salud mental
(19). Ofras herramientas son el Hemolotain-Qol, el Haem-A-QolL
(Italia), el Qual-Hemo (Francia) (22).

El A36 Hemofilia-QolL®1 es un instrumento especifico para la
evaluacion de la calidad de vida de adultos con hemofilig,
desarrollado y validado en Espana durante el periodo 2001-2005 (23).

En ninos, las dos principales herramientas para medir la calidad de
vida relacionada con la salud son el Haemo-Qol and el Canadian
Haemophilia Outcomes - Kids Life Assessment Tool (CHO-KLAT) (22)
(24) (25).

Es importante mencionar que las medicion de la calidad de vida,
a fravés de instrumentos, miden de forma subjetiva el impacto de
la enfermedad y del tratamiento (15), por lo cual, es el paciente
quien debe dar un reporte de esto, lo que hace mas complejo
su analisis.

De forma complementaria, la adherencia al tratamiento tfambién
ha sido evaluada. Un estudio realizado en Estados Unidos, propuso
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apreciar la adherencia al fratamiento en los pacientes con
profilaxis, a tfravées de un indicador denominado: porcentaje de
infusiones de factor de coagulacion administradas (numero de
infusiones de profilaxis administradas/numero de infusiones de
profilaxis esperadas x 100). (26). Sin embargo, el calculo de este
indicador, depende de la persona, por lo cual no es un indicador
facil de medir y debe ser hallado en un medio controlado de
forma previa.

Ofro estudio documento la adherencia al tratamiento, a fravés de
la adherencia a la dosis y a la frecuencia de administracion (7). La
adherencia a la dosis, se expresd como el porcentaje de infusiones
dentro de un rango especifico para una dosis profildctica; vy la
adherencia a la frecuencia de administracion fue expresada
como el porcentaje de semanas en donde el numero de infusiones
del factor de coagulacion, fue el mismo que lo prescrito (7). Otfra
escala construida en base a la dosis y la frecuencia de infusion del
factor, analizd la diferencia entre la dosis prescrita y la dosis usada
por el paciente, siendo la frecuencia analizada de igual manera
por semana (27)

Evaluacion del sistema musculo esquelético

Ofro importante resultado a largo plozo del fratamiento en
los pacientes con Hemofilia, es el estado del sistema musculo
esquelético, debido a las complicaciones y limitaciones que de
el se derivan. Por lo cual, se han utilizado diversas puntuaciones
ortfopédicas y radiologicas, para redlizar el seguimiento a los
pacientes con profilaxis (11), ademas del uso de diferentes
imagenes diagnosticas y escalas de valoracion del dolor (2).

Una revision realizada, identifico 14 medidas de resultado clinicos
utilizados para evaluar la funcion fisica en los ninos con hemofilia,
registrando seis dominios de la funcion fisica; ponerse de pie y
caminar, la fuerza muscular, el rango de movimiento articular, la
capacidad aerdobica, la actividad fisica, ademas de instrumentos
mulfi item para evaluar la funcion musculo esquelética global (28).
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Las herramientas mas ufilizadas, son las propuestas por la
Federacion Mundial de Hemofilia: the clinical or orthopaedic joint
score y the radiological score according to Pettersson (8), otros
cuestionarios para la evaluacion funcional (Haemophilia Activities
List ), y la Functional Independence Score in Hemophilia 29) (25);
instrumentos para medir el estado de las articulaciones (13)
tfambién han sido desarrollados.

Mortalidad - Esperanza de vida - Incidencia

Lamortalidad puede estarrelacionado conlacalidaddelaatencion
cuando la historia natural de una enfermedad potencialmente
mortal puede, por ejemplo, ser modificado por tratamiento (12). Asi,
se han desarrollado indicadores de mortalidad, causas de muerte
(6) y sobrevida (12). En algunos estudios, la tasa de mortalidad,
se expresd como el numero de muertes entre las personas en una
categoria de la caracteristica dividido por el nUmero de anos de
seguimiento de dichas personas mulfiplicado por 1000 (muertes por
cada 1,000 anos persona) (30). La incidencia, es decir, frecuencia
de nuevos casos cada ano, también se ha documentado (12).

