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“Podemos decir con seguridad que no es que el hábito de la correcta observación por 

sí misma lo que nos hará enfermeras útiles, sino que sin ella seremos inútiles aun con 

toda nuestra devoción.”  

 

 Florence Nightingale 
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Resumen 

 

Introducción: Las Coagulopatías Congénitas (CC) son trastornos complejos, poco 

frecuentes y de carácter crónico caracterizados por presentar una mayor tendencia 

hemorrágica (espontánea o ante mínimos traumatismos). Por su baja prevalencia 

en la población general la mayoría están tipificadas como enfermedades 

minoritarias. La esperanza de vida de estos pacientes, en sus formas más graves, 

se ha equiparado al resto de la población sana. Esto se debe a diagnósticos cada 

vez más tempranos y al inicio de tratamiento profiláctico desde la primera infancia. 

Para una atención integral de estos pacientes es necesario un abordaje 

multidisciplinar dentro de unidades especializadas. La educación sanitaria impartida 

por enfermeras expertas durante la infancia/adolescencia debe realizarse de forma 

dinámica y cambiante según las etapas de crecimiento del niño. En la adolescencia 

temprana se inicia la educación sanitaría en el automanejo con respecto al 

tratamiento y la autoadministración, por lo que las intervenciones de capacitación y 

educación sanitaria realizadas en la consulta enfermera pueden mejorar los 

conocimientos del niño en su patología, influir en la adherencia al tratamiento y en 

la calidad de vida.  

Objetivos: Evaluar el impacto de la educación sanitaria dirigida a adolescentes, en 

edades comprendidas entre 8 y 12 años, en tratamiento profiláctico en la Unidad de 

Hemofilia y Coagulopatías Congénitas del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona. 

Metodología: Estudio cuantitativo cuasi-experimental de un solo grupo. Los 

pacientes completarán cuestionarios ad.hoc para evaluar conocimientos previos. 

Acudirán a la consulta de enfermería para recibir sesiones de capacitación en el 

automanejo de la profilaxis (un mínimo de 4 sesiones). Finalizado el proceso los 

pacientes completarán cuestionarios ad.hoc para evaluar los conocimientos 

adquiridos y cuestionarios Haemo-Qol para evaluar calidad de vida. Se realizará un 

análisis descriptivo bivariado de las variables mediante chi cuadrado, t de Student, 

o Fisher. Se utilizará un nivel de significación de 0.05. Los análisis estadísticos serán 

realizados mediante el paquete informático SPSS v23.0.  

Palabras Clave: Coagulopatías Congénitas, hemofilia, pacientes pediátricos, 

educación sanitaria, enfermería, calidad de vida. 
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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 questionnaires 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 Introducción 
 

Las Coagulopatías Congénitas (CC) son un grupo de enfermedades 

hemorrágicas que afectan los diferentes factores de la coagulación necesarios 

para producir un coágulo con normalidad. En muchas ocasiones, presentan una 

historia familiar conocida.  

Se caracterizan por ser trastornos complejos, poco frecuentes y de carácter 

crónico con una mayor tendencia hemorrágica ya sean de carácter espontáneo 

o ante mínimos traumatismos (1). 

Por su baja prevalencia en la población general la mayoría están tipificadas como 

enfermedades minoritarias, es decir afectan a menos de 5 personas por cada 

10.000 habitantes. Además, son enfermedades crónicas que generan 

discapacidad (2). 

Las CC más 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 coagulación mucho 

menos frecuentes.   

El diagnóstico suele ser en la infancia y se realiza mediante pruebas funcionales, 

inmunológicas y test genéticos. El tratamiento dependerá del fenotipo 

hemorrágico. En su forma más grave, con sangrados espontáneos de repetición, 

el tratamiento estará basado principalmente en terapias sustitutivas del factor 

deficitario con estrategias de profilaxis primaria, mientras que los pacientes con 

fenotipo hemorrágico menos grave tenderán a recibir tratamiento a 

demanda(1,3). 

La esperanza de vida en pacientes afectos de hemofilia y otras 

coagulopatías ha aumentado exponencialmente en los últimos cincuenta 

años equiparándose al resto de la población general. Para ello, han sido 

fundamentales diagnósticos cada vez más tempranos, acceso a 

medicación y en pacientes con fenotipos hemorrágicos graves iniciar 

tratamientos profilácticos en la primera infancia bajo la supervisión de un 

equipo multidisciplinar con la participación activa del paciente y su entorno 

familiar(4). 
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Actualmente, a nivel nacional se han creado unidades acreditadas de atención 

integral interdisciplinar para poder dar respuesta a los pacientes afectos de CC 

especialmente en sus presentaciones más graves, con sangrados espontáneos 

de repetición (3,5,6). 

 

Dentro de estas unidades la figura de la “enfermera gestora de casos” es un pilar 

fundamental para garantizar una atención de calidad e integral de estos 

pacientes. El perfil de estas profesionales requiere de un alto grado de 

especialización 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 más importantes de su rol los referentes al ámbito del 

tratamiento, la educación y el apoyo a los pacientes y sus familias, la 

coordinación de los cuidados, y la contribución a la investigación (8). 

 

1.1 Justificación 

 

En 2019, con el objetivo de garantizar la continuidad asistencial con una atención 

integral a los pacientes con CC durante todas las etapas de su vida, se creó la 

“Unitat Integrada de Hemofilia i Malalties afins Hospital Sant Joan de Deú (HSJD 

sede pediátrica) - Hospital de Sant Pau (HSP sede adultos)”. 

Dicha unidad, cuenta con la acreditación a nivel regional (XUEC) y por la red 

europea (EuroBloodNet) y en la actualidad está en proceso de acreditación 

nacional (CSUR). 

