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a hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario crénico que se diagnostica durante

los primeros aios de vida. Las hemorragias son su principal manifestacién y pueden

aparecer de forma espontdnea o después de traumatismos. El tratamiento se basa

en la administracion intravenosa de los factores de coagulacidon deficitarios, aunque
actualmente hay otras opciones terapéuticas.

Pero la hemofilia no es solo una afectacidn organica que necesita un tratamiento médico, sino
gue son también los efectos que producen en cada persona. Sufrir una afectacidn crénica cons-
tituye un hecho diferencial sobre el que la persona y su familia se construyen. En este recorrido,
puede haber momentos en los que la atencidn psicoldgica resulta ser un gran apoyo.

Precisamente, en el afio 1993, desde |la Associacié Catalana de I'Hemofilia se creé el servicio de
atencién psicoldgica para las personas con hemofilia y sus familiares. Era un momento extre-
madamente dificil de la historia del colectivo como consecuencia de las infecciones por el VIH.
Pero el servicio de atencidn psicoldgica se inicid para luchar por la vida, para que las personas
fueran atendidas plenamente de manera integral. Al afio siguiente, se cred también el servicio
de atencién pedagodgica porque entendiamos que ambos eran complementarios y necesarios
para nuestro colectivo.

Precisamente, este nuevo nimero de la newsletter Hexperts, se centra en la atencién psi-
coldgica y el bienestar del paciente con hemofilia. En sus paginas encontraréis informacién
sobre el impacto emocional de la hemofilia y los principios basicos del tratamiento psicolégico
y pedagdgico. También se explica como la actividad fisica puede ayudar en el bienestar emocio-
nal ya que ésta no tiene por qué estar refiida con la hemofilia. El testimonio de Marcel es un
ejemplo de cdmo se puede vivir con hemofilia de manera plena y satisfactoria apostando por
un cuidado de la salud, tanto fisica como emocional y social.

Finalmente, se informa sobre la trombocitopenia inmune primaria, un trastorno atin mas
desconocido que la hemofilia.
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tencion psicologica y pedagogica
en hemofilia/von Willebrand

uestra experiencia como asociacion

(1995) en el ambito de la psicologia vy

pedagogia, se inicia desde la urgencia

gue impone la necesidad mas que desde

el desarrollo tedrico. A pesar de ello,
a menudo se escuchaba la pregunta: épara qué la
psicologia y pedagogia en hemofilia?, ila hemofilia es
una enfermedad médica y para estar bien sélo hace
falta el Factor de coagulacion! Este fue mi comienzo
como profesional hace mds de 25 afios y, aunque
hoy parezca extrafio, esta visién de las personas
afectadas era compartida por la mayor parte de
los profesionales sanitarios. De alguna manera
estdbamos impregnados por el modelo bioldgico, y
nos tocé movernos hacia el modelo bio-psicosocial
en un momento en el que el concepto nos era ajeno.
Sin embargo, nos guiamos desde el principio por la
definicion de la Organizacion Mundial de la Salud
adoptada por la Conferencia Sanitaria Internacional,
que entrd en vigor en 1948.

Hemos ido avanzando hasta vernos totalmente
identificados con la “Estrategia para afrontar el reto
de la cronicidad” presentado por el Dr. R. Bengoa
(2009-2012 Consejero de Sanidad y Consumo en la
IX Legislatura del Gobierno Vasco).
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Por otro lado, queremos resaltar que tan importante
es la atencion y el cuidado a los afectados como a
los que nos dedicamos a atenderlos. No se puede
excluir de la ecuacidn a ninguna de las dos partes, ya
gue es imposible que en una enfermedad que exige
tener contacto constante con el personal sanitario
no sea esencial su bienestar y cuidado. Asi pues,
es evidente la necesidad de atencién psicoldgica y
pedagdgica para intentar conseguir un equilibrio
en la persona, sin distinguir si estd en posicion de
afectada o profesional.

‘ alla del cuerpo

Los seres humanos somos sistemas complejos
abiertos,adaptativos,conectados, interdependientes
y dependientes de la experiencia. El significado a
través del que experimentamos la vida comienza en
lo que percibimos en los niveles social, psicolégico
y biolégico. Nuestra mente procesa la creacion de
significados tanto conscientes como inconscientes,
dando lugar a interacciones no lineales.