Absentismo escolar o laboral

Como indicadores de productividad y absentismo, el numero
de dias de escuela o de frabajo, que los pacientes y cuidadores
perdieron en los Ultimos 12 meses a causa de enfermedad, también
se han documentado, asi como el nUmero de dias percibido
con menor en la productividad (9). Estfe mismo indicador se ha
expresado como el numero de dias en que se faltd a la escuela o
al frabagjo debido a las hemorragias (6) (15).

Atencion multidisciplinaria

La OMS vy la FMH, reconocen claramente la necesidad de los
equipos mulfidisciplinarios en los Centros de fratamiento de
Hemofilia, con el fin de ofrecer una atencion optima. Se sugiere que
este grupo esté compuesto por méedicos, enfermeros, psicologos,
frabajadores sociales y especialistas de laboratorio, ademas de
ortopedistas, fisioterapeutas y especialistas en rehabilitacion,
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hepatologos, infectdlogos y ofros profesionales que permitan
brindar una atencion integral (31), mostrando que enfoque permite
lograr unos mejores los resultados clinicos, incluyendo mejoras en la
expectativa de vida de los pacientes.

Los centros de atencion infegral en Espana, refieren igualmente
la importancia de un equipo interdisciplinario especializado en la
atencion y necesidades de los pacientes con hemofilia (18).

La seleccion de indicadores debe estar basada en el tipo de
reqistro a partir del cual se obtendran los indicadores, por lo cual, no
todos los indicadores sugeridos por la literatura pueden ser hallados
con el registro realizado por la Cuenta de Alto Costo, debido a la
naturaleza del indicador. Lo que reafirma lo mencionado por el
reporte de EUCERD, en donde refiere que las caracteristicas de los
datos, reflejan la posibilidad de los indicadores (12).

7. INDICADORES NECESARIOS A TENER EN CUENTA

1) TASA DE SANGRADO GENERAL EN PACIENTES EN PROFILAXIS

Justificacion: La tasa de sangrado general es una medida
de efectividad del fratamiento profilactico ya sea desde la
perspectiva de dosificacion del medicamento en si, como desde
la perspectiva de la adherencia del paciente a su esquema de
fratamiento. El resultado de esta medicion permite a los clinicos y
tomadores de decisiones evaluar la efectividad de esquemay a su
vez, la efectividad del programa en el cual se atiende el paciente.

1.1) Tasa de sangrado general en pacientes hemofilicos con
inhibidores (alta respuesta) en profilaxis durante el periodo

Premisas: El evento de sangrado hace referencia a aquel que
requiere fratamiento con y el cual fue descrito con fecha,
hora, lugar (articular o no articular) y causa (fraumatica o no
fraumatica).
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Los pacientes con inhibidores son aquellos reportados con
inhibidores de alta respuesta, en los cuales la profilaxis se realiza
con agente de puente.

Numerador: # total de episodios de sangrado en pacientes
hemofilicos con inhibidores (alta respuesta) en profilaxis, durante
el periodo.

Denominador: # total de pacientes con diagnostico de hemofilia
con inhibidores (alta respuesta) en manejo con profilaxis, durante
el periodo.

Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Formula: Numerador/denominador

Tipo de indicador: Resultado

Linea de Base pais (2015): 4.5

Interpretacion: La tasa de sangrado general en los pacientes
hemofilicos en profilaxis con inhibidores (alta respuesta) fue de
4.5 sangrados, durante el periodo.

1.1.2) Tasa de sangrado general de tipo espontdneo en pacientes
hemofilicos con inhibidores (alta respuesta) en profilaxis durante
el periodo

Premisas: Solo fiene en cuenta sangrados de tipo espontaneo.
Los pacientes con inhibidores son aquellos reportados con
inhibidores de alta respuesta, en los cuales la profilaxis se realiza
con agente de puente.,

Numerador: # tofal de episodios de sangrado espontaneo

en pacientes hemofilicos con inhibidores (alta respuesta) en
profilaxis, durante el periodo.
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Denominador: # fotal de pacientes con diagnostico de hemofilia
con inhibidores (alta respuesta) en manejo con profilaxis,
durante el periodo.

Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Férmula: Numerador/denominador

Tipo de indicador: Resulfado

Linea de Base pais (2015): 1.8

Interpretacion: La tasa de sangrado general de tipo espontaneo
en los pacientes hemofilicos en profilaxis con inhibidores (alta

respuesta) fue de 1.8 sangrados, durante el periodo.

1.2) Tasa de sangrado general en pacientes hemofilicos sin
inhibidores en profilaxis

Premisas: Los pacientes sin inhibidores son aquellos reportados sin
inhibidores y tratados con Factor Vil o IX (no agente de puente)

Numerador: # total de episodios de sangrado en pacientes
hemofilicos sin inhibidores en profilaxis, durante el periodo.

Denominador: # total de pacientes hemofilicos sin inhibidores en
profilaxis, durante el periodo.

Constante: NA
Tipo de medida: Promedio
Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado
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Férmula: Numerador/denominador

Linea de base pais (2015): 1.5

Interpretacion: La tasa de sangrado general promedio en los
pacientes hemofilicos en profilaxis sin inhibidores fue de 1,5
sangrados durante el periodo.

1.2.1) Tasa de sangrado general de tipo espontdneo en pacientes
hemofilicos sin inhibidores en profilaxis

Premisas: solo tiene en cuenta sangrados de tipo espontaneo. Los
pacientes sin inhibidores son aquellos reportados sin inhibidores y
fratados con Factor VIl o IX (no agente de puente)
Numerador: # total de episodios de sangrado de tipo espontaneo
en pacientes hemofilicos sin inhibidores en profilaxis, durante el
periodo.

Denominador: # total de pacientes hemofilicos sin inhibidores en
profilaxis, durante el periodo.

Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/denominador

Linea de base pais (2015): 0.7

Interpretacion: La tasa de sangrado general de tipo espontaneo

en los pacientes hemofilicos en profilaxis sin inhibidores fue de 0.7
sangrados durante el periodo.
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2) TASA DE SANGRADO ARTICULAR EN PACIENTES EN PROFILAXIS

Justificacion: La tasa de sangrado articular es una medida
de efectividad del tratamiento profilactico ya sea desde la
perspectiva de funcionalidad del medicamento en si como
desde la perspectiva de la adherencia del paciente a su
esquema de fratamiento. El resultado de esta medicion permite
a los clinicos y fomadores de decisiones evaluar la efectividad
de esquema y a su vez la efectividad del programa en el cual
se atiende el paciente. El evento de sangrado articular hace
referencia a aquel que requiere tfratamiento (concentrado de
FVIII o IX / agente de puente), el cual fue descrito con fechaq,
hora, lugar (articular) y causa (fraumatica o no traumatica).

2.1) Tasa de sangrado articular en pacientes hemofilicos con
inhibidores (alta respuesta) en profilaxis.

Premisas: El evento de sangrado hace referencia a aquel
que requiere fratamiento con agente de puente y el cual fue
descrito con fecha, hora, lugar (arficular) y causa (fraumatica o
no traumatica).

Los pacientes con inhibidores son aquellos reportados con
inhibidores de alta respuesta, en los cuales la profilaxis se realiza
con agente de puente.

Numerador: # tfotal de episodios de sangrado arficular en
pacientes hemofilicos con inhibidores (alta respuesta) en
profilaxis, durante el periodo

Denominador: # tofal de pacientes hemofilicos con inhibidores
(alta respuesta) en profilaxis.

Constante: NA
Tipo de medida: promedio
Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado
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Férmula: Numerador/ Denominador

Linea de base pais (2015): 3.3

Interpretacion: La tasa de sangrado articular en los pacientes
hemofilicos en profilaxis con inhibidores (alta respuesta) fue de
3.3 sangrados durante el periodo.

2.1.1) Tasa de sangrado articular de tipo espontdneo en pacientes
hemofilicos con inhibidores (alta respuesta) en profilaxis.