La sede pediátrica HSJD cuenta desde enero de 2020 con la incorporación de 

dos enfermeras gestoras, con más de seis años de experiencia en el manejo de 

pacientes pediátricos con CC. 

Actualmente, siguiendo las recomendaciones de la Federación Mundial de 

Hemofilia (FMH) el tratamiento de elección para el paciente con CC con fenotipos 

hemorrágicos graves es la profilaxis. Consiguiendo con ello prevenir la 

artropatía, mejorar la calidad de vida e igualar la esperanza de vida para este 

grupo de pacientes al resto de la población sana (3). 
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Las intervenciones en educación sanitaria dirigida a pacientes con CC durante 

la infancia y adolescencia se convierten en todo un reto para enfermería 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 niño para 

que sea eficaz. El apoyo educativo requiere de una atención especial para hacer 

frente a transiciones críticas, cómo empoderar en la primera infancia a los 

padres/cuidadores con el manejo de la enfermedad y tratamientos de sus hijos 

o en qué momento dirigir las intervenciones al propio paciente para iniciarse en 

el autocuidado (9). 

Actualmente no encontramos estándares definidos de práctica para la educación 

sanitaria del paciente dirigidas por enfermeras en el cuidado de pacientes con 

CC que puedan proporcionar alguna orientación a las enfermeras en la 

educación 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 

guía didáctica (10). Los pocos conceptos de educación y apoyo para el 

autocontrol en el cuidado de la hemofilia y CC disponibles en la actualidad rara 

vez están guiados por la teoría o se basan en la evidencia. La información y los 

materiales didácticos utilizados en esta área casi nunca se someten a evaluación 

(12). 

La educación sanitaria impartida durante la infancia/adolescencia puede 

determinar la adherencia terapéutica y evolución de la enfermedad en la edad 

adulta, generando la necesidad de evaluar los programas formativos de 

capacitación/educación 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 área de experiencia del paciente. 

Este departamento se encuentra dentro de la dirección de calidad y experiencia. 

Su función 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 área 

está compuesta por antropólogos, ingenieros y diseñadores 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 hemofílico vive en el centro y en su cotidianidad; desde el diagnóstico 

hasta la transición a un hospital de adultos.  

Para ello, se ha llevado a cabo un trabajo de campo en el cual se han realizado: 

• 6 entrevistas a profesionales del área y personal implicado en el cuidado 

y trato con el paciente y la familia. 

• 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 gestión de la Hemofilia. 

• 2 entrevistas con entidades que tienen relación con los pacientes en 

entornos no hospitalarios; Asociación de hemofilia y Escuela. 

• 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 dinámicas, 

relaciones, consultas, información que se comparte entre profesional y 

familia/paciente. 

Toda esta investigación ha permitido mapear la experiencia actual del paciente 

y detectar los momentos clave, en los que se podrían 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 gráficamente las etapas de todo el proceso, desde la visión 

familia y paciente, y detectar aquellos momentos que necesitan un abordaje 

desde el hospital para mejorar la experiencia. 
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Se ha observado, que las familias/pacientes viven los dos primeros años tras el 

diagnóstico cómo experiencias de gran impacto, mejorando cuando están 

capacitados para el automanejo en domicilio, pero entre los 7-8 años, momento 

en qué se produce el traspaso de información de padres a hijos, las familias lo 

identifican cómo una experiencia difícil de manejar, así como la transición al 

hospital de adultos. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

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

centro. Elaboración propia 
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2 Marco conceptual y estado actual del tema:  

 

2.1 Coagulopatías congénitas (CC) 
 

Las CC son trastornos complejos, poco frecuentes y de carácter crónico, 

caracterizados por presentar una mayor tendencia hemorrágica. Por su baja 

prevalencia en la población general la mayoría son tipificados cómo 

enfermedades minoritarias. Las principales CC son: La hemofilia, Enfermedad 

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

Se diferencian dos grupos de pacientes según su fenotipo hemorrágico. Siendo 

la gravedad del mismo determinante para establecer las líneas de tratamiento. 

- Fenotipo hemorrágico grave: generalmente son pacientes con déficits 

graves, aunque no siempre es así. Se caracterizan por sangrados en cualquier 

localización, con mucha avidez por el sistema osteo-articular. Se recomienda 

que reciban tratamiento profiláctico, cuyos beneficios han sido ampliamente 

demostrados. De hecho, la Federación 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 coagulopatías 

congénitas (1,13,14). 

- Fenotipo hemorrágico 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 número de complicaciones hemorrágicas en este grupo 

de pacientes es menor, se ha demostrado que presentan una disminución de su 

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

2.1.1 Hemofilia 
 

La hemofilia es el trastorno hemorrágico hereditario más común, ligado al 

cromosoma X, en el cual la sangre no coagula de manera adecuada. Esto puede 

causar hemorragias tanto espontáneas como de carácter traumático. 

Los factores de coagulación son proteínas necesarias para activar el proceso 

hemostásico. Se diferencia la Hemofilia A (déficit de factor VIII de la coagulación) 
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y la Hemofilia B (déficit de factor IX de la coagulación). Según los niveles de 

factor en plasma se clasifican en: grave (< 1%), moderada, (1-5%) y leve (5-

<40%). El fenotipo hemorrágico, 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 clínicas 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). 

