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“Podemos decir con seguridad que no es que el habito de la correcta observacion por
si misma lo que nos hara enfermeras Utiles, sino que sin ella seremos indtiles aun con
toda nuestra devocion.”

Florence Nightingale
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Resumen

Introduccion: Las Coagulopatias Congénitas (CC) son trastornos complejos, poco
frecuentes y de caracter cronico caracterizados por presentar una mayor tendencia
hemorragica (espontanea o ante minimos traumatismos). Por su baja prevalencia
en la poblacion general la mayoria estan tipificadas como enfermedades
minoritarias. La esperanza de vida de estos pacientes, en sus formas mas graves,
se ha equiparado al resto de la poblacion sana. Esto se debe a diagnosticos cada
vez mas tempranos y al inicio de tratamiento profilactico desde la primera infancia.
Para una atencion integral de estos pacientes es necesario un abordaje
multidisciplinar dentro de unidades especializadas. La educacion sanitaria impartida
por enfermeras expertas durante la infancia/adolescencia debe realizarse de forma
dinamica y cambiante segun las etapas de crecimiento del nifio. En la adolescencia
temprana se inicia la educacion sanitaria en el automanejo con respecto al
tratamiento y la autoadministracion, por lo que las intervenciones de capacitacion y
educacién sanitaria realizadas en la consulta enfermera pueden mejorar los
conocimientos del nifio en su patologia, influir en la adherencia al tratamiento y en

la calidad de vida.

Objetivos: Evaluar el impacto de la educacién sanitaria dirigida a adolescentes, en
edades comprendidas entre 8 y 12 afios, en tratamiento profilactico en la Unidad de
Hemofilia y Coagulopatias Congénitas del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona.

Metodologia: Estudio cuantitativo cuasi-experimental de un solo grupo. Los
pacientes completardn cuestionarios ad.hoc para evaluar conocimientos previos.
Acudiran a la consulta de enfermeria para recibir sesiones de capacitacion en el
automanejo de la profilaxis (un minimo de 4 sesiones). Finalizado el proceso los
pacientes completaran cuestionarios ad.hoc para evaluar los conocimientos
adquiridos y cuestionarios Haemo-Qol para evaluar calidad de vida. Se realizara un
analisis descriptivo bivariado de las variables mediante chi cuadrado, t de Student,
o Fisher. Se utilizara un nivel de significacion de 0.05. Los andlisis estadisticos seran

realizados mediante el paquete informatico SPSS v23.0.

Palabras Clave: Coagulopatias Congénitas, hemofilia, pacientes pediatricos,

educacion sanitaria, enfermeria, calidad de vida.



i)

UNIVERSITAT
ROVIRA i VIRGILI

Abstract

Introduction: Congenital Coagulopathies (CC) are complex, rare, and chronic
disorders characterized by an increased tendency to bleed (spontaneously or
with minimal trauma). Due to their low prevalence in the general population, most
of them are rare diseases. Early diagnosis and prophylactic treatment in children
has led to an increase of life expectancy in this population. In fact, nowadays it is
similar to general healthy population. A multidisciplinary approach within
specialized units is necessary for the comprehensive care of these patients.
Health education provided by expert nurses during childhood/adolescence
should be dynamic and adapted to different stages of growth. In early
adolescence, self-management education regarding treatment and self-
administration begins. Therefore, training and health education interventions
carried out by nurses can improve the child's knowledge of their condition,

influence treatment adherence, and improve quality of life.

Objectives: To evaluate the impact of health education targeted at adolescents,
aged 8 to 12 years, receiving prophylactic treatment at the Hemophilia and

Congenital Coagulopathies Unit of the Hospital Sant Joan de Déu in Barcelona.

Methodology: A quasi-experimental single-group quantitative study will be
conducted. Patients will complete ad hoc questionnaires to assess their prior
knowledge. They will attend nursing consultations to receive self-management
training for prophylaxis (a minimum of 4 sessions). After the process is
completed, patients will complete ad hoc questionnaires to evaluate the acquired
knowledge and Haemo-Qol guestionnaires to assess quality of life. A bivariate
descriptive analysis of the variables will be conducted using chi-square, Student's
t-test, and Fisher's test. A significance level of 0.05 will be applied. The statistical

analyses will be performed using the SPSS software package v23.0.

Keywords: Congenital Coagulopathies, hemophilia, pediatric patients, health
education, nursing, quality of life.
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1 Introduccién

Las Coagulopatias Congénitas (CC) son un grupo de enfermedades
hemorragicas que afectan los diferentes factores de la coagulacion necesarios
para producir un coagulo con normalidad. En muchas ocasiones, presentan una

historia familiar conocida.

Se caracterizan por ser trastornos complejos, poco frecuentes y de caracter
cronico con una mayor tendencia hemorragica ya sean de caracter espontaneo

0 ante minimos traumatismos (1).

Por su baja prevalencia en la poblacion general la mayoria estan tipificadas como
enfermedades minoritarias, es decir afectan a menos de 5 personas por cada
10.000 habitantes. Ademas, son enfermedades crénicas que generan

discapacidad (2).

Las CC més prevalentes son por déficit de factor VIII: Hemofilia A (HA), déficit
de factor IX: Hemofilia B (HB) y la enfermedad de Von Willebrand (EVW).
También existen otros déficits graves de otros factores de la coagulacion mucho

menos frecuentes.

El diagndstico suele ser en la infancia y se realiza mediante pruebas funcionales,
inmunologicas y test genéticos. El tratamiento dependera del fenotipo
hemorragico. En su forma mas grave, con sangrados espontaneos de repeticion,
el tratamiento estara basado principalmente en terapias sustitutivas del factor
deficitario con estrategias de profilaxis primaria, mientras que los pacientes con
fenotipo hemorragico menos grave tenderan a recibir tratamiento a
demanda(1,3).

La esperanza de vida en pacientes afectos de hemofilia y otras
coagulopatias ha aumentado exponencialmente en los ultimos cincuenta
afos equiparandose al resto de la poblacién general. Para ello, han sido
fundamentales diagndsticos cada vez mas tempranos, acceso a
medicaciéon y en pacientes con fenotipos hemorragicos graves iniciar
tratamientos profilacticos en la primera infancia bajo la supervisién de un
equipo multidisciplinar con la participacion activa del paciente y su entorno

familiar(4).
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Actualmente, a nivel nacional se han creado unidades acreditadas de atencion
integral interdisciplinar para poder dar respuesta a los pacientes afectos de CC
especialmente en sus presentaciones mas graves, con sangrados espontaneos

de repeticion (3,5,6).

Dentro de estas unidades la figura de la “enfermera gestora de casos” es un pilar
fundamental para garantizar una atencion de calidad e integral de estos
pacientes. El perfil de estas profesionales requiere de un alto grado de
especializacion y manejo del paciente afecto de CC dentro de las unidades (7).
Las enfermeras que cuidan a estos pacientes con hemofilia y CC identifican
como aspectos mas importantes de su rol los referentes al ambito del
tratamiento, la educacion y el apoyo a los pacientes y sus familias, la
coordinacion de los cuidados, y la contribucion a la investigacion (8).

1.1 Justificacion

En 2019, con el objetivo de garantizar la continuidad asistencial con una atencion
integral a los pacientes con CC durante todas las etapas de su vida, se creé la
“Unitat Integrada de Hemofilia i Malalties afins Hospital Sant Joan de Deu (HSJD
sede pediatrica) - Hospital de Sant Pau (HSP sede adultos)”.

Dicha unidad, cuenta con la acreditacion a nivel regional (XUEC) y por la red
europea (EuroBloodNet) y en la actualidad esta en proceso de acreditaciéon
nacional (CSUR).

La sede pediatrica HSJD cuenta desde enero de 2020 con la incorporacion de
dos enfermeras gestoras, con mas de seis afios de experiencia en el manejo de

pacientes pediatricos con CC.

Actualmente, siguiendo las recomendaciones de la Federacion Mundial de
Hemofilia (FMH) el tratamiento de eleccion para el paciente con CC con fenotipos
hemorragicos graves es la profilaxis. Consiguiendo con ello prevenir la
artropatia, mejorar la calidad de vida e igualar la esperanza de vida para este

grupo de pacientes al resto de la poblacion sana (3).
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Las intervenciones en educacion sanitaria dirigida a pacientes con CC durante
la infancia y adolescencia se convierten en todo un reto para enfermeria dentro
de las unidades especializadas, ya que debe estar dirigida a satisfacer las
necesidades cambiantes en el curso de la enfermedad y la vida del nifio para
que sea eficaz. El apoyo educativo requiere de una atencion especial para hacer
frente a transiciones criticas, como empoderar en la primera infancia a los
padres/cuidadores con el manejo de la enfermedad y tratamientos de sus hijos
0 en qué momento dirigir las intervenciones al propio paciente para iniciarse en

el autocuidado (9).

Actualmente no encontramos estandares definidos de practica para la educacion
sanitaria del paciente dirigidas por enfermeras en el cuidado de pacientes con
CC que puedan proporcionar alguna orientacion a las enfermeras en la

educacioén del paciente(10,11).

Existe un plan de estudios europeo dirigido a enfermeras, para el cuidado de
pacientes con CC que proporciona métodos educativos, pero no un modelo o
guia didactica (10). Los pocos conceptos de educacion y apoyo para el
autocontrol en el cuidado de la hemofilia y CC disponibles en la actualidad rara
vez estan guiados por la teoria 0 se basan en la evidencia. La informacion y los
materiales did4cticos utilizados en esta area casi nunca se someten a evaluacion
(12).

La educacién sanitaria impartida durante la infancia/adolescencia puede
determinar la adherencia terapéutica y evolucion de la enfermedad en la edad
adulta, generando la necesidad de evaluar los programas formativos de
capacitacion/educacion sanitaria dirigidos a familias/pacientes impartidas por las

enfermeras gestoras de nuestro centro con la finalidad de conocer su efectividad.

El Hospital Sant Joan de Déu cuenta con el area de experiencia del paciente.
Este departamento se encuentra dentro de la direccion de calidad y experiencia.
Su funcidn es detectar, investigar e integrar las necesidades y la voz, del
paciente y su familia, en las mejoras y cambios que desarrolla el centro. El area
estd compuesta por antropdlogos, ingenieros y disefiadores con un perfil

investigador.
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Recientemente el equipo de Experiencia del Paciente y la Unidad de Hemofilia
del HSJD, han trabajado conjuntamente para entender toda la experiencia que
el paciente hemofilico vive en el centro y en su cotidianidad; desde el diagndstico

hasta la transicion a un hospital de adultos.
Para ello, se ha llevado a cabo un trabajo de campo en el cual se han realizado:

e 6 entrevistas a profesionales del area y personal implicado en el cuidado
y trato con el paciente y la familia.

e 11 entrevistas a paciente y familia en el hogar y en el hospital. Debido al
modo de suministro del tratamiento y la cronicidad de la enfermedad, es
importante entender aquellas necesidades que se encuentran en su
cotidianidad que dificultan la gestion de la Hemofilia.

e 2 entrevistas con entidades que tienen relacién con los pacientes en
entornos no hospitalarios; Asociacion de hemofilia y Escuela.

e 3 observaciones en consulta. Los profesionales de Experiencia del
Paciente al cargo del proyecto, han asistido a las consultas de los
profesionales en modo observacional para entender las dindmicas,
relaciones, consultas, informacién que se comparte entre profesional y

familia/paciente.

Toda esta investigacién ha permitido mapear la experiencia actual del paciente
y detectar los momentos clave, en los que se podrian idear acciones que

mejorasen esta experiencia que viven, familia y paciente, con la Hemofilia.

Para plasmar de manera visual esta experiencia, el equipo de Experiencia del
Paciente ha definido un Journey Map (figura 1): una herramienta que ha
permitido entender graficamente las etapas de todo el proceso, desde la vision
familia y paciente, y detectar aquellos momentos que necesitan un abordaje
desde el hospital para mejorar la experiencia.
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entre padres podres a paciente

Figura 1. Journey Map. Experiencia del paciente con hemofilia grave HSJD. Datos extraidos de la propia experiencia del
centro. Elaboracién propia

Se ha observado, que las familias/pacientes viven los dos primeros afios tras el
diagnéstico cdmo experiencias de gran impacto, mejorando cuando estan
capacitados para el automanejo en domicilio, pero entre los 7-8 afios, momento
en qué se produce el traspaso de informacion de padres a hijos, las familias lo
identifican como una experiencia dificil de manejar, asi como la transicion al

hospital de adultos.
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2 Marco conceptual y estado actual del tema:
2.1 Coagulopatias congénitas (CC)

Las CC son trastornos complejos, poco frecuentes y de caracter cronico,
caracterizados por presentar una mayor tendencia hemorragica. Por su baja
prevalencia en la poblacion general la mayoria son tipificados como
enfermedades minoritarias. Las principales CC son: La hemofilia, Enfermedad

de Von Willebrand y déficits graves de otros factores de la coagulacion (1).

Se diferencian dos grupos de pacientes segun su fenotipo hemorragico. Siendo
la gravedad del mismo determinante para establecer las lineas de tratamiento.

- Fenotipo hemorragico grave: generalmente son pacientes con déficits
graves, aunque no siempre es asi. Se caracterizan por sangrados en cualquier
localizacion, con mucha avidez por el sistema osteo-articular. Se recomienda
que reciban tratamiento profilactico, cuyos beneficios han sido ampliamente
demostrados. De hecho, la Federacion Mundial de Hemofilia (FMH) recomienda
la profilaxis primaria precoz con los objetivos de evitar los sangrados y que los
pacientes tengan una calidad de vida similar a las de personas sin coagulopatias
congénitas (1,13,14).