Por ejemplo, se han encontrado relaciones
significativas entre: estilo de vida y salud mental
y psicolégica y el funcionamiento del sistema
inmune, el estrés, el apego inseguro, ansiedad,

depresion, nutricion pobre, mala calidad
del suefio, inactividad fisica y desequilibrio
neuropsicolégico. La primera necesidad de
los sistemas complejos adaptativos (como el
nuestro) es mantener una interaccién abierta,
fluyendo con el medio para mantener la coherencia
y la complejidad, o sea la salud.

‘delo bio-psicosocial

En el modelo bio-psicosocial interactian los espacios
psicolégico, pedagdgico y social. El foco de atencién en

el proceso de salud es la persona, poniendo énfasis en
no identificar a la persona con la enfermedad, a pesar
de que en los casos mas graves es dificil conseguirlo,
debido a la intrusion de la gravedad de la enfermedad en
la vida y en las emociones.

Es esencial con el objeto de eliminar los posibles
factores de riesgo antes de que ocurran en cada nivel y
en los distintos procesos. Podemos observar factores de
riesgo y proteccién a los que tenemos que atender para
hacer una buena prevencion:

podemos encontrarnos como factores de
riesgo con un retraso en el desarrollo psicomotor, un
nivel intelectual bajo o un temperamento dificil o como
proteccién con un desarrollo psicolégico adecuado a la
edad cronolégica, temperamento facil, buena integracion
escolar y autoestima alta.

el riesgo tendria que ver con dificultades
en el vinculo, falta de estimulacién, estilos educativos
autoritarios, permisivos o negligentes, problemas
psicolégicos en los padres, desorganizacion familiar,
desventajas sociales. Los factores que nos pueden
proteger son un apego seguro, expectativas adecuadas
sobre el desarrollo, estilo educativo democratico,
educacidén orientada a los procesos de aprendizaje.

Se interviene tanto desde la perspectiva psicoldgica
atendiendo a procesos subjetivos, desarrollo
personal, adecuacion emocional, afrontamiento de
las crisis, como desde la perspectiva pedagdgica a
través de la educacion para la salud, que en caso de

la hemofilia es esencial para adquirir un control,
integracion y normalizacidn.

Ademads, es importante tener en cuenta la
situacion emocional en las visitas al hospital:
por un lado, la persona puede experimentar
su proceso hemorragico como un
acontecimiento negativo, pudiendo sentir
pérdida de control bien por la crisis



o por verse en el medio hospitalario, sintiendo
miedo, ansiedad y estrés. Por otro lado, el sistema
hospitalario estd organizado en base a normas, roles,
jerarquias y rutinas. Se imponen diferentes pruebas,
médicos de distintas especialidades, un trato como
enfermo y pocas veces como persona afectada,
tratamientos diversos que pueden tener diferentes
grados de seguridad, etc. Es por ello que nos parece
esencial en el caso de una enfermedad grave como
es la hemofilia que exista un “amortiguador” del
impacto emocional que supone un hecho habitual
para la mayoria de los afectados y sus familiares.
Nuestra experiencia es que a través de la atencidn
psicolégica diaria en el hospital se puede trabajar
y conseguir aumentar la sensacién de control,
minimizar emociones adversas con el apoyo
emocional, especialmente facilitando el sentimiento
de pertenencia, ya que pueden sentir que “en este
espacio del hospital” hay personas que le conocen,
le tratan como persona Unica.

Por otro lado, debido a la cronicidad y dificultad
de utilizar adecuadamente el Factor (proceso de
aplicacién, comunicacion con los hematdlogos,
dudas, etc.), prestamos especial atencion a la
adherencia terapéutica a través de la educacion.
Tenemos en cuenta a Haynes cuando apunta que es
esencial en la adherencia “el establecimiento de un
vinculo de confianza, compromiso y satisfaccion con
los profesionales sanitarios y de un comportamiento
de salud adaptativo relacionado con la calidad de
vida de la persona”.

El autocuidado es esencial para pre-
venir el impacto emocional. Es nece-
sario mantener una buena higiene del
sueio, alimentacion adecuada, ejerci-
cio fisico diario, y un tiempo para ac-
tividades ludicas.

Sin embargo, mas alld de estas recomendaciones
conocidas, destaco una técnica que se propone
desde la psicologia cognitivo conductual de tercera
generacion, con evidencia cientifica de ser eficaz
en procesos psicolégicos graves, asi como en el
entendimiento, afrontamiento y superaciéon en
situaciones de crisis sin que tenga que existir una
enfermedad psicoldgica: el mindfulness.