Según la herencia clásica mendeliana, para un varón hemofílico (cromosoma X 

afecto) todas sus hijas serán portadoras, pero tendrá hijos varones sanos. Una 

mujer portadora de hemofilia tendrá un riesgo del 25 % de concebir un hijo varón 

hemofílico, otro 25 % de tener una hija portadora y el 50 % de probabilidades de 

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

 

 

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

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

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

(TTPa) prolongado y se confirma con la disminución de la actividad coagulante 

Figura 2. Patrón de herencia en hemofilia A. Se trata de una herencia recesiva ligada al cromosoma X:  A.  
Patrón de herencia en caso de padre hemofílico y madre no portadora.  B.  Patrón de herencia en caso de madre 
portadora y padre no hemofílico. Extraído de Guías Españolas para el Manejo del paciente con Hemofilia. 
Álvarez, M.T et al. 2022. 
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del factor VIII (FVIII), factor IX (FIX). En la actualidad es posible realizar el 

diagnóstico prenatal y de portadora de hemofilia por técnicas de análisis del ADN 

en las embarazadas de riesgo (17). 

2.1.1.1 Clínica 

 

La principal manifestación clínica 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 hemorrágico.  

En su forma más grave, es decir inferior al 1%, habitualmente encontraremos 

pacientes con sangrado espontáneo 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 encontró 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 años de edad tras producirse traumas 

mínimos o post técnicas invasivas y cirugías. En los casos leves, con niveles de 

factor VIII o IX superiores al 5% e inferiores al 40%, el sangrado es raro y puede 

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

En líneas generales, la clínica hemorrágica de los pacientes con hemofilia se 

resume en: 

- Sangrados articulares: hemartrosis, son las manifestaciones clínicas más 

frecuentes (65-90%). La localización suele ser en grandes articulaciones 

sinoviales como rodilla, codo, tobillo, hombro y cadera. Los sangrados 

articulares de repetición en una misma articulación pueden evolucionar 

hacia un daño articular conocido como artropatía hemofílica. Este se 

caracteriza por hipertrofia sinovial, desaparición de cartílago y atrofia 

muscular (1,13,17). 

- Los hematomas musculares son la segunda causa más frecuente de 

hemorragias con una incidencia alrededor del 30%.  Pueden complicarse 

con síndromes compartimentales e incluso shock hemorrágico. A largo 

plazo pueden producir atrofia muscular (17). 
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- La hemorragia intracraneal es la complicación más grave, constituye entre 

el 2 y 13% de las complicaciones hemorrágicas. Si no hay un tratamiento 

rápido puede causar la muerte (17). 

También se pueden dar sangrados en otras localizaciones. Destacan la 

hematuria, la hemorragia gastrointestinal y orofaríngea (17). 

2.1.2 Enfermedad de Von Willebrand 
 

La EVW, es la coagulopatía hemorrágica más 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 Federación 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 

plaquetario. La función del FVW es facilitar la adhesión de las plaquetas al 

subendotelio mediante la unión a las glicoproteínas de la membrana 

plaquetaria, siendo además la molécula transportadora del factor VIII, ya que 

lo protege de la degradación. 

Como el FVW es la proteína trasportadora del factor VIII de la coagulación, 

un descenso de FVW se acompaña de un descenso proporcional de factor 

VIII, de ahí que el bajo nivel de factor VIII contribuya a la expresión y 

gravedad del cuadro hemorrágico. 

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 afectación clínica y diversas peculiaridades diagnósticas 

(1). 
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2.1.2.1 Clínica 

 

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

caracterizada por hemorragias cutáneo-mucosas espontáneas, y/o tras 

intervenciones quirúrgicas 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 coagulación:  
 

Son mucho menos frecuentes, pero también se pueden producir hemorragias 

por alteraciones de otros factores de coagulación: fibrinógeno, factor XIII, 

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

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

 

 

Tabla 1. Características de los diferentes subtipos de la enfermedad de von Willebrand. Extraído de 

Coagulopatías Congénitas. Páramo, J.A et al. 2012. 

 

Tabla 2. Defectos congénitos raros de factores de coagulación. Extraído de Coagulopatías Congénitas. Páramo 

J.A et al. 2012. 
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2.1.3.1 Clínica 

 

Todas estas deficiencias tienen una herencia autosómica recesiva. Clínicamente 

se expresan con hemorragias de mayor o menor intensidad, las manifestaciones 

clínicas más importantes aparecen en homocigotos, pero existe un número 

importante de individuos heterocigotos asintomáticos que pueden presentar 

hemorragias en caso de intervenciones quirúrgicas. En las mujeres, además, 

pueden aparecer menstruaciones abundantes que provocan anemia ferropénica 

crónica (22). 

2.2 Tratamiento de las 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 específicos de 

factor VIII y IX. En el caso de la Hemofilia A también se dispone de terapia 

sustitutiva con emicizumab en contraposición a la terapia de reemplazo 

(3,17,22,23). 

Para el tratamiento específico de la EVW los concentrados, denominados de 

FVIII de pureza intermedia de origen plasmático, sometidos a inactivación vírica, 

producen un incremento importante e instantáneo de los niveles plasmáticos de 

FVW (13). 

Para el tratamiento de otros déficits graves de la coagulación no se dispone en 

todos los casos de concentrado del factor deficitario, y hay que recurrir a 

concentrado de complejo protrombínico y plasma fresco congelado (tabla 2) (1). 

2.2.1 Concentrados de factores de coagulación (CFC) 

 

Desde los años 70 se dispone de concentrados de FVIII y FIX, inicialmente de 

origen plasmático. En la década de los 80, estos concentrados de origen 

plasmático fueron devastadores para los pacientes con hemofilia ya que 

provocaron la trasmisión del Virus de la Inmunodeficiencia Humana y de la 

Hepatitis C. Actualmente encontramos en el mercado concentrados seguros de 

origen plasmático y recombinantes inactivados frente a virus (Figura 3) (4). 
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Figura 3: Tratamiento de la hemofilia y terapias innovadoras. Extraído de Tratamiento moderno de la 

hemofilia y el desarrollo de terapias innovadoras. Ruiz-Sáez A, 2021. 
 