- Fenotipo hemorragico no grave: Estos pacientes, por lo general, presentan
sangrados en piel y mucosas (epistaxis, hematomas, sangrado menstrual
abundante...) y, por lo general, son candidatos a recibir tratamiento a demanda.
No obstante, aunque el niumero de complicaciones hemorragicas en este grupo
de pacientes es menor, se ha demostrado que presentan una disminucién de su

calidad de vida en relacion a los sangrados (1,13,14).

2.1.1 Hemofilia

La hemofilia es el trastorno hemorragico hereditario mas comun, ligado al
cromosoma X, en el cual la sangre no coagula de manera adecuada. Esto puede

causar hemorragias tanto espontaneas como de caracter traumatico.

Los factores de coagulacion son proteinas necesarias para activar el proceso

hemostasico. Se diferencia la Hemofilia A (déficit de factor VIl de la coagulacion)
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y la Hemofilia B (déficit de factor IX de la coagulacion). Segun los niveles de
factor en plasma se clasifican en: grave (< 1%), moderada, (1-5%) y leve (5-
<40%). El fenotipo hemorragico, generalmente, va de la mano del nivel de factor,

pero esto no coincide en todos los casos (1).

La HA representa el 80-85% de los casos, siendo su prevalencia estimada 24,6
casos de todas las formas clinicas de HA por 100 000 nacimientos varones (9,5
casos de HA severa) y para la HB es 5 por 100 000 nacimientos varones (1,5
casos de HB severa) (15).

Segun la herencia clasica mendeliana, para un varén hemofilico (cromosoma X
afecto) todas sus hijas seran portadoras, pero tendrd hijos varones sanos. Una
mujer portadora de hemofilia tendra un riesgo del 25 % de concebir un hijo varén
hemofilico, otro 25 % de tener una hija portadora y el 50 % de probabilidades de

tener un hijo o hija sanos (Figura 2) (16).

Patrén de herencia recesivo ligado al cromosoma X

A Padre Madre B Padre Madre
afectado no portadora no afectado portadora
w @ [EP %}
XYy XYy XX

XX
XX XX Y X Y X XX XX Y X Y X

‘I T . P L
—— ———— [

100 % hijas 100 % hijos 50 % hijas 50 9% hijas 50 % hijos 50 % hijos
portadoras, no afectadas no afectados no portadoras portadoras no afectados  afectados

Figura 2. Patrén de herencia en hemofilia A. Se trata de una herencia recesiva ligada al cromosoma X: A.
Patron de herencia en caso de padre hemofilico y madre no portadora. B. Patron de herencia en caso de madre
portadora y padre no hemofilico. Extraido de Guias Espafiolas para el Manejo del paciente con Hemofilia.
Alvarez, M.T et al. 2022.

Para el abordaje diagnéstico de la hemofilia se deben estudiar los antecedentes

familiares y personales, las manifestaciones clinicas y el estudio de laboratorio.

Se sospecha por la presencia de un tiempo parcial de tromboplastina activado

(TTPa) prolongado y se confirma con la disminucion de la actividad coagulante
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del factor VIII (FVIII), factor IX (FIX). En la actualidad es posible realizar el
diagndstico prenatal y de portadora de hemofilia por técnicas de analisis del ADN

en las embarazadas de riesgo (17).

2.1.1.1 Clinica

La principal manifestacion clinica de la hemofilia es la hemorragia. La gravedad
de los sangrados suele estar en relacionada con los niveles de factor en plasma

y su fenotipo hemorragico.

En su forma mas grave, es decir inferior al 1%, habitualmente encontraremos
pacientes con sangrado espontaneo antes de los 6-9 meses de edad o
hemorragia intracraneal en el parto. En un estudio realizado por Kulkarni R et al.
(18) en 580 neonatos entre los 0 y los 24 meses de edad, se encontré que el 75
% de los infantes fueron diagnosticados en el primer mes de edad, y el 90 %,
antes de los 8 meses de edad.

En los casos moderados, con niveles de factor entre el 1 y el 5%, el sangrado
aparece generalmente antes de los dos afios de edad tras producirse traumas
minimos o post técnicas invasivas y cirugias. En los casos leves, con niveles de
factor VIl o IX superiores al 5% e inferiores al 40%, el sangrado es raro y puede

aparecer ante traumatismos importantes o post cirugia (3,13,19,20).

En lineas generales, la clinica hemorragica de los pacientes con hemofilia se

resume en.:

- Sangrados articulares: hemartrosis, son las manifestaciones clinicas mas
frecuentes (65-90%). La localizacion suele ser en grandes articulaciones
sinoviales como rodilla, codo, tobillo, hombro y cadera. Los sangrados
articulares de repeticion en una misma articulacion pueden evolucionar
hacia un dafio articular conocido como artropatia hemofilica. Este se
caracteriza por hipertrofia sinovial, desaparicién de cartilago y atrofia
muscular (1,13,17).

- Los hematomas musculares son la segunda causa mas frecuente de
hemorragias con una incidencia alrededor del 30%. Pueden complicarse
con sindromes compartimentales e incluso shock hemorragico. A largo

plazo pueden producir atrofia muscular (17).
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- Lahemorragia intracraneal es la complicaciébn mas grave, constituye entre
el 2 y 13% de las complicaciones hemorragicas. Si no hay un tratamiento

rapido puede causar la muerte (17).

También se pueden dar sangrados en otras localizaciones. Destacan la
hematuria, la hemorragia gastrointestinal y orofaringea (17).

2.1.2 Enfermedad de Von Willebrand

La EVW, es la coagulopatia hemorragica mas frecuente, con una prevalencia de
1-3% y 125 casos graves por 1.000.000 de habitantes (21). Las mejores
estimaciones sobre la prevalencia de la hemofilia a nivel mundial se basan en
los datos aportados por los registros nacionales y en las encuestas anuales

recopiladas por la Federacién Mundial de la Hemofilia (FMH).

El factor de von willebrand se sintetiza en las células endoteliales y en los
megacariocitos, existiendo también una parte que se sintetiza a nivel
plaguetario. La funcion del FVW es facilitar la adhesion de las plaquetas al
subendotelio mediante la unién a las glicoproteinas de la membrana
plaquetaria, siendo ademas la molécula transportadora del factor VIII, ya que

lo protege de la degradacion.

Como el FVW es la proteina trasportadora del factor VIII de la coagulacién,
un descenso de FVW se acompafia de un descenso proporcional de factor
VIII, de ahi que el bajo nivel de factor VIII contribuya a la expresion y

gravedad del cuadro hemorragico.

Existen distintos tipos de enfermedad dependiendo de la calidad/cantidad de
FVW presente en plasma y/o plaquetas: (Tabla 1). (1, 2A, 2B, 2N, 2M y 3) con

un diferente grado de afectacion clinica y diversas peculiaridades diagnésticas

(1).
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Caracteristicas de los diferentes subtipos de la enfermedad de von Willebrand
EW Vil FvW: Ag FvW: rico RIPA Estructura multimérica

Tipo 1 Disminuido Disminuido Disminuido Disminuido Normal en plasma y plaquetas

Tipo 2A Disminuido o normal Disminuido o normal Disminuido Disminuido Ausencia multimeros altos e intermedios en
plasma

Tipo 2B Disminuido o normal Disminuido o normal Disminuido o normal Aumentado Ausencia de multimeros altos e intermedios en
plasma

Tipo 2M Disminuido o normal Disminuido o normal Disminuido Disminuido Presencia de multimeros altos e intermedios en
plasma y plaquetas

Tipo 2N Moderada disminucion Normal Normal Normal Normal en plasma y plaquetas

Tipo 3 Disminuido Ausente Ausente Ausente Ausente o trazas

EvW: enfermedad de von Willebrand; F"W Ag: factor Willebrand antigeno; FvW-: RiCo; FvW cofactor ristocetina; RIPA: agregacion plaguetar inducida por ristocetina.

Tabla 1. Caracteristicas de los diferentes subtipos de la enfermedad de von Willebrand. Extraido de
Coagulopatias Congénitas. Paramo, J.A et al. 2012.

2.1.2.1 Clinica

La EVW presenta una gran variabilidad en cuanto a manifestaciones clinicas,

caracterizada por

hemorragias cutaneo-mucosas espontaneas,

ylo tras

intervenciones quirdrgicas y traumatismos. Merece la pena destacar las

menorragias que con frecuencia son el signo revelador de formas leves y

moderadas de la enfermedad. Le siguen en frecuencia: epistaxis, gingivorragias,

hematurias, hematemesis y melenas (1,13).

2.1.3 Déficits graves de otros factores de la coagulacion:

Son mucho menos frecuentes, pero también se pueden producir hemorragias

por alteraciones de otros factores de coagulacion: fibrinégeno, factor Xlll,

protrombina, factores V, X y Xl (Tabla 2). Su espectro clinico es muy variable,

por lo que su control exige un alto grado de especializacion (1).

Defectos congénitos raros de factores de coagulacion

Deficiencia Prevalencia Clinica Pruebas de coagulacion Tratamiento

Fibrinageno (factor 1) 1/1000.000 Hemorragia umbilical, mucosasy  TT, TP y TTPA prolongados Crioprecipitado, concentrado de
craneal fibrindgeno

Protrombina (factor I1) 1/2000.000 Hemorragia mucosas, hemartrosis TP y TTPA prolongados cce

Factor V 1/1000.000 Hemorragia mucosa moderada, TPy TTPA prolongados PFC
hemartrosis y hematomas
musculares

Deficiencia Vy VIl 1/1000.000 Epistaxis y hemorragia TP prolongado y desproporcién en PFC, concentrado FVIIl y factor V
postoperatoria TTPA

Factor VII 1/500.000 Espectro variable, hemorragia TP y TTPA prolongados Concentrado FVII, PFC
mucosa a intracraneal

Factor X 1/1000.000 Hemorragia mucosa TP y TTPA prolongados PFC, CCP, acido

Factores dependientes de vitamina K < 20 familias Fenotipo variable, intracraneal, TP y TTPA prolongados Vitamina K, PFC, CCP
hemartrosis, gastrointestinal

Factor XI 1/1000.000; en asquenazi 8% Hemorragia moderada, TTPA prolongado Acido tranexamico, concentrado
dependiendo nivel de factor FXI

Factor Xl 1/1000.000 Hemorragia umbilical, intracraneal, TPy TTPA normales, anomalia en la Concentrado de FXIII,
hematomas, hemartrosis, solubilidad del coagulo crioprecipitado
alteracion en la cicatrizacion

CCP: ado de jo protr PFC: plasma fresco congelado; TP: tiempo de protrombina; TT: tiempo de trombina; TTPA: tiempo de tromboplastina parcial activado.

Tabla 2. Defectos congénitos raros de factores de coagulacién. Extraido de Coagulopatias Congénitas. Paramo

J.Aetal 2012.
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2.1.3.1 Clinica

Todas estas deficiencias tienen una herencia autosémica recesiva. Clinicamente
se expresan con hemorragias de mayor o menor intensidad, las manifestaciones
clinicas mas importantes aparecen en homocigotos, pero existe un ndamero
importante de individuos heterocigotos asintomaticos que pueden presentar
hemorragias en caso de intervenciones quirdargicas. En las mujeres, ademas,
pueden aparecer menstruaciones abundantes que provocan anemia ferropénica

cronica (22).

2.2 Tratamiento delas CC

La base del tratamiento de las hemorragias en pacientes con CC es la terapia
sustitutiva con concentrados de factor para obtener una hemostasia adecuada.
En el caso de las hemofilias existen en el mercado concentrados especificos de
factor VIl y IX. En el caso de la Hemofilia A también se dispone de terapia
sustitutiva con emicizumab en contraposicion a la terapia de reemplazo
(3,17,22,23).

Para el tratamiento especifico de la EVW los concentrados, denominados de
FVIII de pureza intermedia de origen plasmatico, sometidos a inactivacion virica,
producen un incremento importante e instantdneo de los niveles plasmaticos de
FVW (13).

Para el tratamiento de otros déficits graves de la coagulacién no se dispone en
todos los casos de concentrado del factor deficitario, y hay que recurrir a
concentrado de complejo protrombinico y plasma fresco congelado (tabla 2) (1).

2.2.1 Concentrados de factores de coagulacion (CFC)

Desde los afos 70 se dispone de concentrados de FVIII y FIX, inicialmente de
origen plasmético. En la década de los 80, estos concentrados de origen
plasmatico fueron devastadores para los pacientes con hemofilia ya que
provocaron la trasmision del Virus de la Inmunodeficiencia Humana y de la
Hepatitis C. Actualmente encontramos en el mercado concentrados seguros de

origen plasmatico y recombinantes inactivados frente a virus (Figura 3) (4).
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Figura 3: Tratamiento de la hemofilia y terapias innovadoras. Extraido de Tratamiento moderno de la
hemofilia y el desarrollo de terapias innovadoras. Ruiz-Saez A, 2021.

El tratamiento con concentrados de factores de coagulacion (CFC) puede
administrarse cuando se produce un episodio hemorragico y/o de forma
profilactica (en los fenotipos hemorragicos graves) que consiste en tratar con
dosis fijas sin que haya un proceso agudo. El objetivo es mantener niveles de
factor en plasma y asi prevenir los sangrados. Un estudio publicado por Manco-
Johnson en 2007 demostré que la profilaxis es mas eficaz que el tratamiento a
demanda en la prevencion de la artropatia hemofilica (24).

La mayor dificultad de la profilaxis con CFC es la administraciéon endovenosa,
sobre todo en poblacién pediatrica. De hecho, el primer afio de profilaxis genera
una alta dependencia hospitalaria dado que se ha de capacitar a los

padres/cuidadores para la administracion endovenosa en domicilio.