Premisas: Solo fiene en cuenta sangrados arficulares de
tfipo espontaneo. Los pacientes con inhibidores son aquellos
reportados con inhibidores de alta respuesta, en los cuales la
profilaxis se realiza con agente de puente.

Numerador: # total de episodios de sangrado articular de tipo
espontaneo en pacientes hemofilicos con inhibidores (alta
respuesta) en profilaxis, durante el periodo

Denominador: # total de pacientes hemofilicos con inhibidores
(alta respuesta) en profilaxis.

Constante: NA

Tipo de medida: promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/ Denominador

Linea de base pais (2015): 1.5

Interpretacion: La tasa de sangrado articular de tipo espontaneo

en los pacientes hemofilicos en profilaxis con inhibidores (alta
respuesta) fue de 1.5 sangrados durante el periodo.
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2.2) Tasa de sangrado articular en pacientes sin inhibidores en
profilaxis sin inhibidores

Premisas: Los pacientes sin inhibidores son aquellos reportados sin
inhibidores y tratados con Factor Vil o IX (no agente de puente)

Numerador: # fotal de episodios de sangrado articularen pacientes
hemofilicos sin inhibidores en profilaxis, durante el periodo

Denominador: # total de pacientes hemofilicos sin inhibidores en
profilaxis.

Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/ Denominador

Linea de base pais (2015): 1.0

Interpretacion: La tasa de sangrado articular en los pacientes
hemofilicos sin inhibidores en profilaxis fue de 1,0 sangrados

durante el periodo.

2.2.1) Tasa de sangrado articular de tipo espontdneo en pacientes
sin inhibidores en profilaxis sin inhibidores

Premisas: solo fiene en cuenta sangrados articulares de tipo
espontaneo. Los pacientes sin inhibidores son aquellos reportados
sininhibidoresy tratados con Factor Vil o IX (no agente de puente)

Numerador: # fotal de episodios de sangrado articular de tipo
espontaneo en pacientes hemofilicos sin inhibidores en profilaxis,
durante el periodo
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Denominador: # total de pacientes hemofilicos sin inhibidores en
profilaxis.

Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/ Denominador

Linea de base pais (2015): 0.5

Interpretacion: La tasa de sangrado articular de tipo espontaneo
en los pacientes hemofilicos sin inhibidores en profilaxis fue de 0.5

sangrados durante el periodo.

3) PROPQRCI()N DE PACIENTES HEMOFILICOS EN PROFILAXIS CON
ARTROPATIA

Justificacion: el desarrollo de la artropatia hemofiica es una de
las complicaciones mas frecuentes en esta poblacion vy refleja el
resultado de las intervenciones de un programa multidisciplinario,
del acceso al tratamiento, de la adherencia de pacientes a las
recomendacionesde programasy de la efectividad de estrategias
de infervencion por parte de los profesionales de la salud.

Numerador: NUmero de pacientes hemofilicos en profilaxis con
artropatia hemofilica

Denominador: Total de pacientes hemofilicos en profilaxis.
Constante: 100
Tipo de medida: Proporcion

Periodicidad: Anual
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Tipo de indicador: Resulfado
Férmula: Numerador/ Denominador*100
Linea de base pais (2015): 46.2

Interpretacion: 46,3 % de los pacientes presentan artropatia
hemofilica cronica.

4) PROPORCION DE PACIENTES CON HEMOFILIA SEVERA SIN
INHIBIDORES EN MANEJO CON PROFILAXIS

Justificacion: De acuerdo a las recomendaciones de la literatura
y de la Guia para el manejo de pacientes con hemofilia A
severa sin inhibidores la terapia ideal para la poblacion con esta
definicion de diagnostico es la profilaxis. Este indicador permite
evidenciarla aplicabilidad de las recomendaciones de esta guia.

Numerador: NUmero de pacientes con hemofilia severa sin
inhibidores en profilaxis.