El tratamiento con concentrados de factores de coagulación (CFC) puede 

administrarse cuando se produce un episodio hemorrágico y/o de forma 

profiláctica (en los fenotipos hemorrágicos graves) que consiste en tratar con 

dosis fijas sin que haya un proceso agudo. El objetivo es mantener niveles de 

factor en plasma y así prevenir los sangrados. Un estudio publicado por Manco-

Johnson en 2007 demostró que la profilaxis es más eficaz que el tratamiento a 

demanda en la prevención de la artropatía hemofílica (24). 

La mayor dificultad de la profilaxis con CFC es la administración endovenosa, 

sobre todo en población pediátrica. De hecho, el primer año de profilaxis genera 

una alta dependencia hospitalaria dado que se ha de capacitar a los 

padres/cuidadores para la administración endovenosa en domicilio. 

2.2.2 Tratamiento profiláctico de las CC  

 

Actualmente, siguiendo las recomendaciones de la Federación Mundial de 

Hemofilia (FMH) el tratamiento de elección para el paciente con CC con fenotipos 

hemorrágicos graves es la profilaxis. Esto consigue prevenir la artropatía, 

mejorar la calidad de vida e igualar la esperanza de vida para este grupo de 

pacientes al resto de la población 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 lesión articular, después de la primera hemorragia articular 

y antes de los 3 años de edad.  

▪ Profilaxis secundaria: tratamiento regular y continuado. Se comienza 

después de dos o más hemorragias articulares y antes del inicio de una 

lesión articular.  

▪ Profilaxis terciaria: tratamiento regular y continuo. Se inicia después de 

que se han producido lesiones articulares.  

▪ Profilaxis intermitente o periódica: se aplica para prevenir hemorragias 

durante periodos cortos. 

2.2.3 Inhibidores 
 

Una manera en la que nuestro sistema inmunológico está diseñado para 

protegernos de elementos ajenos es con la producción anticuerpos. Una persona 

con hemofilia no produce factor de coagulación, o produce un factor alterado y 

disfuncional. Cuando estas personas son expuestas a concentrados de factor 

para reemplazar el factor de coagulación (FVIII o FIX) que no tienen o que tienen 

en forma alterada, el sistema inmunológico podría percibir a los concentrados 

como una proteína 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 

prevención de hemorragias. La aparición de inhibidores es un problema mucho 

más común en personas con hemofilia A que con hemofilia B (26). 

2.2.4 Emicizumab: Agente hemostático para el tratamiento profiláctico 

con HA 
 

Se conoce cómo la terapia no sustitutiva en hemofilia, en la cual el agente 

hemostático alternativo sustituye la función del factor de coagulación deficitario, 

en contraposición a la terapia de reemplazo o sustitutiva en la que se administra 

el factor de coagulación deficitario (3). 

El emicizumab es un anticuerpo biespecífico quimérico que se une a los FIXa y 

FX, mimetizando la función de cofactor del FVIII en paciente con hemofilia A. lo 

cual resulta en la activación del FX (producción de FXa) sin necesidad de la 
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intervención del FVIII, iniciando así la vía final común que da lugar a la 

generación de trombina (23). 

Los principales beneficios del emicizumab son su vía de administración 

subcutánea, la vida media prolongada, que permite una posología de 

mantenimiento de hasta cada 4 semanas; así como la alta eficacia en la 

prevención 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 atención integral formada por 

equipos multidisciplinares de especialistas, tanto enfermeras como hematólogos, 

rehabilitadores, traumatólogos, psicólogos, cirujanos y resto de profesionales del 

ámbito sanitario (27). 

 

Ofrecer una asistencia de calidad a las personas con hemofilia requiere cierto 

grado de experiencia y capacitación. Dicha asistencia se inicia desde el mismo 

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

 

La FMH en sus últimas recomendaciones, publicadas en 2020, describe los 

elementos fundamentales de un programa coordinado de atención 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 hemofilia, 

procesos consolidados para la adquisición y distribución de terapias seguras y 

eficaces, acceso equitativo a estos servicios y reconocimiento de las diferencias 

socioeconómicas y culturales dentro de cualquier comunidad, región o país 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 visión 

integradora. Las prioridades para garantizar los mejores resultados de salud y 

calidad de vida deben incluir:  
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▪ Prevención de los sangrados y de los daños articulares. 

▪ Atención rápida de los episodios de hemorragia, incluida la fisioterapia y 

la rehabilitación en el seguimiento. 

▪ Una atención de urgencia adecuada. 

▪ Manejo del dolor. 

▪ Gestión de las complicaciones musculoesqueléticas y de los pacientes 

que desarrollen inhibidor. 

▪ Manejo de las comorbilidades. 

▪ Evaluación psicosocial periódica y apoyo según las necesidades 

específicas. 

▪ Educación continua sobre el tratamiento y el autocuidado para las 

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

 

2.4 Currículum 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 atención de personas con CC, 

instituciones como la FMH, en la tercera edición de las Guías para el manejo de 

la hemofilia (2020), incluye a enfermería 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 consideración de 

centro de tratamiento integral para el cuidado de la hemofilia, considerándolas el 

núcleo del equipo multidisciplinar junto con el resto de profesionales médicos, 

rehabilitadores o fisioterapeutas, el/la especialista de laboratorio y los/las 

trabajadores sociales. Además, insisten en que los/las profesionales de 

enfermería deben tener una formación específica en el manejo de coagulopatías 

congénitas (3,14). 