2.2.2 Tratamiento profilactico de las CC

Actualmente, siguiendo las recomendaciones de la Federacién Mundial de
Hemofilia (FMH) el tratamiento de eleccion para el paciente con CC con fenotipos
hemorragicos graves es la profilaxis. Esto consigue prevenir la artropatia,
mejorar la calidad de vida e igualar la esperanza de vida para este grupo de

pacientes al resto de la poblacién sana (3).

Se distinguen cuatro tipos de profilaxis(25):
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Profilaxis primaria: tratamiento regular y continuado. Se comienza antes
del inicio de la lesién articular, después de la primera hemorragia articular
y antes de los 3 afios de edad.

» Profilaxis secundaria: tratamiento regular y continuado. Se comienza
después de dos o0 mas hemorragias articulares y antes del inicio de una
lesion articular.

» Profilaxis terciaria: tratamiento regular y continuo. Se inicia después de
gue se han producido lesiones articulares.

» Profilaxis intermitente o periddica: se aplica para prevenir hemorragias

durante periodos cortos.

2.2.3 Inhibidores

Una manera en la que nuestro sistema inmunolégico esta disefiado para
protegernos de elementos ajenos es con la produccion anticuerpos. Una persona
con hemofilia no produce factor de coagulacion, o produce un factor alterado y
disfuncional. Cuando estas personas son expuestas a concentrados de factor
para reemplazar el factor de coagulacion (FVIII o FIX) que no tienen o que tienen
en forma alterada, el sistema inmunoldgico podria percibir a los concentrados
como una proteina ajena al cuerpo y desarrollar aloanticuerpos neutralizantes,
llamados inhibidores, contra los primeros. Esto, a su vez, hace que el
concentrado de factor de reemplazo resulte ineficaz para el tratamiento o la
prevencion de hemorragias. La aparicion de inhibidores es un problema mucho

méas comun en personas con hemofilia A que con hemofilia B (26).

2.2.4 Emicizumab: Agente hemostatico para el tratamiento profilactico
con HA

Se conoce coémo la terapia no sustitutiva en hemofilia, en la cual el agente
hemostético alternativo sustituye la funcién del factor de coagulacion deficitario,
en contraposicion a la terapia de reemplazo o sustitutiva en la que se administra

el factor de coagulacion deficitario (3).

El emicizumab es un anticuerpo biespecifico quimérico que se une a los FIXa 'y
FX, mimetizando la funcién de cofactor del FVIII en paciente con hemofilia A. lo
cual resulta en la activacion del FX (produccion de FXa) sin necesidad de la
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intervencién del FVIII, iniciando asi la via final comin que da lugar a la

generacion de trombina (23).

Los principales beneficios del emicizumab son su via de administracion
subcutanea, la vida media prolongada, que permite una posologia de
mantenimiento de hasta cada 4 semanas; asi como la alta eficacia en la

prevencion de sangrados en pacientes con hemofilia A.

2.3 Centros de Tratamiento integral de las CC

Dada la baja prevalencia y la complejidad del manejo de pacientes con CC es
esencial que los pacientes tengan acceso a una atencion integral formada por
equipos multidisciplinares de especialistas, tanto enfermeras como hematélogos,
rehabilitadores, traumatologos, psicologos, cirujanos y resto de profesionales del

ambito sanitario (27).

Ofrecer una asistencia de calidad a las personas con hemofilia requiere cierto
grado de experiencia y capacitacion. Dicha asistencia se inicia desde el mismo

momento del diagndstico y se prolonga durante toda la vida del paciente.

La FMH en sus ultimas recomendaciones, publicadas en 2020, describe los
elementos fundamentales de un programa coordinado de atencién a los
pacientes con hemofilia. La existencia de un manejo integral de los pacientes por
parte de un equipo multidisciplinar, una red nacional o regional de centros de
tratamiento de la hemofilia, un registro nacional de pacientes con hemcdfilia,
procesos consolidados para la adquisicidn y distribucién de terapias seguras y
eficaces, acceso equitativo a estos servicios y reconocimiento de las diferencias
socioeconomicas y culturales dentro de cualquier comunidad, region o pais son
los pilares que sustentan el cuidado integral de los pacientes con hemofilia (14).
Asimismo, se especifica que este tratamiento multidisciplinario se debe realizar
a través una red de centros de hemofilia capaces de ofrecer esta vision
integradora. Las prioridades para garantizar los mejores resultados de salud y
calidad de vida deben incluir:
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= Prevencion de los sangrados y de los dafios articulares.

= Atencion rapida de los episodios de hemorragia, incluida la fisioterapia y
la rehabilitacion en el seguimiento.

= Una atencion de urgencia adecuada.

= Manejo del dolor.

» Gestidon de las complicaciones musculoesqueléticas y de los pacientes
gue desarrollen inhibidor.

= Manejo de las comorbilidades.

» Evaluacion psicosocial periddica y apoyo segun las necesidades
especificas.

= Educacion continua sobre el tratamiento y el autocuidado para las

personas y las familias que viven con hemofilia.(3,28).

2.4 Curriculum de la Enfermera experta en CC

A pesar de que no existe un consenso claro sobre las competencias que deben
tener las enfermeras que se dedican a la atencién de personas con CC,
instituciones como la FMH, en la tercera edicion de las Guias para el manejo de
la hemofilia (2020), incluye a enfermeria en los cuidados del paciente con
hemofilia, incluyendo al colectivo enfermero dentro del equipo multidisciplinar.
Las enfermeras deben formar parte de este equipo para la consideracién de
centro de tratamiento integral para el cuidado de la hemofilia, considerandolas el
nacleo del equipo multidisciplinar junto con el resto de profesionales médicos,
rehabilitadores o fisioterapeutas, el/la especialista de laboratorio y los/las
trabajadores sociales. Ademas, insisten en que los/las profesionales de
enfermeria deben tener una formacién especifica en el manejo de coagulopatias

congénitas (3,14).

Por otro lado, la European Association of Hemophilia and Allied Disorders
(EAHAD) ha disefiado un curriculo con el objetivo de definir el conocimiento y las
habilidades necesarias para desarrollar la practica asistencial. ElI grupo de
trabajo de enfermeria de la EAHAD decidi0 preparar un catalogo de las
habilidades y conocimientos que debe poseer una enfermera para trabajar con

pacientes con hemofilia ya que el conocimiento adquirido en el entorno laboral
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es apreciado, pero debe estructurarse para lograr un efecto éptimo y realizar

programas educativos coordinados. Segun el modelo de Dreyfus, para alcanzar

el nivel de experto se distinguen cinco etapas de conocimientos técnicos (14,29).

Nivel 1. Principiante: sigue las politicas, los procedimientos y los
principios, centrandose en un aspecto de la atencion en cada momento, y
tiene poca percepcion de la situacion en general.

Nivel 2. Principiante avanzado: comienza a reconocer y priorizar la
necesita-dad de realizar acciones. Toma decisiones limitadas a medida
que aumentan el conocimiento de la situacién y la experiencia.

Nivel 3. Competente: comprende los principios y objetivos de las politicas
y los procedimientos y se enfrenta a situaciones incompletas pero
predecibles. Reconoce los problemas reales y potenciales y responde
adecuadamente seleccionando y priorizando las acciones con eficacia.
Nivel 4. Capaz/cualificado: demuestra una solida racionalidad en la
atencion a situaciones complejas y exigentes, muestra amplias
habilidades practicas adecuadas a las necesidades de la persona con
hemofilia y su familia y aplica una toma de decisiones intuitiva.

Nivel experto: inicia practicas innovadoras y es proactivo a la hora de
influir en la politica y los procedimientos, demuestra la excelencia y actla
como un modelo a seguir. Puede hacer frente a la complejidad y las
contradicciones en el conocimiento especializado y evalla criticamente el

uso de la teoria y la investigacion en la practica.

El grupo de enfermeras de la EAHAD ha determinado que el punto de referencia

para considerar a una enfermera “de hemofilia” se establece en el nivel 3,

competente, con indicadores de progresion al nivel 4, capaz/cualificado.

2.5 Programas de Educacién Sanitaria/Capacitacion

Para un buen manejo de la enfermedad, es necesario realizar intervenciones

educativas eficaces. Esto requiere de enfermeras altamente capacitadas(10).

Las intervenciones educativas deben basarse en estandares conceptuales.
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Siguiendo las pautas internacionales las enfermeras desempefian un papel
crucial en el apoyo a las personas con CC para el automanejo de la enfermedad
(30).

Dado que el diagnostico suele darse en la primera infancia(3)la educacion del
niflo y sus cuidadores es competencia de enfermeria. Esta educacion debe
realizarse de una forma dinamica y cambiante segun las etapas de crecimiento
del niflo. Aungue la educacion del paciente se considera una tarea esencial para
las enfermeras en el cuidado de la hemofilia(3,28), en la mayoria de los casos
se realiza de manera secundaria durante las visitas de rutina.

A menudo no esta claro qué necesidades educativas tienen las personas con
discapacidad y sus cuidadores y qué intervenciones educativas se necesitan
para abordarlas. Ademas, se sabe poco sobre qué tareas educativas realizan las
enfermeras en su practica clinica, como y con qué efectos las realizan y en qué

conceptos didacticos se basan realmente.

En la reciente revision bibliografica de Ballmann y Ewers, con el objetivo de
obtener conocimientos mas profundos sobre la educacion de la paciente dirigida
por enfermeras en el cuidado de la hemofilia reflejaron que las necesidades
educativas de los pacientes con CC y sus familias son amplias, multifacéticas y
variables, pero rara vez se evallan sistematicamente.

Por ultimo, en un estudio multicéntrico en tres centros de tratamiento de hemofilia
en Holanda centrado en cémo los adolescentes logran el autocontrol en
tratamiento y manejo de la hemofilia concluye que, aunque los primeros pasos
en el autocontrol con respecto a la autoadministracion se dan en la adolescencia
temprana alrededor de los 9-11 afios, el autocontrol completo en las habilidades
de autogestidon se logran durante la adolescencia tardia (detectar hemorragias ,
tomar decisiones de dosificaciébn, comunicacién con equipo multidisciplinar de
salud, gestion de las existencias y materiales de medicacion, etc.). Estiman en
una media de 21,9 afos la edad en la que los pacientes estan completamente
capacitados y manejan su enfermedad de forma autbnoma (31).
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3 Revision bibliografica

La busqueda bibliografica se ha realizado en las bases de datos: Cuiden, Cinahl,
Dialnet, Pubmed/Medline. En la Tabla 3, se pueden observar los descriptores

utilizados. Se utilizaron los operadores booleanos OR/AND.

Palabras Clave Sinénimos en Castellano Inglés
Coagulopatias Congénitas Coagulopatias hereditarias Congenital Coagulopathies
Trastornos hemostaticos congénitos
Hemofilia Diatesis hemorragica Hemophilia
Pacientes pediatricos Poblacién pediatrica Pediatric patients
Educacién sanitaria Capacitacion sanitaria Health education

Educacion para la salud
Enfermeria Enfermera Nurse, Nursing
Calidad de vida Nivel de bienestar Quality of life

Tabla 3. Descriptores usados en la bisqueda

Tras la busqueda se han tenido en cuenta publicaciones en revistas
especializadas en coagulopatias congénitas como Haemophilia, (official journal
of both the World Federation of Hemophilia and the European Association for
Haemophilia and Allied Disorders) y a las guias de expertos como la de la
Federacion Mundial de Hemofilia, Guias espafiolas para el manejo de pacientes

con hemofilia y la Real Fundacion Victoria Eugenia.

Como criterios de inclusion se han seleccionado articulos publicados en los
altimos 10 afios, aunque se han hecho algunas excepciones en casos donde su
importancia es relevante para el area de investigacién. Ademas, se han incluido
Gnicamente aquellos escritos en castellano o inglés. Se ha descartado cualquier
estudio que, tras su revisién, no proporcionara informacién pertinente al
proyecto. Después de llevar a cabo la biusqueda de informacién, comenzando
desde conceptos generales, se ha procedido a afinar la busqueda dentro de los
temas de interés especificos, con el objetivo de obtener datos mas precisos. La
seleccién de articulos se ha realizado en funcion del titulo y del resumen y
exclusivamente se ha leido el texto completo en aquellos que cumplian los

criterios de inclusion. Se han seleccionado 33 articulos.
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4 Aportaciones de interes

La educacion sanitaria dirigida a pacientes con CC durante la infancia y
adolescencia presenta un desafio para los profesionales de enfermeria que
trabajan en unidades especializadas. Esta educacion debe adaptarse a las
necesidades cambiantes del nifio a lo largo del curso de la enfermedad y de su

vida, a fin de lograr resultados efectivos.

Uno de los objetivos mas importantes a los que debe dar respuesta el equipo
enfermeria de la Unidad de Hemofilia es el de capacitar a los pacientes con CC
ensefidndoles a manejar su atencién en el hogar y, por lo tanto, deberian poder
demostrar comprensién sobre como reconocer hemorragias y su habilidad para
infundir o auto administrarse la medicacion. Asi lo refleja la guia de la Federacion
Mundial de Hemofilia en su recomendacion 2.5.1 (3).

La educacion sanitaria impartida durante la infancia y adolescencia puede tener
un impacto significativo en la adherencia al tratamiento y en la evolucion de la
enfermedad en la edad adulta. Por lo tanto, es necesario evaluar la efectividad
de los programas formativos y de educacion sanitaria dirigidos al propio nifio,
impartidos por las enfermeras gestoras de nuestro centro, con el fin de obtener

informacion sobre su eficacia.

Actualmente, existe una falta de estudios de investigacion previos de este tema.
La finalidad de este trabajo es identificar y evaluar el empoderamiento del nifio
en el autocuidado. Los resultados de este trabajo van a objetivar el aprendizaje,
asi como la percepcion de la calidad de vida de los pacientes con CC para el

grupo de edad estudiado.