Denominador: Total de pacientes con hemofilia severa sin
inhibidores

Constante:100

Tipo de medida: Proporcion

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Formula: Numerador/ Denominador*100

Estandar: >95% (bueno), 90%-95% (regular), <90% (malo)

Interpretacion: El 94,3% de los pacientes hemofilicos severos sin
inhibidores estan en profilaxis.
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5) PROPORCION DE PACIENTES EVALUADOS POR EQUIPO
INTERDISCIPLINARIO EN EL PERIODO

Justificacion: Son los encargados de planear la  atencion
multidisciplinaria  (diagnbstico,  tratamiento,  educacion,
seguimiento, rehabilitacion) de manera particular para cada
paciente con diagnostico de hemofilia (leve, moderaday severa)
y de acuerdo alas recomendaciones deben valorarse todos los
pacientes independientemente del grado de severidad y del
consumo de factor. Para este indicador se tiene en cuenta el
minimo de 1 atencion por hematologia, ortopedia, odontologia
y psicologia y/o trabajo social.

Numerador: NUmero de pacientes con hemofilia evaluados por
un equipo interdisciplinario en el periodo.

Denominador: Total de pacientes con hemofilia
Constante:100
Tipo de medida: Proporcion
Periodicidad: Anual
Tipo de indicador: Proceso
Formula: Numerador/ Denominador*100
Estandar: >95% (bueno), 90%-95% (regular), <90% (malo)
Interpretacion: El 24.7% de los pacientes hemofilicos fueron
evaluados por un equipo interdisciplinario.
6) ATENCIONES POR HEMATOLOGO EN EL PERIODO ANUAL
Justificacion: Todo paciente con diagnostico de hemofilia debe ser

valorado porun equipo interdisciplinario en cabeza de hematbdlogo
experto en manejo de la hemofilia.
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6.1) Promedio de atenciones por hematologia en pacientes con
hemofilia leve -moderada

Justificacion: Todo paciente con diagnostico de hemofilia debe
ser valorado por un equipo interdisciplinario en cabeza de
hematdlogo experto en manejo de la hemofilia.

Numerador: Sumatoria del nUmero de atenciones por
hematologia en los pacientes con hemofilia leve-moderada en
el periodo.

Denominador: Total de pacientes con hemofilia leve - moderada
Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Proceso

Férmula: Numerador/ Denominador

Estandar: >2 (bueno), 1 (regular), 0 (malo)

Interpretacion: El promedio de atenciones por hematologia en
los pacientes con hemofilia leve - moderada es de 3,2.

6.2) Promedio de atenciones por hematologia en pacientes con
hemofilia severa

Numerador: SumatoriadelnUmero de atencionesporhematologia
en los pacientes con hemofilia severa en el periodo.

Denominador: Total de pacientes con hemofilia severa
Constante: NA

Tipo de medida: Promedio
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Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Proceso

Férmula: Numerador/ Denominador
Estdndar: 6 - 12 (bueno), <6 (malo)

Interpretacion: El promedio de atenciones por hematologia en
los pacientes con hemofilia severa es de 5,4 veces en el periodo.

7) ATENCIONES POR ODONTOLOGIA EN EL PERIODO ANUAL

7.1) Promedio de atenciones por odontologia en pacientes con
hemofilia leve -moderada

Justificacion: Todo paciente con diagnostico de hemofilia debe
ser valorado por un equipo inferdisciplinario el cual dentro de sus
infervenciones debe incluir la valoracion por odontologia con el
fin de realizar evaluacion, profilaxis e intervenciones preventivas.

Numerador: Sumatoria del nUmero de atenciones por
odontologia en los pacientes con hemofilia leve-moderada.

Denominador: Total de personas con hemofilia leve-moderada
Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Proceso

Férmula: Numerador/ Denominador

Estandar: 2 o mas (bueno), 1 (regular), 0 (malo)
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Interpretacion: El promedio de atenciones por odontologia en
los pacientes con hemofilia leve moderada es de 0,9.

7.2) Promedio de atenciones por odontologia en pacientes con
hemofilia severa

Numerador: Sumatoria del nUmero de atenciones por
odontologia en los pacientes con hemofilia severa.