 

Por otro lado, la European Association of Hemophilia and Allied Disorders 

(EAHAD) ha diseñado un currículo con el objetivo de definir el conocimiento y las 

habilidades necesarias para desarrollar la práctica asistencial. El grupo de 

trabajo de enfermería de la EAHAD decidió preparar un catálogo 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 óptimo y realizar 

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

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

▪ Nivel 1. Principiante: sigue las políticas, los procedimientos y los 

principios, centrándose en un aspecto de la atención en cada momento, y 

tiene poca percepción de la situación 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 situación y la experiencia. 

▪ Nivel 3. Competente: comprende los principios y objetivos de las políticas 

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 sólida racionalidad en la 

atención a situaciones complejas y exigentes, muestra amplias 

habilidades prácticas adecuadas a las necesidades de la persona con 

hemofilia y su familia y aplica una toma de decisiones intuitiva. 

▪ Nivel experto: inicia prácticas innovadoras y es proactivo a la hora de 

influir en la política y los procedimientos, demuestra la excelencia y actúa 

como un modelo a seguir. Puede hacer frente a la complejidad y las 

contradicciones en el conocimiento especializado y evalúa críticamente el 

uso de la teoría y la investigación en la práctica. 

 

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 progresión al nivel 4, capaz/cualificado. 

 

2.5 Programas de Educación Sanitaria/Capacitación 

 

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 estándares conceptuales. 
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Siguiendo las pautas internacionales las enfermeras desempeñan 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 educación del 

niño y sus cuidadores es competencia de enfermería. Esta educación debe 

realizarse de una forma dinámica y cambiante según las etapas de crecimiento 

del niño. Aunque la educación del paciente se considera una tarea esencial para 

las enfermeras en el cuidado de la hemofilia(3,28), en la mayoría de los casos 

se realiza de manera secundaria durante las visitas de rutina. 

A menudo no está claro qué necesidades educativas tienen las personas con 

discapacidad y sus cuidadores y qué intervenciones educativas se necesitan 

para abordarlas. Además, se sabe poco sobre qué tareas educativas realizan las 

enfermeras en su práctica clínica, cómo y con qué efectos las realizan y en qué 

conceptos didácticos se basan realmente.   

 

En la reciente revisión bibliográfica de Ballmann y Ewers, con el objetivo de 

obtener conocimientos más profundos sobre la educación 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 evalúan sistemáticamente.  

Por último, en un estudio multicéntrico en tres centros de tratamiento de hemofilia 

en Holanda centrado en cómo 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 autoadministración se dan en la adolescencia 

temprana alrededor de los 9-11 años, el autocontrol completo en las habilidades 

de autogestión se logran durante la adolescencia tardía (detectar hemorragias , 

tomar decisiones de dosificación, comunicación con equipo multidisciplinar de 

salud, gestión de las existencias y materiales de medicación, etc.). Estiman en 

una media de 21,9 años la edad en la que los pacientes están completamente 

capacitados y manejan su enfermedad de forma autónoma (31). 
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3 Revisión bibliográfica 
 

La búsqueda bibliográfica 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 Sinónimos en Castellano Inglés 

Coagulopatías Congénitas Coagulopatías hereditarias 
Trastornos hemostáticos congénitos 

Congenital Coagulopathies 

Hemofilia Diátesis hemorrágica Hemophilia 

Pacientes pediátricos Población pediátrica Pediatric patients 

Educación sanitaria Capacitación sanitaria 
Educación para la salud 

Health education 

Enfermería Enfermera Nurse, Nursing 

Calidad de vida Nivel de bienestar Quality of life 

Tras la búsqueda se han tenido en cuenta publicaciones en revistas 

especializadas en coagulopatías congénitas cómo Haemophilia, (official journal 

of both the World Federation of Hemophilia and the European Association for 

Haemophilia and Allied Disorders) y a las guías de expertos cómo la de la 

Federación Mundial de Hemofilia, Guías españolas para el manejo de pacientes 

con hemofilia y la Real Fundación Victoria Eugenia. 

Cómo criterios de inclusión se han seleccionado artículos publicados en los 

últimos 10 años, aunque se han hecho algunas excepciones en casos donde su 

importancia es relevante para el área de investigación. Además, se han incluido 

únicamente aquellos escritos en castellano o inglés. Se ha descartado cualquier 

estudio que, tras su revisión, no proporcionara información pertinente al 

proyecto. Después de llevar a cabo la búsqueda de información, comenzando 

desde conceptos generales, se ha procedido a afinar la búsqueda dentro de los 

temas de interés específicos, con el objetivo de obtener datos más precisos.  La 

selección de artículos se ha realizado en función del título y del resumen y 

exclusivamente se ha leído el texto completo en aquellos que cumplían los 

criterios de inclusión. Se han seleccionado 33 artículos. 

 

     Tabla 3. Descriptores usados en la búsqueda  
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4 Aportaciones de interés  
 

La educación sanitaria dirigida a pacientes con CC durante la infancia y 

adolescencia presenta un desafío para los profesionales de enfermería que 

trabajan en unidades especializadas. Esta educación debe adaptarse a las 

necesidades cambiantes del niño a lo largo del curso de la enfermedad y de su 

vida, a fin de lograr resultados efectivos. 

Uno de los objetivos más importantes a los que debe dar respuesta el equipo 

enfermería de la Unidad de Hemofilia es el de capacitar a los pacientes con CC 

enseñándoles a manejar su atención en el hogar y, por lo tanto, deberían poder 

demostrar comprensión sobre cómo reconocer hemorragias y su habilidad para 

infundir o auto administrarse la medicación. Así lo refleja la guía de la Federación 

Mundial de Hemofilia en su recomendación 2.5.1 (3). 