La técnica de mindfulness consigue desactivar
las respuestas emocionales intensas a través de
la modulacién del sistema limbico via inhibicién
cortical.

Texto elaborado a partir de la experiencia de la autora.
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‘nestar emocional

Es esencial saber que las emociones basicas, tanto
las desagradables como las agradables, tienen
la funcion de informarnos sobre la situacidon que
estamos viviendo y nos conducen a la accién:
“cada emocidn basica tiene como soporte una
determinada plataforma de accién que, podemos
decir, es el componente motivacional de laemocidon”.
El equilibrio emocional ocurre cuando existe la
aceptacion, hay flexibilidad y afrontamiento.
Una emocion es una compleja cadena de eventos
conectados. La cadena comienza con un estimulo
que incluye sentimientos, cambios fisioldgicos,
impulsos y comportamientos... y son activadas en
un individuo cuando surgen temas de supervivencia.

Ademads, es necesario que exista una adecuada
autoestima, que depende de la identificacién y
aprecio de la persona con aspectos profundos de
su sistema y esto parece contrario a lo que vivimos
socialmente, donde se magnifica laimportancia de lo
fisico. Si es en ese nivel donde tenemos la dificultad,
habra que hacer un trabajo pedagdgico y psicolégico
intenso para que la persona que padece hemofilia
pueda posicionarse por encima de la tendencia
y apreciarse a pesar de tener un cuerpo que le da
problemas, que le impide socializar normalmente,
gue le ata a médicos y hospitales haciéndole sentir
vulnerable.

La evolucién de la persona con la hemofilia puede
ser hacia: por un lado, la excelencia, en cuanto que
aprovecha la dificultad para aprender mas rapido
y de forma mds profunda sobre si mismo y su
vida, por otro lado, puede acelerar un proceso de
autodestruccién mas o menos evidente por falta de
estima a si mismo.

La atencién psicoldgica y pedagdgica se ha ido
adaptando a las necesidades de las personas
afectadas, asicomoalaevoluciondelos profesionales
involucrados.

Por ultimo, parece esencial insistir en que cuando
hablamos de bienestar emocional relacionado con
una enfermedad grave, en la que hay un riesgo para
la integridad y a menudo para la supervivencia de
las personas afectadas, tenemos que ser cautos y no
simplificar, ya que padecer una enfermedad como
la hemofilia habitualmente supone vivir multiples
situaciones en las que se despliegan variables mas
0 menos evidentes que provocan la interaccidon de
diferentes sistemas.




de I’Hemofilia

Entrevista con el Paciente
Marcel Carme (ACH)

1. En primer lugar, épodria contarnos como fue su
diagnéstico de la hemofilia?

Fue a los 9 meses aproximadamente, a raiz de un
hemartros en el codo derecho, a consecuencia del
mismo me empezaron a realizar pruebas hasta dar con
el diagnéstico correcto.

2. ¢Qué aspectos de su vida se vieron mas afectados por
el hecho de ser una persona con hemofilia?

Tuvimos que controlar la actividad fisica que realizaba, el
juego, etc... ya que en los afios 80 la pauta de medicacion
era mas a demanda y no un tratamiento profilactico,
como el que existe en la actualidad.

3. ¢éEn qué medida le afecté emocionalmente?

4. ¢En qué circunstancias considera necesario el apoyo
emocional por parte de un psicélogo en los pacientes
con hemofilia?

Es importante que en el momento que uno mismo no
pueda agarrar bien el timén en su vida pida ayuda a
otras personas, ya que éstas te pueden suministrar las
herramientas necesarias para agarrarlo.

Marcel Carme

Miembro de ACH, Associacio Catalana

&Y la realizacion de actividad fisica en el bienestar
general del paciente, tanto fisico como psiquico?

La actividad fisica tendria que ser un pilar fundamental
en la vida de cualquier persona, ya tenga una patologia
0 no. Se trata de estar activo. Esto te ayudard a estar
mejor con tu cuerpo, pero te ayudard ademds a estar
mejor con tu mente. Y esto repercutird positivamente en
tu dia a dia.

5. Las asociaciones de pacientes, ése encargan de
proporcionar este apoyo psicolégico? En concreto,
édispone su asociacion de este servicio para las personas
con hemofilia?