Los resultados que nos aporte este estudio serviran de guia teodrica, basada en
la evidencia, para el desarrollo y la implementaciéon de futuras capacitaciones y

educaciones sanitarias dirigidas a adolescentes hasta llegar a la etapa adulta.
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5 Objetivos

5.1 Objetivo general

Evaluar el impacto de la educacion sanitaria dirigida a adolescentes en edad

comprendida entre 8 y 12 afios en tratamiento profilactico, en la consulta

enfermera de la Unidad Hemofilia y Coagulopatias Congénitas del Hospital Sant

Joan de Déu.

5.2 Objetivos especificos

Identificar el grado de conocimiento por parte del nifio/adolescente
relacionado con su coagulopatia previo a la formacion. La evaluacion de
sera a través de un cuestionario ad.hoc de elaboracion propia.

Evaluar la capacidad de autotratamiento por parte del adolescente en la
administracion de la medicacion. Para la evaluacion de esta formacion se
comprobara que ha adquirido todos los conocimientos detallados en el
Check-list de capacitacion para la autoadministracion de factor
endovenoso.

Evaluar la tasa de adherencia al tratamiento calculada mediante el
porcentaje de registro de administracién de medicacion a través de la
aplicacion FlorioHaemo®.

Identificar el impacto en la calidad de vida de los pacientes con CC.
Mediante la cumplimentacién del cuestionario de calidad de vida para
nifios de 8-12 afos con hemofilia validado.

Identificar las necesidades formativas de los pacientes. Tras las sesiones
de capacitacion/formacion. La evaluaciéon de la formacion sera a través
del mismo cuestionario ad.hoc de elaboracién propia que se les paso
previo a la formacion.

Evaluar el grado de satisfaccion con la formacion recibida por parte de las
enfermeras gestoras. El cuestionario ad.hoc que cumplimentaran tras la

formacion constara de 3 preguntas mas para evaluar este item.

22



( UNIVERSITAT
0" ROVIRA i VIRGILI
5.3 Hipoétesis

Las intervenciones de educacion sanitaria realizadas en la consulta de CC por
una enfermera gestora de casos a pacientes adolescentes en edad temprana
mejoran los conocimientos de su patologia, el automanejo de tratamiento, la

adherencia terapéutica y tienen una buena percepcion de su calidad de vida.
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6 Método

6.1 Disefio y metodologia

Estudio cuantitativo cuasiexperimental pretest postest de un solo grupo.
Muestreo intencionado no probabilistico. Para este estudio se incluiran a todos
los pacientes que cumplan los criterios de inclusion, siendo estos pacientes con
CC en profilaxis entre 8 y 12 afios del Hospital Sant Joan de Déu (HSJD), en el
periodo de enero de 2024 a diciembre 2026.

6.1.1 Ambito de estudio

La unidad forma parte de La Unitat Integrada d"Hemofilia y Malalties afins
Hospital San Joan de Déu (SJD) — Hospital Sant Pau (HSP), acreditada como
Unitat de Expertesa Clinica a nivel reginal (XUEC) y por la Red Europea
(EuroBloodNet) y actualmente esta en proceso de acreditacion nacional como
unidad de referencia del Sistema Nacional de Salud que proporcionan asistencia
a personas afectadas de coagulopatias congénitas (CSUR). Nuestro centro
atiende a pacientes pediatricos hasta la mayoria de edad y se encarga de su

transicion al centro de adultos.

Este estudio se llevara a cabo en la consulta enfermera de la Unidad Integral de

Hemofilia y CC del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona.

6.2 Poblaciény muestra

6.2.1 Seleccion de la muestra

En este estudio se incluiran a todos los pacientes con CC en tratamiento con

profilaxis entre 8 y 12 afios que cumplan los criterios de inclusion.
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6.2.2 Disefo del muestreo

Para este estudio, se realizard un enfoque de seleccibn de muestra no
probabilistica, en el que se incluiran todos los pacientes que cumplan los criterios

de inclusién y accedan a participar durante el periodo de estudio.

En la actualidad, se atiende a mas de 150 pacientes con CC. De ellos, 60
presentan un fenotipo hemorragico grave y reciben tratamiento profilactico. La
muestra final consistira en 15-20 pacientes. Estos seran los que estaran en ese
momento en edades comprendidas entre 8 y 12 afos, en tratamiento profilactico,
y podran recibir la educacién sanitaria para el automanejo de su enfermedad.

6.2.3 Criterios de inclusioén

Pacientes entre 8 y 12 afios, diagnosticados de CC, con un fenotipo hemorragico
grave y qué reciben tratamiento profilactico durante el periodo de estudio (enero
2024 - diciembre 2026).

6.2.4 Criterios de exclusion

Pacientes con problemas cognitivos y/o de aprendizaje que no les permita

asumir los conocimientos.
Pacientes que no deseen patrticipar.

6.3 Variables

6.3.1 variables independientes:

» Sociodemograficas:

» Edad Cuantitativa continua discreta

» Sexo Cuantitativa nominal dicotémica
» nivel de estudios Cualitativa ordinal

» progenitores (convivientes) Cuantitativa discreta

» numero de hermanos/as Cuantitativa discreta
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= Variables Clinicas

» Tipo de CC

» Caracteristicas de la profilaxis

6.3.2 Variables dependientes:

» Adherencia terapéutica
» Evaluacion formacion

» Impacto calidad de vida

La recogida de datos de las variables sociodemograficas y clinicas se obtendran

a través de la historia clinica del paciente.

6.4 Instrumentos de medida

El objetivo de las intervenciones capacitaciones/educacion sanitaria es empezar
a empoderar al propio paciente en el manejo de su enfermedad. Objetivar el
aprendizaje y valorar la percepcion de calidad de vida del nifio/adolescente

permitirda valorar y planificar los cuidados basados en las necesidades

observadas.

» Adherencia Terapéutica:

Mide en % la adherencia al tratamiento entre otros parametros. La
aplicacion florio HAEMO® (32) esta disefiada para empoderar y apoyar
las vidas activas de las personas con hemofilia en tratamiento profilactico
con productos de reemplazo de factor. Permite realizar un seguimiento sin
esfuerzo de eventos que incluyen inyecciones, hemorragias, dolor y
actividad fisica y control de stock de medicacién. La plataforma florio
HAEMO® proporciona a los equipos de atencion médica acceso en
tiempo real a los datos contextualizados de los pacientes, para obtener

informacion registrada por el paciente como es la administracion de

profilaxis en domicilio (Anexol).
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» Evaluacion Formacion:
Cuestionario ad.hoc de elaboracion propia, se parara al iniciar y finalizar

la capacitacion formacion (Anexo 2 y 3).

* Impacto en la calidad de vida:
Cuestionario HAEMO-QoL. Cuestionario para nifilos y adolescentes
Version larga para nifios edad: 8-12 (33).
Cuestionario de Calidad de vida para nifios con hemofilia. El objetivo es
examinar aspectos de calidad de vida en campos especificos de la
hemofilia. Es una medida de autoinforme con 64 items en 4 dominios:
Fisico, social, emocional, psicosocial.
Haemo- Qol utiliza escala Likert de 5 puntos que van del 1 al 5 en todas
las respuestas. Las puntuaciones mas bajas sugieren mejor calidad de
vida. El cuestionario también incluye dos preguntas abiertas en las que
los pacientes pueden comentar cualquier aspecto que consideren
importante (Anexo 4). Se han solicitado los permisos pertinentes a los
autores para el uso de la misma (Anexo 5).

6.4.1 Metodologia de Recogida de datos

La recogida de datos la realizaran las enfermeras gestoras de la unidad de CC
dentro de las diferentes visitas.

Cuando acudan los pacientes a visitas de control multidisciplinar (de caracter
semestral), si el paciente cumple los criterios de inclusion se le explicaran los
objetivos, métodos e implicaciones del estudio de forma oral y escrita (Anexo 5),
se solicitara la firma de consentimiento informado por parte de los padres y/o
tutores legales (ANEXO 7), asi como el asentimiento por parte del menor (Anexo
8).

Los pacientes que accedan a participar en el ensayo se les pasard un
cuestionario de conocimientos previos a la formacion (Anexo 2). Seguidamente,
en las visitas de control, se realizaran las sesiones de capacitacién/educacion
sanitaria dirigidas al nifio. Para completar la formacién, se realizaran un minimo

de 4 sesiones, con una duracion estimada de 1 hora por sesion.
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Por un lado, en la primera sesion la educacion sanitaria se centrara en el
conocimiento general de la patologia, para ello se utilizara material de soporte
de elaboracion propia del centro (Anexo 9). El resto de sesiones se destinaran a
la capacitacion para la autoadministracion de factor endovenoso (Anexo 10).
Finalizado el proceso de formacion volveremos a pasar el cuestionario ad.hoc
para evaluar los conocimientos tras la formacion recibida. Este cuestionario
ademas cuenta con 3 preguntas que valoraran la formacion recibida por parte de
las enfermeras gestoras de la unidad (Anexo 3).

Ademas, cumplimentaran el cuestionario HAEMO - QoL para nifios y
adolescentes Version larga para nifios edad: 8-12 (Anexo 4).

En la figura 4 se puede observar el algoritmo de procedimiento de la recogida de

datos:

Paciente diagnosticado CC
en tratamiento con profilaxis (8.12 afios)

!

Seleccion de muestra
Cumplen Criterios inclusion

!

Consentimiento informado

. l

No Si

!

Cuestionario ad.hoc conocimientos previos.
Registrar % adherencia 6 meses previos

i

Sesiones capacitacién/Educacion Sanitaria
(minimo 4 sesiones de 1 horade duracién)

l

Cumplimentacién cuestionarios:
Ad.hoc + HaemoQoL (8-12)
Registrar % adherencia 6 post.

.

Finalizacion del estudio y de la
capacion dirigida a adolescentes
en edad temprana

Figura 4. Algoritmo de recogida de datos
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6.5 Analisis de datos

Para las variables cualitativas los resultados se expresaran en frecuencias,
porcentajes e intervalos de confianza. Para variables cuantitativas, los resultados
se expresaran mediante: medias y desviaciones estandar; mediana y rangos

intercuartiles.

Los andlisis estadisticos incluiran la comparacion de frecuencias de variables
categoricas entre grupos mediante el test de chi-cuadrado o el test exacto de
Fisher. Para la comparacion de variables cuantitativas entre grupos se utilizara
el test t de Student en caso de distribucion normal, y en caso de distribucion no
normal se utilizara el test no paramétrico U de Mann-Whitney. Para comparar 5
variables cuantitativas dentro de los mismos sujetos en momentos diferentes de
tiempo, se utilizara el test de t de Student para muestras apareadas en caso de
distribucion normal, y el test no paramétrico de Wilcoxon en caso de distribucion
no-normal. Se consideraran significativos los resultados de los test estadisticos
con p-valor por debajo de 0.05. Los analisis seran realizados mediante el
paquete informéatico SPSS v23.0 (Armonk, NY: IBM Corp.)
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7 Cronograma

Se elabora un plan de trabajo mediante la temporalizacion del estudio que

permitird una utilizacion y desarrollo en el tiempo mas flexibles.
Plan de trabajo:
Duracion: 36 meses (enero 2024-diciembre 2026)

Fase 1: Reunion y presentacion del equipo investigador y clinico. Presentacion
del protocolo del proyecto al Comité ético: 1 mes

Fase 2: Seleccion de participantes: 6 meses

Fase 3: Educacion sanitaria/capacitaciones: entrega/recogida de cuestionarios:

30 meses

Fase 4: Introduccion de datos: 27 meses
Fase 5: Analisis de datos: 2 meses

Fase 6: Redaccion de resultados: 2 meses
Fase 7: Redaccién de Conclusiones: 2 meses
Fase 8: Difusion de Resultados: 2 meses

Las diferentes fases se pueden observar en el siguiente diagrama de Gantt

(Tabla 4):
Ano 2024 Ano 2025
i
Planificacion y !
FASE 0 desarrollo del proyecto C] :
i
FASE1 | Presentacion al CEIM [:]
FASE 2  Seleccion de pacientes :

Educacion Sanitaria
FASE 3 Entrega/Recogia Cuestionarios

FASE 4  Introduccion de datos

FASE 6 Redaccion de Resultados

i
I

i

1

I

1

i

1

]

i

FASE5 | Anilisis de datos E
I

]

i

I

FASE7 Redaccion de conclusiones H
]

I

i

1

FASE 8  Difusion de resultados

Tabla 4. Diagrama de Gantt
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8 Consideraciones éticas y legales

El estudio se iniciara tras la obtencion de idoneidad del protocolo por parte del
Comité de Etica e Investigacion (CEIm) del Hospital Sant Joan de Déu (Anexo
11). Este estudio se realizard en cumplimiento de los principios éticos basicos en
investigacion clinica establecidos por la Declaracion de Helsinki (version en
vigor; actualmente Fortaleza, Brasil, octubre 2013) y la ley 14/2007, del 3 de julio,
de Investigacion biomédica. El tratamiento, la comunicacién y la cesion de los
datos de caracter personal de todos los participantes se ajustara al cumplimiento
del Reglamento UE 2016/679 del Parlamento Europeo y del Consejo de 27 de
abril de 2016 relativo a la proteccion de las personas fisicas en cuanto al
tratamiento de datos personales y la libre circulacion de datos, siendo de
obligado cumplimiento a partir del 25 de mayo del 2018. La base legal que
justifica el tratamiento de sus datos es el consentimiento informado (Anexo 7)
gue se da en este acto, conforme a lo establecido en el articulo 9 del Reglamento
UE 2016/679. La identidad de los participantes no estara al alcance de ninguna
otra persona a excepcion de un requerimiento legal. Podran tener acceso a la
informacion personal identificada, las autoridades sanitarias, el Comité de Etica
de Investigacion y personal autorizado por el promotor del estudio, cuando sea
necesario para comprobar datos y procedimientos del estudio, siempre
manteniendo la confidencialidad de acuerdo con la legislacion vigente. Ademas
de los derechos que ya contemplaba la legislacion anterior, ahora los
participantes también pueden limitar el tratamiento de datos recogidos para el
proyecto que sean incorrectos, solicitar una copia o que se trasladen a un tercero
(portabilidad). Para ejercitar estos derechos deberan dirigirse al investigador
principal del estudio. El protocolo de este este proyecto esta basado en la
practica clinica habitual, el paciente no sera sometido a ninguna intervencion
experimental adicional. Sera presentado y estara pendiente de aprobacién por

parte del comité de ética del Hospital Sant Joan de Déu.