La educación sanitaria impartida durante la infancia y adolescencia puede tener 

un impacto significativo en la adherencia al tratamiento y en la evolución de la 

enfermedad en la edad adulta. Por lo tanto, es necesario evaluar la efectividad 

de los programas formativos y de educación sanitaria dirigidos al propio niño, 

impartidos por las enfermeras gestoras de nuestro centro, con el fin de obtener 

información sobre su eficacia. 

Actualmente, existe una falta de estudios de investigación previos de este tema. 

La finalidad de este trabajo es identificar y evaluar el empoderamiento del niño 

en el autocuidado. Los resultados de este trabajo van a objetivar el aprendizaje, 

así como la percepción de la calidad de vida de los pacientes con CC para el 

grupo de edad estudiado. 

Los resultados que nos aporte este estudio servirán de guía teórica, basada en 

la evidencia, para el desarrollo y la implementación 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 educación sanitaria dirigida a adolescentes en edad 

comprendida entre 8 y 12 años en tratamiento profiláctico, en la consulta 

enfermera de la Unidad Hemofilia y Coagulopatías Congénitas del Hospital Sant 

Joan de Déu. 

 

5.2 Objetivos específicos 

 

▪ Identificar el grado de conocimiento por parte del niño/adolescente 

relacionado con su coagulopatía previo a la formación. La evaluación de 

será a través de un cuestionario ad.hoc de elaboración propia. 

▪ Evaluar la capacidad de autotratamiento por parte del adolescente en la 

administración de la medicación. Para la evaluación de esta formación se 

comprobará que ha adquirido todos los conocimientos detallados en el 

Check-list de capacitación para la autoadministración de factor 

endovenoso. 

▪ Evaluar la tasa de adherencia al tratamiento calculada mediante el 

porcentaje de registro de administración de medicación a través de la 

aplicación FlorioHaemo®. 

▪ Identificar el impacto en la calidad de vida de los pacientes con CC. 

Mediante la cumplimentación del cuestionario de calidad de vida para 

niños de 8-12 años con hemofilia validado. 

▪ Identificar las necesidades formativas de los pacientes. Tras las sesiones 

de capacitación/formación. La evaluación de la formación será a través 

del mismo cuestionario ad.hoc de elaboración propia que se les pasó 

previo a la formación. 

▪ Evaluar el grado de satisfacción con la formación recibida por parte de las 

enfermeras gestoras. El cuestionario ad.hoc que cumplimentarán tras la 

formación constará de 3 preguntas más para evaluar este ítem. 
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5.3 Hipótesis 
 

Las intervenciones de educación sanitaria realizadas en la consulta de CC por 

una enfermera gestora de casos a pacientes adolescentes en edad temprana 

mejoran los conocimientos de su patología, el automanejo de tratamiento, la 

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

 

6.1 Diseño y metodología 

 

Estudio cuantitativo cuasiexperimental pretest postest de un solo grupo. 

Muestreo intencionado no probabilístico. Para este estudio se incluirán a todos 

los pacientes que cumplan los criterios de inclusión, siendo estos pacientes con 

CC en profilaxis entre 8 y 12 años del Hospital Sant Joan de Déu (HSJD), en el 

periodo de enero de 2024 a diciembre 2026. 

 

6.1.1 Ámbito 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 está en proceso de acreditación nacional como 

unidad de referencia del Sistema Nacional de Salud que proporcionan asistencia 

a personas afectadas de coagulopatías congénitas (CSUR). Nuestro centro 

atiende a pacientes pediátricos hasta la mayoría de edad y se encarga de su 

transición al centro de adultos.  

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

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

6.2 Población y muestra 
 

6.2.1 Selección de la muestra 
 

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

profilaxis entre 8 y 12 años que cumplan los criterios de inclusión. 
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6.2.2 Diseño del muestreo 

 

Para este estudio, se realizará un enfoque de selección de muestra no 

probabilística, en el que se incluirán todos los pacientes que cumplan los criterios 

de inclusión y accedan a participar durante el período de estudio.  

En la actualidad, se atiende a más de 150 pacientes con CC. De ellos, 60 

presentan un fenotipo hemorrágico grave y reciben tratamiento profiláctico. La 

muestra final consistirá en 15-20 pacientes. Estos serán los que estarán en ese 

momento en edades comprendidas entre 8 y 12 años, en tratamiento profiláctico, 

y podrán recibir la educación sanitaria para el automanejo de su enfermedad.  

6.2.3 Criterios de inclusión 

 

Pacientes entre 8 y 12 años, diagnosticados de CC, con un fenotipo hemorrágico 

grave y qué reciben tratamiento profiláctico durante el periodo de estudio (enero 

2024 - diciembre 2026). 

 

6.2.4 Criterios de exclusión 

 

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

asumir los conocimientos. 

Pacientes que no deseen participar. 

6.3 Variables 

 

6.3.1 variables independientes: 
 

▪ Sociodemográficas:  

 

➢ Edad     Cuantitativa continua discreta  

➢  Sexo     Cuantitativa nominal dicotómica 

➢ nivel de estudios   Cualitativa ordinal   

➢ progenitores (convivientes)  Cuantitativa discreta 

➢ número de hermanos/as  Cuantitativa discreta 
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▪ Variables Clínicas 

 

➢ Típo de CC     Cualitativa nominal 

➢ Carácterísticas de la profilaxis Cualitativa nominal 

 

6.3.2 Variables dependientes: 
 

➢ Adherencia terapéutica  Cuantitativa nominal 

➢ Evaluación formación   Cuantitativa discreta  

➢ Impacto calidad de vida  Cuantitativa discreta 

 

La recogida de datos de las variables sociodemográficas y clínicas se obtendrán 

a través de la historia clínica del paciente.  