Denominador: Total de personas con hemofilia severa
Constante: NA

Tipo de medida: Promedio

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Proceso

Férmula: Numerador/ Denominador

Estandar: >0= 3 (bueno), 2 (regular), <o=1 (malo)

Interpretacion: El promedio de atenciones por odontologia en
los pacientes con hemofilia severa es de 1.1

8) TASA DE HOSPITALIZACION POR SANGRADO EN PACIENTES CON
HEMOFILIA

Justificacion: Uno de los principales objetivos del manejo
infegral de la hemofilia es promover el manejo domiciliario.
Algunos evenfos de connotfacion grave y de caracteristicas
individualizadas ameritan institucionalizacion del paciente.
Sin embargo, se deben promover practicas de autocuidado
y de auto infusion. De la misma forma este indicador permite
evidenciar el resultado de las estrategias de cuidado vy
adherencia en estos pacientes.
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Numerador: NUmero de pacientes con hemofilia que fueron
hospitalizados durante el periodo.

Denominador: Total de pacientes con hemofilia en el periodo.
Constante: 100

Tipo de medida: Proporcion

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/ Denominador *100

Linea de base pais: 18.6%

Interpretacion: El 18,6% de los pacientes hemofilicos fueron
hospitalizados durante el periodo.

9) INCIDENCIA DE PACIENTES CON DESARROLLO DE INHIBIDORES (>0,6)

Nota aclaratoria**. Este indicador se establecio en el consenso por
ser parte fundamental de la caracterizacion de esta poblacion y
de la importancia para los tomadores de decisiones frente a este
resultado; lainclusion en el presente listado parte de la importancia
de su documentacion y de la sensibilizacion en la vigilancia,
seguimiento y medicion del indicador soportado por la literatura,
aun asi No se establece como un indicador de gestion de riesgo.

Justificacion: El desarrollo de inhibidores en pacientes con
hemofilia es una de las complicaciones de mas dificil manejo en
esta poblacion y esta asociada al desarrollo de anticuerpos contra
el factor recibido. Este indicador permite medir con qué frecuencia
se desarrollan inhibidores en la poblacion hemofilica y permite a los
tomadores de decisiones gjustar 10s servicios de manera acorde a
las caracteristicas de su poblacion.
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9.1) Incidencia del desarrollo de inhibidores en pacientes con
Hemofilia A

Numerador: # de pacientes con Hemofilia A moderada o severa
que desarrollaron inhibidores en el periodo (Casos NUevos).

Denominador: Total de pacientes con Hemofilia A moderada o
severa reportados en el periodo

Constante: 100

Tipo de medida: Tasa

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Férmula: Numerador/ Denominador*100

Linea de base pais (2015): 25.8

Interpretacion: Por cada 100 personas con Hemofilia A moderada-

severqa, aproximadamente 25,8 desarrollaron inhibidores durante

el periodo.
Nota: La medicion del aho 2015 de la cual se extrae la linea de
base pais refleja el resultado de una prevalencia de pacientes con
inhibidores debido a que por ser la primera medicion alun no se
puede idenfificar las casos nuevos. A partir de la medicion 2016 se

medird la incidencia.

9.2) Incidencia del desarrollo de inhibidores en pacientes con
hemofilia B

Numerador: # de pacientes con Hemofilia B moderada o severa
que desarrollaron inhibidores en el periodo (Casos NUevos).

Denominador: Total de pacientes con Hemofilia B moderada o
severa reportados en el periodo
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Constante:100

Tipo de medida: Tasa

Periodicidad: Anual

Tipo de indicador: Resulfado

Formula: Numerador/ Denominador*100
Linea de base pais (2015): 16.2

Interpretacion: Por cada 100 personas con Hemofilia Bmoderada-
severq, 16.2 desarrollaron inhibidores durante el periodo.

Nota: La medicion del ano 2015 de la cual se extrae la linea de
base pais refleja el resultado de una prevalencia de pacientes con
inhibidores debido a que por ser la primera medicion aln no se
puede identificar las casos nuevos. A partir de la medicion 2016 se
medira la incidencia.

8. REVISION DE INDICADORES

La actualizacion de estos indicadores, revision de puntos de
corte, inclusion o exclusion de otras mediciones se realizara cada
dos anos o antes si la evidencia lo soporta o las necesidades del
sistema lo ameritan.
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