31



UNIVERSITAT
ROVIRA i VIRGILI
9 Presupuesto

El coste total de la investigacion se estima en 4300 euros. En la tabla 5 se
puede observarse el desglose de conceptos.

CONCEPTO Importe

Gastos de personal 0€
Analisis Estadistico estudio 600 €
Material Oficina 200 €
Presentacion a Congresos 2000 €
Traduccion de articulos 1500 €
Total, Presupuesto 4300 €

Tabla 5. Presupuesto
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10 Implicaciones para la practica clinica y lineas futuras de
investigacion

Las nuevas lineas de tratamiento y el uso de profilaxis en pacientes con CC ha
equiparado la esperanza de vida al resto de la poblacion sana. La atencion de
estos pacientes debe realizarse desde unidades especializadas de atencion
integral a través de equipos multidisciplinares.

Dadas las caracteristicas de la profilaxis la educacion sanitaria durante la
infancia y el empoderamiento en el automanejo del nifio es uno de los retos de
enfermeria.

En la adolescencia temprana es cuando la mayoria de los nifios con CC en
tratamiento profilactico empiezan hacerse preguntas sobre su enfermedad, y a
mostrar interés en el automanejo de la misma.

Existe una falta de estudios de investigacion previos de este tema. La finalidad
de este trabajo es identificar y evaluar el empoderamiento del nifio en el
automanejo. Los resultados de este estudio van a objetivar el aprendizaje, asi
como la percepcién de la calidad de vida de los pacientes con CC para el grupo
de edad estudiado. Esto sera de gran interés para la continuidad en los cuidados
durante la adolescencia y para la planificacién de las futuras intervenciones de
educacion sanitaria hasta llegar a la edad adulta. Por otro lado, mostrar los
resultados de este estudio servirhn como guia y ayudara a la planificacion y
elaboracion de materiales didacticos para futuras capacitaciones/educaciones
sanitarias realizadas por las enfermeras gestoras de casos expertas en CC.

Es necesario seguir investigando en este campo, asi como la publicacién de los

resultados en revistas cientificas especializadas en el ambito de estudio.
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11 Limitaciones del estudio

Este proyecto se ve sometido diversas limitaciones:

- El tamafio de la muestra debido a que las CC por su baja prevalencia en
la poblacion general estan tipificadas como enfermedades minoritarias.

- Perdida del tamafio muestral: Puede darse el caso de que no todos los
padres/pacientes estén dispuestos a participar en el estudio, en este caso,
esta previsto alargar el periodo de estudio 1 afio mas con la finalidad de
conseguir el maximo de participantes posibles.

- Al tratarse de un estudio Unicentrico las conclusiones derivadas de este
no podran generalizarse al resto siendo solo validas para nuestra
poblacién de estudio o los de similares caracteristicas. Estudiar este tipo
de intervencion en otros centros podria servir para comparar resultados y
tener un conocimiento mas profundo de este tema.

- Falta de estudios previos sobre el tema a investigar.
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13 Anexos

Anexo 1. Plataforma FlorioHaemo®

Cronologia del tratamiento

Protranhs

Hemorragias y tratasientos

Cronciopia del tratammsnto

Encosstss  Exfutencies  Comsume

Meemorragins y dsior

de tiempo

alle objetive

Hemorragias de actividad

¢ POV erx

00%

A 8

2 Paciente y periodo 1D del pacients

3 s. Inicio del periodo

4 Final dei periodo

5 Duracide del pericdo (dlas)
L]

7 Plan de ratamento Producto

] Dosis (W)

9 Frecuencia (dias)

Cantidad de inyecci

s G0 profiads

Cantidad o

Profilaxis prescrita U

Blead Treatmaent IU
Totad Ul

Recuento de hemorragas
TAH cakcuiada

Recuentc dolores
Promedia dianc de pasos

Hemorragia, dolor y pasos

Patient summary  patientdata  Su

tock  Health Quastionnaire (EQ-5D-5L) + i e

200
15052023
86

Elocta®
150 W
lunes, miércoles, viemes
1.06%
“«10%

24

0
36.000

0
ABR precisa de 365 dias de datos
0
0
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Anexo 2. Cuestionario ad-hoc de Conocimientos previos.

Sum Joan de Déu
Hospital

Cuestionario de conocimientos Previos

NUMERO DE IDENTIFICACION:

FECHA:

Te estas haciendo mayor y queremos acompaiarte y ayudarte para que poco a
poco vayas cogiendo confianza con tu enfermedad y ta tratamiento.

a las sigui y nos ayudaras planificar las proximas
visitas

Responde las siguientes preguntas marcado con una X |a respuesta.

"

Conaces céma funciana la coagulacién?

sl
No

oo

0 Me gustaria tener més informacidn

L

iConoces que e la hemefilia?

si
NO
Me gustaria tener més informacisn

ERERC]

- {Conuces por qué tienes hemofilia?

sl
NO
Me gustarfa tener més informacién

»

iSabes qué tipo de Hemalilia tienes?

sl

NO
Me gustaria tener mas informacidn

@

(Sabes el nombre de tu tratamiente para la hemefilia?

sl
NO

Me gustaria tener mas informacian

[

iSabes por qué e importanta pincharte, por las maRanas, varias vaces a an semanas?
si

NO

O Me gustaria tener més informacidn

oo

39

Sant Joan de Dcu
Barcelona tal

7- iSabes preparar la medicacién?

st
NO
Me gustaria tener mas Informacién

o
a
a
8- {Conoces cémo te la tienes que poner?
a
o

nchas tu solo la medicacion?

o No

10- Contesta sélo s te administran la medicacién tus padres (Estas interesade en
aprandar?

a sl
a No

iMUCHAS GRACIAS POR TUS RESPUESTAS, NOS VA A AYUDAR MUCHO!
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Anexo 3. Cuestionario ah-hoc de Conocimientos Post educacién sanitaria.

SJ Sant Joan de Déu
Barcelona - Hospital

Cuestionario de Conacimientos Post

NUMERO DE IDENTIFICACION:

FECHA:

Te estas haciendo mayor y queremos acompanarte y ayudarte para que poco a
poco vayas cogiendo confi tu ytu

Responde a las sigulentes preguntas y nos ayudaras planificar las proximas
visitas

Responda las sigulentes preguntas marcado con una X la respuesta.

- (Conoces cémo funciona a coagulacién?
o s
0 Ne

O Me gustaria tener més informacién

L

iConoces que es Ia hemofilia?

s
NO
Me gustarfa tener mis infarmacin

ooo

iConoces por qud tienes hemofilia?

sl
NO
Me gustar(a tener més Informacién

ooo ¥

Sabes qué tipo du Hemofilia tienes?

s
NO
Me gustarfa tener mis informacin

ooo *

5 Sabes of nomb la hamedilia?
os

o wo

O Me gustar(a tener mis informacién

6 (Sabes por qué es importante pincharte, por las mafanas, varias vaces & en semanas?
os

o wo

O Me gustaria tener més informacién

SJ Sant Joan de Déu
Borcelona - Hospital
7. (Sabes praparar la medicacién?

aws
a no
O Me gustaria tenar mis informacién

B (Conoces céme ta la tisnes que poner?
0w

a wo

8- {Te pinchas tu solo la medicacién?

o s

0 no

10- Contesta sélo si te administran la medicacién tus padres (Estas interesado en
‘aprender?

o s

o nNoe

11- Tras las visitas a la consulta de enfermeria (Te administras tu solo la medicacién en
casa?

]
o No

12- Los materiales informativos que se han utilizado duranta las visitss (te han resultado
interesantes y ficiles de entander?

o s

o No

13- En tu opinion, (El tiempo que te dedicé la entermera fue suficiente?
a s

o Noe

IMUCHAS GRACIAS POR TUS RESPUESTAS, NOS VA A AYUDAR MUCHO!
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Anexo 4. Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 afios)

Page 1/12 Page 2/12
E Nos gustaria saber algo sobre la salud de tu cuerpo...
HAEMO - QOL - e
Q En los Gltimos 7 dias... nunca | PO%2S | aveces | | © . | siempre
1. ... me he sentido enfermo o o o o o
. o para sy odl Versién larga para
0 Yy nifios 2. ... he tenido dolor de cabeza o dolor de o o o o o
barriga
iHolal 3. . he estado cansado y agotado o o o
Nos gustaria saber cémo te has encontrado estas (ltimas semanas. Por eso, 4. .. hetenido mucha fuerza y energla o = = = o
hemos pensado en una serie de preguntas y te pedimos que las respondas.
> 4 3 .. h
Este cuestionario se ha hecho para nifios que tienen hemofilia. o ;':::'.10 fiedo £ ponerme; s o o o =] =]
= Lee con atencién cada una de las preguntas. ahora algo sobre cémo te has sentido en general
> Pi , ido e ; - -
iensa en cémo te ha ido todo en las dltimas semanas. En los Gltimos 7 dias... nunca | P92 | 4 veces a S
. 1 i veces | @Ve%S | menudo
= Marca con una cruz la respuesta mds acertada para ti.
1. ...me he divertido y me he reido mucho] o o o o
No hay ni i - Lo impo para 2. ...me he aburrido o o o o o
nosotros es tu opinién.
3. ... me he sentido solo o o a a a
] nunca cas
Por ejemplo: Ve ::m 4. ... me he sentido asustado o o o o o
En los ultimos 7 dias he tenido o o - -
ganas de comer helado 5. ... he estado triste debido a mi & & & & g
enfermedad
Rellené el cuestionario el dia: |__|__|__|__|_|__|
(dia/mes/afio)
Pais: |_|_|
-Qol Study Geoup, Tod sin pormiso, -Gol Study Group, Todos s derachos reservados
[11, nifios, version larga] [11, nifios, version larga]
Haemo-QoL - Crildren Il - Spain/Spanish - Version of 11 Sep 2017 - Mapi - Chilen 11 - SpainvSpanish - Version of 11 Sep 2017 - Mapi
COD2S  Haaro- Ok AL 8 wnE5.0 DOD25 Haao 0ok ChALE 8 snE5
Page 3/12 Page 4/12
..y sobre céma te has sentido contigo mismo. ...y ahora sobre tus amigos.
En los dltimos 7 dias. nunca | P99 | 4 yeces 2 siempre En los dltimos 7 di nunca | P9S8 | 5 yeces & siempre.
veces menudo veces menudo
1. ... me he sentido orgullosa de mi n n a a a 1. ... he jugado con amiges o o o o o
mismo
2. ... me he sentido superbién o o o o o 2. ... les he caido bien a los otros nifios [u] o o o o
3 ..me he sentido feliz conmigo mismo o o o a a 3. . me he llevado bien con mis amigos o o o o o
4. .. he tenido muchas ideas busnas o o o a o 4 Ti;:: sentido distinio a los dems o o o o o
. he sabido qué hacer cuando he tenido 5. .. heinlentado que los demas no se
problemas por mi enfermedad o o o a o dieran cuenta de mi enfermedad o o o o o
Las siguientes preguntas tratan sobre tu familia... Ahora hos gustaria saber algo sobre el calegio.
pocas . pocas a
En los dltimos 7 dias... nunca s | @veces En los dltimos 7 dias... nunea | Locos | aveces | oo | Slemere
1. .. me he llevado bien con mis padres o o o =] o 1. ... he hecho bien las tareas del colegio | [ o o o o
2. ... me he sentido bien en casa o o o a o 2. .. melohe pasado bien en clase [u] o o o o
3. ... hemos discutido en casa o o o =] a 3. .. he deseado que llegasen los.
siguientes dias o E o o o
4. _ mis padres me han prohibido hacer '
algunas cosas o o o a a 4. ... he tenido miedo de sacar malas o o o o o
5. ... mis padres me han tralado como a ;
o o o a a 5. .. no he podido ir a algunas clases o
un bebé debida a mi enfermedad actividades del colegio debidoa mi | 0 o o o o
enfermedad
Pronibid su repradsccian sin periss, derécnos 0é autar © Hagma-Qol. SHLdy Group. Todos 108 G8rschcs rE8eados. o na- ol Study Group.
(1L, nifios, version larga] [IL. nifies, versin larga]

Haemo-Gol - Ciichen | - SpainSpanish - Version of 11 Sep 2017 - Mapi.
DS o Dol DAL o025

Haerme-Qol - Chidren Il - SpainvSpanish - Version of 11 Sep 2017 - Magi
DR | R GOl CIALL 0 B
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Anexo 4. Continuacion: Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 afios)