 

6.4 Instrumentos de medida 
 

El objetivo de las intervenciones capacitaciones/educación sanitaria es empezar 

a empoderar al propio paciente en el manejo de su enfermedad. Objetivar el 

aprendizaje y valorar la percepción de calidad de vida del niño/adolescente 

permitirá valorar y planificar los cuidados basados en las necesidades 

observadas. 

▪ Adherencia Terapéutica: 

Mide en % la adherencia al tratamiento entre otros parámetros. La 

aplicación florio HAEMO® (32) está diseñada para empoderar y apoyar 

las vidas activas de las personas con hemofilia en tratamiento profiláctico 

con productos de reemplazo de factor. Permite realizar un seguimiento sin 

esfuerzo de eventos que incluyen inyecciones, hemorragias, dolor y 

actividad física y control de stock de medicación. La plataforma florio 

HAEMO® proporciona a los equipos de atención médica acceso en 

tiempo real a los datos contextualizados de los pacientes, para obtener 

información registrada por el paciente cómo es la administración de 

profilaxis en domicilio (Anexo1). 
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▪ Evaluación Formación:  

Cuestionario ad.hoc de elaboración propia, se parará al iniciar y finalizar 

la capacitación formación (Anexo 2 y 3). 

 

▪ Impacto en la calidad de vida:  

Cuestionario HAEMO-QoL. Cuestionario para niños y adolescentes 

Versión larga para niños edad: 8-12 (33). 

Cuestionario de Calidad de vida para niños con hemofilia. El objetivo es 

examinar aspectos de calidad de vida en campos específicos de la 

hemofilia. Es una medida de autoinforme con 64 ítems en 4 dominios: 

Físico, social, emocional, psicosocial.   

Haemo- Qol utiliza escala Likert de 5 puntos que van del 1 al 5 en todas 

las respuestas. Las puntuaciones más 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 Metodología de Recogida de datos 

 

La recogida de datos la realizarán las enfermeras gestoras de la unidad de CC 

dentro de las diferentes visitas.  

Cuando acudan los pacientes a visitas de control multidisciplinar (de carácter 

semestral), si el paciente cumple los criterios de inclusión se le explicarán los 

objetivos, métodos e implicaciones del estudio de forma oral y escrita (Anexo 5), 

se solicitará la firma de consentimiento informado por parte de los padres y/o 

tutores legales (ANEXO 7), así como el asentimiento por parte del menor (Anexo 

8). 

Los pacientes que accedan a participar en el ensayo se les pasará un 

cuestionario de conocimientos previos a la formación (Anexo 2). Seguidamente, 

en las visitas de control, se realizarán las sesiones de capacitación/educación 

sanitaria dirigidas al niño. Para completar la formación, se realizarán un mínimo 

de 4 sesiones, con una duración estimada de 1 hora por sesión. 
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Por un lado, en la primera sesión la educación sanitaria se centrará en el 

conocimiento general de la patología, para ello se utilizará material de soporte 

de elaboración propia del centro (Anexo 9). El resto de sesiones se destinarán a 

la capacitación para la autoadministración de factor endovenoso (Anexo 10).  

Finalizado el proceso de formación volveremos a pasar el cuestionario ad.hoc 

para evaluar los conocimientos tras la formación recibida. Este cuestionario 

además cuenta con 3 preguntas que valorarán la formación recibida por parte de 

las enfermeras gestoras de la unidad (Anexo 3).  

Además, cumplimentarán el cuestionario HAEMO – QoL para niños y 

adolescentes Versión larga para niños edad: 8-12 (Anexo 4). 

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

datos: 

 

 

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

Para las variables cualitativas los resultados se expresarán en frecuencias, 

porcentajes e intervalos de confianza. Para variables cuantitativas, los resultados 

se expresarán mediante: medias y desviaciones estándar; mediana y rangos 

intercuartiles. 

Los análisis estadísticos incluirán la comparación de frecuencias de variables 

categóricas entre grupos mediante el test de chi-cuadrado o el test exacto de 

Fisher. Para la comparación de variables cuantitativas entre grupos se utilizará 

el test t de Student en caso de distribución normal, y en caso de distribución no 

normal se utilizará el test no paramétrico U de Mann-Whitney. Para comparar 5 

variables cuantitativas dentro de los mismos sujetos en momentos diferentes de 

tiempo, se utilizará el test de t de Student para muestras apareadas en caso de 

distribución normal, y el test no paramétrico de Wilcoxon en caso de distribución 

no-normal. Se considerarán significativos los resultados de los test estadísticos 

con p-valor por debajo de 0.05. Los análisis serán realizados mediante el 

paquete informático SPSS v23.0 (Armonk, NY: IBM Corp.) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

30 
 

7 Cronograma 
 

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

permitirá una utilización y desarrollo en el tiempo más flexibles.  