Desconozco si todas pueden ofrecer este tipo de apoyo.
Pero en el caso de que se pueda realizar este servicio, es
muy recomendable.

En la Associacid Catalana de I'Hemofilia tenemos un
servicio de psicologia desde hace mas de 25 afios. Es un
servicio muy bien valorado, con gran éxito y participacion
por parte del colectivo de asociados.

6. ¢Cree que la poblacion general conoce bien en qué
consiste la hemofilia?

No se conoce demasiado, como otras muchas enferme-
dades raras.

7. El seguimiento de esta patologia, ¢la realiza siempre el
especialista o las personas tienen un cierto seguimiento
en atencidn primaria?

Mayoritariamente, creo que la realizan los especialistas
en los centros hospitalarios especializados en hemofilia.
Al menos en Catalunya es asi. Contamos con muy
buenas unidades especializadas en el tratamiento de las
coagulopatias congénitas.

8. ¢Como ve la situacion de las personas con hemofilia
dentro de 10 afos?

Con mucho optimismo, en los ultimos afios han surgido
nuevos tratamientos y nuevos avances clinicos muy
prometedores para tratar la hemofilia.

9. ¢Qué mensaje final les daria a las personas que, como
usted, padecen hemofilia?

Que no se conformen, que luchen por lo que creen que
les puede aportar una mejora en su calidad de vida, ya
que la lucha de cada persona beneficiara al colectivo.
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Maria Luisa Lozano
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Hospital Universitario Morales Meseguer, Murcia

En Espana, unas

5.000
personas

padecen
trombocitopenia
iInmune primaria,
o PTI.?

Esta enfermedad se define por un recuento
de plaquetas menor a 100.000 por microlitro,
en ausencia de causas que pudiesen justificar
esta reduccidon. Puesto que la funcién de
estas células es prevenir el sangrado tras
una lesién, los pacientes con PTl son mas
susceptibles a presentar hemorragias. Estas
se suelen manifestar en la piel como puntos
rojos similares a pinchazos con agujas (son
las llamadas petequias), por tendencia a
moretones, o sangrados por la nariz, encias y/o
menstruaciones abundantes o prolongadas?.

Aunquelacausaquellevaaladestruccionporel
cuerpo de las propias plaquetas se desconoce,
en algunos pacientes, sobre todo en nifos, la
perturbacién de los mecanismos de defensa,
puede estar facilitada por antecedentes de
determinadas vacunaciones o infecciones,
de manera que el cuerpo confundiendo
las plaguetas con virus, intenta destruir al
falso intruso de manera equivocada®. Sin
embargo, en la gran mayoria de pacientes
adultos no hay un desencadenante claro. Ni
la alimentacién, ni los habitos de vida influyen
en la aparicién de esta enfermedad; ademas,
esta no se contagia ni se transmite a los
familiares®.

Hemos aprendido de nuestros pacientes con
PTlI que muchos de ellos tienen sintomas
de fatiga?, que en muchos casos empeoran
cuando el recuento de plaquetas es bajo.
Posiblemente, en parte esto se deba a un
estado inflamatorio, lo que puede también
propiciar que pueda existir una pequefia
mayor predisposicidon a trombosis®.

Realmente la cifra de plaguetas no es un
predictor fiable del riesgo de sangrado en
enfermos con PTI, por lo que hay que evitar
preocuparse en exceso por los recuentos.
Para los profesionales sanitarios, es mas
importante saber reconocer a aquellos casos
que puedan sangrar (pacientes de mas edad,
con antecedentes previos de hemorragias,
con ocupaciones de riesgo, bajo determinados
tratamientos) o en los que los sangrados

pueden evolucionar a localizaciones mas
graves (encias o nariz, y sobre todo por la
orina) que fijarse exclusivamente en el nUmero
de plaquetas que presenta el enfermo*.

En personas jévenes que no sangran, una cifra
de plaquetas superior a 20.000 por microlitro
puede ser segura para las actividades diarias
cotidianas.

Se pueden practicar activida-
des de “bajo impacto”, lo que
no significa que estas activi-
dades sean de baja intensidad,
como la bicicleta estatica, ma-
quina eliptica, senderismo o
natacion. Sin embargo, las ac-
tividades de alto impacto y de
contacto pueden aumentar el
riesgo de lesiones y provocar
problemas de sangrado, por lo
que no se consideran seguras
hasta que los recuentos de pla-
guetas se situen por encima de
un nivel seguro®.