Page 512

AHORA NOS GUSTARIA HACERTE ALGUNAS PREGUNTAS SOBRE TU

HEMOFILIA

Page 6/12

Aqui nos gustaria saber algo scbre la hemofilia y tu SALUD DE CUERPO

En ol dltimo mes... nunca | BOSBS | 5 veges || & | siempre
Ahora nos gustaria saber algo sobre las veces que te ha SALIDO SANGRE (EN LAS - o Lo
RODILLAS, CODOS..). 1. ... me han dolido las hinchazones o o o o o
1. ¢Cudntas veces has tenido sangrados en el dlima mes? 2. ... he sentido delor en las o o a o o
O ninguna o1 o2 O mas de 2 +Cudntas? articulaciones
TR R ) 3. ... meharesultada doloroso moverme | O o o o o
2. Sihas tenido sangrados en el Gllima mes, cuanto te han molestado? 4. ... he notado que mis articulaciones o o a n n
taban tiesas
O nada O algo O moderadamente 0 mucho esl
3. Sihas tenido sangrados en el Gllima mes, 4como han sido? 5. ... me ha coslado mover bien los
{8i has tenido mds de un sangrado, por favor piensa en el mas fuerte) brazos o las piernas o o = = =
Oleves a mef!lanes O fuertes O muy fuertes 6 _ me ha costado andar toda la o o o o o
4. ¢Has lenido una sensacian rara en lus aticulaciones antes de tener un sangrada? distandia que queria
O nunca O pocas veces [ a veces Damenudo O siempre . e tomo miedo de e
5. 4Has lenido que permanecer en reposo (por ejemplo, en a cama) al tener un sangrado? - - felenico mieds de hacerme dano o o e e e
O nunca O pocas veces  [a veces Damenudo O siempre _
&  Cuando has tenido un sangrado, zse Io has dicho inmediatamente a tus padres? ¥ ahora algunas preguntas sobre cémo te has SENTIDO debido a tu hemofilia
O nunca O pocas veces (& veces Oamenudo O siempre pocas. a
P P! En el ditimo mes. nunca | P aveces | & | siempre
Ahora nos gustaria saber quién te ha puesto las INYECCIONES, T hessadepemaliumordebdoa | g f o | o | o o
pocas a N .
En el dltimo mes... nunca | Lo |aveces | o ido slempre 2 - r'::ikalo triste debido a mi o o o o o
1. ... me he puesto yo solo las
yemzneg e o o o o o 3. ..la hemofilia ha sido Una auténtica o - a o -
carga (problema) para mi
2. madre me ha puesto las.
inyecciones P o o o o o 4 .he Esl;dn enfadado debido a mi o o a o o
ia
3. ..mipadre me ha puesto las o o o o o
i 5. ... he estado preacupado debido a mi
inyecciones he estads o o o o o
4. unaenfermera me ha puesio las
i o o o o o 6. me he sentida solo debido a mi
inyecciones
ve hemofilia = o g = =
5. ..un médico me ha puesto las
inyecciones i o o o o o 7. . helenido miedo a los sangradas o o a o o
Probibida s reprocicite i e, derechos de aulos @ Hasemo-ol. Skidy Group. Todos los derechos ressrvados. Q. Sludy Grougs
{11, nifios, version larga] 11, nifios, versién larga]
Hasmo.Gol - Cikirn Il -SpanSparish - Verson of 11 Sep 2017 - Map Haemo-GiL - Ohiren 1 - Spain/Spanisn - Varsion of 11 Sep 2017 - Map
Page 7/12 Page 8/12
£Cémo hace la hemofilia que te VEAS A TI MISMO? Las siguientes preguntas tratan sebre la hemofilia y tu FAMILIA
En el Gltimo mes... nunca | PSS | aveces | | & | siempre En ¢l (itimo me: nunca | o0 | aveces | % | siempre
1 querfa ser como los ifios de mi 1. mimadre me ha prategido
edad que no estén enfermos o = o 2 o demasiado o g o =
2, . me he sentido fisicamente mas 2. ... mipadre me ha protegido
débil que otros nifies = = = “ o Gemasiao o D o =
3. ..mehe sentido tan blen como atras 3 ha habido prob
o o o o o - problemas en casa
nifios de mi edad debido a mi hemofila o a o o
4 - me he sentido bien con mi cuerpo o o o o o 4. ... he tenida la sensacién de crear
problemas a mi familia debido a mi =] a =] =]
i hemofilia
5 |: dh:mnﬁlla me ha complicado la o o o o o
5. ... mis padres han tenido que reducir
6. ...he sentido vergUenza de tener su rabajo o sus actividades de oclo| O o o o
mofila o e = = o porque tenian que ocuparse de mi
7. ..meha costado hacer cosas con
otros nios de mi edad E = o g o
me ha sido imposible hacer toda lo ¥ ahora sabre la hemofiliay tus AMIE0S
que hubiera querido con mis o o o o o pocas o 3
amigos debido a mi hemofilia En el dltimo mes... nunea | Voo | aveces | o udo | Siempre
] me he sentido sano a pesar de mi 1. ... he sido capaz de hablar con mis
hemafilia o o o o o amigos sabre mi hemofiia o o o o
2. ... mimejor amiga se ha preocupado
por saber coma me sentfa o g o =
3. .. me he sentido muy cercano a mi o - o o
mejor amiga
4. ... mis amigos se han ocupado de mi
cuando me encontraba mal o - o o
S —— 1 Study Group i Pronibid u reproduccibn sin permiso, derechos e auter B Haemo el Sy Grous, Tods o derechos reservads

11, nifios, version larga]

Hasmo-Oo. - Children |1 - SpainiSparish - Version of 11 Sep 2017 - Mapi
S G AL S

11, nifios, version larga]

Haems-Ciol - Chidren Il - Spain/Spanlsh - ersion of 11 Sep 2017 - Mapi
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Anexo 4. Continuacion: Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 afios)

Page 9/12

Estas preguntas tratan sobre la hemofilia y el APOYO QUE HAS SENTIDO

- pocas a -
En el ditimo mes... nunca | [oce | BVecES | onude | SiemPre
1. . lagente se ha preocupado
especialmente por mi debido a mi o o o o o
hemofilia
2. ..lagente se ha mostrado
comprensiva debido a mi hemofilia o o o o a
3. . he podido hablar con los demas
sobre los problemas que tengo =} o o a a

debido a mi hemofilia

4. ..lagente me ha apoyado o o o o ul

Estas preguntas tratan sobre tu hemofilia y LOS DEMAS

- pocas a -
En el ditimo mes... nunca | [ oce | BVeces | nide | SiemPre
1. ... me he sentido diferente a los demas|
debido a mi hemofila o o o o o
2. .. me hamolestado que los demas
supieran que tenia hemofilia = o o o o
3. ... algunos/as nifios/as se han reido de|
mi debido a mi hemofilia o o o o a
4. ..lagente se ha comportado de forma
distinta conmigo debido a mi o =] o =] a
hemofilia
5. .. me he sentido apartado cuanda los a n n a n
demas hacfan algo juntos
6. ... algunas persanas han hecho
comentarios desagradables sobre =] =} o o a
mi hemofilia
sinpermiso, © Hasmo-QoL Study Group. Todos Ios derechos ressevados.

11, nifios, version larga]

Haemo-OoL. - Children 1l - SpainSpanish - Version of 11 Sep 2017 - Magi
0SS | e AL 65

Page 10/12
Estas preguntas son sobre el DEPORTE y el COLEGIO
pocas a -
En el dltimo mes... nunca | o aveces | 4o | Siempre
1. . he tenido que dejar de hacer
deportes que me gustan debido a a o o o o
mi hemofilia
2. ... he tenido que hacer actividades en
lugares cerrados més que otros o u} o o o
nifios debida a mi hemofilia
3. _ he tenido que dejar de hacer
deportes como palinar o jugar a o o o o o
futbol
4. ... he hecho tanto deporte como
cualquier otro nifo o o o o o
5. .. heidoa clase de gimnasia a pesar o o o o o
de mi hemofilia
6. .. he podido ir a clase a pesar de mi o o o o o
hemofilia
7. ..he tenido que dejar de hacer
algunas actividades especiales del
colegio (p. ¢, excursiones) debidoa| o o o o
mi hemafilia
8. ... me ha resultado dificil prestar
atencion en clase debido a los a o o =] a
dolores

-GoL Study Group. Todos kos derechas reservados.
[11, nifios, version larga]

Haemo-Ool. - Chikven 1 - Spain/Spanish - Version of 11 Sep 2017 - Magi,
D0S21S | M G- A2 s £ .

Page 11/12
Con las siguientes preguntas queremos saber cémo LLEVAS LA HEMOFILIA
- pacas a
En el dltimo me: nunca aveces | = | siempre
1. he intentado reconocer muy pronto
cuando empezaba un sangrado = = B a E
2. ... he tenido cuidado con mi cuerpo [u] o o o o
3. .. he sabido reconocer si sangraba o o a =] o o
4. ... he controlado los sintomas o o o o o
provacados por I hemofilia
5. ... he tenido la sensacion de estar bien
informado sobre la hemofilia = = = a =
6. .. la hemofilia ha sido una parte
normal de mi vida s = = o o
7. .. he aceptada mi hemofilia o o o o o
<y tus MEDICINAS?
2 pocas a X
En el dltimo me: nunca aveces | 4, | siempre
1. ... he estado satisfecho con el centro
de hemofilia s s s o o
2. .. eltratamiento que me han dado ha o o o o o
estado bien
3. .. he confiado en los médicos y en las O o o o o
enfermeras
4. .. me ha molestado ir al centro de
hemafilia o s s o o
5. ... me han molestado las inyecciones o o o a o
6. ... me ha molestado el tiempo
dedicado a las inyecciones = = = a =
7. ..lasinyecciones han interrumpido o a a o o
permiso. © Haemo-Qol. Study Group. Todos los darechs reservados.
(11, nifis, version larga]
Hagmo-ol.- Children Il - SpainSpanish - Version of 11 Sep 2017 - Mapi,
DO Mo ok AL,

Page 12/12

£Qué te parece tu SALUD EN GENERAL?

muy
En general... excserte || WY | buena | reguiar | mala
1. .. dirias que tu salud es.. o o o o o
Preguntas abiertas

1 éCudnto te molesta tu hemofilia?

O nada O algo O moderadamente O mucho O muchisime

2. €Qué es lo que mds te molesta de tu hemofilia? Dinos algunas cosas:

3. ¢Qué te ha parecido el cuestionario?
(Por faver, contesta poniendo una raya en la linea entre 0 y 100 en el lugar que mejor
refleje tu opinién)
0 100

k 1
muy mal muy bien

4. ¢Hemos clvidado algo que sea importante para ti en el cuestionario?

5. ¢Cudnto fiempo te ha llevado rellenar el cuestionario?
Aproximadamente minutos

iLo has hecho estupendamente!
iMUCHAS GRACIAS POR TU COLABORACION!

sin permiso, Study Group. Todos
[, nifios, version larga]

Hawmo-ol - Children |1 - Spa/Spanish - Version of 11 Sep 2017 - Wapi

1001 s ok I AL 5_spn £5
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Anexo 5. Solicitud a los autores del cuestionario Haemo-QoL®

Asunto: Your registration on haemoqgol.de

Dear Muria Caballero,

thank you for your registration on haemogol.de!

Yaur infarmation will be validated and you will soon be provided with a password for the
Haemo-Qal-Questionnaire download area,

Your submitted Information:

Title: Sra.

Mame: Nuria

Surname: Caballero

Institute/Department: Hospital 5ant Joan de Déu Barcelona

Email: nuria.caballero@sid.es

Phone: 600696230

Street: Passeig Sant loan de Déu 2

City: Esplugues de Llobregat. Barcelona
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Anexo 6. Hoja de Informacion familias

$ID Z2mas

FULL D'INFORMACIO AL PACIENT /PROGENITOR O TUTOR LEGAL

TITOL DE L'ESTUDI:

COAGULOPATIAS CONGENITAS, PROFILAXIS Y ADOLESCENCIA TEMPRANA:
IMPACTO DE UN PROGRAMA DE FORMACION DIRIGIDO POR ENFERMERAS
GESTORAS

INVESTIGADOR PRINCIPAL :
Sra. Nuria Caballero Mencia. Enfermera Gestora de Casos. Unitat Integrada Hemofilia CC
CENTRE: Hospital Sant Joan de Deu de Barcelona. Tef: 932532130 Ext: 80483

Si esteu llegint aquest document com a pare/mare o tutor d'un menar, tingueu en compte
que on diu “vosté”, “seu”, etc, s refereix al vstre fill/a o tutelat/da.

INTRODUCCIO

Ens dirigim a vosté per informar-lo sobre un estudi de recerca en qué us convidem a
participar. L'estudi I'ha aprovat un Comité d'ttica de la Investigacis, d'acord amb la
legislacié vigent.

La nostra intencid és que voste rebi la informacié correcta i suficient perqué pugui avaluar i
jutiar i vol o no participar en aquest estudi. Per aix, cal que llegiu aquest full informatiu
amb atencié i nosaltres us aclarirem els dubtes que us puguin sorgir. A més, podeu consultar
amb les persones que considereu oport.

PARTICIPACIO VOLUNTARIA

Ha de saber que la seva participacié en aquest estudi és voluntaria i que pot decidir no
participar o canviar la seva decisid i retirar el consentiment en qualsevol moment, sense que
per aixd alteri la seva relacié amb el metge ni es produeixi cap perjudici en el seu tractament
habitual.

DESCRIPCIO GENERAL DE L'ESTUDI:

Les Coagulopaties Congénites (CC) son trastorns complexos, poc freqients i de caracter
cronic caracteritzats per presentar una major tendéncia hemorragica (espontania o davant
de minims traumatismes). Per la seva baixa prevalenca a la poblacié general la majoria estan
tipificades com a malalties minoritaries. L'esperanca de vida d'aquests pacients, en les
formes més greus, s'ha equiparat a la resta de la poblacid sana. Aixd és degut a diagndstics
cada cop més primerencs ia l'inici de tractament profilactic des de la primera infancia. Per a
una atencid integral daguests pacients és necessari un abordatge multidisciplinari dins

Pagina 1de 3

SJID s

mateixa finalitat de Festudi descrit i garantint-ne la confidencialitat. No es prendran
decisions automatitzades de les seves dades ni s'elaboraran perfils.