Plan de trabajo: 

Duración: 36 meses (enero 2024-diciembre 2026) 

Fase 1: Reunión y presentación del equipo investigador y clínico. Presentación 

del protocolo del proyecto al Comité ético: 1 mes  

Fase 2: Selección de participantes: 6 meses  

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

30 meses  

Fase 4: Introducción de datos: 27 meses 

Fase 5: Análisis de datos: 2 meses  

Fase 6: Redacción de resultados: 2 meses  

Fase 7: Redacción de Conclusiones: 2 meses  

Fase 8: Difusión de Resultados: 2 meses  

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

(Tabla 4):  

 

 
Tabla 4. Diagrama de Gantt 
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8 Consideraciones éticas y legales 
 

El estudio se iniciará tras la obtención de idoneidad del protocolo por parte del 

Comité de Ética e Investigación (CEIm) del Hospital Sant Joan de Déu (Anexo 

11). Este estudio se realizará en cumplimiento de los principios éticos básicos en 

investigación clínica establecidos por la Declaración de Helsinki (versión en 

vigor; actualmente Fortaleza, Brasil, octubre 2013) y la ley 14/2007, del 3 de julio, 

de Investigación biomédica. El tratamiento, la comunicación y la cesión de los 

datos de carácter personal de todos los participantes se ajustará al cumplimiento 

del Reglamento UE 2016/679 del Parlamento Europeo y del Consejo de 27 de 

abril de 2016 relativo a la protección de las personas físicas en cuanto al 

tratamiento de datos personales y la libre circulación 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) 

que se da en este acto, conforme a lo establecido en el artículo 9 del Reglamento 

UE 2016/679. La identidad de los participantes no estará al alcance de ninguna 

otra persona a excepción de un requerimiento legal. Podrán tener acceso a la 

información personal identificada, las autoridades sanitarias, el Comité de Ética 

de Investigación 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 legislación vigente. Además 

de los derechos que ya contemplaba la legislación 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 deberán dirigirse al investigador 

principal del estudio. El protocolo de este este proyecto está basado en la 

práctica clínica habitual, el paciente no será sometido a ninguna intervención 

experimental adicional. Será presentado y estará pendiente de aprobación por 

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

El coste total de la investigación se estima en 4300 euros. En la tabla 5 se 

puede observarse el desglose de conceptos. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

CONCEPTO Importe 

Gastos de personal                                                                                       0 € 

Análisis Estadístico estudio 600 € 

Material Oficina 200 € 

Presentación a Congresos 2000 € 

Traducción de artículos 1500 € 

Total, Presupuesto 4300 € 

Tabla 5. Presupuesto 
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10 Implicaciones para la práctica clínica y líneas futuras de 

investigación 
 

Las nuevas líneas de tratamiento y el uso de profilaxis en pacientes con CC ha 

equiparado la esperanza de vida al resto de la población sana. La atención de 

estos pacientes debe realizarse desde unidades especializadas de atención 

integral a través de equipos multidisciplinares. 

Dadas las características de la profilaxis la educación sanitaria durante la 

infancia y el empoderamiento en el automanejo del niño es uno de los retos de 

enfermería.  

En la adolescencia temprana es cuando la mayoría de los niños con CC en 

tratamiento profiláctico empiezan hacerse preguntas sobre su enfermedad, y a 

mostrar interés en el automanejo de la misma.  

Existe una falta de estudios de investigación previos de este tema. La finalidad 

de este trabajo es identificar y evaluar el empoderamiento del niño en el 

automanejo. Los resultados de este estudio van a objetivar el aprendizaje, así 

como la percepción de la calidad de vida de los pacientes con CC para el grupo 

de edad estudiado. Esto será de gran interés para la continuidad en los cuidados 

durante la adolescencia y para la planificación de las futuras intervenciones de 

educación sanitaria hasta llegar a la edad adulta. Por otro lado, mostrar los 

resultados de este estudio servirán como guía y ayudará a la planificación y 

elaboración de materiales didácticos para futuras capacitaciones/educaciones 

sanitarias realizadas por las enfermeras gestoras de casos expertas en CC. 

Es necesario seguir investigando en este campo, así como la publicación de los 

resultados en revistas científicas especializadas en el ámbito de estudio. 
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11 Limitaciones del estudio 
 

Este proyecto se ve sometido diversas limitaciones: 

- El tamaño de la muestra debido a que las CC por su baja prevalencia en 

la población general están tipificadas como enfermedades minoritarias. 

- Perdida del tamaño muestral: Puede darse el caso de que no todos los 

padres/pacientes estén dispuestos a participar en el estudio, en este caso, 

está previsto alargar el periodo de estudio 1 año más con la finalidad de 

conseguir el máximo de participantes posibles. 

- Al tratarse de un estudio únicentrico las conclusiones derivadas de este 

no podrán generalizarse al resto siendo solo válidas para nuestra 

población de estudio o los de similares características. Estudiar este tipo 

de intervención en otros centros podría servir para comparar resultados y 

tener un conocimiento más profundo de este tema. 

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

Anexo 1. Plataforma FlorioHaemo® 
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Anexo 2. Cuestionario ad-hoc de Conocimientos previos. 
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Anexo 3. Cuestionario ah-hoc de Conocimientos Post educación sanitaria. 
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Anexo 4. Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 años) 
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Anexo 4. Continuación: Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 años) 
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Anexo 4. Continuación: Cuestionario Haemo-QoL® (8-12 años) 
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Anexo 5. Solicitud a los autores del cuestionario Haemo-QoL® 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

45 
 

Anexo 6. Hoja de Información familias 
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Anexo 7. Hoja de Consentimiento Informado de participación en el estudio 
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Anexo 8. Hoja de Asentimiento de menores de 8-12 años 
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Anexo 9. Material educativo de soporte 
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Anexo 10. Registro Educación Sanitaria: Autoadministración factor por vía periférica 
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Anexo 10. (Continuación) 
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Anexo 10. (Continuación)  
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Anexo 11. Solicitud Evaluación estudio CEIm 
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Anexo 11. (Continuación) Solicitud Evaluación estudio CEIm  

 