Existen farmacos que, aunque no reducen las
cifras de plaquetas, si afectan su funcidn, y al
predisponer al sangrado deben ser evitados.
Estos incluyen la aspirina, antiinflamatorios
no esteroideos, y agentes que se prescriben
a enfermos que han tenido problemas de
corazdn o trombosis?.

Se considera que la PTl es de nuevo diagndstico
si han transcurrido menos de 3 meses desde
su instauracién, persistente desde los 3 a 12
meses, y cronica sila duracidn es superior a un
afiol. Ennifios, la PTl porlo general se resuelve
sola, y su duracion es inferior a los tres meses
y cuanto mas pequeiio sea, mas posibilidades
tiene de que la PTlI remita precozmente.
Durante la adolescencia, la enfermedad se
suele asemejar en su presentacion a la de
los adultos. En la mayoria de estos ultimos,
la enfermedad continuara activa mas alla del
primer afio del diagndstico, y un porcentaje
elevado precisara tratamiento?.




En general, los nifios no se suelen tratar, a no ser que
haya un sangrado mucoso o riesgo de sangrado grave.
Tampoco se suele indicar medicacién especifica para
pacientes adultos si el recuento de plaguetas es superior
a 30.000 por microlitro; en cambio, si se hace si hay
sangrado o si el nimero de plaquetas es inferior a 20.000
por microlitrol. En el momento actual, los profesionales
sanitarios deben incorporar en el plan de tratamiento
la nocién de que, aunque es importante incrementar la
cifra de plaquetas, también lo es reducir los sintomas
que pueden asociarse no solo con la enfermedad, sino
también consecuencia de los tratamientos, y conocer e
integrar las preferencias de los enfermos.

Aunque los pacientes informan que los corticosteroides
se asocian a la peor satisfaccion general entre las terapias
médicas?, los esteroides siguen siendo el tratamiento
de primera linea a administrar a la mayor parte de
enfermos, pero dado que tienen un gran impacto en la
salud, solo deben usarse durante periodos cortos de
tiempo, inferiores a dos meses. A pesar de que las tasas
de respuesta inicial de los corticosteroides pueden ser
altas, la mayoria de los pacientes adultos recaerd y las
recomendaciones son pasar rapidamente a tratamientos
de segunda linea. Las directrices de la guia espafiola de
PTI establecen que el tratamiento de eleccidn inicial en la
mayor parte de pacientes debe ser un agonista del receptor
de latrombopoyetina, agentes que actuan incrementando
la produccién de plaquetas. Estas recomendaciones se
basan en el excelente perfil de eficacia y seguridad de
estos farmacos, en la experiencia existente de mas de una
década, y por la posibilidad de curacién de la enfermedad
tras su retirada®. En la minoria de enfermos en los que
estos tratamientos no inducen respuestas o si pueden
estar contraindicados, el profesional sanitario debe
discutir las diferentes opciones terapéuticas e incorporar
los deseos especificos de tratamientos del enfermo.

En cuanto al pronéstico, aunque esta dolencia puede
ser una incomodidad y en ocasiones un problema
importante para algunos enfermos, muy raramente
resulta fatal®. A pesar de que la PTI puede causar
ansiedad, y puede tener repercusiones en la percepcion
subjetiva de la salud y limitar las actividades sociales y de
tiempo libre’, por lo general los pacientes son personas
sanas con una cifra de plaquetas baja. Se ha avanzado

12 o

muchisimo con la incorporacién de nuevos tratamientos,
y el riesgo real existente de un sangrado grave es bajo,
siendo importante que el paciente conozca cuando
requerir atenciéon médica®.

Desde el grupo espafiiol de PTI alentamos a que se creen
grupos de pacientes, lo que aumentara su capacidad para
actuar en cuestiones que ellos mismos puedan considerar
importantes y a tomar decisiones informadas sobre su
salud. Por ello, invitamos y animamos a todos a que el dia
25 de octubre se animen a asistir a la | Jornada Nacional
dirigida a pacientes para que conozcan otros muchos
aspectos de esta enfermedad (Figura).
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Este material es informativo y no sustituye a la consulta médica. °W médico antes de iniciar

cualquier tratamiento.
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Conoce HemoFIT, una plataforma que
ayuda a las personas con hemofilia a
practicar ejercicio fisico con seguridad.
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