Si es realitzés una transferéncia de dades codificades fora de la UE, ja sigui a entitats
relacionades amb el centre hospitalari on vosté participa, a prestadors de serveis o a
investigadors que colaborin amb el seu metge, les seves dades quedaran protegides per
salvaguardes com contractes o altres mecanismes establerts per les autoritats de proteccid
de dades.

Pot exercir els drets d'accés, modificacié, oposicié, supressié, fimitacié del tractament i
portabilitat (sob-ficitar una copia o que es trasiladin a un tercer) de les dades que ha facilitat
per a lestudi. Per exercitar aquests drets, o si vol saber-ne més sobre la confidencialitat,
s'ha d'adregar a llinvestigador principal de I'estudi o al Delegat de Proteccié de Dades de
PHospital Sant Joan de Déu a través de ladreca de comeu electronic

dod@sidhospitalbercelona.org. S, tot | s, 1o queds satsiet pot edregarse & PAutorkat
Catalana de Proteccié de dades cat)
° a a Agendia o prosiie Datos
(hetp: agpd. )/CanalDelCis ides-idph w)

Per tal de garantir la validesa de la investigacio, les dades que ja s’han recollit no es poden
eliminar, encara que abandoni Festudi, perd si decideix deixar de participar no se'n
recolliran de noves.

Si vosté ho demana, les seves dades s'eliminaran del registre i no s'utilitzaran per a estudis
futurs, perd no es poden eliminar les dades que ja s'hagin fet servir en estudis realitzats, per
garantir la validesa de la investigacié. Tampoc no es recolliran noves dades si decideix deixar
de participar.

LUinvestigador i el promotor conservaran les dades recollides per a F'estudi com a minim
durant S anys després de la seva finalitzacié. Posteriorment, la informacié personal només
s conservara al centre per a Ia cura de la seva salut. Si vosté dona el seu consentiment i si
ho permet la llei i els requisits &tics aplicable, també les conservard linvestigador o
promotor per a fer-les servir en altres projectes o per altres finalitats cientifiques.

Si d6na el seu consentiment, les dades recollides durant aquest estudi, podrien fer-se servir
per a futurs projectes de recerca relacionats amb aquest, sempre mantenint la
confidencialitat tal com s'ha exposat.

Si les dades obtingudes es volguessis fer servir per a estudis diferents o no relacionats amb
T'actual, se i demanara un altre consentiment.
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dunitats especialitzades. Ueducacié sanitaria impartida per infermeres expertes durant la
infancia/adolescéncia s'ha de fer de manera dinamica | canviant segons les etapes de
creixement del nen. A l'adolescéncia primerenca s'inicia l'educacié sanitaria en 'automaneig
pel que fa al tractament | autoadministracié, per aixd, les intervencions de capacitacié i
educacié sanitaria realitzades a la consulta infermera poden millorar els coneixements del
nen en la seva patologia, influir en 'adheréncia al tractament i en la qualitat de vida.

Objectius: Amb aquest estudi es vol avaluar I'mpacte de I'educacié sanitaria adregada a
adolescents, en edats compreses entre & i 12 anys, en tractament profilactic.

Se us ha convidat a participar en aquest estudi, ja que t& 8 i 12 anys, est3 diagnosticat amb
alguna CC amb un fenotip hemorragic greu i esta rebent tractament profilactic. En poc
temps comengard a acudir a visites de la consulta d'infermeria de la unitat d'Hemofilia per
conéixer una mica més aspectes de la malaltia i aprendre a autoan rar-se el factor.

Tant si decideix participar com si na, les visites s faran de la mateixa manera.

En cas d'acceptar participar a l'estudi us demanarem que ens empleneu uns qiiestionaris
abans i en finalitzar la capacitacié/educacié sanitdria per condixer com ha anat la seva
capacitac

BENEFICIS | RISCOS DERIVATS DE LA SEVA PARTICIPACIO A L'ESTUDI
vosté no obtingui cap benefici per Ia seva participacid.
DESPESES DERIVADES DE LA SEVA PARTICIPACIO

No tindra cap tipus de despeses adicinal, ja que es durd a terme durant la visita de control.

CONFIDENCIALITAT

L'Hospital Sant Joan de Déu (Carrer Sant Joan de Déu nim. 2 08950 Esplugues de Liobregat,
Barcelona) com a responsable del tractament de les seves dades, I'informa que el
tractament, la comunicacié i la cessié de les dades de caracter personal de tots els
participants s'ajustara a la legislacio vigent (Reglament Europeu UE 2016/679 i Llei Organica
3/2018 del 5 de desembre de Prateccié de Dades Personals).

Les dades per a aquest estudi es recolliran identificades dnicament ambt un codi, per la qual
cosa no s'hi inclourd cap tipus dlinformacié que permeti identificar els participants. Només
el metge de I'estudi i els seus col-laboradors podran relacionar les dades recollides a Pestudi
amb la seva histaria clinica.

La seva identitat no estara a |'abast de cap altra persona excepte en cas d'una urgéncia
madica o requeriment legal. Podran tenir accés a la seva informacié personal identificada,
les autoritats sanitaries, el Comité d'Etica o’ Investigacid i el personal autoritzat pel promotor
de I'estudi, quan sigui necessari per les dades i els i de I'estudi, perd
sempre mantenint la confidencialitat d'acord amb la legislacié vigent .
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Anexo 7. Hoja de Consentimiento Informado de participacion en el estudio

SID i

s o tutor legal del manor

Titol de Festudi:
CCOAGULOPATIAS CONGENITAS, PROFILAXIS Y ADOLESCENCIA TEMPRANA: IMPACTO DE
UN PROGRAMA DE Fi DIRIGIDO POR ENFERMERAS GESTORAS

Codi del protocol:

lo,

{nom § cognoms del progenitor Atutor]
en qualitat de de

{relaci6 amb el menor]

{nom del menor]

- He llegit el full d'informaci6 sobre I'estudi que m’han entregat.
- He pogut fer preguntes sobre estudi.
- He rebut prou informacié sobre Festudi.

- He parlat amb: fnom de Finvestigador)

- Entenc que la seva participacié és voluntaria.
- Entenc que es pot retirar de l'estudi
- Quan vulgui.
- Sense haver de donar explicacions.
- Sense que aixd repercuteixi en les seves cures mediques.

De conformitat amb el que estableix el Reglament UE 2016/679 del Parlament Europeu i del
Consell de 26 d'abril de 2016 relatiu a la proteccié de les persones fisiques pel que fa al
tractament de dades personals i la lliure circulacié de dades, declaro haver estat informat de
Fexisténcia d’un fitxer o tractament de dades de cardcter personal, de la finalitat de la
recollida d'aquestes i dels destinataris de la informacid.

Havent entés la inf i6, dono el meu i pera:

= L'Gs de les seves dades personals per realitzar el projecte del qual se
Os:  Owno

L'tis de les seves dades personals per dur a terme futurs projectes de recerca que
tinguin relacid amb 'actual estudi o de la mateixa drea de recerca.
Os  Owo

CARAR R 7 AN YR B 1 de 2
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Vull que em comuniquin la informacié derivada de la investigacid que pugui ser
rellevant per a la seva salut o la dels seus familiars.

as Ono
Dono lliurement la meva conformitat per a la seva participacio a l'estudi.
as ono

Data de naixement del menor: ....

O Ambdés progenitors

Nom i cognoms

Data .

[Manuscrita pel progenitor/a 1)

Quan és només un dels progenitors el que autoritza, haurh de declarar una de les condicions
seglents:

0 Confirmo que I'altre progenitor/a no s'oposa a la seva participacié a l'estudi.

Nom i cognoms del p
Data k. Signatura:

(Manuscrita pel progenitor/a)

O €l signant és I'inic progenitor/a o tutor/a legal.

Nom i cognoms del prog /a o tutor/a legal

Nom i cognoms de qui demana el

Data de la sij [ —

AR ARA ranmAnAn A Bamian 1 de 2
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Anexo 8. Hoja de Asentimiento de menores de 8-12 afios

FORMULARIO DE ASENTIMIENTO PARA LOS NINOS PARTICIPANTES EN EL
ESTUDIO (8-12 ANOS)

COAGULOPATIAS CONGENITAS, PROFILAXIS Y ADOLESCENCIA TEMPRANA. IMPACTO DE UN
PROGRAMA DE FORMACION DIRIGIDO POR ENFERMERAS GESTORAS

Querido/a

Tienes Hemofilia y desde hace afios tus pads
casa Has hablado con tu enfermara y te sientes con ganas ds empezar a ldrmmsnama Iu
solo la medicacin por este moliva te invitamos a que participes en este estudio-

1. ¢(QUE SUCEDERA DURANTE ESTE ESTUDIO?

Durante este estudio, vas a acudir a consulta con tu enfermera para resolver tus dudas sobre
la hemofilia y para aprender a pincharte el factor tu solo.

Vendrds a consulta un minimo de 4 dias y mas si lu consideras que lo necesilas hasla que te
sientas seguro de pincharta en casa

En la primera una de las consultas, se te pedira que rallenes un cuestionario muy sencillo. No
hay respuestas comectas o incomectas, sdlo queremos saber que conoces acerca de la
hemaofilia

No te pedird hacer otras pruebas o mas procedimientos y no lendrds que venir mas a menudo
que para tus consultas habituales.

Finalizadas las 4 visitas a la consulta de enfermeria te pediremos que nos vuelvas a rellenar
@l cuestionario del primer dia y uno un poco mas completo para saber como te sientes en
relacion con tu hemofilia.

Todas las histonias clinicas de tu participacion en el estudio son confidenciales, al igual que el
resto de la informacidn médica que se encuentra en el hospital. Los médicos no podrén decirle

a nadie que estds participando en el estudio sin pedirles antes permiso a tus padres.

Existen normativas muy estriclas para garantizar que la informacion personal sea confidencial

2. ¢CUAL ES LA FINALIDAD DE ESTE ESTUDIO?
Este estudio se lleva a cabo solo con fines de investigacion. Puedes ayudar a mejorar

las visitas de_educacién sanitaria, de chicos con hemofilia como i, que empiezan a
administrarse el factor

3. ¢TENGO QUE PARTICIPAR EN ESTE ESTUDIO?

No. Tu participacién en este estudio y compartir tu informacion sobre ti es completamente
voluntano. Puedes negarte a participar o refirarte en cualquier momento sin dar ninguna
explicacién. Tu enfermera no te tratara de forma diferente después de esta decision.

Si decides retirarte del estudio, no recopilaremos mas informacién sobre ti. Informa a tu
enfermera si crees que quieres dejar de participar en el estudio.

4. (QUIERES PARTICIPAR?

Si deseas participar, te pedimos que rellenes la siguiente informacion. Con ello, declaras
que deseas participar en este estudio y que sabes que siempre puedes decidir dejar de
participar en el estudio

Menor:
Nombre completo del menor (en mayi sculas)
Facha Firma del menor

Representantes legales (padres o personas legalmente aulonizadas, como representanies
legales del paciente que firman).

Lea y firme la informacién especifica del paciente y el formulano de consenfimiento informado
para los padres.

Persona que recoge el formulario de asentimiento:

H la conversacion sobra el consentimianto onvencido de que el menor
ha enl.enamola informacién del estudio y no iene mas prequntas y desea pamicipar
Meédico:

Pigina 2 de 2
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Anexo 9. Material educativo de soporte

LAHEMOFILIA:
GUIA PARA FAMILIAS

Informacion para pacientes y familias

Consulta mds informacion en:
https://faros.hsjdbcn.org
https://www.sjdhospitalbarcelona.org

Unidad de Hematologia Pedidtrica
Escuelo de Salud SJD
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Anexo 11. Solicitud Evaluacion estudio CEIm

16 de Recert Fundaci

AQUEST DOCUMENT NO ES POT MODIFICAR ]

Data de la sol-licitud d'avaluacié:

1. Titol del projecte (ha de ser igual que el del protocol de recerca):
COAGULOPATIAS CONGENITAS, PROFILAXIS Y ADOLESCENCIA TEMPRANA
IMPACTO DE UN PROGRAMA DE FORMACION DIRIGIDO POR ENFERMERAS

GESTORAS
2. Investigador principal del projecte | cantre al que pertany:

Nuria Caballero Mencia, Enfermera Gestora Unidad de Hemofilia i Goagulopatias, -
Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

3. Investigador principal al nostre centre (HSID / PSSID) (només una persona):

de / sol-licitant: i llero Mencia.

4. Equip investigador (Aliice

s: especificar els investi

/Departaments /institu

stencial que participen | els

vis en el cas d'inclusio de pa
Co-investigadora:

Cristina Benedicto Moreno- Enfermera gestora de la Unidad de Hemofilia i
Coagulopaties Cangenitas del Hospital Sant Joan de Degde Barcelona.

Rubén Becrueso Morenal, lefe de Servicio. Unidad Hemafilia. v Coagulopatios Congenitas
Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.

SJD SJD

Sant Joan de Déu Sant Joan de Déu

de Recerc

Montserrat Gutiérrez Judrez. Infermera de Suport i Recerca
Equipo medico de referencia en el estudio:

Cristina Benedicto Moreno. Enfermera gestora unidad Hemefilis y CC

Rubén Berrueco Moreno. Jefe de Servicio. Unidad Hemofilia y CC

5. Recursos humans, materials, infraestructures de SID que es necessiten per a la
realitzacié del projecte:

Recursos Humanos: Cristina Benedicto Moreno (infermera)
Recursos Materiales;

Marqueu aqui, i no en calen:

6. Resum (mixim 300 paraules) especificant, objectius, disseny | variables de mesura.
Disefio y metodologia de estudio:

Introduccion: Las Coagulopatias Congénitas (CC) son trastornos complejos, poco frecuentes y de
cardcter cronico caracterizados por presentar Una mayor tendencia hemorrdgica (espontdnea o ante
minimos traumatismos). Por su baja prevalencia en la poblacin general la mayoria estén tipificadas

minoritarias, lentes, en sus formas mds graves, se
ha equiparado al resto de la poblacidn sana. E5to se debe a diagndsticos cada vez mis temprancs y ol
Inicio de tratamiento profilictico desde la primera Infancia. Para una atencidn integral de estos

pacientes es necesario un abordaje dentro de unidades La educacion
sanitaria impartida por enfermeras expertas durante la infancia/adolescencia debe realizarse de forma
dindmica y camblante segun del nifio. £n la temprana se inicia la

educacion sanitaria en el automanejo con respecto al tratamiento y autoadministracidn por lo que, las
Intervenciones de capacitacidn y educacion sanitaria realizadas en la consulta enfermera pueden
mejorar los conocimientos del niflo en su patologia, Influir en la adherencia al tratamiento y en la
calidad de vida. Objetivos: Con este estudio se busca evaluar el Impacto de la educacin sanitarla
dirgida a adolescentes, en edades comprendidas entre 8 y 12 afos, en tratamiento
cafilécticn Metodologhy; Estudio cuantitativo cuasi-xoermental pretest postest,de un s0lo grupo. Se
reclutardn pacientes entre 8 y 12 aflos, diagnosticados de CC con un fenotipo hemorrégico grave y qué
reciben tratamiento profiléctico en la Unidad de Hemofilia y CC del Hospital Sant Joan de Dy, de
Barcelona durante el periodo de enero de 2024 a diciembre 2026. Los pacientes complementardn los
siguientes cuestionarios: 2 cuestionarios adhos. (RUAQsE) Para evaluar el aprendizaje, cuestionario
validado Haemp:Qol (812 alos) para calidad de vida. En cuanto a la adherencia terapéutica se obtendrd
a través de los registros de la aplicacidn Florio Hagma®. Los datos sociodemogrficos son extraidos de la
historia clinica del paciente, Se realizaré un andlisis descriptivo y bivariado de las variables y estadistices,

Evaluar el impacto de la eduracién sanitaria dirigida a adolescentes en edad comprendida

Eentre B y 12 afios en i 8 enla la Unidad Hemofilia

¥ Coagulopatias Congénitas del Hospital Sant Jaan de Déu.

Objetivos Especific
Identificar el grado de conocimienta por parte del nifio/adalescente relacionado con

su coagulopatia previo a la formacion. La evaluacion de serd a través de un

cuestionario ad.hoc de elaboracion propia

Evaluar la capacidad de autotratamiento por parte del adolescente en Ia

on de ion. Para la i6n de esta farmacion se comprobar
que ha adquirido todos los conacimientos detallados en el Check-list de capacitacién

para la autoadministracién de factor endevenoso.

Evaluar la tasa de adherencia al tratamiento calculada mediante el porcentaje de

registro de administracion de medicacion a través de la aplicacian FloricHaemo®.

Identificar el impacto en la calidad de vida de los pacientes con CC. Mediante I3
cumplimentacién del cuestionario de calidad de vida para nifios de 8-12 afios con
hemofilia validado.

Identificar las i formativas de pacientes i Tras las sesiones de

capacitacidn/formacion. La evaluacion de la formacion
Hipdtesi

Las intervenciones de capacitacion y educacion sanitaria realizadas en la consulta de CC por

una enfermera gestors de casos especializada en pacientas adolescentes en edad temprana

mejoran | imientos de su patologia, ia y calidad de vida.
Tipo de estudio
Disefio del programa

Estudio cuantitativo cuasi-experimental pretest postest de un solo grupo. Se reclutardn
pacientes entre 8 y 12 afios, disgnosticados de €C con un fenatipo hemorrégico grave v qué
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de contraste. Se wtlizard un rivel de significacion de 0.05. Lus andlisls serdn realizados mediante el reciben en la Unidad ¥ CC del Hospital Sant Joan de Déu

Paquece informsio SIS 23 0. de Barcelona durante el periodo de enero de 2024 a diciembre 2026

Ambito del estudio
vt ral

€1 Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona es un centro ped dtrico y maternal de referencia por
Ia atencidn especializada de segundo nivel de Ias zonas del Baix Liobregat v del Eixample
1zquierdn de Barcelona. ES un hospital de referencia en el Smbito Clinice, de tratamientos e

investigacidn de enfermedades infantiles.

En Sant Joan de Déu acompaniamos y trabajamos la autonomia del nino y su familia. En los

al pacientey en latoma
El estudio se llevard a cabo en |a Unidad Integral de Hemofilia y Coagulopatias Congenitas.
Poblocidn y muestio

En este estudio se incluiran a todos e ientes con CCen i filaxis entre 8 y

12 afios que cumplan los criterios de inclusién.

£n I actualidad, se atiende 2 mas de 150 pacientas con CC. De l0s, 60 presentan un fenctipo
hemarrigico grave y reciben tratamienta profilictico, estimamos que en el periodo de estudio
de 2024 a 2026 se podran incluir unos 15-20 pacientes.

7. Es tracta d"un estudi:
B Unicéntric
[ Multicentric. En aquest cas:

- Si es tracta d'un projecte en collaboracié (consorcis, multicéntrics, etc.) amb
daltres Centres/Universitats/Empreses o d'altres paisos, cal especificar les
tasques que té el personal investigador del nostre centre:

- Disposa de 'aprovacic d'un altre CElm?

= No
O si (adjuntar-lo a la solicitud)

8. Es presenta a alguna convocataria de finangament?
[KNo [ si (indiqueu quina

9. Es disposa de finangament?
[ No [1Si [ Intern / Hospital / Centre:
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Anexo 11. (Continuacién) Solicitud Evaluacion estudio CEIm

SJD

Sant Joan de Déu
Fundacid de Recerco

[ Ajut 0 Beca competitiva. Quina?:
I Altres, Quin?:

10. L'estudi suposa alguna despesa econdmica pel centre?
B No 0 si—> Queda cobert pel finangament? [ No I Si

Especificar com es cobriran les despeses:

11, Uestudi ha estat presentat i ha estat /i
Comité de Recerca i/o aquest Comité d'Etica d’Investigaci6 (CEIm)?
& No
Osi:
- Indiqueu la referéncia del el Comité de Recerca (en cas de que n'hi hagi):
- Indiqueu la referéncia del CEIm:
- $’ha fet alguna modificacié respecte 'aprovat préviament?
O Ne
Osi:

per aquest

[ No es modifica el projecte com a tal, només la forma de presentacié i/o
titol i/o nom de investigador per a una convocatoria.

(1 €s modifica disseny, poblacié, objectiu, etc—>  Cal presentar al CEIm
una esmena al protocol ja aprovat. A banda, si necessiteu una aprovacié com
a projecte nou per a una convocatoria, marqueu la casella seglient:

s, el necessito

12. €l treball té alguna
& No
Osi—>

pels pacients o

13. La inclusié de pacients en I'estudi esta lligada a una prescripcié farmacoldgica?
No

[ si—> cobreix 'estudi el cost del farmac? Si no és aixi, esta el farmac
classificat com MATMA 0 MHDA?

14. Si I'estudi inclou la participaci6 activa de persones, la recollida de dades de salut o
obtencié de mostres biologiques, caldra adjuntar a la solicitud el full d’informacio |
consentiment (FIP/CI). S"adjunta?
Osi [ Adults i/o pares/tutors
O Menors d'edat perd majors de 12 anys
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= No: 0 Es recullen dades de salut perd els pacients ja no es visiten al centre
ifo mo és factible demanar el consentiment de tots (exemple: estudi de
revisié d'histries cliniques). *

[ Es fan servir mostres de Biobanc, que tenen el consentiment signat.

Els pacients han signat el consentiment d'us de dades per recerca i
I'estudi no comporta cap intervencié diferent de la practica habitual.

dndes assistencials per a ta recarca

a del ¢ ment dels pacients per a (s de les

de compromis

e diciembre, de P

demanar ambds docum

15. Es tracta d'un projecte on només es faran servir mostres biologiques ja obtingudes
Ppréviament?
2 No.
[ si. Indiqueu-ne la procedéncia:
[ Biobanc: indiqueu quin i si totes les mostres es van ebtenir amb el
consentiment del Biobanc.

[ Col-leccié. Indiqueu: nimero de registre al Registra Nacional de Biobancos del
1SCIN, el nom del responsable de la col-leccid | si totes les mostres incloses es van
obtenir amb el consentiment de col-leccié.

16. El projecte consisteix inicament en una recollida de dades de la histdria clinica?
[ No. Contempla participacid activa de pacients i/o seguiment prospectiu.
1 Si

17. El projecte inclou la recollida d'informacié sobre eficdcia o seguretat de
EOM: estudis amb

X No

O3 si. Recordem que el 2.01.2021 va entrar un nou Reial Decret (Reial Decret
957/2020) que modifica les condicions en qué s'han de realitzar aquests estudis. Ja
no cal enviar-los a classificar a 'AEMPS. Es important, perd, que reviseu el contingut
d'aquest Reial Decret, per tal de saber com procedir i quina informacié s'exigeix que
consti en el protocol, per a que pugui ser aprovat pel CEIm. Trobareu el document
per a consultar-lo a I'apartat de "Documents d'interés”. També cal que mireu al web
del CEIm a la pestanya "Com presentar un projecte al CEim”, I"apartat de “Requisits i
documents a presentar”.
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* Sl l'estudi Ja ha estat aprovat préviament per un altre CElm, NO ES TORNARA A
AVALUAR d'acord a la nova regulacio. No cal enviar-los al nostre CElm per a la seva
avaluacio.

18. Lobjecta de la investigacié és un producte sanitari (PS)?*
B No
Osi
[ Disposa del marcat CE (cal adjuntar-lo a la sok-licitud).
[ Na disposa del marcat CE. Informem que un cop aprovat pel CElm, li caldra
acio de FAEMPS.
[ Disposa del marcat CE, perd s'usa en una indicacid diferent de I'autoritzada
Informem que un cop aprovat pel CEIm, licaldra I'autoritzacis de I'AEMPS.

I'aut

reactiu, material

3 S qualsevol instrament, dispositiu, equip, programa informati
¢ Invitro) o un altre article destinat pel fabricant a ser utlliteat
nen

2 finalitat

ar, prevenir, fer s 1 pronbstic, o tractar o alleujar una malahtia, discapacitat,

o fisiologica i que
noigics ni metal

abaiics, 2 funcis pUgLIN contribuir aquests mecanismes

19. Proteccid de dades. Marqueu les caselles que apliquin al vostre projecte:
O Tractament de dades genétiques.

[ Les dades provenen de tercers fora de I'entorn del centre.
[ Les dades s’envien a un altre centre, fora de I'entorn del centre.

O Les dades recollides s’emmagatzemaran en ciouds o hostings externs al centre
(REDCAP, similars]

DO s'utilitzen noves tecnologies o un us innovador de tecnologies consolidades; com
geolocalitzacid, Big Data, etiquetes de radiafreqiencia a RFID, app's.

[JEs realitzen transferéncies internacionals de dades a paisos fora de la UE i no
considerats segurs®

X No aplica cap dels supbsits anteriors.

mic Eur UE+Liechtenstein, Islandia y

*Es cons

n segurs: Espai Ee

a1, Jersay, Ne

Argentina: Canadi; Suisss, llles Feroe, Gue! 3 Uruguai

Comentaris fobservacions (a omplir pel Comite de Recerca):

| Nom i signatura

Data d'aprovacié* |
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Circuit per projectes de PHSID-IRSID:
La persona responsable (o de contacte} del projecte enviara al Comité de Recerca
d barcelona.org) la sollicitud d'avaluacié emplenada en
format Word. El Comité de licitud ila raa FIP amb el seu
wistiplau.

En cas que sigui necessaria I'aprovacié del Comité d'Etica (CElm), abans d'iniciar
Festudi (i en cas de presentar-se a una convocatdria plblica, només si ja se li ha
concedit I'ajut), caldrd enviar aquesta fitxa (ja amb el vistiplau del CR) juntament amb
la més avall (en aFadreca ceic@fsid.org

Circuit per projectes del PSSJD:
La persona responsable (o de contacte) del projecte enviard 2 la Comissié de Recerca
(eromero@pssid.org) la sollicitud d'avaluacié emplenada. £l Comité de Recerca
wvalorara la sollicitud i en cas que sigui necessaria Paprovacié del Comité d’Etica
(CEIm), abans d'iniciar Pestudi (i en cas de presentar-se a una convocataria publica,
només si ja se li ha concedt Fajut), el CR li fara arribar aquesta fitxa amb el seu
vistiplau amb la més avall (en format PDF).

a enviar al CElm del circuit gue es segueixi:
1. Protocol de recerca, identificat amb titol, nimero de versid i data.
2.7p/C b titol, de versié i d Hicitud
3. CV de Vinvestigador principal.
4. Membria econdmica (si &s zero, cal indicar-ho).
5. En estudis amb PS: Certificat CE | manual d'instruccions del producte.
6. Certificat de polissa &’ asseguranga per I'estudi (només si li cal).
7. Certificat d’aprovacié d"un altre CEIm, si ja se'n disposa (només per projectes de
recerca).
8. Els estudis amb aprovats per un altre
CEIm, no requereixen que el nostre CEIm els troni a avaluar. No cal que s&'ns enviin.

* Aomplir per Comité de Recerca

Solicitud d'avaluacia d'estudi, versio B de ganer de 2021 Pagina Bde 9

53




